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РЕЗЮМЕ

Среди заболеваний ЛОР-органов у пациентов с муковисцидозом превалирует полипозный риносинусит. Застой инфицирован-
ной густой слизи в околоносовых пазухах и нарушение носового дыхания усугубляет тяжесть течения бронхолегочной патоло-
гии. Необходимо своевременное обследование и лечение патологии верхних дыхательных путей у пациентов с МВ. В хирур-
гическом лечении методом выбора является расширенная FESS. Эта методика позволяет сохранить анатомию лицевого скеле-
та и обеспечить дренаж околоносовых пазух. Наблюдение ЛОР-врачом и консервативное лечение полипозного риносинусита 
должно проводится в течение всей жизни пациента с МВ. Необходимо постоянное использование местной муколитической и 
антибактериальной терапии. Методом доставки лекарственных средств может служить компрессорный ингалятор с режимом 
для околоносовых пазух.
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Муковисцидоз (МВ) – это самое распространен-

ное в мире моногенное заболевание с тяже-

лым течением и прогнозом. Благодаря дости-

жениям современной клинической медицины, средняя 

продолжительность жизни пациентов с МВ в настоящее 

время в мире превысила 40 лет [1, 2]. Причиной развития 

МВ являются мутации гена МВТР (CFTR) – муковисцидоз-

зависимого трансмембранного регулятора (cystic fibrosis 

transmembrane regulator), являющегося мембранным 

белком, располагающимся на поверхности большинства 

эпителиальных клеток и функционирующим как цАМФ-

зависимый хлорный канал. При нарушении функциони-

рования МВТР наступает сгущение всех видов слизистых 

секретов организма, что выражается в нарушении работы 

большинства органов и систем. В России, по данным раз-

ных авторов, выявлено более 80 различных мутаций гена 

МВТР. В зависимости от механизма нарушения функции 

МВТР, мутации его гена делятся на 5 классов. Тяжесть кли-

нических проявлений заболевания напрямую зависит от 

класса мутации [2]. Самой распространенной мутацией в 

мире и в нашей стране является «тяжелая» F508del: в 

целом по России ее аллельная частота равна 52,21%, в 

Московском регионе она составляет 53,05% [3]. Данная 

мутация приводит к нарушению синтеза молекулы МВТР 

и вызывает раннее развитие тяжелых кишечных и легоч-

ных проявлений МВ. Ученые разных стран неоднократно 

пытались выявить так называемый «синоназальный» 

генотип муковисцидоза, однако выводы, сделанные на 

основании небольших выборок пациентов, являются раз-

норечивыми и не позволяют говорить о взаимосвязи 

тяжести мутации и тяжести клинических проявлений 

риносинусита у пациентов с МВ [2, 4–7]. Генетические 

исследования X. Wang показали, что мутации МВТР раз-

ных классов, приводящие к муковисцидозу, являются 

главным предрасполагающим фактором в развитии пато-

логии полости носа и околоносовых пазух [8].

Основной патологией ЛОР-органов у больных МВ 

является полипозный риносинусит (ПРС), который со вре-

менем в 100% случаев приобретает хроническое течение 

[4, 5, 9, 10], у взрослых больных принимая форму поли-

позно-гнойного пансинусита. Самое раннее упоминание 

о полипах полости носа при МВ относится к 1959 г.

M.Н. Lurie при осмотре 650 пациентов с МВ разного воз-

раста обнаружил у 43 из них полипы полости носа. 

Насторажи вающими в этом отношении признаками явля-

лись изменение формы лицевого скелета – расширение 

переносицы и тенденция к рецидивирующему течению 

болезни [2]. Только в 2000-х годах нашего века исследо-

вания в этой области продолжились. 

Респираторный эпителий, покрывающий поверхность 

верхних и нижних дыхательных путей, имеет одинаковое 

строение. Следовательно, у пациентов с муковисцидозом 

(МВ), наряду с бронхиальным деревом, в воспалительный 

процесс вовлекаются верхние отделы дыхательных путей, 
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ABSTRACT

Among diseases of ENT organs at patients with the CF prevails chronic rhinosinusitis. Stagnation of the infected dense slime in the 
paranasal sinus and violation of nasal breath aggravates weight of a course of lung pathology. Timely inspection and treatment of 
pathology of the top airways at patients with CF is necessary. In surgical treatment method of a choice is expanded FESS. This tech-
nique allows to keep anatomy of a facial skeleton and to provide a drainage the paranasal sinus. Supervision by the ENT specialist 
and conservative treatment of a chronic rhinosinusitis has to is carried out during all life of the patient with CF. Continuous use of 
local mukolitichesky and antibacterial therapy is necessary. As method of delivery of medicines the compressor inhaler with the 
mode for the chronic rhinosinusitis can serve.
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при этом развивается хронический риносинусит (ХРС), 

который снижает качество жизни, ухудшает прогноз и 

усугубляет течение бронхолегочной патологии. 

Нормальные механизмы эвакуации слизи (ее реологиче-

ские свойства – вязкотекучесть, разделение слоев гель-

золь, наличие мукоцилиарного клиренса) из полости носа 

и околоносовых пазух у таких больных полностью нару-

шены. Вследствие неполноценности механизмов защиты 

эпителия слизистой оболочки верхних дыхательных 

путей при МВ имеет место ранняя колонизация гноерод-

ными бактериями полости носа и околоносовых пазух с 

формированием биопленок [2, 5, 9]. Склонность к асепти-

ческому воспалению, усиление иммунного ответа и неза-

вершенный фагоцитоз с распадом фагоцитов приводят к 

скоплению вязкого содержимого во всех анатомических 

резервуарах, которыми являются как бронхоэктазы, так и 

околоносовые пазухи с полостью носа [5, 11]. Тяжесть ХРС 

усугубляется с течением времени и напрямую коррелиру-

ет с возрастом больного. При риноскопии выявляются 

отличительные черты МВ-гипертрофированные застой-

ные синюшно-багровые нижние носовые раковины в 

сочетании с признаками гнойного риносинусита.

Убедительных литературных данных о частоте рас-

пространения другой патологии со стороны ЛОР-органов 

у пациентов с МВ нет. Некоторые виды заболеваний опи-

сываются в связи с хроническим воспалением околоно-

совых пазух. При этом такие проявления, как искривле-

ние перегородки носа, аденоиды, являющиеся предрас-

полагающими факторами в развитии хронического рино-

синусита, встречаются среди больных МВ с той же часто-

той, что и в общей популяции. Такая патология, как тубо-

отиты, хронические ларингиты, наоборот, являются след-

ствием инфекции, персистирующей в полости носа и 

околоносовых пазух. 

По данным исследователей Британской академии 

офтальмологии и отоларингологии, 4% больных МВ имеют 

нарушения слуха, чаще кондуктивного характера, связан-

ные с экссудативным средним отитом и дисфункцией 

слуховой трубы [12]. На фоне широкого применения ами-

ногликозидных антибиотиков при МВ нейросенсорная 

потеря слуха является ожидаемым осложнением, однако, 

как показали исследования В.В. Бариляк (2012), B. Forman-

Franco (1979) и W. Fritze (1973), хроническая нейросен-

сорная тугоухость среди пациентов с МВ встречается не 

чаще, чем среди всей общей популяции [13–15].

Хронический тонзиллит и фарингит у больных МВ 

встречается крайне редко [5]. Эта патология нехарактер-

на для больных МВ, что, возможно, связано с постоянным 

проведением пациентам местной и системной антибакте-

риальной терапии.

По данным Oomen K. с соавт., поражение легких и 

синоназальной области при МВ встречается в 90–100% 

случаев [9]. Практически у всех больных МВ компьютер-

ная томография околоносовых пазух демонстрирует 

характерные для МВ воспалительные изменения. По дан-

ным регистра, в России полипозные изменения полости 

носа и околоносовых пазух были диагностированы в 

2015 г. у 19,6% пациентов и уже у 20,46% за 2016 г. Из них 

за 2015 г. – у 18,8% детей, за 2016 г. – у 18,95%. У взрос-

лых за 2015 г. полипы носа были выявлены в 23,9% слу-

чаев, за 2016 г. – в 28,8%. Таким образом, у пациентов с 

МВ очевидна тенденция увеличения доли хронического 

полипозного риносинусита с возрастом. 

По данным EPOS от 2012 г., у 40% больных МВ выяв-

лены полипы носа. Частота встречаемости назального 

полипоза у пациентов с МВ, по литературным данным, 

определяется в 67% и зависит от возраста. Пик роста 

полипов приходится на возрастной интервал от 4 до 12 

лет, а после 20 лет встречается реже [5, 16, 17]. 

Распространенность назального полипоза варьирует у 

детей от 6 до 48%. Для детей до 10 лет частота полипов 

носа составляет 15,2% [18–21]. По данным исследования 

M.C. Berkhout с соавт. [4], распространенность полипозно-

го риносинусита у взрослых пациентов с МВ оценивается 

в 63%, среди них назальный полипоз встречается в 25% 

случаев. 

Представляют интерес взаимовлияния микробиоты 

околоносовых пазух и бронхолегочной системы у пациен-

тов с МВ. G. Herriksson с соавт. (2002) показали более 

высокую частоту инфицирования синегнойной палочкой 

нижних отделов дыхательных путей у больных муковисци-

дозом с ХРС, чем без него, а также рассматривают постна-

зальный затек как наиболее важную причину развития 

инфекции в легких [10]. При этом микробиом пазух носа 

и мокроты у одного и того же пациента может существен-

но отличаться (совпадает по составу в 50% случаев). Даже 

при схожести флоры верхних и нижних дыхательных 

путей по видовому составу, различия в чувствительности к 

антибиотикам бактерий верхних и нижних дыхательных 

путей очень высоки (40–50%) [22]. Наиболее характерные 

возбудители хронических риносинуситов у пациентов с 

МВ  – S. aureus (у детей и взрослых) и Ps. aeruginosa (у 

взрослых) [2, 5, 22–25]. По данным, полученным J. Godoy в 

2011 г. и M. Berkhout в 2013 г., синегнойная палочка высе-

вается из отделяемого верхних дыхательных путей (ВДП) 

в 48–57% случаев, это самый часто высеваемый из ВДП 

микроорганизм. Также установлено, что Ps. aeruginosa в 

4% случаев продолжает высеваться из ВДП после успеш-

ной эрадикации ее из легких и требует контроля и после-

дующего лечения [22, 25]. Другие бактерии, колонизирую-

щие околоносовые пазухи пациентов с МВ: Haemophilus 

influenzae, Burkholderia cepacia complex, Achromobacter 

xylosoxidans и Steno tropho monas maltophilia, Escherichia 

coli, Acinetobacter sp. Широко распространены также 

a-стрептококки и анаэробы [2, 5, 22, 26–28]. Грибковая 

флора включает A. fumigatus, Bipolaris spp., Exserohilum 

spp., Penicillium spp. и Candida [29]. По данным Rosenstein 

B., Aspergillius spp. обнаруживаются в аспиратах из пазух 

более чем у 40% взрослых больных МВ [30]. Методы ПЦР-

диагностики, наравне с культуральными методами, все 

чаще применяются при обследовании образцов из дыха-

тельных путей больных МВ. Материал для исследования 

необходимо забирать из полостей пазух носа путем про-

мывания или активной аспирации.

Роль аллергии в патофизиологии полипозного рино-

синусита (ПРС) у пациентов с МВ неясна. Статистически 
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процент атопии у пациентов с МВ с полипами носа не 

отличается от такового без полипов носа и не отличается 

от данных по общей популяции [31, 32]. В целом основ-

ным механизмом формирования полипов полости носа 

принято считать перестройку слизистой оболочки в 

результате хронического воспаления аллергического 

(эозинофильного) характера в 80% случаев и в 20% ней-

трофильного (неаллергического). При развитии полипоза 

у больных МВ, вероятнее всего, имеют место оба пути, 

однако нейтрофильное воспаление играет решающую 

роль. Изменение вязкоэластических свойств слизи явля-

ется решающим фактором в развитии ПРС. Вязкая слизь 

понижает подвижность ресничек эпителия, обусловливая 

обструкцию, способствующую развитию локальной 

инфекции и хронического воспаления с перестройкой 

эпителия. Это сопровождается массивным притоком ней-

трофилов и Th1-лимфоцитов с выделением цитокинов и 

других провоспалительных медиаторов: IL-1, IL-3, IL-6, 

IL-8, фактора некроза опухоли TNF-альфа, молекул меж-

клеточной адгезии ICAM-1). Патогенные бактерии сенси-

билизируют эпителий к TNF-альфа, что приводит к его 

массивной деструкции собственными фагоцитами, что 

усугубляет воспалительный процесс. Имеет место инакти-

вация местного иммунитета (антимикробных протеинов: 

человеческого β-дефенсина-3 и кателицидин-связанного 

пептида LL-37, назального и бронхопульмонального про-

теина SPLUNC-1) [5, 9, 11, 20, 33, 34]. 

 При инфекционном воспалении околоносовых пазух, 

чаще в виде пансинусита, у пациентов встречаются такие 

жалобы, как назальная обструкция, отделяемое из носа, 

потеря или снижение обоняния, головная боль разлитого 

характера, локальные головные боли (в проекции около-

носовых пазух), постназальный затек. Большинство авто-

ров указывают на эти симптомы как на важнейшие ото-

ларингологические признаки хронического синусита и 

назального полипоза. Также имеют место понижение 

толерантности к физической нагрузке различной степени, 

храп, осиплость [5, 9, 13, 21, 31].

При осмотре пациента выявляется деформация лице-

вого скелета, расширение корня носа, проптоз [5, 9, 31]. 

Передняя риноскопия и эндоскопическое исследование 

позволяет выявить застой и гиперемию слизистой обо-

лочки полости носа, количество и характер отделяемого 

из носа (серозное, слизистое, гнойное, кровянистое) и 

локализовать место поступления отделяемого в полость 

носа, при выявлении полипов определить их характер и 

размер, диагностировать медиальное выпячивание лате-

ральной стенки полости носа [9–11, 35–37]. 

Для диагностики ПРС при МВ применяется мультиспи-

ральная компьютерная томография (МСКТ), конусно-

лучевая КТ (КЛКТ) и реже МРТ. Рентгенологические изме-

нения у пациентов с МВ определяются в очень раннем 

возрасте даже в случаях бессимптомного течения. 

90–100% пациентов старше 8 месяцев уже имеют под-

тверждающие данное заболевание рентгенологические 

признаки, КТ-изображения показывают заполненные 

тотально околоносовые синусы [21, 38]. Это имеет боль-

шое значение, поскольку отсутствие таких изменений 

является основанием усомниться в диагнозе «МВ». У 

взрослых могут встречаться такие специфические при-

знаки, как гипоплазия лобных и клиновидных пазух, 

деминерализация крючковидного отростка, медиальное 

выпячивание латеральной стенки полости носа. 

Существует несколько томографических изменений, 

общих для пациентов с МВ, и триада, описанная Nishioka, 

сочетает следующие признаки: распространенный сино-

назальный полипоз, аплазия или гипоплазия лобных 

пазух, медиальный пролапс латеральной стенки полости 

носа. Характерная для этой патологии гипоплазия около-

носовых пазух развивается в результате вторичных нару-

шений роста вследствие хронических инфекций и рано 

развившегося воспалительного процесса. Узурация кости 

латеральной стенки полости носа, предположительно, 

является следствием остеита или давления, оказываемого 

полипами или утолщенной слизистой медиальной стенки 

пазухи, приводящего к формированию псевдомукоцеле. 

Наличие аплазии лобных пазух, а также затемнения 

верхнечелюстных и решетчатых пазух более чем в 75% 

случаев были оценены как патогномоничный симптом 

МВ. Присутствие горизонтальных уровней жидкости в 

пазухах у данных пациентов очень редко, возможно, 

вследствие длительного течения заболевания и очень 

высокой вязкости слизи, которая заполняет полностью 

околоносовые пазухи [5, 21, 34, 35, 37–39]. Большинство 

пациентов с МВ имеют сниженное обоняние, которое 

полностью отсутствует у 8,6% [40].

Консервативное лечение включает в себя системную 

антибактериальную и противогрибковую терапию с уче-

том чувствительности возбудителей. Показано постоян-

ное применение ингаляционных интраназальных глюко-

кортикостероидов. Важная часть консервативного лече-

ния  – топические препараты, которые доставляются в 

полости пазух носа при помощи компрессорного ингаля-

тора с режимом для пазух носа (PARI SINUS). Препаратами 

для местного воздействия являются муколитики (дорназа 

aльфа, гипертонический раствор 3–7% по 3 мл 1 или 2 

раза в сутки), они должны поступать в полости пазух носа 

ежедневно, компенсируя природный недостаток вязкости 

слизи при МВ. Ингаляционная антибактериальная тера-

пия, также доставляемая в пазухи через PARI SINUS, явля-

ется методом эрадикации возбудителей (используются 

разрешенные к внутриполостному введению препараты: 

тобрамицин 300 мг в сутки, тиамфеникол 1 г в сутки  – 

курсами по 28 дней с перерывами 28 дней, при этом 

курсы ингаляций пазух носа и легких не должны совпа-

дать) [5, 41–48].

У пациентов с МВ проводятся различные виды хирур-

гических вмешательств. При МВ у пациентов имеется 

очень высокий уровень инфицирования околоносовых 

пазух и полости носа. Цель хирургического лечения  – 

восстановить носовое дыхание и создать условия для 

адекватного дренирования околоносовых пазух на мак-

симально долгий срок. Изолированная полипотомия про-

водится лишь в том случае, когда ввиду общего состояния 

пациента время проведения операции и ее объем огра-

ничены [5]. По мнению большинства исследователей, у 
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детей до 16 лет радикальное объединение всех околоно-

совых пазух и полости носа с удалением носовых рако-

вин и разрушением анатомического каркаса для роста 

черепа отрицательно сказывается на формировании 

лицевого скелета. Это может нарушить его пропорции и 

привести к изменению внешнего вида лица, а также 

структуры и функции полости носа и околоносовых пазух. 

В результате радикальной операции может возникнуть 

опущение орбит и гипоплазия околоносовых пазух [39]. 

Эндоскопическая функциональная риносинусохирургия 

(FESS)  – малоинвазивный, органосохраняющий, физио-

логичный метод хирургического лечения заболеваний 

носа и околоносовых пазух, который широко применяет-

ся в настоящее время во всем мире. Рекомендован рас-

ширенный эндоскопический подход с расширением соу-

стий околоносовых пазух для обеспечения хорошего 

дренажа пазух и профилактики рубцового процесса. 

Хорошо зарекомендовали себя промывания пазух рас-

творами антибиотиков через одноразовые катетеры 1 

раз в месяц в послеоперационном периоде [5].

Радикальная хирургия при ПРС показана при ослож-

ненном синусите (внутричерепные и орбитальные ослож-

нения), при отсутствии эффекта от FESS, при технической 

недоступности оперируемой зоны. 

FESS проводится пациентам с МВ с сохраняющейся 

назальной обструкцией на фоне проводимого консерва-

тивного лечения, а также в тех случаях, когда имеются 

эндоскопические признаки анатомической обструкции, 

имеет место взаимосвязь между синоназальными симпто-

мами и обострениями легочной патологии, особенно 

перед трансплантацией легких; при жалобах на головную 

боль разлитого характера или при наличии локальной 

головной боли в проекции пазух носа, понижающих каче-

ство жизни. Точные показания к проведению хирургиче-

ского лечения выявляются при КТ-исследовании околоно-

совых пазух, оно имеет целью восстановить нормальное 

носовое дыхание и функцию соустий пазух носа, макси-

мально уменьшить объем полипозной ткани в пазухах [5, 

49]. Далее пациенты должны использовать метод ингаля-

ционной терапии для эрадикации возбудителей инфек-

ций и восстановления мукоцилиарного клиренса. 

Несмотря на регулярно проводимую базисную тера-

пию, гнойный риносинусит часто рецидивирует, и бессим-

птомный период после проведенного лечения в среднем 

длится от 1 до 4 лет [36, 38]. Пациенты, которым была 

предварительно выполнена FESS перед трансплантацией 

легких, имели более низкую бактериальную обсеменен-

ность в околоносовых пазухах, которая коррелировала с 

понижением содержания бактериальных культур в лаваж-

ной бронхиоальвеолярной жидкости [50].

ЛОР-патология не является основной причиной 

летальности у больных МВ, но влечет за собой увеличе-

ние смертности таких больных. В связи с этим схемы 

консервативного и хирургического лечения инфекций 

верхних отделов дыхательных путей при МВ требуют 

дальнейшего совершенствования. 
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