
Оригинальные исследования ● Original studies

237The article is licensed by CC BY-NC 4.0 International Licensee https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/

https://doi.org/10.18093/0869-0189-2026-36-2-237-246

Динамика состояния околоносовых пазух и легких у детей 
с муковисцидозом по данным компьютерной томографии 
на терапии препаратом элексакафтор / тезакафтор / 
ивакафтор
Е.К.Жекайте 1, 2 , Д.А.Кулешов 3, А.Ю.Воронкова 1, 2, Д.П.Поляков 4, 5, Е.И.Кондратьева 1, 2

1	 Государственное бюджетное учреждение здравоохранения Московской области «Научно-исследовательский клинический институт детства Министерства 
здравоохранения Московской области»: 141009, Россия, Московская обл., Мытищи, ул. Коминтерна, влад. 24А, стр. 1

2	 Федеральное государственное бюджетное научное учреждение «Медико-генетический научный центр имени академика Н.П.Бочкова»: 115522, Россия, 
Москва, ул. Москворечье, 1

3	 Федеральное государственное бюджетное научное учреждение «Центральный научно-исследовательский институт туберкулеза» Министерства науки  
и высшего образования Российской Федерации: 107564, Россия, Москва, ул. Яузская аллея, 2

4	 Федеральное государственное бюджетное учреждение «Национальный медицинский исследовательский центр оториноларингологии Федерального  
медико-биологического агентства»: 123182, Россия, Москва, Волоколамское шоссе, 30, корп. 2

5	 Федеральное государственное автономное образовательное учреждение высшего образования «Российский национальный исследовательский медицинский 
университет имени Н.И.Пирогова» Министерства здравоохранения Российской Федерации: 117513, Россия, Москва, ул. Островитянова, 1, стр. 6

Резюме
Полипозный риносинусит (ПРС) – одно из  основных проявлений муковисцидоза (МВ). Элексакафтор / тезакафтор / ивакафтор 
(ЭТИ)  – CFTR-модулятор, при использовании которого посредством восстановления трансмембранной проводимости улучшается 
функция легких и предотвращается прогрессирование ПРС при МВ. Целью исследования являлась оценка динамики рентгенологиче-
ской картины околоносовых пазух (ОНП) и органов грудной клетки (ОГК) у детей, получающих CFTR-модулятор ЭТИ. Материалы 
и методы. Проведено обследование детей с МВ (n = 22). Рентгенологическое обследование проводилось в объеме компьютерной томо-
графии (КТ) ОНП и ОГК до и через 12 мес. терапии препаратом ЭТИ. Оценка объема поражения ОНП проводилась по шкале Ланда–
Маккея. Оценка объема поражения легких проводилась по шкале Brody. Также определялись показатели функции легких (форсирован-
ной жизненной емкости легких (ФЖЕЛ) и объема форсированного выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1), %) и проводимость пота. Результаты. 
Выявлено значимое снижение суммы баллов по шкале Ланда–Маккея с 15 до 5,5, выраженная положительная динамика в отношении 
редукции слизистых пробок в периферических отделах, уменьшение перибронхиальной инфильтрации, консолидации легочной ткани 
и воздушных ловушек. Установлено повышение показателя ФЖЕЛ с 88,5 (84,0–102,3) до 101 (92,5–102,3) %, показателя ОФВ1 – с 87,5 
(77,8–106,0) до  105 (96,0–110,5) %, снижение потовой пробы – с  113,0 (101,0–120,0) до  63,0 (50,0–77,0) ммоль / л. Заключение. 
Продемонстрирована высокая эффективность препарата ЭТИ при терапии ПРС, улучшении показателей функции легких и снижение 
показателей потовой пробы.
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Распространенность хронического риносинусита 
c назальным полипозом (ХРСсНП) среди детей с му-
ковисцидозом (МВ), по данным Регистра больных 
муковисцидозом Российской Федерации (2023), со-
ставила 37,6 %, у 34,2 % из них выявлен синусит без 
назального полипоза (ХРСбНП). Данное осложнение 
имеет закономерную тенденцию к увеличению с воз-
растом – от 72,2 % у детей до 82,3 % – у взрослых [1].

ХРСсНП рассматривается как неблагоприятный 
прогностический фактор в отношении течения бронхо-
легочного поражения в связи с тем, что встречаемость 
генетического варианта гена CFTR F508del в гомозигот-
ном состоянии, относящегося к «тяжелым» мутациям, 
среди пациентов детского возраста с назальным поли-
позом выше, как и потребность в системной антибак-
териальной и ингаляционной терапии [2].

Преобладание таких осложнений МВ, как пора-
жение печени, остеопороз, МВ-зависимый сахарный 
диабет у пациентов с полипозным риносинуситом 
(ПРС) свидетельствует о вкладе ХРСсНП в тяжесть 
течения заболевания. Это дает возможность определе-
ния назального полипоза в качестве предиктора более 
тяжелого течения МВ в целом [2].

Нарушение функции белка CFTR приводит к обра-
зованию очень вязкой слизи, которая заполняет брон-

хи, вызывая хроническое воспаление, инфекции, по-
вреждение и необратимое расширение стенок брон-
хов – бронхоэктазы (БЭ) [3].

В респираторной медицине существует догма, 
что БЭ, как правило, необратимы. При БЭ просвет 
бронха может быть либо заполнен слизью, либо его 
стенка может быть утолщена. Во многих случаях будет 
присутствовать сочетание этих процессов, их диффе-
ренциация может быть затруднена, поскольку слой 
слизи, покрывающий внутреннюю стенку дыхатель-
ных путей, будет выглядеть по данным компьютер-
ной томографии (КТ) так же, как обычное утолщение 
стенки [4].

В последние годы КТ околоносовых пазух (ОНП) 
и органов грудной клетки (ОГК) при МВ приобретает 
все большее значение, поскольку позволяет напрямую 
визуализировать структурные изменения в очень ран-
нем возрасте [5].

Терапия CFTR-модуляторами массово стартовала 
в Российской Федерации в 2021 г. и была представлена 
двумя препаратами – лумакафтор / ивакафтор и элек-
сакафтор / тезакафтор / ивакафтор (ЭТИ). Несмотря 
на значительное улучшение нутритивного статуса 
у пациентов, получавших лумакафтор / ивакафтор, 
отмечалось прогрессирование ХРСсНП и у некоторых 
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Abstract
Polypous rhinosinusitis (PRS) is one of the main manifestations of cystic fibrosis (CF). Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (ETI) is a CFTR modulator 
that improves lung function and prevents the progression of PRS in CF by restoring transmembrane conductance. The aim of the study was to 
evaluate the dynamics of the radiographic image of the paranasal sinuses (PNS) and chest organs (CHO) in children receiving the CFTR modulator 
ETI. Methods. An examination of children with CF (n = 22) was conducted. X-ray examination was performed in the amount of computed 
tomography (CT) of the PNS and CHO before and after 12 months of therapy with ETI. The volume of PNS damage was assessed according to the 
Land – Mackay scale. The volume of lung damage was assessed according to the Brody scale. Lung function parameters (forced vital capacity (FVC) 
and forced expiratory volume in 1 second (FEV1) and sweat conductivity) were also determined. Results. A significant decrease in the Land  – 
Mackay score from 15 to 5.5, marked improvements in the reduction of mucus plugs in the peripheral areas, a decrease in peribronchial infiltration, 
consolidation of lung tissue, and air traps were observed. An increase in FVC from 88.5% (84.0% – 102.3%) to 101% (92.5% – 102.3%), FEV1 from 
87.5% (77.8% – 106.0%) to 105% (96.0% – 110.5%), and a decrease in sweat test from 113.0 (101.0 – 120.0) mmol/L to 63.0 (50.0 – 77.0) mmol/L 
were observed. Conclusion. ETI has been demonstrated to be highly effective in the treatment of PRS by improving lung function and reducing sweat 
test values.
Key words: cystic fibrosis, polypous rhinosinusitis, computed tomography of the paranasal sinuses, computed tomography of the chest, targeted 
therapy, CFTR modulators.
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детей потребовалось его оперативное лечение [6]. При 
назначении тройной комбинации CFTR-модулятора, 
в свою очередь, продемонстрирована высокая эф-
фективность в отношении купирования клинических 
проявлений ХРСсНП [7], а пролонгированное наблю-
дение позволит дать объективную оценку эффектив-
ности таргетной терапии.

Тем не менее по данным ряда исследований по-
является информация об обратимости структурных 
изменений в легких [4]. Обратимость БЭ была об-
наружена у 12 (5 %) из 235 пациентов детского воз-
раста, получавших лечение ЭТИ, и подтверждена 
уменьшением диаметра просвета бронхов с 3,9 ± 
0,9 до 3,2 ± 1,1 мм (p < 0,001), тогда как у взрослых 
пациентов с  МВ он увеличился без обратимости 
(с 3,5 ± 1,1 до 3,6 ± 1,2 мм; p = 0,002). Обратимость 
наблюдалась при цилиндрических (а не варикозных 
или мешковидных) БЭ [4]. Следует отметить, что 
по результатам другого исследования визуализации 
с использованием системы оценки PRAGMA-CF 
(Перт-Роттердамская шкала морфометрического 
анализа для пациентов с МВ) на основе КТ, кото-
рая также является методом визуального анализа, 
не выявлено уменьшения БЭ у пациентов с МВ в воз-
расте 12 лет и старше, получавших лечение ЭТИ [8]. 
Данные результаты свидетельствуют о необходимо-
сти дальнейших исследований в детской популяции 
пациентов с МВ.

Хотя КТ ОНП и / или ОГК используются доста-
точно давно, методы претерпели значительные изме-
нения с течением времени [9, 10], а в эпоху таргетной 
терапии результаты данных исследований позволяют 
понять динамику поражений и существенно влиять 
на определение объемов муколитической и антибак-
териальной базисной терапии.

Целью исследования являлась оценка динамики 
рентгенологической картины ОНП и легких у детей, 
получающих CFTR-модулятор ЭТИ.

Материалы и методы

Обследованы пациенты с МВ и ХРСсНП (n = 22: 
10 (45,5 %) мальчиков, 12 (54,5 %) девочек; средний 
возраст – 10,4 ± 3,2 года, медиана (Me) возраста – 
10,5 года (Q1 – 8,5 и Q3 – 12,3); средний возраст уста-
новления диагноза – 1,5 ± 2,7 года, Me (Q1–Q3) – 0,15 
(0,1–4,1), наблюдаемые в Центре наследственных бо-
лезней органов дыхания Государственного бюджетно-
го учреждения здравоохранения Московской области 
«Научно-исследовательский клинический институт 
детства Министерства здравоохранения Московской 
области».

Во время динамических визитов оценивались жа-
лобы на нарушение носового дыхания.

Рентгенологическое обследование проводилось 
в объеме КТ ОНП до и через 12–15 мес. терапии 
препаратом ЭТИ, с алгоритмом реконструкции КТ 
высокого разрешения (КТВР) и многоплоскостной 
реконструкцией полученных изображений. Оценка 
объема поражения ОНП проводилась по шкале Лан-
да–Маккея (1993) с полуколичественной оценкой 

изменений следующих групп ОНП с обеих сторон: 
верхнечелюстные; передние и задние решетчатые 
пазухи, клиновидные пазухи, лобные пазухи и ости-
меатальные комплексы. Степень поражения каждой 
пазухи оценивалась визуально, по шкале от 0 до 2, 
где 0 – отсутствие поражения, 1 – частичное пора-
жение пазухи, 2 – субтотальное / тотальное пораже-
ние пазухи, с дальнейшим сложением результатов 
оценки [11].

Оценка объема поражения легких проводилась 
по шкале Brody (2004) с оценкой КТ-изменений в цен-
тральных и периферических отделах легких (макси-
мум – 243 балла). Оценивалась степень выраженности 
следующих патологических изменений:
•	 размеры и число бронхо- и бронхиолоэктазов;
•	 наличие патологического содержимого в бронхах;
•	 наличие и выраженность перибронхиальной ин-

фильтрации;
•	 наличие инфильтративных изменений паренхимы 

легкого (в виде участков «матового стекла» и кон-
солидации);

•	 наличие и выраженность симптома мозаичной 
плотности, в частности «воздушных ловушек».
Степень поражения выделенными патологически-

ми изменениями также оценивается визуально, варьи-
руется от 0 до 3 и рассчитывается отдельно для каждой 
доли с дальнейшим сложением результатов оценки. 
Таким образом, максимальное значение по шкале 
Brody составило 243 балла [12].

Исследование функции внешнего дыхания прово-
дилось по данным форсированной жизненной емко-
сти легких (ФЖЕЛ) и объема форсированного выдоха 
за 1-ю секунду (ОФВ1), исследования выполнялись 
в соответствии с критериями Европейского респи-
раторного (European Respiratory Society – ERS) / Аме-
риканского торакального (American Thoracic Society – 
ATS) обществ [13].

Проводимость пота определялась на  аппара-
те Nanoduct (ELITechGroup, США). Значения до 
50 ммоль / л расценивались как нормальные, погра-
ничный результат – 50–80 ммоль / л, положительный 
результат – > 80 ммоль / л [14].

Статистическая обработка данных проводилась 
с  помощью пакета прикладных программ SPSS 
Statistics 27 (IBM). Для описания количественных 
данных использовалась непараметрическая стати-
стика (Me и 1-й и 3-й квартили). Оценка «до–после» 
проводилась с применением критерия Уилкоксона. 
Различия считались статистически значимыми при 
p < 0,05.

Результаты

Диагноз МВ устанавливался согласно клиническим 
рекомендациям по МВ [7], ПРС диагностировался 
врачом-отоларингологом по данным КТ ОНП.

В изучаемой группе у 2 (9 %) детей выявлен «мяг-
кий» генотип, у 20 (91 %) – «тяжелый». Мекониевый 
илеус в анамнезе был установлен у 2 (9 %) пациентов, 
цирроз – у 1 (4,5 %) ребенка; у 1 (4,5 %) пациента 
выявлен генотип F508del/F508del, у 19 (86,5 %) – 

https://publications.ersnet.org/content/erj/63/3/2400234#C26
https://publications.ersnet.org/content/erj/63/3/2400234#C26
https://publications.ersnet.org/content/erj/63/3/2400234#C26
https://publications.ersnet.org/content/erj/63/3/2400234#C26
https://publications.ersnet.org/content/erj/63/3/2400234#C26
https://publications.ersnet.org/content/erj/63/3/2400234#C26
https://publications.ersnet.org/content/erj/63/3/2400234#C26
https://publications.ersnet.org/content/erj/63/3/2400234#C28
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F508del/другой, у 2 (9 %) – другой / другой патоген-
ные варианты.

Микробная флора верхних дыхательных путей 
у 15 (68 %) пациентов была представлена Staphylococcus 
aureus, у 5 (23 %) – Pseudomonas aeruginosa, у 2 (9 %) – 
метициллинрезистентным S. aureus (MRSA).

Me (Q1–Q3) периода терапии препаратом ЭТИ 
составила 406 (309–490) дня.

При осмотре пациентов до старта терапии у 16 
(73 %) детей фиксировались жалобы на нарушение 
носового дыхания. На момент динамических визи-
тов при проведении контрольных КТ ОНП ни один 
ребенок данных жалоб не предъявлял.

При оценке объема поражения ОНП по шкале Лан-
да–Маккея до и на фоне таргетной терапии выявлено 
общее снижение с 15 до 5,5 баллов, что свидетельствует 
о регрессе клинических проявлений ПРС (табл. 1).

На рис. 1 продемонстрировано восстановление 
воздушности ОНП на фоне терапии препаратом ЭТИ, 
а также уменьшение степени утолщения слизистых 
оболочек пазух, на примере одного из пациентов.

Терапия СFTR-модулятором значительно повли-
яла на функцию легких, увеличив показатель ФЖЕЛ 
на 12 % и показатель ОФВ1 > 15 %. Показатели пото-

вой пробы снизились, достигнув пограничных значе-
ний (p < 0,001) (см. табл. 1).

При оценке морфологических признаков изме-
нений в легких по шкале Brody показана выраженная 
положительная динамика в отношении редукции сли-
зистых пробок в кортикальных и периферических от-
делах, уменьшения перибронхиальной инфильтрации, 
а также консолидации легочной ткани и уменьшения 
воздушных ловушек (табл. 2). Несмотря на сущест-
венные изменения при анализе многих показателей, 
значимого регресса в отношении числа и размеров БЭ 
не получено (см. табл. 2).

Рентгенологическая картина легких одного из па-
циентов представлена на рис. 2. До старта таргетной 
терапии в обоих легких определяются множествен-
ные БЭ, заполненные патологическим содержимым 
и выраженной перибронхиальной инфильтрацией, 
а также множественные сгруппированные мелкие 
очаги «матового стекла», в т. ч. по типу «дерева в поч
ках», соответствующие воспалительным изменениям 
мелких бронхов. Через 2 года терапии СFTR-моду-
лятором можно наблюдать значительную положи-
тельную динамику. Однако БЭ значимой динамики 
не претерпели.

Таблица 1
Динамика рентгенологической картины околоносовых пазух, функции внешнего дыхания и потовой пробы 

у детей с муковисцидозом на терапии препаратом элексакафтор / тезакафтор / ивакафтор (n = 22)
Table 1

Changes in radiographic picture of paranasal sinuses, lung function, and sweat test in children with cystic fibrosis during 
therapy with elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (n = 22)

Анатомический элемент / показатель Точка исследования Результат, Ме (Q1–Q3) р

Лобные пазухи, баллы
0 0 (0,0–4,0)

0,022
1 0 (0,0–1,3)

Передние клетки решетчатого лабиринта, баллы
0 2 (1,0–3,0)

0,008
1 1 (0,0–2,0)

Задние клетки решетчатого лабиринта, баллы
0 2 (1,0–3,0)

0,001
1 1 (0,0–1,3)

Верхнечелюстные пазухи, баллы
0 4,0 (2,0–4,0)

< 0,001
1 1,0 (1,0–2,0)

Клиновидные пазухи, баллы
0 3 (1,0–4,0)

< 0,001
1 1 (0,0–2,0)

Остеомиетальный комплекс, баллы
0 4 (2,0–4,0)

< 0,001
1 0 (0,0–2,0)

Оценка по шкале Ланда–Маккея, баллы
0 15 (8,8–18,0)

< 0,001
1 5,5 (1,8–8,3)

ФЖЕЛ, %
0 88,5 (84,0–102,3)

< 0,001
1 101 (92,5–102,3)

ОФВ1, %
0 87,5 (77,8–106,0)

< 0,001
1 105 (96,0–110,5)

Потовый тест, ммоль / л
0 113,0 (101,0–120,0)

< 0,001
1 63,0 (50,0–77,0)

Примечание: ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких; ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; точки исследования: 0 – до старта таргетной терапии, 1 – на 
фоне таргетной терапии; р-критерий Уилкоксона «до–после»; шкала Ланда–Маккея.
Note: Study points: 0 – before the start of targeted therapy, 1 – during the targeted therapy; Wilcoxon’s p-test “before-after”; Landa – McKay scale.
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Обсуждение

Оценка эффективности таргетной терапии осуществ-
ляется в соответствии с клиническими и методически-
ми рекомендациями [15, 16]. Наряду с физикальным 
осмотром, лабораторными и функциональными ме-
тодами, высокую значимость имеют рентгенологи-
ческие методы, такие, как КТ ОНП и / или ОГК. Это 
обусловлено поражением в первую очередь эпителия 

верхних и нижних дыхательных путей с последующей 
их колонизацией патогенной микробной флорой.

ХРСсНП у пациентов с МВ обычно появляется 
в раннем детском возрасте и постепенно прогрес-
сирует к подростковому периоду. В связи с высокой 
распространенностью, значительным ухудшением 
качества жизни, а у части детей – необходимостью 
оперативного лечения при данном осложнении тре-
буется регулярное наблюдение [2].

Рис. 1. Данные компьютерной томографии высокого разрешения околоносовых пазух пациента с муковисцидозом: A, B, C – до старта 
терапии препаратом элексакафтор / тезакафтор / ивакафтор: определяется тотальное утолщение слизистых оболочек верхнечелюстных 
пазух и большинства видимых ячеек решетчатых пазух, вероятно, с формированием множественных полипов, также отмечается дефор-
мация медиальных стенок верхнечелюстных пазух с обеих сторон; D, E, F – результаты того же пациента после терапии: выраженная 
положительная динамика в виде уменьшения степени утолщения слизистых оболочек описанных пазух с сохранением единичных 
мелких участков утолщения слизистой в верхнечелюстных пазухах
Figure 1. High-resolution computed tomography of the paranasal sinuses of a patient with cystic fibrosis: A, B, C – before the start of therapy with 
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor: total thickening of the mucous membranes of the maxillary sinuses and most of the visible cells of the ethmoid si-
nuses is seen, probably with the formation of multiple polyps, as well as deformation of the medial walls of the maxillary sinuses on both sides; D, 
E, F – results of the same patient after therapy: pronounced positive change in the form of a decrease in the degree of thickening of the mucous 
membranes of the described sinuses with the preservation of isolated small areas of mucosal thickening in the maxillary sinuses

А D

B E

C F



242 Пульмонология ● Pul’monologiya. 2026; 36 (2): 237–246. DOI: 10.18093/0869-0189-2026-36-2-237-246

Жекайте Е.К. и др. Динамика состояния околоносовых пазух и легких у детей с муковисцидозом

Таблица 2
Динамика рентгенологической картины органов грудной клетки у детей с муковисцидозом на терапии 

элексакафтор / тезакафтор / ивакафтор (n = 22); баллы
Table 2

Changes in chest X-ray images in children with cystic fibrosis treated with elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (n = 22); points

Анатомический элемент / показатель Точка исследования Результат, Ме (Q1–Q3) р

БЭ
0 0,0 (0,0–9,5)

0,893
1 2,0 (0,0–9,0)

БЭ в кортикальных отделах
0 0,0 (0,0–3,0)

0,655
1 1,0 (0,0–3,0)

БЭ в субплевральных отделах
0 0,0 (0,0–4,0)

1,000
1 1,0 (0,0–5,0)

Множитель размеров БЭ
0 0,0 (0,0–2,5)

0,465
1 1,0 (0,0–2,7)

Наибольший размер БЭ
0 0,0 (0,0–4,0)

0,357
1 1,0 (0,0–4,0)

Средний размер БЭ
0 0,0 (0,0–2,0)

0,276
1 1,0 (0,0–3,0)

Слизистые пробки
0 4,0 (0,0–14,0)

< 0,001
1 0,0 (0,0–2,0)

Слизистые пробки в кортикальных отделах
0 1,0 (0,0–7,0)

0,005
1 0,0 (0,0–0,0)

Слизистые пробки в периферических отделах
0 3,0 (0,0–9,0)

< 0,001
1 1,0 (0,0–2,0)

Утолщение стенок бронхов (стенки / перибронхиальная 
инфильтрация

0 13,0 (7,0–29,0)
< 0,001

1 3,0 (0,0–13,0)

Утолщение бронхов в кортикальных отделах
0 8,0 (3,0–14,0)

< 0,001
1 3,0 (0,0–7,0)

Утолщение бронхов в субплевральных отделах
0 5,0 (2,0–11,0)

< 0,001
1 1,0 (0,0–2,0)

Выраженность толщины бронхов
0 2,5 (1,0–6,25)

0,003
1 1,0 (0,0–1,0)

Патология паренхимы
0 0,0 (0,0–4,0)

0,032
1 0,0 (0,0–0,0)

Выраженность консолидации (любого генеза
0 0,0 (0,0–2,0)

0,017
1 0,0 (0,0–0,0)

Выраженность матового стекла
0 0,0 (0,0–0,0)

0,269
1 0,0 (0,0–0,0)

Выраженность кист и булл
0 0,0 (0,0–0,0)

1,000
1 0,0 (0,0–0,0)

Повышение воздушности
0 0,0 (0,0–11,0)

0,018
1 0,0 (0,0–4,0)

Выраженность «воздушных ловушек»
0 0,0 (0,0–11,0)

0,042
1 0,0 (0,0–4,0)

Размер «воздушных ловушек»
0 0,0 (0,0–5,0)

0,042
1 0,0 (0,0–1,5)

Примечание: БЭ – бронхоэктазы; точки исследования: 0 – до старта таргетной терапии, 1 – на фоне таргетной терапии; р-критерий Уилкоксона «до–после»; шкала Brody.
Note: Study points: 0 – before the start of targeted therapy, 1 – during the targeted therapy; p-Wilcoxon’s “before–after” test; Brody scale.

C момента старта высокоэффективной таргетной 
терапии СFTR-модуляторами пристальное внимание 
было направлено как на легочные, так и внелегочные 

проявления заболевания. В исследовании A.L.Staple-
ton et al. у 12 подростков и молодых взрослых уже че-
рез 7 дней наблюдалось улучшение качества жизни, 
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которое сохранялось в течение 9 мес. и было связано 
с уменьшением образования полипов в носу и сниже-
нием утолщения слизистой ОНП по данным КТ [17]. 
S.Di Gioia et al. сообщалось о сходных результатах в ко-
горте из 20 подростков, у 5 из которых выполнена КТ 
до и после лечения [18]. При этом были подтверждены 
предыдущие результаты двух дополнительных исследо-
ваний у 22 детей и продемонстрировано значительное 
улучшение состояния ПРС, а также 23 подростков / мо-
лодых взрослых в течение 22 мес. терапии ЭТИ [19, 20].

В отечественной литературе первая серия случа-
ев влияния ЭТИ на течение ХРСсНП была описана 
ранее – через 7,6 ± 3,0 мес. [21]. В данном исследова-
нии оценивалась динамика через 12–18 мес.: оценка 
по шкале Ланда–Маккея снизилась до 5,5 балла vs 
2,1 балла в первой серии случаев.

Очевидно, что небольшое число пациентов ограни-
чивает возможность делать выводы из этих наблюде-
ний. Однако по результатам обследования российских 
пациентов продемонстрированы наглядные измене-

Рис. 2. Данные компьютерной томографии высокого разрешения органов грудной клетки пациента с муковисцидозом: A, B, C – до 
старта терапии препаратом элексакафтор / тезакафтор / ивакафтор; D, E, F – после 2 лет терапии
Figure 2. High-resolution computed tomography scans of the chest in a patient with cystic fibrosis: A, B, C – before starting elexacaftor/tezacaftor/
ivacaftor therapy; D, E, F – after 2 years of therapy
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EB
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ния КТ-картины ОНП, в т. ч. при оценке по шкале 
Ланда–Маккея, которые коррелируют с улучшением 
показателей функции легких и снижением показателя 
потовой пробы. По данным КТ продемонстрирована 
высокая степень плотности содержимого пазух носа 
до старта таргетной терапии со значительным улуч-
шением через 1 год после начала лечения. Несмотря 
на субъективные ощущения пациентов и отсутствие 
жалоб, поражение ОНП полностью не устранялось, 
что указывает на персистирующее заболевание пазух 
носа. По данным наблюдения подтверждена реко-
мендация регулярного наблюдения за пациентами 
с МВ отоларингологом, даже если ХРСсНП протекает 
бессимптомно [15]. Это позволяет предположить, что 
изменение плотности содержимого ОНП может рас-
сматриваться как объективный неинвазивный маркер 
эффективности CFTR-модуляторов.

Аналогичным образом можно расценивать изме-
нения рентгенологической картины легких на фоне 
таргетной терапии. С одной стороны, прослежива-
ется видимая положительная динамика посредством 
уменьшения патологического содержимого, измене-
ния толщины стенок бронхов и перибронхиально-
го воспаления, сокращения «воздушных ловушек». 
С другой стороны, необратимые изменения в легких, 
такие, как БЭ, на терапии CFTR-модуляторами сохра-
нились в прежнем объеме.

Несмотря на то, что ранее обратное развитие дила-
тации бронхиальных стенок у маленьких детей было 
задокументировано в когорте AREST CF (Австра-
лийская группа раннего респираторного наблюдения 
за пациентами с МВ) [22], также имеются исследова-
ния, по данным которых показано, что у взрослых мо-
жет наблюдаться обратимая дилатация бронхиальных 
стенок на фоне плотной консолидации, что приводит 
к появлению термина «псевдобронхоэктазия» [23, 
24]. Это подразумевает временное расширение дыха-
тельных путей из-за окружающих паренхиматозных 
изменений, вызывающих соответствующее цилин-
дрической бронхоэктазии расширение. Уменьшение 
утолщения стенок бронхов и закупорки слизью при 
терапии ЭТИ было показано в исследованиях с ис-
пользованием магнитно-резонансной томографии 
и КТ, однако изменений тяжелых структурных ано-
малий, таких как в исследуемой когорте детей с МВ, 
не показано [25–27].

На примере выборки из 67 пациентов с МВ (Ме 
(Q1–Q3), 25 (16–33,5) лет) отмечено увеличение ОФВ1 
и индекса массы тела, наблюдаемое через 3 мес. тера-
пии ЭТИ и сохранявшееся в течение всего года тера-
пии. Ни у одного из пациентов с МВ не наблюдалось 
ухудшения параметров КТ ОГК в течение 1 года тера-
пии ЭТИ. При сравнении результатов КТ ОГК на ис-
ходном уровне и через 1 год наблюдения БЭ исходно 
присутствовали у 65 (97 %) пациентов с МВ, а через 
1 год наблюдения их число уменьшилось до 7 (11 %). 
Одновременно утолщение стенок бронхов, отмечен-
ное у 97 % пациентов, уменьшилось до 79 %, закупор-
ка слизью с 96 % уменьшилась до 77 % и отсутствовала 
у 17 % [28]. Возможно, отсутствие динамики со сто-
роны БЭ в проведенном исследовании определяется 

малой выборкой пациентов, т. к. они уменьшились 
только в 11 % случаев [28].

Исследования влияния терапии ЭТИ на структур-
ные изменения легких будут продолжаться. Современ-
ные компьютерные томографы могут обеспечить зна-
чительное снижение дозы облучения при эффектив-
ной дозе [29]. Это позволит дать более точную оценку 
структурных изменений при КТ ОНП и / или ОГК при 
динамическом наблюдении и оценить эффективность 
таргетной терапии у каждого индивидуума, а также 
определить дальнейшую тактику лечения.

Заключение

Таким образом, получены данные, подтверждающие 
высокую эффективность препарата ЭТИ не толь-
ко в отношении функции легких и восстановления 
функции ионного хлорного канала по данным пото-
вой пробы, но и профилактики и терапии ХРСсНП 
у пациентов с МВ.
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