
мент конъю гата отвечает  за  ком плексообразование с 
Д Н К , а белковы й ком понент конъю гата обеспечивает 
н аправленны й транспорт ком плекса к соответствую 
щим клеткам  и его прохож дение через клеточную  
мембрану. В настоящ ее врем я проводятся опыты по 
трансф екции  in vivo  и уж е отобраны  некоторы е пер 
спективны е носители.

С уммируя вы ш есказанное, мож но отметить, что 
п ервон ачальная надеж да на эф ф ективное лечение М В 
с помощью генной терапии пока не оправдалась. 
О днако в н астоящ ее врем я у ж е  хорош о известны  все 
трудности на этом пути, намечены  реальны е подходы 
к их устранению , извлечено много полезны х уроков. 
В се это внуш ает уверенность ученым и специалистам  
в области М В в реальность генной терапии этого 
тяж елого заболевания. П роизойдет ли это в ближайш ем 
будущем или несколько позж е оценить трудно. Однако 
гигантские м атери альн ы е ресурсы  и огромные ум 
ственны е усилия, брош енны е на реш ение данной про 
блемы, вселяю т оптимизм.
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Ф И З И О Т Е Р А П И Я  (Л Е Ч Е Б Н А Я  Ф И ЗК У Л Ь Т У Р А  И  К И Н Е З И Т Е Р А П И Я ) У 

Б О Л Ь Н Ы Х  М У К О В И С Ц И Д О З О М

Детский госпиталь “Great Ormond Street”, Лондон

Ф и зи отерап и я  (западны й термин, которы й в рос 
сийской медицине соответствует объединению  двух 
понятий —  леч еб н ая  ф изкультура и ки незитерапи я) 
явл яется  неотъем лем ой составляю щ ей ком плекса л е 
чебны х м ероприятий , показанны х пациентам  с муко- 
висцидозом (М В). З а  последние годы было разработано 
м нож ество  различны х м етодик ф изиотерапии , кото 
рые ш ироко при м ен яю тся в мировой практике:
—  М етоди ки активного цикла ды хания (A ctive  cycle  

o f b rea th ing  techniques — A C B T );
—  А утогенны й дрен аж  (A utogen ic  dra inage — AD);
—  К онвенциональная физиотерапия в области грудной 

клетки (Conventional chest physiotherapy  — ССРТ);
—  Ф и зи чески е упраж нения;
—  Высокочастотная осцилляция грудной клетки (H igh  

frequency chest w a ll o scilla tion  — H F C W O );
—  В нутрилегочн ая перкусси онная вентиляция (In- 

trapu lm onary percussive ven tila tio n  — IPV);

—  У стройства для  осцилляторного повы ш ения д ав 
ления на выдохе:
ф латтер  (F lu tte r) 
корнет ( C ornet)

—  П олож и тельное давлен ие на выдохе (P ositive  ex 
p ira tory pressure  — PEP);

—  PEP  с высоким давлением  (H igh  pressure PEP — 
HPEP).

К о н вен ц и о н ал ьн ая  к и н ези тер ап и я  
в области  грудн ой  к л етки

ССРТ  —  пассивн ая (в сравнени и с постуральны м  
дрен аж ем  —  РО) м ануальная м етодика (п е р к у с с и я / 
вибрация), которая  м о ж ет  вклю чать ряд  ды хательны х 
упраж нений . Р й  п редусм атривает определенное поло 
ж ен и е тела пациента, при котором  сила гравитации 
способствует д р ен аж у  секрета  из определенных обла 
стей легких. Сообщ ается, что применение РО  в качестве



дополненения к F E T  не сопровождается более высоким 
эффектом в сравнении с РЕР  и FE T  в отдельности [1]. 
В исследовании L annefors и соавт . [2] было установ 
лено, что использование PD  для очищения средней 
доли правого легкого сопровождается такж е очищ ением 
соответствую щ ей части левого легкого. Автор вы ска 
зы вает предполож ение, что кроме гравитации сущ е 
ствуют и другие ф акторы , влияю щ ие на отхож дение 
слизи во врем я PD.

П еркусси я  и ви брац и я

П еркуссия и вибрация относятся к мануальным 
методикам, которы е вы полняю тся пациентом сам осто 
ятельно или с помощью другого лица. М етодики на 
правлены на р азж и ж ен и е  слизи и усиление мукоци 
лиарного клиренса. П еркуссия вклю чает ритмичные 
удары ладонью , слож енной “чаш ечкой”, по грудной 
клетке в проекции соответствую щ его с е гм ен та /д о л и  
легкого. Во врем я перкуссии удары ладонью долж ны 
сопровож даться звуком  хлопка, который появляется  
при возникновении необходимой для лечебного воз 
действия “воздуш ной подуш ки” м еж ду ладонью и 
грудной клеткой. Пациенты с крайне тяжелыми формами 
заболеван ия, а такж е  больные, склонны е к бронхо 
спазму, лучш е переносят перкуссию с низкой частотой 
ударов; она не долж на сопровож даться чувством боли 
или диском ф орта. В ибрация предусм атривает преры 
вистое сдавление грудной клетки во время выдоха в 
том ж е направлении, в котором двигаю тся ребра и 
мягкие ткани грудной клетки на выдохе. Вибрация 
м ож ет способствовать выделению  секрета, как  из 
периф ерических, так  и центральны х областей легких. 
Сила давлен ия на грудную клетку  варьирует в зави 
симости от массы  тела и состояния пациента, а такж е 
индивидуального опыта ф изиотерапевта.

М етоди ка активн ого  ц и кл а  ды хан и я

АС В Т  направлена на цикл дыхания и обычно исполь 
зуется в сочетании с методиками, использую щ ими 
силу гравитации. А С В Т  предусм атривает гибкий ре 
жим, вклю чаю щ ий 3 компонента:
— расслабление и контроль над дыханием: про 

ф илактика бронхоспазма;
— упражнение с расширением (растяж ением) 

грудной клетки: форсированный вдох и расслабле 
ние на выдохе —  усиливает поток воздуха в колла 
теральной воздухопроводящ ей системе (поры Кона , 
каналы Ламберта)]

— техника формированного выдоха: вклю чает от 
1 до 3 ф орсированны х выдохов, или “хаф ф ин гов”. 
Во врем я ф орсированного выдоха ком прессия и 
коллапс возникаю т только в нисходящ ем направ 
лении (от области рта к легким ) от точек с равным 
давлением . По мере ум еньш ения объема легких 
точки равного давления смещаю тся по направлению 
к альвеолам , в результате чего движ ущ ийся воздух 
продвигает бронхиальны й секрет.

По данным некоторых исследователей, терапевтический 
эффект этой методики включает улучшение секреторного 
клиренса [3] и улучш ение ф ункции легких [5]. Резуль 
таты сравнительных исследований подтверждаю т пре 
имущ ества А С В Т  над ССРТ  [4], ф латтером  [6,7] и РЕР  
[8]. С равнение AD  и А С В Т  не вы явило различий 
меж ду этими техниками, хотя у некоторы х пациентов 
из группы А С В Т  отм ечалась десатурац и я  [9].

А утогенны й дрен аж

М етодика AD  направлена на создание м аксим ально 
возможного потока воздуха в различны х областях 
бронхиального дерева в результате контроля над про 
цессом ды хания. М етодика предусм атривает 3-фазный 
реж им  дыхания:

—  ф аза 1: отделение слизи —  стим уляция движ ения 
слизи (бронхиального секрета) в периф ерических 
областях  легких во врем я ды хания при сниж енном  
объеме легких;

—  ф аза 2: сбор слизи —  средний “приливо-отливной” 
объем м еняется  от выдыхаемого резервного объема 
(expiratory reserve volum e — ERV) к вдыхаемому 
резервному объему (inspiratory reserve volume — 
IR V );

—  ф аза 3: эвакуац ия слизи —  увеличен ие ин тен си в 
ности воздуш ного потока н ачинается  с более вы 
сокого уровня IRV. М окрота отхаркивается неболь
шими кашлевыми толчками, или “хаф ф ин гом ”.

По данным сравнительны х исследований AD  не 
уступает по эф ф ективности конвенциональной ф изи 
отерапии [10], ф латтеру  (А р р , 1998) и А С В Т  [9]. 
Т акж е сообщ ается о преим ущ ествах  AD  по показате 
лям кислородной сатурации [И ]  и гиперреактивны х 
воздухо проводящ их путей [13].

П олож ительное давлен и е на вы дохе

РЕР  вклю чает лицевую  м аску и односторонний 
клапан с экспираторны м  резистором . С опротивление 
изм еряется  с помощью м аном етра, что п озволяет каж 
дому пациенту поддерж ивать РЕР  на уровне от 10 до 
20 мм вод. ст. во время “приливо-отливного” объема 
дыхания. Л ечебная процедура проводится в положении 
сидя или леж а на боку. Вдох и выдох осущ ествляю тся 
через м аску в течение цикла из 10 ды хательны х 
движ ений. Затем  пациент осущ ествляет “хаф ф ин г” 
для отхаркивания мокроты. П роцедура продолж ается 
15— 20 мин или до тех пор, пока не отойдет мокрота. 
Считается, что искусственное сопротивление на выдохе 
ограничивает спадение уступчивых мест воздухопрово 
дящих путей и способствует коллатеральной вентиляции.

Сообщается, что РЕР  улучшает клиренс мокроты [24], 
повы ш ает объем легких [25], сн и ж ает  остаточны й 
объем воздуха ( G roth, 1985) и улучш ает функцию 
легких [26].

Ф латтер

Ф латтер  —  небольш ое устройство в виде кури тель 
ной трубки, создаю щ ее контролируем ое позитивное



осци лляторное давлен ие с изм еняем ой частотой. В иб 
рационны й эф ф ект  улучш ает клиренс слизи. Во время 
выдоха ш арик, находящ ийся в трубке, см ещ ается, а 
затем возвращ ается в исходное положение. И зменения 
в давлении приводят к осцилляции РЕР  и воздуш ного 
потока. Р Е Р  передает вибрацию  стенкам  бронхов, что 
пом огает отделению  слизи, сниж ению  коллапса воз 
духопроводящ их путей и ускорению  потока воздуха. 
Ч астоту  осцилляций мож но регулировать изм енением  
угла наклон а устрой ства  по отнош ению  к горизонталь 
ному полож ению . Ф латтер  мож но использовать в 
полож ении сидя или в любом другом полож ении, 
предусм отренном  PD. С ообщ ается, что ф латтер  улуч 
ш ает кли рен с мокроты и функцию  легких ([17], N ew - 
house, 1998). В сравнительных исследованиях получены 
неоднозначны е результаты . По данны м одних авторов, 
ф латтер  не уступ ает  по эф ф ективности  другим м ето 
дикам  (H om nick , 1995, [19]), тогда как  другие иссле 
дователи отмечают, что ф латтер менее эффективен, чем 
остальные техники физиотерапии {Pryor, 1994, [26]).

К орн ет

К орнет —  относительно новое устройство, создан 
ное по тем  ж е принципам , что и ф латтер . К орнет 
состоит из мундш тука, рукава, изогнутой трубки и 
звукового дем пф ера. Во врем я выдоха через корнет 
д авлен ие в рукаве  повы ш ается до тех  пор, пока не 
откроется клапан, выпускающий воздух из устройства. 
Э тот цикл продолж ается  в течение всей фазы  выдоха, 
что создает  осцилляцию  РЕР. Д авлен и е и ин тен си в 
ность потока воздуха м ож но регулировать поворотом 

м ундш тука в трубке.
В литературе сообщ ается, что корнет сниж ает клей 

кость мокроты [22]. К орнет превосходит ф латтер по 
удобству прим енения —  не требует особого п олож е 
ния тела, а такж е  по ф изическим  характеристикам  —  
создает более устойчивое давлен ие и интенсивность 
воздуш ного потока во врем я выдоха [23]. П реж де чем 
корнет войдет в число стандартны х терап евти чески х  
методик, необходимо провести дополнительны е иссле 
дован ия его эф ф ективности .

Ф и зи ч еск и е  упраж н ен и я

Ф и зи чески е нагрузки играю т важ ную  роль в ж изни  
человека. Р азны е ф изические нагрузки, таки е как  
ф изические упраж нения (направленные на укрепление 
как  сердечно-сосудистой , так  и мыш ечной системы —  
[30]), игры и зан яти я  спортом способствую т ф изичес 
кому, социальном у и духовном у благополучию  чело 
века. П роведенны е исследован ия пока не позволяю т 
вы делить оптим альны е для мобилизации секрета  фи 
зи чески е нагрузки. Тем не м енее выбор ф изических 
упраж нений  долж ен  учиты вать тяж есть  заболеван ия 
легких, услови я  окруж аю щ ей среды и мотивацию  

пациента [29].
В ранних и сследован иях  предполагалось, что ф изи 

ческие уп раж н ен и я  могут полностью  зам енить другие 
методики ф изиотерапии , направленны е на очищ ение 
воздухопроводящ их путей {Zach, 1982; A ndreasson ,

1987). Д анны е соврем енны х работ свидетельствую т, 
что, несм отря на несом ненную  пользу, ф изические 
упраж н ен и я  могут назн ачаться  только в дополнении 
к другим м етодикам  [14,15].

О пределение толеран тн ости  к нагрузкам  важ н о  для 
оценки влияни я болезни на повседневную  активность 
пациента, выбора наиболее безопасных и эффективных 
ф изических упраж нений  и эф ф ективности  лечения. 
Выбор тестовы х ф изических нагрузок определяется  
необходимостью получения указанной выше информации 
и несомненно зависи т от техн и чески х  возм ож ностей  
учреж дения.

П ростейш ие тесты  на толеран тн ость к возрастаю 
щим нагрузкам  вклю чаю т велоэргом етр с изм еняем ой 
нагрузкой и модифицированны й “ш аттл ”-тест [31]. 
О пределение толеран тн ости  к стабильны м  нагрузкам  
вклю чает 3-минутный ш аговый тест  с использованием  
ступеньки [32] и 6— 12-минутный тест  на ходьбу 
{B u tla n d , 1982, [33]).

Ф и зи о тер ап и я  
и  гастроэзоф агеальн ы й  реф лю кс

П ервое сообщ ение о GOR  при M B было опубликовано 
Feigelson  и Sauvegrain  в 70-х годах XX века. В некото 
рых клиниках частота GOR  достигает порядка 4 0 % .

При ф изиотерапии в области грудной клетки  при 
M B м ож ет ф орм ироваться порочны й круг, объединя 
ющий прогрессирую щ ее заболеван и е легких  и GOR  и 
вы раж аю щ ийся в возникновении повторны х обостре 
ний GOR во время сеансов физиотерапии. Если физио 
терап ия провоцирует эпизоды  G O R , подтверж денны е 
объективны м и данны ми или о траж аю щ и еся  в часты х 
сообщ ениях пациента о диском ф орте, необходим а кор 
рекция реж и м а ф изиотерапии , в первую  очередь в 
области грудной клетки . В этих  случаях  противопока 
зан  постуральны й дрен аж , хотя GOR  м ож ет ф орм иро 
ваться в любом полож ении, особенно во врем я каш ля.

Реж и м  приема пищи и ф изиотерапии: пром еж уток 
врем ени м еж ду приемом пищ и и проведением  ф изио 
терапии долж ен быть не менее 2 ч. Д ля новорожденных 
и детей  грудного возраста, требую щ их более частого 
питания, этот период со кращ ается  до 45 мин (если 
возм ож но) после приема пищи.

Ф и зи о тер ап и я  
у п ац и ен тов  с кровохаркан ьем

При кровохарканье ф изиотерапию  грудной клетки  
следует продолжать, так  как она способствует удалению 
сгустков крови из воздухопроводящ их путей. О днако 
в периоды обильного легочного кровотечения показана 
врем енная отм ена ф изиотерапии . Н еобходим о соблю 
дать ряд предосторож ностей  и противопоказаний, ка 
саю щ ихся PD, перкуссии  и вибрации грудной клетки , 
РЕР, ф латтера и ф изических упраж нений .

В связи  с возм ож ны м и пугаю щ ими последствиям и 
пациенты  нуж даю тся в дополнительной поддерж ке и 
разъяснени ях . Б олее  адекватны  ды хательны е техники 
А С В Т  и AD . О днако “хаф ф и н г” д олж ен  быть очень 
мягким, а резки х каш левы х толчков следует избегать 
вовсе. Т акж е следует избегать при м ен ения некоторы х



ингаляторны х п реп аратов, которы е могут ухудш ать 
состояние пац и ен та (наприм ер: Д Н К аза, гипертони 
ческий раствор , тиолы ).

Ф и зи о тер ап и я  
у  п ац и ен то в  с п н евм о то р аксо м

Н аучны х публикаций по этой  проблем е мало, по 
этому м ож но предлож ить лиш ь общ ие рекомендации.

П ри латен тн ом  или ум еренно вы раж енном  пневмо 
тораксе сохраняется необходимость удаления секрета, 
противопоказаний для А С В Т  или A D  нет. С ледует 
избегать дли тельн ы х или чрезм ерн о ф орсированны х 
ды хательны х дви ж ен и й , а т ак ж е  обеспечить дополни 

тельное п оступлени е увлаж нен ного  кислорода.
П ри зн ачительном  или рецидивирую щ ем пневмото 

раксе противоп оказаны  все методики очищ ения воз 
духопроводящ их путей до установления межреберного 
дрен аж а. П роведен ие ф изиотерапии  в последую щ ем у 
таких пациентов вы зы вает боли в области межреберных 
дрен аж ны х трубок , поэтом у непосредственно перед 
процедурами долж на проводиться адекватная анальгезия. 
С особой осторож ностью  при наличии соответствую 
щих п оказан и й  м ож но и сп ользовать Р Е Р , ф латтер  или 

корнет.
П ри проведении хирургических вм еш ательств в 

послеоперационном  периоде м етодики очищ ения воз 
духопроводящ их путей долж ны  возобновляться  как  

мож но скорее  (с адекватн ой  анальгезией) и способ 
ствовать ранн ей  м обилизации пациента.

С облю ден и е р еж и м а терап и и  
(ком п лаен тн ость)

Различны е исследования свидетельствуют, что боль 
шинство пациентов не следую т реком ендациям  еж е 
дневного применения методик физиотерапии. Причинами 
наруш ения р еж и м а терап ии могут быть конф ликтны е 
отнош ения в сем ье, эм оциональны й протест, невоз 
м ож ность бы строго ослаблен и я  симптомов.

Хороший эф ф ект наблю дается в группах поддержки. 
И ндивидуальны е зан яти я  такж е  позволяю т опреде 
лить проблем у и найти ее реш ение. О бразован ие 
пациентов и объясн ен и е м етодик ф изиотерапии дол 
ж но п родолж аться  непреры вно. Ф и зи отерап евт  всегда 
долж ен пом нить о негативном  влиянии ф актора вре 
мени на бли зки х  пациента. С ледует при влекать и 
самого пац иента к реш ению  вопроса о прим енении 
ф изиотерапии , что пом ож ет улучш ить соблю дение 
реж и м а ф изиотерапии  как  в стационаре, так  и в 

домаш них условиях.

И н га л я ц и о н н а я  тер ап и я

Терапия лекарственны ми аэрозолями заним ает клю 
чевое полож ен и е в лечении хрони чески х инфекций 
дыхательных путей у больных M B, так как обеспечивает 
топическое воздействи е препаратов. А декватны е м е 
тоды ин галяци и в сочетании с ф изиотерапией  могут 
оптим и зировать доставку  препаратов в пораж енны е 
участки  легки х  и, следовательно, повы сить эф ф екти в 
ность лечени я. К ом бинированное прим енение Р Е Р ,

A D  или ф латтера с ингаляционной терап ией  находит 
все больш е сторонников среди клиницистов. О днако 
научны х доказательств  того, что при соедин ение ф и зи 
отерапии повы ш ает эф ф екти вн ость  ингаляционной те 
рапии, пока не получено. В се бронходилататоры  и 
м уколитики долж ны  при ним аться пациентом  до ф изи 
отерапии. Стероиды и антибиотики назначаю тся после 
ф изиотерапии. Д Н К азу  следует н азн ачать  минимум за 
1 ч до сеанса  ф изиотерапии . Р езультаты  ин галяцион 
ной терапии могут зави сеть  от таки х  ф акторов, как  
очистка и техническое состояние компрессора и систем 
небулайзера, тяж есть  заб олеван и я  легки х  и методики 
ингаляционной терапии.

Н аучн ы е и ссл едо ван и я  в области  ф и зи о тер ап и и  
и  м укови сц и доз — п р ак ти ка , 

осн о ван н ая  н а  н ауч н ы х  д оказательствах

С пустя более чем 50 лет  после внедрения терапии 
больным M B, ф изиотерапевты  не могут вы делить 
какой-либо из методов очищ ения ды хательны х путей 
в качестве эталонного.Современные требования научно 
обоснованной медицины стимулирую т физиотерапевтов 
к более тщ ательной оценке результатов  известны х 
методик.

В одном исследовании могут быть обнаруж ены  
преим ущ ества какой-либо техники  перед  другими, 
тогда как  в другом та ж е  м етодика м ож ет не обнару 
ж и ть  ни каки х преимущ еств. Н апри м ер, одни авторы 
сообщ аю т о том, что ф латтер  эф ф екти вн ее  других 
м етодик (C asau lta , 1993, [17]), в то врем я как  другие 
исследователи не обнаруж иваю т преим ущ еств ф лат 
тера перед  другими техникам и [6,7].

О чень трудно определить причины таки х  расхож де 
ний в результатах , связаны  ли они с различиям и  в 
протоколах исследований, вы борках пац иентов, м ето 
дах  статистического  ан али за  или ком бинации этих  
ф акторов. П оэтом у проблем а ф изиотерапии  —  полу 
чение неопроверж им ы х д о казател ьств  преим ущ ества 
какой-либо отдельной методики перед  другими оста 
ется  нереш енной.

П ри ан али зе  вы бора A C T  обн аруж и ваю тся  геогра 
ф ически обусловленны е тенденции и связь  с индиви 
дуальны м опытом ф изиотерапевта. В СШ А методикой 
выбора является H FC W O , в Д ании ш ироко применяется 
РЕР, в В еликобритании основной м етодикой явл яется  
А С В Т , а во многих европейских кли нических  центрах  
отдаю т предпочтение AD  и Р Е Р / ф латтеру .

Б ольш инство  исследований кратковрем енн ы , варь 
ирую т от оценки одной из м етодик до переклю чен ия 
с одной м етодики на другую  ч ерез 3— 4-дневные 
интервалы . О чевидно, что подобные кратковрем енн ы е 
исследования легко осущ ествим ы  и предусм атриваю т 
оценку ограниченного числа перем енны х. Х отя такой 
дизайн  позволяет  получить ценную  информацию  о 
безопасности  и непосредственном  эф ф екте  кратковре 
м енны х курсов лечени я, но это  не дает  возм ож н ости  
достоверно прогнозировать результаты  длительного 
лечения. А именно данные о влиянии методик терапии, 
предусматриваю щ их ежедневные лечебные процедуры, 
и результаты  их длительного при м ен ения на кли ни 
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ческие показатели и параметры качества ж изни имеют 
особого знач ен и я .

В больш ин стве исследован ий  исп ользую тся относи 
тельно м алы е вы борки: в 23 (4 6 % ) из 50 случайно 
отобранны х и сследован ий  участвовало  от 10 до 20 
пац иентов и только в 3 исследован и ях  объем  вы борки 
превыш ал 50 больных [28]. Соответственно, результаты  
этих  и сследован ий  не могут содерж ать  достоверны х 
доказательств различий меж ду отдельными методиками 
ф изиотерапии . К ак правило, набор достаточного коли 
ч ества  больны х М В  в рам ках  одной клиники —  очень 
сл о ж н ая  зад ач а , тем  более, что ч асть  пациентов на 
м ом ент отбора у ж е  м ож ет участвовать  в другом ис 
следовании.

О п и сан и я  м етодик терап ии такж е  обнаруж иваю т 
значительны е различия, что затрудняет сравнительную  
оценку изучаем ы х м етодик и результатов  соответству 
ю щ их и сследован ий . В то  ж е  врем я стан дарти зац и я  
реж имов ф изиотерапии, необходимая для полноценной 
научной оценки, не будет соответствовать реальной 
кли нической  практи ке.

В ы раж енн ы е р азл и ч и я  м еж ду  исследован иям и от 
м ечаю тся и в п о к азател ях  эф ф ективности . Н аиболее 
часто  исп ользую тся следую щ ие парам етры : объем 
м окроты , и зм ерен и е ф ункции легких, результаты  ком 
пьютерной том ограф ии , сатурац и я  кислорода, частота 
обострени й, число дней леч ен и я  в стац ионаре и пока 
затели  к ач ества  ж и зни .

З а к л ю ч е н и е

В целом  м ож н о кон стати ровать, что пока не полу 
чено достаточн ы х научны х доказательств , чтобы вы 
делить какую-либо из методик ф изиотерапии в качестве 
эталонной . Б о л ее  того, правом ерен  и вопрос о целесо 
образности  такого  поиска при М В  —  ком плексном  
заб олеван и и , изм енчивом  в своих кли нических  прояв 
л ен и ях  и протекаю щ ем  в течен и е многих лет. П ред 
с тав л яется  более обоснованны м  считать, что каж ды й 
пац иент м о ж ет  по-разном у реаги ровать на одну и ту 
ж е  м етодику в зависи м ости  от стадии заболеван и я , 
клинического статуса, возраста и социальных факторов. 
М етоди ка ф и зи отерап и и  д о лж н а быть эф ф ективной, 
зан и м ать  м ало врем ени, адекватн ой  для пациента и 
н езави си м ой  как  м ож но от больш его числа ф акторов. 
О тдельны е составляю щ и е м етодики могут и сп ользо 
ваться  в рам ках  других техник, а ком бин ац ия разны х 
м етодик м ож ет повы сить эф ф екти вн ость лечебного 
воздействи я. О птим альной м ож но считать методику, 
которая  в наибольш ей м ере о твечает  потребностям  
пациента.
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М уковисцидоз (M B ) —  наиболее частое летальное 
наследственное заболеван и е кавказской  популяции 
[1]. Ген, связан н ы й  с развитием  M B , был охарактери 
зован в 1989 г. [2— 4]. Это больш ой ген, состоящ ий 
из 27 кодирующих регионов (экзонов), разграниченных 
не кодирую щ ими участкам и  (интронам и), различной 
длины. Ген кодирует муковисцидозны й трансм ем бран 
ный регулятор  проводимости ( C ystic fibrosis trans 
m em brane conductance regu la tor — C F TR ), белок, 
находящ ийся в апикальной м ем бране секреторного 
эпителия, который функционирует, как АТФ-зависимый 
хлорный канал. М утации муковисцидозсвязанного гена 
(C ftr-ге н ) реали зую тся  недостаточной активностью  
C F TR , что приводит к аномальны м концентрациям  
хлоридов в апикальной м ем бране эпители альн ы х кле 
ток бронхолегочной системы , подж елудочной железы , 
протоков потовых ж елез, тонкого киш ечника и семен 
ного канатика. Вследствие указанны х изменений разви 
ваю тся прогрессирую щ ее заболеван ие легких, дис 
ф ункция подж елудочной ж елезы , повы ш ается уровень 
электролитов  в потовом секрете  и ф орм ируется м уж 
ское бесплодие.

CFTR-белок, состоящ ий из 1480 ам инокислотны х 
остатков, сгруппированных в 2 повторяющ ихся мотива, 
разделен ны х больш ой цепью под назван ием  “регуля 
торный д о м ен ” (/?-домен). Каж дый из этих  двух моти 
вов состоит из 6 полипептидны х последовательностей, 
которы е распределены  вдоль клеточной мембраны, за 
ними следует часть белка, которы й отвечает за в заи 

модействие с АТФ. 12 м ем бран освязы ваю щ и х доме 
нов прилегаю т друг к другу и таким  образом  создаю т 
пару в клеточной м ем бране, в то врем я как  /?-домен и 
2 нуклеотида, связывающих петли, остаются с внутренней 
стороны клеточной мембраны. П редп олагаем ая струк 
тура белка и зо браж ен а на рис.1.

К линические характеристики  М В , вклю чая сим пто 
матику, тяж есть и скорость прогрессирования поражения 
вовлеченны х в заболеван ие органов, число и типы 
пораж аем ы х органов, могут варьировать в ш ироких 
пределах. Н а основании связанны х с М В  симптомов 
у больш инства пациентов диагноз заболеван и я  у ста 
н авли вается  в первы е годы ж и зни , хотя постепенно 
растет  число пациентов с мягкими ( “атипи чны м и”)

Сахара

Клеточная
мембрана

Трансмембранный
домен

Я-домен

Рис.1. Предполагаемая конф игурация СЯТЯ как мембранного канала 

для транспорта ионов хлора.


