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ÎÑÎÁÅÍÍÎÑÒÈ ÑÎÑÒÎßÍÈß ÔÓÍÊÖÈÈ ÝÊÇÎÊÐÈÍÍÎÉ
ÑÈÑÒÅÌÛ  ÏÎÄÆÅËÓÄÎ×ÍÎÉ ÆÅËÅÇÛ ÏÐÈ ÌÓÊÎÂÈÑÖÈÄÎÇÅ Ó
ÄÅÒÅÉ.

Àëÿâèÿ Ìóçàéÿíàõîí Íîçèìõîíîâíà
Òàøêåíòñêèé Ïåäèàòðè÷åñêèé ìåäèöèíñêèé èíñòèòóò,

Àññèñòåíò êàôåäðû Ãîñïèòàëüíîé ïåäèàòðèè ¹2, íàðîäíàÿ ìåäèöèíà,
malyaviya@mail.ru

Àêòóàëüíîñòü. Íà ñåãîäíÿøíèé  äåíü íå óêëîííî ðàñòåò îðôàííûå ïàòîëîãèè,
îäíî èç ðàñïðîñòðàí¸ííûõ ïàòîëîãèé ÿâëÿåòñÿ  Ìóêîâèñöèäîç (ÌÂ) (Cystic
Fibrosis) - íàñëåäñòâåííàÿ ïîëèîðãàííàÿ ïàòîëîãèÿ, õàðàêòåðèçóþùàÿñÿ
âûðàæåííîé ãåíåòè÷åñêîé ãåòåðîãåííîñòüþ è êëèíè÷åñêèì ïîëèìîðôèçìîì(1-
3).

Öåëüþ  èññëåäîâàíèÿ.  Îöåíèòü  îñîáåííîñòè  ñîñòîÿíèÿ ôóíêöèè ýêçîêðèííîé
ñèñòåìû  ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû ïðè ìóêîâèñöèäîçå ó äåòåé.

 Ìàòåðèàëû è ìåòîäû. Ìû îáñëåäîâàëè 30 äåòåé â âîçðàñòå äî 1 ãîäà ñî
ñìåøàííîé ôîðìîé ìóêîâèñöèäîçà. Äèàãíîç "ìóêîâèñöèäîç" óñòàíàâëèâàëè â
ñîîòâåòñòâèè ñ êëèíè÷åñêîé êàðòèíîé, ðåçóëüòàòàìè ïîòîâîé ïðîáû è
ïîëîæèòåëüíûì ðåçóëüòàòîì èììóíîðåàêòèâíîãî òðèïñèíà (ÈÐÒ).

Ðåçóëüòàòû è îáñóæäåíèÿ. Àíàëèç ïðîâåäåííûõ èññëåäîâàíèé ïîêàçàë,
ó 12 ïàöèåíòîâ âûÿâëåíà âûðàæåííàÿ ïàíêðåàòè÷åñêàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü (ìåíåå

100 ìêã/ã) - 40% îò âñåõ îáñëåäîâàííûõ äåòåé, óìåðåííîå ñíèæåíèå (100-200
ìêã/ã) äèàãíîñòèðîâàëè ó 10 ïàöèåíòîâ - 33,3% ñëó÷àåâ è íîðìàëüíûé óðîâåíü
ôåêàëüíîé ýëàñòàçû (200-10 000 ìêã/ã) âûÿâèëè ó 8 ïàöèåíòîâ, ÷òî ñîñòàâèëî
26,7% äåòåé.  Ó áîëüøèíñòâà äåòåé êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè çàáîëåâàíèÿ ïîÿâëÿëèñü
óæå â ïåðâûé ìåñÿö æèçíè, ó 10 äåòåé íàáëþäàëñÿ ìåêîíèàëüíûé èëåóñ,  à ó
îñòàëüíûõ äåòåé  äëèòåëüíàÿ æåëòóõà. Ó 10 äåòåé îòìå÷àëè ïëîõóþ ïðèáàâêó
ìàññû òåëà, æèðíûé çëîâîííûé ñòóë. Âñå ïàöèåíòû ïîëó÷àëè ñòàíäàðòíóþ
òåðàïèþ: ôåðìåíòû, âèòàìèíû è äèåòîòåðàïèþ. Ïåðâûìè ïðîÿâëåíèÿìè
êèøå÷íîãî ñèíäðîìà ïðè ìóêîâèñöèäîçå áûëè: ó÷àù¸ííûé ðàçæèæåííûé
"æèðíûé" ñòóë - ó  15 áîëüíûõ, çàïîðû - ó 5 áîëüíûõ. Ó 20 äåòåé ñ ìóêîâèñöèäîçîì
êèøå÷íûé ñèíäðîì ïðîÿâèëñÿ ñ ðîæäåíèÿ. Îòñòàâàíèå â ìàññå áûëî âûÿâëåíî ó
28 äåòåé. Â òðåòüåé ãðóïïå îòìå÷àëè ïðèçíàêè ñèíäðîìà ìàëüàáñîðáöèè, ÷òî,
âèäèìî, ñâÿçàíî ñ ñî÷åòàííûì ïîðàæåíèåì æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà.

Âûâîäû. Òàêèì îáðàçîì, îöåíêà ñîñòîÿíèÿ  ýêçîêðèííîé ôóíêöèè
ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû  îïðåäåëÿëè  ïóòåì íåïðÿìîãî ìåòîäà, ÷òî ÿâëÿåòñÿ
îïðåäåëåíèå ýëàñòàçû-1. Çíà÷åíèå ïîêàçàòåëåé ýëàñòàçû-1íåîáõîäèì äëÿ
íàçíà÷åíèÿ ôåðìåíòàòèâíûõ ïðåïàðàòîâ. Èçìåðåíèå êîíöåíòðàöèè ýëàñòàçû-1 â
ñòóëå ÿâëÿåòñÿ ïðîñòûì, òî÷íûì, íåïðÿìûì è íåèíâàçèâíûì  ìåòîäîì  âûÿâëåíèÿ
ïàíêðåàòè÷åñêîé íåäîñòàòî÷íîñòè ó áîëüíûõ ÌÂ. Êîìïëåêñíîå èññëåäîâàíèå ñ
èñïîëüçîâàíèåì ìåòîäà îïðåäåëåíèÿ ïàíêðåàòè÷åñêîãî ôåðìåíòà ýëàñòàçû-1 â
ñòóëå ïîçâîëÿåò äàòü áîëåå òî÷íóþ è äèàãíîñòè÷åñêè çíà÷èìóþ îöåíêó ñîñòîÿíèÿ
ýêçîêðèííîé ôóíêöèè ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû ó äåòåé ñ ìóêîâèñöèäîçîì.
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