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Резюме
Одним из важнейших предикторов прогноза течения муковисцидоза (МВ) является показатель функции внешнего дыхания (ФВД) – 
объем форсированного выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1). Врачам важно понимать, какие факторы связаны с изменением ОФВ1 у пациен-
тов, не получающих терапию CFTR-модуляторами. Целью работы явился поиск факторов, оказывающих влияние на изменения ОФВ1 
у пациентов с МВ, не получающих терапию CFTR-модуляторами. Материалы и методы. Ретроспективно были проанализированы 
истории болезни пациентов (n = 225) моложе 18 лет, получавших стационарное лечение в педиатрическом отделении Российской дет-
ской клинической больницы – филиала Федерального государственного автономного образовательного учреждения высшего образо-
вания «Российский национальный исследовательский медицинский университет имени Н.И.Пирогова» Министерства здравоохране-
ния Российской Федерации, а также пациентов старше 18 лет (n = 181), наблюдаемых специалистами Федерального государственного 
бюджетного учреждения «Научно-исследовательский институт пульмонологии» Федерального медико-биологического агентства 
России». Результаты. Ключевое влияние на показатель ОФВ1 в детском возрасте оказывает нутритивный статус и характер патогенной 
микрофлоры нижних дыхательных путей. В группе взрослых пациентов ведущая роль принадлежит таким осложнениям, как МВ-ассо
циированный сахарный диабет и наличие перенесенного пневмоторакса. Заключение. Регулярный контроль над ФВД – неотъемлемая 
часть ведения пациентов с МВ. В данной работе показана взаимосвязь между параметром ОФВ1 и рядом факторов у пациентов, не 
получающих патогенетическую терапию.
Ключевые слова: муковисцидоз, объем форсированного выдоха за 1-ю секунду, муковисцидоз-зависимый сахарный диабет, микрофло-
ра, пневмоторакс.
Конфликт интересов. Конфликт интересов авторами не заявлен.
Финансирование. Финансовая поддержка авторами не заявлена.
® Косицкая О.Г. и соавт., 2026

Для цитирования: Косицкая О.Г., Красовский С.А., Шумилов П.В., Семыкин С.Ю., Рязанова О.В. Влияние различных факторов на 
показатель объема форсированного выдоха за 1-ю секунду у детей и взрослых с муковисцидозом, не принимающих CFTR-модуляторы. 
Пульмонология. 2026; 36 (1): 43–51. DOI: 10.18093/0869-0189-2026-36-1-3-43-51

The influence of various factors on the forced expiratory 
volume in 1 second in children and adults with cystic fibrosis 
not taking CFTR-modulators
Oksana G. Кositskaia 1 , Stanislav A. Krasovskiy 2, 3, Petr V. Shumilov 1, Sergey Yu. Semykin 4, Olga V. Ryazanovа 1

1	 Federal State Autonomous Educational Institution of Higher Education “N.I.Pirogov Russian National Research Medical University” of the Ministry of Health  
of the Russian Federation: ul. Ostrovityanova 1, Moscow, 117997, Russia

2	 Federal State Budgetary Institution “Pulmonology Scientific Research Institute” under Federal Medical and Biological Agency of Russian Federation: Orekhovyy 
bul’var 28, Moscow, 115682, Russia

3	 Federal State Budgetary Scientific Institution “Research Centre for Medical Genetics”, Ministry of Science and Higher Education of the Russian Federation:  
ul. Moskvorechye 1, Moscow, 115522, Russia

4	 Russian Children’s Clinical Hospital, the Branch of the Russian National Research Medical University named after N.I.Pirogov: Leninskiy prospect 117, build. 1, 
Moscow, 119571, Russia

https://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.18093/0869-0189-2020-30-5-519-532&domain=pdf&date_stamp=2020-10-10


44 Пульмонология ● Pul’monologiya. 2026; 36 (1): 43–51. DOI: 10.18093/0869-0189-2026-36-1-43-51

Косицкая О.Г. и др. Влияние различных факторов на показатель ОФВ1 у детей и взрослых с муковисцидозом

Муковисцидоз (МВ) – наследственное аутосомно-
рецессивное заболевание, при котором наблюдает-
ся снижение продолжительности жизни. Наиболее 
частой причиной смерти пациентов является дыха-
тельная недостаточность и осложнения со стороны 
органов дыхания [1].

Легочная функция определяется методом спиро-
метрии при спокойном и форсированном выдохе, 
в клинической практике чаще используется именно 
метод форсированного выдоха, т. к. при этом воз-
можно оценить не только объем легких, но и скорость 
воздушного потока. Спирометрия входит в обязатель-
ный перечень диагностических методов обследования 
пациентов с МВ с 5-летнего возраста и проводится 
на каждом плановом визите к лечащему врачу, а так-
же во время обострений (при возможности) и после 
его купирования [2]. Основными параметрами при 
проведении спирометрии являются:
•	 объем форсированного выдоха за  1-ю секунду 

(ОФВ1);
•	 форсированная жизненная емкость легких 

(ФЖЕЛ);
•	 соотношение ОФВ1 / ФЖЕЛ;
•	 пиковая скорость выдоха (ПСВ);
•	 средняя объемная скорость при выдохе 25–75 % 

ФЖЕЛ (СОС25–75);
•	 максимальная объемная скорость при выдохе 25–

75 % ФЖЕЛ (МОС25–75) [3].
По данным многочисленных отечественных и за-

рубежных работ показано, что основным фактором, 
определяющим прогноз течения заболевания, являет-
ся легочная функция, а именно – показатель ОФВ1 [4, 
5]. Однако несмотря на достаточную изученность 
проблемы, сохраняются определенные противоречия 
в оценке факторов, влияющих на параметр ОФВ1. При 
широком внедрении CFTR-модуляторов, особенно 
препаратов трехкомпонентной терапии, существенно 
улучшился общий прогноз при МВ, однако данная 
терапия у 10–15 % пациентов недоступна по гене-
тическим критериям [6], поэтому оценка факторов, 
влияющих на «естественное» течение болезни при 
доступности только базисной терапии, является ак-

туальной. Таким образом, задачи работы были опре-
делены указанными обстоятельствами.

Целью исследования являлось выявление факто-
ров, влияющих на изменения ОФВ1 в детской и взро-
слой группах пациентов с МВ, не получающих тера-
пии CFTR-модуляторами.

Материалы и методы

Ретроспективно были проанализированы истории бо-
лезни пациентов (n = 225) моложе 18 лет, получавших 
стационарное лечение в педиатрическом отделении 
Российской детской клинической больницы – фи-
лиала Федерального государственного автономного 
образовательного учреждения высшего образования 
«Российский национальный исследовательский меди-
цинский университет имени Н.И.Пирогова» Мини-
стерства здравоохранения Российской Федерациии, 
а также пациентов старше 18 лет (n = 181), наблюдае-
мых специалистами Федерального государственного 
бюджетного учреждения «Научно-исследовательский 
институт пульмонологии» Федерального медико-би-
ологического агентства России». Всем пациентам 
диагноз МВ был установлен на основании клиниче-
ских проявлений заболевания, а также двукратного 
положительного потового теста и / или обнаруже-
ния 2 патологических вариантов нуклеотидной по-
следовательности в гене CFTR. Период наблюдения 
составил от 1 до 8 лет (2011–2019), т. е. до внедрения 
CFTR-модуляторов в практику лечения пациентов 
с МВ.

Пациенты были распределены на 2 группы:
•	 пациенты детского возраста (129 девочек, 96 маль-

чиков; возраст – 5–15 лет);
•	 группа взрослых (91 женщина, 90 мужчин; воз-

раст – 18–28 лет).
В каждой группе была проанализирована динамика 

показателя ОФВ1 за 8 лет наблюдения. Для расчета по-
казателя ОФВ1 были использованы должные величи-
ны для детей G.Polgar et al. (1971) [7] и рабочей группы 
Европейского сообщества стали и угля (European Coal 
and Steel Community (ECSC), 1993) для взрослых [8]. 

Abstract
One of the most important predictors of the prognosis of cystic fibrosis (CF) is the pulmonary function test – forced expiratory volume in 1 second 
(FEV1). It is important for physicians to understand the factors associated with changes in FEV1 in patients not receiving CFTR modulators. The aim 
of this study was to identify factors influencing changes in FEV1 in patients with CF not receiving CFTR modulators. Methods. Retrospective 
analysis was conducted using medical records of patients (n = 225) under 18 years who received inpatient treatment in the pediatric department of 
the Russian Children’s Clinical Hospital, the Branch of the Russian National Research Medical University named after N.I.Pirogov, as well as 
patients over 18 years (n = 181) who were followed by specialists of the Pulmonology Scientific Research Institute under Federal Medical and 
Biological Agency of Russian Federation. Results. Nutritional status and the nature of pathogenic microflora of the lower respiratory tract have a key 
impact on the FEV1 indicator in childhood. In the group of adult patients, the leading role belongs to complications such as CF-associated diabetes 
mellitus and the presence of pneumothorax. Conclusion. Regular monitoring of external respiratory function is an integral part of patient 
management in CF. This study demonstrates the relationship between FEV1 and a number of factors in patients not receiving pathogenetic therapy.
Key words: cystic fibrosis, forced expiratory volume in 1 second, cystic fibrosis-related diabetes mellitus, microflora, pneumothorax.
Conflict of interest. The authors declare no conflicts of interest.
Funding. The authors declare no financial support.
© Кositskaia O.G. et al., 2026

For citation: Кositskaia O.G., Krasovskiy S.A., Shumilov P.V., Semykin S.Yu., Ryazanovа O.V. The influence of various factors on the forced 
expiratory volume in 1 second in children and adults with cystic fibrosis not taking CFTR-modulators. Pul’monologiya. 2026; 36 (1): 43–51 (in 
Russian). DOI: 10.18093/0869-0189-2026-36-1-43-51



Оригинальные исследования ● Original studies

45The article is licensed by CC BY-NC 4.0 International Licensee https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/

Для анализа взаимосвязи изменения ОФВ1 и течения 
заболевания был выбран 3-летний период наблюдения 
как наиболее полный по количеству данных. Была 
рассчитана относительная ΔОФВ1 за 3-й и 1-й годы 
наблюдения по следующей формуле:

(ОФВ1 за 3 года – ОФВ1 за 1 год) / ОФВ1 за 1 год × 100%.

Затем с помощью критериев Краскелла–Уоллиса 
и Манна–Уитни был проведен сравнительный ана-
лиз полученного показателя ΔОФВ1 с параметрами, 
характеризующими заболевание:
•	 пол, возраст, генотип;
•	 характер микробного инфицирования нижних ды-

хательных путей;
•	 наличие цирроза печени;
•	 МВ-зависимый сахарный диабет (МЗСД);
•	 полипозный риносинусит;
•	 нарушение экзокринной функции поджелудочной 

железы;
•	 легочное кровотечение;
•	 пневмоторакс;
•	 аллергический бронхолегочный аспергиллез;
•	 онкологическое заболевание.

Анализ взаимосвязи ΔОФВ1 с физическим разви-
тием осуществлялся у пациентов обеих групп разными 
способами:
•	 нутритивный статус в группе детей оценивался с по-

мощью компьютерной программы WHO-AntroPlus, 
где рассчитывался индекс массы тела (ИМТ) по воз-
расту (BAZ (BMI-for-age z-score) – индекс массы 
тела по возрасту (для детей) согласно критериям 
Всемирной организации здравоохранения*;

•	 у взрослых пациентов оценивался ИМТ. Динамика 
нутритивного статуса у детей оценивалась по по-

казателю ΔBAZ за 3-й и 1-й годы наблюдения, 
в группе взрослых – по ΔИМТ за 3-й и 1-й годы.
Изменение параметра ОФВ1 оценивалось с по-

мощью двухфакторного рангового дисперсионного 
анализа Фридмана для связанных выборок. Различия 
считались статистически значимыми при p < 0,05. 
Построено уравнение парной регрессии между па-
раметром ОФВ1 и показателем нутритивного статуса 
пациентов. Для определения ведущих предикторов 
изменения ОФВ1 проведен анализ «дерева решений» 
по методу CHAID.

Результаты

Установлено, что медиана (Me) ОФВ1 на 1-м году на-
блюдения в группе детей составила 89 (73–100) %долж., 
тогда как во  взрослой группе – 61 (42–83) %долж. 
(табл. 1).

По данным анализа изменений ОФВ1 в сопостав-
лении с полом или генотипом пациентов («тяже-
лый» / «мягкий» генотип, гомозиготность F508del / 
все остальные) статистических различий ни в одной 
группе не показано (p > 0,05).

Снижение ОФВ1 за  1-й год составило 3 (0–8) 
и 4 (1–9) % в группах детей и взрослых соответст-
венно.

За 3-летний период наблюдения ОФВ1 в детской 
группе снизился на 9 %, а во взрослой на 11 %. Ис-
следование взаимосвязи показателей нутритивного 
статуса (BAZ) и ОФВ1 продемонстрировало наличие 
такой зависимости в группе детей (p < 0,01), тогда 
как у взрослых подобный результат c анализом ИМТ 
не выявлен (p = 0,111). Полученная взаимосвязь дина-
мики ОФВ1 и нутритивного статуса у детей определила 
зависимость между степенью недостаточности пита-

Таблица 1
Динамика объема форсированного выдоха за 1-ю секунду за 8 лет наблюдения в детской и взрослой группах 

пациентов с муковисцидозом
Table 1

Dynamics of forced expiratory volume in 1 second over 8 years of observation in pediatric and adult groups of patients  
with cystic fibrosis

Годы наблюдения
Общее число пациентов

ОФВ1, %

дети взрослые

дети взрослые Me (IQR) min–max Me (IQR) min–max

1 225 181 89 (73–100) 29–150 61 (42–83) 19–130

2 184 155 84 (67–96) 25–136 55 (35–76) 15–135

3 188 155 81 (59,5–95) 16–133 50 (32–75) 13–125

4 179 148 77 (58,5–91,5) 16–122 45 (28–69) 13–124

5 104 117 70,5 (52–88,5) 23–117 46 (30–68) 16–118

6 74 99 73 (50–87) 19–114 43 (30,5–68) 15–124

7 47 73 69 (56,5–87) 21–113 41 (32–64) 16–115

8 34 45 71,5 (60–90) 19–108 37 (28–55) 16–127

Примечание: ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; Me – медиана; IQR (InterQuartile Range) – межквартильный размах.

*	 http://www.who.int/childgrowth/software/en/

http://www.who.int/childgrowth/software/en/
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ния и падением ОФВ1 в группе детей, в результате чего 
было построено уравнение парной регрессии:

YΔОФВ1
 = –9,25 + 4,9 × XΔBAZ,

где YΔОФВ1 – ΔОФВ1 за  3 года наблюдения, %; 
XΔBAZ – Z-балл индекса массы тела (кг / м2) за 3 года 
наблюдения.

Таким образом, продемонстрировано, что при 
снижении ΔBAZ (уменьшение степени недостаточ-
ности питания) на единицу следует ожидать снижения 
ΔОФВ1 (улучшение вентиляционной функции легких) 
на 4,9 %.

При изучении динамики ОФВ1 в  зависимости 
от преимущественного инфицирования патогенной 
микрофлорой проанализированы данные 167 детей 
и 144 взрослых пациентов, у которых в течение 3 лет 
определялся один и тот же патоген. Было выявле-
но, что в группе детей наименьшая степень сниже-
ния ОФВ1 за 3 года отмечалась при инфицировании 
метициллин-чувствительным (methicillin-sensitive – 
MSSA), а наибольшая – метициллин-резистентным 
(methicillin-resistant – MRSA) Staphylococcus aureus 
и Burkholderia cepacia complex (BCC) (p < 0,001) (рис. 1).

В группе взрослых наименьшая степень снижения 
ОФВ1 за 3 года отмечалась при инфицировании Ach-
romobacter spp., а наибольшая – при MRSA (рис. 2), 
однако статистической значимости не  выявлено 
(p > 0,05).

В обеих группах были пациенты, у которых ОФВ1 
на 3-й год наблюдения оставался неизменным или 

даже увеличился. В группе детей данный факт отмечен 
у 41 (24,6 %) пациента, среди взрослых – у 18 (12,5 %) 
(табл. 2).

При оценке взаимосвязи осложнений МВ с ΔОФВ1 
у пациентов детского возраста и взрослых принимались 
в расчет только те лица, у которых осложнение было за-
фиксировано в течение 3 лет наблюдения, исключение 
составил перенесенный пневмоторакс, наличие кото-
рого определялось 1-м годом наблюдения. У пациентов 
моложе 18 лет не выявлено ни одной взаимосвязи харак-
тера изменений ОФВ1 за 3 года и наличия осложнений. 
Снижение ОФВ1 в группе взрослых пациентов с МЗСД 
(n = 16) составило –27,27 (–34,78 – (–15,38)) %долж., что 
достоверно выше, чем в группе без сахарного диабета 
(СД) (n = 124), где оно составляло –14,59 (–22,45 – 
(–5,41)) %долж. (р = 0,039). Также был обнаружен анало-
гичный результат в группе пациентов с перенесенным 
пневмотораксом (n = 7), где ΔОФВ1 составляла –27,27 
(–44,83 – (–18,01)) % в противовес пациентам без раз-
вития пневмоторакса, где снижение составляло –14,78 
(–24,44 – (–5,95)) % (р = 0,038).

В результате анализа всех параметров течения забо-
левания с ΔОФВ1 за 3 года удалось построить «дерево 
решений» (рис. 3).

В полученном «дереве решений» наблюдались 
4 терминальных узла, характеристики которых пред-
ставлены в табл. 3.

Согласно представленным данным, дефицит ИМТ 
(ΔBAZ) и инфицирование ВСС являлись ключевыми 
факторами в прогнозе риска снижения ОФВ1 у паци-
ентов моложе 18 лет. При изучении сочетания этих 

Рис. 1. Динамика показателей объема форсированного выдоха за 1-ю секунду при различной микрофлоре нижних дыхательных путей 
в течение 3 лет наблюдения у пациентов моложе 18 лет
Примечание: ΔОФВ1 – изменение объема форсированного выдоха за 1-ю секунду; MSSA (methicillin-sensitive) – метициллин-чувствительный, 
MRSA (methicillin-resistant) – метициллин-резистентный Staphylococcus aureus; BCC – Burkholderia cepacia complex.
Figure 1. The forced expiratory volume in 1 second with different microflora of the lower respiratory tract over 3 years of observation in patients 
under 18 years of age
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факторов установлено, что пациенты с разницей BAZ 
выше –0,05 за 3 года наблюдений и не инфициро-
ванные ВСС имеют самый низкий риск снижения 
ΔОФВ1 – (–2,5 %), средний риск ΔОФВ1 (–16,1 %) 
отмечен у лиц, у которых снижения в динамике BAZ 
не выявлено, но инфицированных BCC, а пациенты 
с ΔBAZ < (–0,05), инфицированные BCC, имели риск 
самого высокого снижения ΔОФВ1 – (–25,8), соот-
ветственно, в полученной паре факторов негативного 

влияния на ОФВ1 наиболее значимым является фак-
тор инфицирования ВСС.

Для группы пациентов старше 18 лет построить 
«дерево решений» не удалось.

Обсуждение

Изменение легочной функции давно находится в фо-
кусе внимания исследователей, т. к. параметр ОФВ1 

Рис. 2. Динамика показателей объема форсированного выдоха за 1-ю секунду при различной микрофлоре нижних дыхательных путей 
в течение 3 лет наблюдения у пациентов старше 18 лет
Примечание: ΔОФВ1 – изменение объема форсированного выдоха за 1-ю секунду; MSSA (methicillin-sensitive) – метициллин-чувствительный, 
MRSA (methicillin-resistant) – метициллин-резистентный Staphylococcus aureus; BCC – Burkholderia cepacia complex.
Figure 2. The forced expiratory volume in 1 second with different microflora of the lower respiratory tract over 3 years of observation in patients over 
18 years of age

Таблица 2
Увеличение объема форсированного выдоха за 1-ю секунду за 3 года в зависимости от характера инфекционного 

патогена
Table 2

Increase in forced expiratory volume in 1 second over 3 years depending on the infectious pathogen

Микробный патоген

Дети, n (%) Взрослые, n (%)

общее число 
пациентов с данным 

патогеном

число пациентов 
с неизменным 

или увеличенным ОФВ1

Me (IQR)
общее число 

пациентов с данным 
патогеном

число пациентов 
с неизменным 

или увеличенным ОФВ1

Me (IQR)

MSSA 53 (28,2) 16 (30,2) 8,6 (1,5–12) 26 (18,1) 4 (11,8) 1,6 (0–16)

P. aeruginosa 67 (35,6) 12 (17,9) 8,1 (0,6–18) 62 (43,1) 10 (14) 5 (1,2–9)

Achromobacter spp. 15 (9) 2 (13,3) 6,5 (3,6–9,5) 12 (8,3) 2 (14,3) 0 (0)

MRSA 12 (6,4) 1 (12,3) 23,52 4 (2,8) 1 (20) 8,33

ВСС 20(10,6) – – 40 (27,8) 1 (1,9) 0

Всего 

Примечание: ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; MSSA (methicillin-sensitive) – метициллин-чувствительный, MRSA (methicillin-resistant) – метициллин-резистентный 
Staphylococcus aureus; Me – медиана; IQR (InterQuartile Range) – межквартильный размах; BCC – Burkholderia cepacia complex.
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Косицкая О.Г. и др. Влияние различных факторов на показатель ОФВ1 у детей и взрослых с муковисцидозом

является основополагающим фактором прогноза за-
болевания [4, 5].

Впервые в  Российской Федерации проведено 
ретроспективное продольное исследование, по дан-
ным которого исследовалась динамика показателя 
ОФВ1 за несколько лет в отдельно взятых детской 
и  взрослой группах пациентов, не  принимающих 
CFTR-модуляторы.

Продемонстрировано, что в детской группе сниже-
ние ОФВ1 происходит медленнее, чем во взрослой, – 
3 % (0–8) и 4 % (1–9) соответственно. Эти данные 
кажутся вполне закономерными с учетом анатомо-
физиологических особенностей детского возраста, 
в частности, роста легочной ткани, продолжающегося 
в течение всего детского возраста. Однако в работе 
американских коллег было отмечено замедление тем-

Рис. 3. «Дерево решений» факторов риска снижения объема форсированного выдоха за 1-ю секунду в течение 3 лет
Примечание: СО – стандартное отклонение; BAZ (BMI-for-age z-score) – индекс массы тела по возрасту (для детей) согласно критериям Всемир-
ной организации здравоохранения; ΔОФВ1 – изменение объема форсированного выдоха за  1-ю секунду; F – χ2; pcкорр. – скорректированное 
значение p; MSSA (methicillin-sensitive) – метициллин-чувствительный, MRSA (methicillin-resistant) – метициллин-резистентный Staphylococcus 
aureus; BCC – Burkholderia cepacia complex.
Figure 3. Decision tree of risk factors for decreased forced expiratory volume in 1 second over 3 years

Таблица 3
Характеристика терминальных узлов «дерева 
решений» (в порядке уменьшения значимости)

Table 3
Characteristics of the terminal nodes of the decision tree  

(in order of decreasing importance)

№ узла Наличие факторов риска n (%) Среднее

6 ΔBAZ > (–0,05), не инфицированы BCC 71 (38,6) –2,5

4 ΔBAZ < (–0,05), не инфицированы BCC 98 (53,5) –12,9

5 ΔBAZ > (–0,05), инфицированы BCC 6 (3,3) –16,1

3 ΔBAZ < (–0,05), инфицированы BCC 9 (4,9) –25,8

Примечание: BAZ (BMI-for-age z-score) – индекс массы тела по возрасту (для детей) 
согласно критериям Всемирной организации здравоохранения.

––

ΔОФВ1 за 3 года наблюдения

ΔBAZ
pcкорр. = 0,000, F = 19,981

Степень свободы 1 = 1, степень свободы 2 = 182

≤ 0,050 > 0,050; пропущено

–

Инфицирование ВСС в течение 3 лет
pcкорр. = 0,029, F = 4,874,

Степень свободы 1 = 1, степень свободы 2 = 105

ВСС ВССпропущено пропущено

Узел 3
Среднее		  –25,764
СО		  20,375
n		  9
%		  4,9
Предсказанная	 –25,764

Узел 4
Среднее		  –12,921
СО		  16,362
n		  98
%		  53,3
Предсказанная	 –12,921

Узел 1
Среднее		  –14,001
СО		  17,004
n		  107
%		  58,2
Предсказанная	 –14,001

Узел 2
Среднее		  –3,570
СО		  13,443
n		  77
%		  41,8
Предсказанная	 –3,570

Узел 0
Среднее		  –9,636
СО		  16,406
n		  184
%		  100
Предсказанная	 –9,636

Узел 5
Среднее		  –16,127
СО		  12,215
n		  6
%		  3,3
Предсказанная	 –16,127

Узел 6
Среднее		  –2,509
СО		  13,072
n		  71
%		  38,6
Предсказанная	 –2,509

Инфицирование ВСС в течение 3 лет 
pcкорр. = 0,016, F = 6,055,

Степень свободы 1 = 1, степень свободы 2 = 75
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пов снижения функции легких у пациентов старше 
18 лет [9].

Отмечено, что в обеих группах возможно увеличе-
ние ОФВ1 с течением времени, причем в детской груп-
пе оно встречается более часто – в 31% случаев, тогда 
как у взрослых – в 12,5 %. При отсутствии значимых 
связей повышения ОФВ1 с исследуемыми факторами 
требуются дальнейшие исследования.

Были выявлены факторы, достоверно связанные 
со снижением ОФВ1, различные для детской и взро-
слой групп. В детском возрасте это – ИМТ и характер 
микробного инфицирования, у взрослых лиц – нали-
чие МЗСД и перенесенный пневмоторакс. Стоит от-
метить, что факторы детского возраста являются либо 
частично обратимыми, либо изменяемыми с помощью 
терапии, чего нельзя сказать о факторах, связанных 
с более выраженным снижением ОФВ1 во взрослой 
группе.

Низкий ИМТ достаточно часто выделяется ис-
следователями как неблагоприятный в отношении 
функции легких и прогнозе течения заболевания [10, 
11], а нутритивное вмешательство способно влиять 
на легочную функцию [12, 13].

По данным многочисленных работ со схожими 
целями показано, что неблагоприятным фактором 
считается инфицирование P. aeruginosa [14], а так-
же выделение в посеве мокроты Аchromobacter spp., 
что ассоциируется со снижением легочной функ-
ции [15]. Взаимосвязь микробного инфицирования 
с ОФВ1 выявлена по результатам представленного 
исследования только в детской группе – наимень-
шее падение отмечалось при инфицировании MSSA 
(Me (–3,15) (–8,8) – 1,9)), более выраженное – при 
высеве P. aeruginosa (Me (–10,53) (–22) – (–2,2)), еще 
больше – при Аchromobacter spp. (Ме (–12,99) (–21,9) – 
(–1,8)) и BCC (Ме (–16,67) (–34,3 – (–9,3))), мак-
симально выражено – при инфицировании MRSA 
(Ме (–20,14) (–29,8) – (–2,7)). Кроме того, именно 
сочетание низкого ИМТ и наличия ВСС в дыхатель-
ных путях явилось доминирующими факторами при 
неблагоприятном прогнозе ОФВ1 за 3 года в группе 
пациентов моложе 18 лет. Среднее отклонение ОФВ1 
у таких пациентов составило –25,8 %долж. Появление 
ВСС как ведущего фактора риска отрицательной ди-
намики ОФВ1 вполне объяснимо, т. к. именно с ин-
фицированием этим патогеном ассоциирован макси-
мально неблагоприятный прогноз и исход у больных 
МВ [16].

У взрослых пациентов снижение функции легких 
связано с наличием МЗСД, который является одним 
из частых сопутствующих осложнений заболевания, 
встречающееся в 1,7 % случаях в детской популяции 
больных МВ в Российской Федерации и в 10,9 % слу-
чаях – среди взрослых [17]. Разница в частоте пред-
ставленности осложнения у детей и взрослых скорее 
всего является причиной наличия этого фактора толь-
ко у пациентов старше 18 лет. Учеными уже отмеча-
лась связь МЗСД с быстрым снижением дыхательной 
функции [18].

Еще одним выявленным фактором, связанным 
с падением функции дыхания у взрослых, является 

перенесенный пневмоторакс. Данное осложнение свя-
зано с повреждением легочной ткани, последующем 
снижением эластичности и исключением из газообме-
на [19]. Снижение легочной функции на фоне перене-
сенного пневмоторакса является закономерным след-
ствием этого грозного осложнения заболевания [19].

Заключение

Оценка легочной функции, а именно – показателя 
ОФВ1, является важной рутинной задачей врачей, 
работающих с  пациентами с  МВ. По  результатам 
исследования продемонстрировано влияние различ-
ных факторов на показатель ОФВ1 у детей и взрослых 
с МВ, не принимающих CFTR-модуляторы.

Контроль над нутритивным статусом и профи-
лактика перекрестного инфицирования пациентов 
детского возраста являются основополагающими за-
дачами в ведении пациентов с МВ, не получающих те-
рапию CFTR-модуляторами, для сохранения легочной 
функции и улучшения прогноза заболевания. Такие 
осложнения, как МЗСД и пневмоторакс, не поддаются 
первичной профилактике, однако необходима тща-
тельная ранняя диагностика СД и особый контроль над 
состоянием пациентов с любым из этих осложнений.
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