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9THUYECKME OCOBEHHOCTU MYKOBMCLIMOO3A

CumoHoB M.B.
Hay4Hbin pykoBogutens: npoc. O.U1. CumoHoBa

HaunoHanbHbI MEOUUUHCKMIA UCCNenoBaTeNbCKUA LIEHTP
3nopoBbs aetert Munsgpasa Poceun, Mocksa, Poccus

Knrouesnie criosa: demu, Mykosucyudos, duazcHoCmuka,
amHuYyeckue ocobeHHocmu

Axmyanvrocmoe. Yucno 60nbHBIX MykoBHCcIUn030M (MB) B
YeueHckoii Pecriybnuxe ¢ 2015 no 2021 r., o panssM Poccuiicko-
TO PErucTpa, yBeauuuiocs ¢ 24 no 61 nauuenra. ['eHo-peHoTunu-
yeckre 0coO0eHHOCTH TeueHHst MB y 3TuX GOJNBHBIX HE ONKCAHBbI.

Llenv: onpenennuTh KINHAYECKHE H TeHETHIECKHE 0COOCHHO-
cTH nanueHToB ¢ MB 13 yeyeHckoro aTHoca.

Mamepuanvt u memoowi. O6cnenoBaHo 247 MAUSHTOB IMYJlb-
MoOHoJoru4Yeckoro otaeneHus 3a 2012-2024 rr. B Bo3pacrte ot 2
Mmec 110 17 net. Bee nabmonaBimecs 6onbHbIE ObUIN pacipesere-
HBI Ha Ipynnbl: sxutenu Yeuenckoi PecnyOmuku — 72 manues-
ta, LlentpansHoro denepanpaoro okpyra (©0O) — 124, FOxHo-
ro @O — 14, [IpuBomxkckoro @O — 12, Ypansckoro @O — 10,
HansreBoctounoro @O — 8, Cubupckoro PO — 7. Uccneno-
BaHUE MakOopHbIX BapuanToB rena CFTR (Cystic Fibrosis Trans-
membrane conductance Regulator) mpoBouiu ¢ HCIIOJIB30BaHU-
em [ILP c nocnenyrommm JIHK-cexBeHnpoBanuem.

Pezynomamei. Cpenn o0ciiefoBaHHBIX OOJBHBIX U3 UeueH-
ckoit PecriyOnuku 40 manieHTOB UMEN OMaJICIIbHBIC MYTaIH
no p.Y515*. Y 69 (95,8%) naunueHToB ObUT BBISBIEH MAaTOTCH-
HBIH amens p.Y515%, y 3 (4,2%) — OuasienbHble MyTalluy MO
p.E92K. IlarorenHslii Bapuanrt p.F508del He ObL1 0OHApYKEH HU
y onHoro nanuenta. Cuaapom ncesno-baprrepa BoisiBiaeH y 51
(70,8%) manmenta u3 YeueHckoil PecryOnuku, 4To CymiecTBeH-
HO yYalle Mo CpaBHEHHMIO ¢ 001Ie rpynmoii 6onbHbIX (p < 0,001).
Cpenu neteit U3 4e4eHCKOTo ATHOCA MaHKpeaTuyecKas HeZ0CTa-
TOYHOCTH JIOCTOBEPHO Yallle BBIABISUIACH CPEAU MALIUEHTOB, IO-
MO3UTOTHBIX 10 p. Y515 *, B cpaBHeHMU ¢ rerepo3uroramu. Tsoké-
Jast CTeNeHb NaHKPeaTHYeCKOM He0CTaTOYHOCTH Obliia omnpesie-
nena y 40 (55,6%) manueHToB, TOMO3HTOTHBIX 1O p.Y515%* (p <
0,001). OT™Me4eHa TEHICHIMS K CHU)KCHHIO YPOBHS ITaHKPEAaTH-
YECKO#1 3macTas3bl y OOJNBHBIX B OoJiee cTapiieM Bo3pacTe y rere-
po3urot 1o p. Y515* MekoHUEBBL Uileyc pexxe BCTpeyalcs cpenu
MAlMEHTOB ¢ IaTOTEHHBIM BapHaHTOM p.Y515%*, yeM cpenu nanu-
eHroB ¢ p.F508del (p < 0,001). Y 60nbHBIX JaHHOH IpyHITbl OPOH-
XO03KTa3bl JMarHOCTHPOBAIUCH JOCTOBEPHO PEXE, YEM Y MAIHEH-
TOB U3 ApYyrux peruoHos (p < 0,001).

3akarouenue. JleTn 4EUEHCKOTO THOCA UMEIOT HE TOJIBKO Ie-
HETUYECKHe, HO M KITMHUYeCcKre ocobeHHocT MB: panHee npo-
sBJIeHME 3a00JieBaHus B e0I0Te ¢ CUHPOMOM IiceBro-baprrepa,
TsDKENas maHKpearuyeckas HeOCTaTOYHOCTh, OTCYTCTBHE PECIIU-
paTopHBIX NPOSIBICHUN B paHHEM Bo3pacTe. 3HaHUS 0COOEHHO-
creit Teuennss MB y neTeil ueueHCKOTO 3THOCA BasKHBI HE TOJIBKO
JUISL IPaKTU4eCKOH paboThl, HO M I SKOHOMHUYECKUX PacuéToB
3aTpar Ha JIeYeHHE U JIEKapCTBEHHBIE CPECTBA, 0COOCHHO B 3T10-
Xy TapreTHou Tepanuu MB.
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