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В обзоре представлены современные данные о применении анализа диффузионной способности лёгких по монооксиду 
углерода у детей с муковисцидозом (МВ). Представлены характеристики теста диффузионной способности лёгких у де-
тей и взрослых с различными формами патологии, а также описаны противоречивые данные использования этого теста у 
больных МВ разного возраста. Обсуждается целесообразность применения анализа диффузионной способности лёгких 
по монооксиду углерода у больных МВ, его информативность, трудности проведения теста у детей и сложности оценки 
данных в зависимости от течения заболевания. Автор рекомендует шире использовать в клинической диагностике МВ 
такие показатели, как трансфер-фактор, альвеолярный объём и их соотношение, определяемые при тесте диффузионной 
способности лёгких по монооксиду углерода, у больных МВ.
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The article presents current literature data from English-language (search made in PubMed) and Russian-language (search made 
in eLibrary) sources about the method for measurement of the lung diffusing capacity for carbon monoxide in children with cystic 
fibrosis (CF). This review presents the general characteristics of this test in children and adults with various diseases, and also de-
scribes the conflicting results of studies using this method in CF patients of various ages and disease severity. The expediency, the 
informativeness, and difficulties of evaluation and interpretation of the test’s results, depending on the age and course of the disease 
of patients, are discussed. The author concludes that further research of interpretation of indicators determined during the test of the 
lung diffusing capacity for carbon monoxide, such as the transfer factor, alveolar volume, and their ratio in CF children is necessary.
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М уковисцидоз (МВ), или кистозный фиброз — 
моногенное, наследуемое по аутосомно-ре-
цессивному типу заболевание, которое без 

соответствующей терапии может привести к раннему 
летальному исходу [1, 2]. Это полисистемное заболе-
вание характеризуется кистозным перерождением под-
желудочной железы, поражением желёз кишечника и 
дыхательной системы из-за закупорки их выводящих 
протоков вязким секретом вследствие нарушений ра-
боты хлорных каналов мембран эпителиальных клеток. 
Эти нарушения вызваны мутациями в гене трансмем-
бранного регулятора проводимости МВ (сystic fibrosis 
transmembrane conductance regulator — CFTR).  Дефект 
гена CFTR был впервые описан в 1989 г., и с тех пор 
был достигнут значительный прогресс в понимании то-
го, каким образом мутации CFTR вызывают симптомы 
заболевания и как с этим можно справиться патогенети-
чески и симптоматически [3, 4]. В базе The Human Gene 
Mutation Database представлено описание около 2000 
мутаций гена CFTR. Они препятствуют синтезу белка 
CFTR и его транспорту. CFTR в основном функциони-
рует как хлоридный канал, который транспортирует ио-
ны хлора через апикальную мембрану эпителиальных 
клеток, но имеет и другие функции, включая секрецию 
бикарбоната и ингибирование транспорта натрия, кото-
рые важны для патофизиологии CFTR. Мутации в CFTR 
группируются в классы, отражающие их функциональ-
ные последствия. Те из них, которые приводят к потере 
экспрессии CFTR на поверхности клетки или потере её 
функции, как правило, являются тяжёлыми мутациями, 
фенотипически проявляющимися как тяжёлой патоло-
гией лёгких, так и тяжёлой недостаточностью поджелу-
дочной железы. Мутации с остаточной функцией CFTR 
часто сопровождаются сохранной функцией поджелу-
дочной железы [4]. 

Частота МВ в различных популяциях и этнических 
группах варьирует, составляя в среднем 1:2–4,5 тыс. 
новорождённых в европейских странах. Распростра-
нённость этой формы патологии в России ниже, чем в 
европейских странах, и, по данным Регистра на 2020 г., 
составляет 2,5 на 100 тыс. населения [5]. 

Самым значимым в истории МВ стало внедрение 
таргетной фармакотерапии, которая направлена на вос-
становление структуры и функции белка CFTR. В насто-
ящее время в клинической практике применяются 4 тар-
гетных препарата (СFTR-модулятора) для терапии МВ, 
из них ивакафтор+лумакафтор зарегистрирован в Рос-
сии в 2020 г. [6]. С учётом такого прогресса в лечении 
МВ возникла необходимость расширить методы оценки 
функции лёгких у пациентов с МВ разного возраста. По 
достижении возраста 5–6 лет дети способны выполнять 
различные дыхательные маневры, становится возмож-
ным проведение спирометрии, бодиплетизмографии 
и других методов исследования [7]. Существует ряд 

стандартных методов анализа функции внешнего дыха-
ния (ФВД) у детей с МВ в возрасте до 6 лет, например, 
метод вымывания инертного газа при множественном 
дыхании [8]. У больных МВ могут выявляться обструк-
тивные, рестриктивные или комбинированные наруше-
ния вентиляции (в зависимости от объёма и характера 
поражения бронхиального дерева) [9]. Отмечено, что 
нарушения ФВД по обструктивному типу наблюдаются 
у всех детей с тяжёлым течением МВ [10]. 

Определение диффузионной способности лёгких 
(ДСЛ) — информативный метод функционального 
исследования респираторной системы, позволяющий 
оценить газотранспортную (газообменную) функцию 
лёгких, занимающий второе место по значимости и 
распространённости после спирометрии. ДСЛ отража-
ет прохождение кислорода через альвеолярно-капил-
лярную мембрану [11]. В свою очередь, анализ ДСЛ 
в клинике редко применяется у больных МВ, т.к. его 
значение в диагностике нарушений функции лёгких 
неоднозначно [12].

Анализ ДСЛ по монооксиду углерода (ДСЛСО) по-
зволяет количественно определять ДСЛ и соотношение 
ДСЛ/АО, которое является отношением величины диф-
фузионной способности лёгких к уровню альвеолярного 
объёма (АО) и позволяет оценивать газотранспортную 
способность единицы АО [13]. В свою очередь, АО — 
это показатель, который также определяется в ходе ана-
лиза ДСЛ при помощи индикаторного газа. Поскольку 
транспорт газов происходит в респираторной зоне лёг-
ких, нарушения в этом звене системы дыхания можно 
выявить с помощью определения ДСЛ. 

Транспорт кислорода через альвеолярно-капиллярную 
мембрану зависит от трех факторов: площади альвеоляр-
но-капиллярной мембраны (A), состоящей из альвеоляр-
ной и капиллярной стенки (прямая связь с трансфер-фак-
тором); толщины альвеолярно-капиллярной мембраны 
(T) (обратная связь); а также градиента парциального дав-
ления кислорода (∆Pо2) между альвеолярным воздухом и 
венозной кровью лёгочных артерий, которые представле-
ны в формуле: ДСЛСО = A × ∆Pо2/T [14]. 

К внелёгочным причинам снижения ДСЛСО, поми-
мо слабости дыхательных мышц и выраженной дефор-
мации грудной клетки, относится анемия, при которой 
величина ДСЛ будет снижена за счёт уменьшения пло-
щади поверхности для газообмена, т.к. уменьшена кон-
центрация гемоглобина в крови лёгочных капилляров 
[15]. Таким образом, если провести перерасчёт изме-
ренной величины ДСЛСО на нормальную концентрацию 
гемоглобина, то корригированная величина ДСЛСО будет 
нормальной. 

Оценить транспорт кислорода через альвеолярно-ка-
пиллярную мембрану технически трудно. Это обуслов-
лено тем, что в венозной крови определяются достаточ-
но большие концентрации кислорода и углекислого газа. 
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При этом анализ переноса оксида углерода (СО) гораздо 
легче и точно отражает транспорт кислорода, поскольку 
сродство гемоглобина с СО в 210 раз выше по сравне-
нию с кислородом, а концентрация СО в венозной кро-
ви ничтожна и его захват в меньшей степени зависит от 
сердечного выброса [15]. F.J. Roughton и соавт. предло-
жили метод расчёта двух главных составляющих ДСЛ 
(диффузии через лёгочную мембрану и объёма капил-
лярного русла лёгких) с использованием метода опреде-
ления ДСЛСО с задержкой дыхания на 10 с, для которого 
требовались два дыхательных маневра при двух разных 
давлениях кислорода  [16].  Стандартизованный метод 
исследования ДСЛСО и определения АО был предложен 
C. Ogilvie и соавт. [17]. При диагностике однократный 
вдох монооксида углерода (CO) с задержкой дыхания на 
5 или 10 с является часто используемым методом [18]. 
При этом определяется степень уменьшения в выдыхае
мом воздухе концентрации СО, отражающая его пере-
нос в кровь. При анализе ДСЛСО или трансфер-фактора 
угарного газа методом однократного вдоха с задержкой 
дыхания на 10 с используется газовая смесь, содержа-
щая CO (0,25–0,30%), инертный газ (метан или гелий 
8,9–10,0%) и синтетический воздух (21% кислорода). 
Метан обычно применяется в системах с газоанализа-
торами быстрого реагирования (RGA); его диффузия в 
газовой среде ближе к СО, но он имеет более высокую 
растворимость в жидкостях, чем гелий [19]. Инертный 
газ используется для расчёта АО, который представляет 
собой объём воздуха в альвеолярном пространстве (тот, 
который диффундирует). 

Перенос газов через альвеолярно-капиллярную мем-
брану зависит от возрастания лёгочного кровотока, 
поэтому перед проведением анализа следует исклю-
чить все влияющие на это факторы. Пациенты должны 
находиться в состоянии покоя в течение как минимум  
10 мин, не принимать пищу в течение 3 ч до исследова-
ния, а также необходимо отменить ингаляции кислорода 
(если это невозможно — указать время их проведения и 
концентрацию вдыхаемого кислорода). До анализа ДСЛ 
необходимо зарегистрировать жизненную ёмкость лёг-
ких (ЖЕЛ) в спокойном состоянии. Форсированная жиз-
ненная ёмкость лёгких (ФЖЕЛ), полученная во время 
спирометрии, считалась эквивалентной ЖЕЛ, поскольку 
было показано, что ФЖЕЛ существенно не отличается от 
ЖЕЛ у здоровых людей [20, 21]. Недостаточно глубокий 
вдох тестового газа (меньше значения ЖЕЛ для данного 
больного) оказывает влияние на потребление СО в зави-
симости от того, было ли это результатом недостаточно 
глубокого предшествующего выдоха до уровня остаточ-
ного объёма лёгких или недостаточно глубокого вдоха 
от этого уровня (манёвр выполнен на уровне или ниже 
общей ёмкости лёгких соответственно) [22]. В первом 
случае расчёт АО и ДСЛСО будет точно соответствовать 
лёгочным объёмам пациента и отражать потребление СО 
лёгкими на уровне общей ёмкости лёгких, а во втором 
случае АО будет снижен, что исказит значение ДСЛСО.  
Важно, чтобы вдыхаемый объём тестового газа (V1) был 
как можно ближе к ранее измеренной ЖЕЛ. Показано, 
что при измерении ДСЛСО объём вдоха (V1) должен со-
ставлять около 90% ЖЕЛ [23]. Также отмечено, что V1 
можно повысить, увеличив до 12 с время выдоха перед 
вдыханием тестового газа. Однако манёвр может ока-

заться приемлемым и при V1, составляющем 85% от 
наибольшей ЖЕЛ, если АО отличается от наибольшего 
АО во всех приемлемых маневрах ДСЛСО не более чем 
на 200 мл, или 5% (по наибольшему значению). Вдох 
должен быть быстрым, т.к. при расчёте ДСЛСО предпо-
лагается мгновенное наполнение лёгких, а при медлен-
ном наполнении лёгких уменьшается время, в течение 
которого лёгкие находятся в состоянии полного вдоха, 
что приводит к уменьшению потребления СО. При раз-
ных методиках, отличающихся по длительности сбора 
образца выдыхаемого газа при разной скорости напол-
нения и опорожнения лёгких, скорость вдоха тестового 
газа должна быть достаточно быстрой, чтобы пациент 
вдохнул 85% V1 менее чем за 4 с. В противном случае 
это необходимо отметить в протоколе исследования [24]. 

Для оценки ДСЛ пациенту необходимо подробно 
объяснить весь ход манёвра однократного вдоха с за-
держкой дыхания, а затем все действия пациент выпол-
няет по команде врача: надевает на нос зажим, берет 
загубник в рот, плотно сжимает его губами, так, чтобы 
язык находился под загубником, и дышит спокойно. По-
сле нескольких дыхательных циклов комнатным возду-
хом, когда установится стабильное дыхание, пациент по 
команде врача спокойно выдыхает весь воздух до уровня 
остаточного объёма лёгких, затем по команде врача де-
лает максимально глубокий резкий вдох газовой смеси 
до уровня общей ёмкости лёгких, который определяется 
программой автоматически при условии регистрации 
спокойной ЖЕЛ, задерживает дыхание на 8–10 с, плот-
но сжимая зубами и губами загубник, чтобы избежать 
утечки воздуха (в это время врач отсчитывает время за-
держки), после чего по команде врача выполняет резкий 
полный выдох [13, 14]. В классических системах время 
выдоха для сбора пробы не должно превышать 4 с. У па-
циентов, у которых выдох для получения необходимой 
порции альвеолярного газа занимает большее время, это 
также следует указать в протоколе исследования. В RGA 
выдох должен продолжаться до достижения остаточного 
объёма лёгких с максимальным временем выдоха 12 с, 
что позволяет при анализе данных для RGA измерять 
АО более точно [15]. «Мёртвое» пространство (не под-
вергшееся диффузии) зависит как от «мёртвого» про-
странства в системе (оно должно быть меньше 100 мл), 
которое нам известно, так и от анатомического «мёрт-
вого» пространства (части объёма, не участвующей в 
газообмене и включающей в себя объём дыхательных 
путей и объём неперфузируемых альвеол) — 2,2 мл/кг  
массы тела.

АО рассчитывают по формуле: 
АО = (FIgas)/(FAgas) × (VI – VDan – VDins),

где FIgas  — инспираторная доля инертного газа (метан 
или гелий); FA  gas — альвеолярная фракция инертного 
газа; VI — объём вдоха; VDins — «мёртвое» простран-
ство аппарата исследования (обычно составляет 130 мл); 
VDan — анатомическое «мёртвое» пространство, расcчи-
тываемое по формуле Котеса 1993 г. как VDan  = 2,2 мл/кг 
× вес в кг) [24, 25]. 

Взаимосвязь между объёмом лёгких и поглощени-
ем СО сложна, и в исследованиях, в которых изучалось 
влияние снижения VI (следовательно, АО), показано, 
что эта взаимосвязь нелинейная и, безусловно, < 1:1 (т.е. 
снижение ДСЛСО намного меньше, чем снижение объёма 
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лёгких) [19, 21]. Это связано с тем, что спадение и рас-
правление альвеол и изменение объёма капилляров, свя-
занное с изменением объёма лёгких, не сопровождаются 
эквивалентными изменениями ДСЛСО [26]. В классиче-
ских системах необходимо «отбросить» объём мёртвого 
пространства, который должен составлять 0,75–1,0 л, 
при этом, если ЖЕЛ пациента составляет < 2,0 л, этот 
объём можно уменьшить до 0,5 л. Продолжительность 
сбора образца (объём образца — это объем газа, собран-
ный после задержки дыхания и используемый для ана-
лиза альвеолярных концентраций СО и индикаторного 
газа) влияет на измерение времени задержки дыхания. 
Для систем сбора образца «в мешок» необходим боль-
шой объём образца (0,5–1,0 л). У больных с ЖЕЛ менее 
1 л можно использовать объём образца менее 0,5 л, если 
подтвердить, что газ из VD не попал в пробу. В системах 
с RGA точку вымывания газа из VD можно определить 
по концентрации выдыхаемого индикаторного газа. 
Этот процесс можно автоматизировать, но для визуаль-
ного определения точки вымывания VD концентрация 
индикаторного газа должна быть отражена на кривой 
концентрация–объем, т.к. определение точки вымыва-
ния VD с использованием кривой концентрации отно-
сительно времени ненадёжно из-за достаточно высокой 
скорости потока в начале выдоха. Если оператор меняет 
точку сбора образца, это необходимо отметить в резуль-
татах теста. При использовании RGA концентрации СО 
и индикаторного газа рассчитываются в виртуальном об-
разце альвеолярного газа. Надёжным считается образец 
объёмом 200 мл, при этом можно использовать вирту-
альные образцы газа объёмом 85–500 мл [27]. Интерва-
лы между манёврами в классических системах должны 
быть не менее 4 мин для достаточного удаления тесто-
вого газа из лёгких, а для больных с бронхиальной об-
струкцией требуется более длительный период (10 мин). 
В системах с RGA выдыхаемый газ можно мониториро-
вать сразу, как только пациент начинает дышать через 
мундштук перед ингаляцией тестового газа [28]. Если 
перед этим выполнен хотя бы 1 манёвр, информация об 
индикаторном газе, собранном в конце выдоха, покажет, 
закончилось ли вымывание (у некоторых пациентов тре-
буется менее 4 мин) [29]. Исследование ДСЛСО нередко 
выполняется непосредственно после ингаляции сальбу-
тамола в промежутке между пре- и постбронходилата-
ционным манёврами спирометрии. Не выявлено значи-
мого влияния сальбутамола в дозах менее 1000 мкг на 
величину ДСЛСО у больных хронической обструктивной 
болезнью лёгких, возможно, в связи с этим отсутствуют 
рекомендации против применения бронхолитических 
препаратов перед измерением ДСЛСО [30]. Спирометрия 
является разновидностью нагрузки, которая может вли-
ять на величину ДСЛСО. У детей на повышение ДСЛСО в 
покое влияют активные занятия плаванием [31, 32]. 

При анализе ДСО важно выделять следующие кри-
терии: критерии правильно выполненного манёвра 
(критерии приемлемости): VI ≥ 90% от наибольшей 
ЖЕЛ в том же исследовании либо VI ≥ 85% от наиболь-
шей ЖЕЛ в том же исследовании, если АО не отлича-
ется на ≥ 200 мл, или 5% (в зависимости от того, что 
больше) от наибольшего АО в других приемлемых ма-
нёврах. 85% VI тестового газа пациент вдохнул менее 
чем за 4 с. Стабильная задержка дыхания — в течение 

10 ± 2 с без признаков утечки или манёвров Мюллера 
или Вальсальвы. Сбор образца альвеолярного газа не 
должен занимать более 4 с от начала выдоха. В RGA 
сбор виртуального образца должен начаться после того, 
как полностью завершится вымывание VD; критерии 
повторяемости: получены как минимум 2 приемлемых 
манёвра, отличающиеся друг от друга не более чем на 
2 мл/мин/мм рт. ст. (0,67 ммоль/мин/кПа) [33, 34].

Следовательно, показатель ДСЛСО является инфор-
мативным при условии соблюдения рекомендаций по 
проведению и интерпретации данных анализа ДСЛ. 
В педиатрической практике существуют трудности вос-
производимости теста: детский возраст пациента, не-
способность сотрудничать в момент проведения теста, 
непонимание команд врача, нередко тяжёлое состояние 
больного. Учитывая патогенез МВ и морфофункцио-
нальные изменения в лёгких у таких больных, оценка 
газообменной функции респираторной системы при МВ 
необходима [35–37]. Однако данных об использовании 
анализа ДСЛСО для оценки ФВД у детей с МВ недоста-
точно. 

Определение ДСЛСО у здоровых детей представля-
ется необходимым в связи с тем, что отсутствуют меж-
дународные должные значения ДСЛСО. Имеются отдель-
ные публикации прогнозируемых значений ДСЛСО без 
поправки на АО [38, 39]. 

Установлено, что ДСЛСО у детей увеличивается про-
порционально росту, весу и возрасту, но уменьшается 
при поправке на АО (ДСЛСО/АО). В свою очередь, АО 
постепенно увеличивался с ростом, а ДСЛСО параллель-
но увеличивался с возраста 12–13 лет до 15–16 лет [40, 
41]. При этом «тяжёлые» патогенные варианты CFTR 
негативно влияют на показатели ФВД детей всех воз-
растных групп, а при «мягких» генотипах у пациентов 
в возрасте 15–18 лет эти показатели выше, чем у детей в 
возрасте 11–14 лет [42]. 

Анализ ДСЛСО у детей с различными формами па-
тологии показал, что уровень ДСЛСО с поправкой на ге-
моглобин (%) был существенно уменьшен у детей с сер-
повидно-клеточной анемией и коррелировал с тяжестью 
заболевания [43, 44]. У подростков, родившихся недо-
ношенными, стандартизированный по возрасту, полу и 
росту показатель ДСЛСО был уменьшен по сравнению с 
пациентами, родившимися в срок, и оставался таким в 
период полового созревания до совершеннолетия, тогда 
как АО был одинаковым в сравниваемых группах [45]. 
У больных сахарным диабетом с плохим гликемическим 
контролем (уровень гликированного гемоглобина более 
8%) выявлены сопоставимые показатели спирометрии 
(коррелировавшие только с возрастом дебюта диабета), 
но существенно более низкие значения ДСЛСО/АО (кор-
релировавшие с уровнем гликированного гемоглобина), 
чем у больных СД с хорошим гликемическим контро-
лем и здоровых детей [46]. У больных 6–17 лет с хро-
ническими респираторными симптомами, ассоцииро-
ванными с гастроэзофагеальной рефлюксной болезнью, 
установлено, что показатели спирометрии были ниже в 
группе детей с бронхиальной астмой, а ДСЛСО — у де-
тей с ларингитом [47]. При астме наблюдается более вы-
сокая ДСЛ (65–151% от ожидаемого потока) [34]. Пока-
зано, что соотношение ДСЛСО/АО находится в пределах 
нормы у пациентов с обструктивными заболеваниями 
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лёгких и синдромом перекрёста бронхиальной астмы и 
хронической обструктивной болезни лёгких, что может 
приводить к ошибкам в интерпретации теста. Коррекция 
ДСЛСО с помощью АО не может надёжно исключить на-
личие эмфиземы и/или паренхиматозного заболевания 
лёгких [40, 42]. Изолированное низкое значение ДСЛСО 
при нормальных показателях спирометрии и объёмов 
лёгких может указывать на наличие эмфиземы, но нор-
мальное значение ДСЛСО не позволяет исключить эмфи-
зему. Cледует дифференцировать формы патологии, а 
именно бронхиальную астму, ожирение, полицитемию и 
шунты «слева направо», которые часто связаны с повы-
шенным или высоким значением ДСЛСО, т.е. более 140% 
от ожидаемого, хотя отмечено, что и это значение не 
является общепринятым референсным значением верх-
ней границы нормы [38]. Значения ДСЛСО у  больных 
БА чаще находятся в пределах нормы либо повышены 
в зависимости от различных факторов. У астматиков на-
блюдается повышение ДСЛСО из-за увеличения объёма 
лёгочной крови и отрицательного внутригрудного дав-
ления, возникающего после быстрых вдохов [42]. 

Коэффициент переноса CO является прямым измере-
нием константы скорости альвеолярного поглощения СО 
при задержке дыхания при измерении на одном дыхании 
и не содержит информации об АО, а на ДСЛСО влияют 
два независимых друг от друга параметра — констан-
та скорости альвеолярного поглощения и АО. В свою 
очередь, измерение ДСЛСО, предположительно, может 
отражать процесс ремоделирования стенки дыхатель-
ных путей и сосудов [42]. При ювенильном идиопати-
ческом артрите без клинических признаков лёгочной па-
тологии было отмечено значительное снижение ДСЛСО,  
что предполагает наличие аномалий альвеолярно-ка-
пиллярной мембраны, ассоциированных с диффузной 
сосудистой и/или паренхиматозной патологией лёгких 
[48, 49]. 

Определение ДСЛСО у больных МВ выявило силь-
ную корреляцию между ДСЛСО и данными компьютер-
ной томографии органов грудной клетки в баллах (по 
шкале Броди), чем для показателей спирометрии и боди-
плетизмографии, включая стандартный показатель для 
мониторинга МВ — объёма формированного выдоха за 
1 с (ОФВ1) [50]. У взрослых больных МВ оценка ДСЛ 
выявила снижение ДСЛСО и тесную корреляцию меж-
ду показателями диффузионной способности лёгких и 
бронхиальной проходимости [51]. При обследовании 
пациентов с МВ после трансплантации лёгких выявле-
но значимое увеличение ДСЛСО через 3 мес до 65% от 
должного и отсутствие изменений этого показателя в те-
чение 12 мес дальнейшего наблюдения, в свою очередь, 
снижение ДСЛСО лёгкой степени связывают с неполным 
восстановлением ЖЕЛ [52–54]. При анализе 32 детей с 
МВ показана тенденция к снижению ДСЛСО у больных с 
нарушением толерантности к глюкозе и МВ-ассоцииро-
ванным сахарном диабете по сравнению с детьми, у ко-
торых не было нарушений углеводного обмена, при этом 
уровень ДСЛСО был наименьшим у больных с МВ-ассо-
циированным сахарном диабетом [55]. При длительном 
наблюдении в течение 3,8 года за 53 детьми с МВ (воз-
раст 5,8–19,5 года) установлено, что при прогрессивном 
снижении ОФВ1 и ФЖЕЛ показатели ДСЛСО были повы-
шены и/или оставались стабильными [56]. Эти данные 

свидетельствуют о том, что нормальная диффузионная 
способность лёгких на ранней стадии МВ несколько 
повышена и сохраняется, несмотря на прогрессирую-
щую обструктивную болезнь лёгких, что может быть 
обусловлено изменениями лёгочного и бронхиального 
кровообращения при МВ, связанным с уменьшением 
числа альвеолярных единиц и снижением их функции. 
Следовательно, показатель ДСЛСО в состоянии покоя па-
циента не подходит в качестве раннего маркера прогрес-
сирующего ухудшения состояния лёгких у детей с МВ 
[57, 58]. Авторы ретроспективного поперечного иссле-
дования 74 больных МВ (средний возраст 26 ± 10 лет) с 
различной степенью тяжести поражения лёгких (у 76% 
больных была хотя бы одна тяжёлая мутация) предло-
жили оценивать АО методом вычитания анатомического 
мертвого пространства из общего объёма лёгких, опре-
деляемой с помощью бодиплетизмографии, и оценивать 
отношение ДСЛСО к АО, рассчитанному данным спосо-
бом. Этот расчётный показатель лучше коррелировал с 
ОФВ1, в том числе при незначительном его снижении, 
т.е. на более ранней стадии МВ [12]. Следует отметить, 
что ещё недостаточно описаны изменения ДСЛСО при 
обострении МВ и его различном течении, разных гено-
типах МВ у детей, а также в зависимости от состояния 
микробиоты лёгких [59, 60].

Таким образом, диагностическое значение опре-
деления диффузионной способности лёгких у детей с 
МВ ещё не определено, а трактовка результатов этого 
теста может быть неоднозначной. Не учитываются та-
кие значимые факторы, как обструкция дыхательных 
путей, воздушные ловушки, анемия, изменения вну-
трилёгочного кровотока, возраст ребёнка. Проведение и 
интерпретация данных определения ДСЛ у детей с МВ 
требуют соблюдения всех рекомендаций по стандарти-
зации с учётом особенностей больного МВ. Несмотря 
на то, что широко распространённые тесты (спироме-
трия, бодиплетизмография, компьютерная томография 
органов грудной клетки) позволяют комплексно оцени-
вать состояние лёгких у больных МВ, определение ДСЛ 
у детей с МВ представляется необходимым в качестве 
индивидуального прогностического метода изменений 
состояния лёгочной функции при длительном лечении 
МВ у детей. 
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