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Вовлечение в патологический процесс верхних отделов 
дыхательных путей (ДП) у больных муковисцидозом 

является важной и неотъемлемой частью этого заболевания. 
Последствия мутации гена муковисцидоза представляют 
собой патологические изменения, возникающие в слизистой 
оболочке полости носа и околоносовых пазух и приводящие 
к выключению функции мукоцилиарного транспорта. На-
ряду с хроническим бронхолегочным процессом и синдро-
мом мальабсорбции хронический риносинусит (ХРС) с его 
типичными проявлениями является важной составляющей 
частью данного заболевания [1]. Помимо того, что околоно-
совые пазухи – резервуар для накопления патогенов, врачам 
хорошо известен тот факт, что на фоне течения ХРС значи-
тельно снижается качество жизни пациентов. Достижения 
современной медицины в последние десятилетия значи-
тельно увеличили ожидаемую продолжительность жизни у 
больных муковисцидозом, и на этом фоне произошло усиле-
ние внимания к диагностике и лечению заболеваний поло-
сти носа и околоносовых пазух у данной группы пациентов 
[2]. До сих пор ведутся дискуссии о степени влияния ХРС 
на поддержание или усиление воспаления в нижележащих 
отделах ДП на фоне муковисцидоза [3].

Несмотря на то, что муковисцидоз фенотипически 
очень разнообразен, поражение бронхолегочной систе-
мы и верхних отделов ДП встречали у 90–100% больных 
[2, 4, 5]. Коэффициент встречаемости полипозной ткани 
в полости носа у пациентов с муковисцидозом, по всей 
видимости, зависит от возраста. Наиболее распространен 
полипоз носа у детей в возрастной группе от 4 до 12 лет. 
Частота встречаемости полипозной ткани в полости носа 
в детском возрасте, по данным разных авторов, составля-
ет до 25% случаев [6–8].

В России, по данным регистра, полипозные изменения 
полости носа и околоносовых пазух в 2015 г. зарегистри-
рованы у 19,6% пациентов с муковисцидозом, в 2016 г. – у 
20,46%. Из них дети – это 18,8 и 18,95% (в 2015 и 2016 гг. со-
ответственно). У взрослых в 2015 г. полипы носа выявлены 
в 23,9% случаев, в 2016 г. – в 28,8% [9].

Интересен тот факт, что при исследовании генотипа и 
фенотипа у больных полипозно-гнойным риносинуситом 
зафиксировали, что более тяжелое течение заболевания 
наблюдается у пациентов с I–III классами мутаций [10]. 
В европейских странах, по данным Европейского респира-
торного общества, в 2017 г. высокий риск развития поли-
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Among ENT organ diseases in patients with cystic fibrosis, chronic rhinosinusitis is leading. The respiratory epithelium lining the surface of the upper 
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tract is involved in the inflammatory process, while chronic rhinosinusitis develops. Impaired drainage leads to stagnation of infected thick mucus. 
Timely examination and treatment of upper respiratory pathology in patients with cystic fibrosis is needed. In surgical treatment, the method of 
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позного риносинусита наблюдался у гомозигот по F508del 
и носителей других тяжелых мутаций [6].

Нарушение функции трансмембранного регулятора 
проводимости муковисцидоза с дефицитом катионов 
натрия в назальной слизи ведет к нарушению ее реоло-
гических свойств, происходит выраженное сгущение ее 
нижнего слоя (золя), в котором находятся реснички мер-
цательного эпителия, и в итоге выключается функция му-
коцилиарного клиренса в полости носа и околоносовых 
пазухах. Затем застой слизи с бактериальной колониза-
цией и формированием биопленок инициирует процесс 
воспалительной реакции, который, в свою очередь, ведет 
к значительной перестройке слизистой оболочки поло-
сти носа и околоносовых пазух. У пациентов с муковис-
цидозом при гистологическом исследовании слизистой 
оболочки полости носа обычно обнаруживаются потеря 
эпителиоцитами ресничек, увеличение в объеме слизи-
стых желез, истончение базальной мембраны и формиро-
вание полипов в основном за счет утолщения слизистой 
оболочки. На этом фоне происходит массивный приток 
нейтрофилов и Th1-лимфоцитов с выделением цитоки-
нов и других провоспалительных медиаторов: интерлей-
кинов (ИЛ) – ИЛ-1, 3, 6 и 8, фактора некроза опухоли α, 
молекул межклеточной адгезии ICAM-1. Болезнетворные 
бактерии сенсибилизируют эпителий к фактору некроза 
опухоли α, что ведет к его массивной деструкции соб-
ственными фагоцитами, что, в свою очередь, усугубляет 
воспалительный процесс [11, 12].

Изменения электролитного состава в синоназальной 
слизи приводят к изменению уровня кислотности, сдвигу 
в кислую сторону и в то же время к подавлению факторов 
неспецифической и специфической защиты. Происходят 
нарушение процессов аутофагии, снижение уровня в сино-
назальной слизи оксида азота (NO), обладающего прямым 
цитотоксическим действием на гноеродные бактерии. Все 
указанное ведет к инактивации мукоцилиарного клиренса.

Значительно снижается функция антимикробных бел-
ков слизи ДП. Происходит инактивация лизоцима, че-
ловеческого β-дефенсина-3 и кателицидин-связанного 
пептида LL-37, ведущего к дисфункции вырабатывае-
мого макрофагами и гранулоцитами синоназального и 
бронхопульмонального протеина, обладающего проти-
вомикробными свойствами к Pseudomonas aeruginosa 
(P. aeruginosa), Mycoplasma pneumoniae (M. pneumoniae), 
Klebsiella pneumoniae (K. pneumoniae), Haemophilus influenzae 
(H. influenza) и Burkhorderia cepacia (B.  cepacia), а также к 
блокаде утечки ионов натрия с поверхности слизистой че-
рез эпителиальные натриевые каналы [6, 11]. Нарушение 
механизмов защиты эпителия слизистой оболочки при 
муковисцидозе ведет к ранней (сразу после рождения 
ребенка) и пожизненной колонизации ДП гноеродны-
ми бактериями. Воспалительный процесс затрагивает не 
только все отделы слизистой оболочки верхних ДП (ВДП), 
но и костные стенки околоносовых пазух и полости носа. 
Развивается асептический остеомиелит, что способствует 
персистенции ХРС [11, 13, 14]. Склонность к асептиче-
скому воспалению, усиление системного иммунного от-
вета и незавершенный фагоцитоз с распадом фагоцитов 
приводят к скоплению вязкого содержимого в просвете 
околоносовых пазух и полости носа. В результате проис-
ходят утолщение слизистой околоносовых пазух, сужение 
естественных соустий и закупорка полипами и густым 
отделяемым с примесью гноя, что изолирует пазухи от 
внешней среды, позволяя интенсивно размножаться бо-
лезнетворным бактериям в течение всей жизни больного 
муковисцидозом и формируя отдельный микробиом.

В детской практике фактически с рождения при бактери-
ологическом исследовании посевов и полости носа обнару-
живается Staphylococcus aureus (S. aureus). В дальнейшем при 
появлении полипозно-гнойного риносинусита ведущими 

возбудителями cтановятся S. aureus и H. influenzae. Начиная 
со школьного возраста, у детей возникает синегнойная ин-
фекция [7]. Впоследствии при развитии полипозно-гнойного 
риносинусита у дошкольников основными возбудителями 
при посевах из пазух носа считаются S. aureus и H. influenzae. 
С 8-летнего возраста у детей происходит присоединение си-
негнойной инфекции [4,  15]. У больных муковисцидозом с 
возрастом микрофлора становится менее разнообразной, 
чаще с преобладанием P.  aeruginosa. По литературным дан-
ным, синегнойная палочка высевается из секрета ВДП у взрос-
лых в 48–57% случаев (наиболее часто высеваемый из ВДП 
микроорганизм)  [16]. Четко установлено, что P.  aeruginosa в 
4% случаев продолжает высеваться из ВДП после успешной 
эрадикации ее из легких и требует контроля и последующе-
го лечения [10, 16]. При более легком течении ХРС возможно 
некоторое разнообразие микробиоты (S. aureus, Escherichia 
coli, H. influenzae, Micobacteriae nontuberculosis, Acinetobacter 
spp.). При тяжелых и осложненных вариантах ХРС флора 
становится однородной за счет какого-либо из возбудителей: 
B. cepacia complex, Achromobacter xylosoxidans (A. xylosoxidans) 
либо Stenotrophomonas maltophilia (S.  maltophilia), чья рези-
стентность к антибактериальной терапии возрастает с тече-
нием времени [6, 7]. 

В плане диагностики патогенов, вызывающих риноси-
нусит у пациентов с муковисцидозом, обычно используют 
культуральные методы и полимеразную цепную реакцию. 
Материал для последующего бактериологического иссле-
дования, полученный в виде мазка со слизистой оболоч-
ки полости носа, бывает малоинформативным, посколь-
ку микрофлора среднего носового хода и околоносовых 
пазух может существенно отличаться [6, 13]. Данные для 
дальнейшего бактериологического анализа рекомендуют 
получать непосредственно из околоносовых пазух путем 
промывания или активной аспирации во время проведе-
ния диагностической пункции верхнечелюстной пазухи, 
либо осуществлять забор биоматериала из пазух носа 
непосредственно в процессе операции. Допустимо полу-
чение материала со слизистой оболочки околоносовой 
пазухи во время хирургического вмешательства стериль-
ным тампоном или путем сбора лаважной жидкости из 
пазухи. 

Пациенты с муковисцидозом активно предъявляют жа-
лобы, связанные с заболеванием верхних отделов ДП, всего 
лишь в 10–15% случаев. Количество полученных претен-
зий во время осмотра не совпадает с результатами объ-
ективных методов обследования больных. В связи с этим 
возникает необходимость проведения объективного об-
следования всех пациентов с муковисцидозом. Наиболее 
часто при ХРС у больных муковисцидозом встречаются 
следующие жалобы: заложенность носа (80%), ринорея 
(50%), постназальный затек, кашель (60%), разлитая голов-
ная боль разной интенсивности (32%), боль и чувство тя-
жести в проекции околоносовых пазух – facial pain (50%), 
нарушения обоняния вплоть до аносмии (25%).

Врач-оториноларинголог применяет такие методы об-
следования, как наружный осмотр, при котором обычно 
выявляется деформация лицевого скелета (расширение 
корня носа, гипертелоризм, проптоз), передняя риноско-
пия; эндоскопическое исследование полости носа, позво-
ляющее оценить степень отека и гиперемии слизистой 
оболочки, количество и характер отделяемого из носа 
(серозное, слизистое, гнойное, кровянистое), обнаружить 
место поступления патологического отделяемого в по-
лость носа, при выявлении полипозной ткани определить 
ее характер и размер, зафиксировать медиальное выпячи-
вание латеральной стенки полости носа. Также осущест-
вляются другие методы эндоскопического исследования 
полости носа и носоглотки: назофарингоскопия, помога-
ющая оценить наличие и размер аденоидных вегетаций, 
присутствие и характер патологического отделяемого в 
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носоглотке, и риноскопия, проводить которую необходи-
мо абсолютно всем пациентам с установленным диагно-
зом муковисцидоза при отсутствии выраженной симпто-
матики не реже 1 раза в 6 мес в течение всей жизни, а при 
наличии подтвержденного ХРС требуется наблюдение 
врачом-оториноларингологом с осмотрами не реже 1 раза 
в 3 мес. Перед планируемым проведением транспланта-
ции легких больному необходимо пройти обследование у 
оториноларинголога не более чем за 1 мес до операции. 
Методы объективной визуализации  – мультиспиральная 
и конусно-лучевая компьютерные томографии – должны 
применяться у всех пациентов с заболеванием с 5-летнего 
возраста (по показаниям и раньше) 1 раз в год в течение 
всей жизни. Поражение околоносовых пазух у больных 
муковисцидозом определяется в очень раннем детском 
возрасте (как только начинают формироваться околоно-
совые пазухи) даже при бессимптомном течении заболе-
вания [4,  15]. От 90 до 100% пациентов с муковисцидо-
зом старше 8   мес уже имеют подтверждающие данное 
заболевание лучевые признаки, на серии компьютерных 
томографий обычно определяется тотальное заполнение 
околоносовых пазух [6,  17]. Данные изменения в около-
носовых пазухах имеют большое диагностическое зна-
чение, поскольку их отсутствие является основанием 
усомниться в диагнозе муковисцидоза   [18]. У взрослых 
пациентов с заболеванием могут встречаться такие ха-
рактерные рентгенологические признаки, как гипоплазия 
либо аплазия лобных и клиновидных пазух, деминерали-
зация и латерализация крючковидного отростка, меди-
альное выпячивание латеральной стенки полости носа.

Консервативные способы лечения включают в себя си-
стемную и топическую антибактериальную терапию с уче-
том чувствительности возбудителей. Активно используют 
муколитики (дорназа aльфа, гипертонический 2–4% рас-
твор по 3 мл 1 или 2 раза в сутки). Муколитические свой-
ства препарата Пульмозим (дорназа альфа) доказали свою 
эффективность при местном применении, что отражено в 
работах отечественных и зарубежных ученых (уровень до-
казательности I, класс рекомендаций А) [6, 19, 20].

Топические глюкокортикостероиды входят во все стан-
дартизированные схемы лечения ХРС как в России, так 
и за рубежом. Интраназальные глюкокортикостероиды 
повсеместно используют при лечении пациентов с поли-
позным риносинуситом на фоне муковисцидоза (уровень 
доказательности I, класс рекомендаций А). С юридиче-
ской точки зрения лишь мометазона фуроат можно реко-
мендовать взрослым больным для лечения ХРС наряду с 
рекомендациями его применения у детей и взрослых при 
лечении аллергического ринита   [22]. Согласно клиниче-
ским рекомендациям при муковисцидозе показано при-
менение мометазона 200 мкг/сут для детей с 2 лет курсом 
от нескольких недель и более, для взрослых – 400 мкг/сут 
интраназально курсом от 2 мес и более [6].

Для санации околоносовых пазух проводят хирургиче-
ское вмешательство с последующим консервативным ле-
чением. Целью хирургического лечения помимо санации 
являются восстановление носового дыхания и создание 
условий для адекватного дренирования околоносовых 
пазух на максимально возможный срок. Эндоскопическая 
функциональная риносинусохирургия (FESS – functional 
endoscopic sinus surgery) – малоинвазивный, органосохра-
няющий, физиологичный метод хирургического лечения 
заболеваний носа и околоносовых пазух, который широко 
применяется в настоящее время во всем мире. Европей-
скими экспертами рекомендуется методика расширенной 
эндоскопической функциональной риносинусохирургии. 
Она подразумевает максимальное увеличение естествен-
ных сообщений околоносовых пазух для профилактики 
застоя слизи и рестеноза соустий в послеоперационном 
периоде. 

ХРС является неотъемлемой частью такого заболевания, 
как муковисцидоз, и требует постоянного (пожизненного) 
наблюдения и лечения. Проведение диагностических меро-
приятий в отношении риносинусита должно проводиться 
как можно раньше с целью своевременного лечения и, как 
следствие, снижения микробной обсемененности верхних 
отделов ДП. 
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