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Введение. Муковисцидоз (МВ) – аутосомно-рецессивное заболевание, вызванное мутацией в гене муко-
висцидозного трансмембранного регулятора проводимости (CFTR), характеризующееся поражением жиз-
ненно важных органов, тяжелым течением и неблагоприятным исходом. Цирроз печени – относительно 
редкое проявление муковисцидоза. 

Цель исследования – изучить причины смерти, морфологические изменения в печени при МВ по данным 
аутопсий и представить описание случая МВ с быстро прогрессирующим циррозом печени у ребенка 6 лет.

Материал и методы. Проведен анализ клинико-лабораторных и инструментальных исследований при МВ 
и результатов морфологических изменений в печени по данным 10 аутопсий, выполненных в ГУЗ «ГОКПАБ». 

Результаты. Среди 10 умерших от смешанной формы МВ 5 пациентов были в возрасте 1-3 месяца,  
2 – 1,5 года, 1 – 4,5 лет, 1 – 6 лет и 1 в возрасте 19 лет. У пациентов младенческого возраста отмечалось 
преимущественное поражение кишечника с развитием кишечной непроходимости и перитонита, в более 
старших возрастных группах – поражение легких с развитием хронического легочного сердца, хронической 
легочно-сердечной недостаточности, в меньшей степени – патологии поджелудочной железы и желудоч-
но-кишечного тракта. У одного 6-летнего пациента МВ осложнился сахарным диабетом, циррозом печени 
с портальной гипертензией. У всех пациентов отмечались выраженная белково-энергетическая недоста-
точность, психосоматические и психопатологические симптомы.

Результаты патогистологического исследования печени пациентов младенческого возраста показали 
расширение междольковых желчных протоков с холестазом и перидуктальным фиброзом. С увеличением 
возраста пациентов степень выраженности приведенных изменений печени постепенно увеличивалась, 
включая прогрессирование жировой дистрофии. В ряде случаев зафиксирован диффузный фиброз с исходом 
в цирроз печени с портальной гипертензией. Внепеченочные желчные протоки и желчный пузырь на ау-
топсии были расширенными и заполнены желчью вязкой консистенции. 

Выводы. Характер морфологических изменений печени при МВ зависит от возраста пациентов и от воз-
действия экзогенных факторов. Только своевременная диагностика и ранняя комплексная терапия МВ по-
зволит снизить прогрессирование необратимых процессов в разных органах и продлить жизнь пациентов.
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Background. Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessive disease caused by a mutation in the cystic fibrosis 
transmembrane conductance regulator (CFTR) gene, characterized by damage to vital organs, a severe course and an 
unfavorable outcome. Liver cirrhosis is a relatively rare manifestation of cystic fibrosis.

Objective. To study the causes of death, hepatic morphological changes in CF according to autopsy data and to 
present a description of a case of CF with rapidly progressing liver cirrhosis in a 6-year-old child.

Material and methods. An analysis of clinical, laboratory and instrumental studies of CF and the results of hepatic 
morphological changes was carried out according to the data of 10 autopsies performed at the State Healthcare 
Institution "GRCPB".

Results. Among the 10 patients died from a mixed form of CF, there were 5 patients aged 1-3 months, 2 patients 
aged 1.5 years, 1 patient aged 4.5 years, 1 patient aged 6 years and 1 patient was 19 years old. Infant patients had 
predominant intestinal damage with the development of intestinal obstruction and peritonitis, older age groups had 
lung damage with the development of chronic pulmonary heart disease, chronic pulmonary heart failure, and to a 
lesser extent - pathology of the pancreas and gastrointestinal tract. In one 6-year-old patient, CF was complicated by 
diabetes mellitus as well as liver cirrhosis with portal hypertension. All patients had severe protein-energy deficiency, 
psychosomatic and psychopathological symptoms.

The results of pathohistological examination of the liver of infant patients showed dilation of the interlobular bile ducts 
with cholestasis and periductal fibrosis. The severity of these liver changes increased gradually alongside with patients’ 
age, including the progression of fatty degeneration. In a number of cases, diffuse fibrosis was recorded, resulting in 
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liver cirrhosis with portal hypertension. At autopsy, the extrahepatic bile ducts and gallbladder were dilated and filled 
with bile of a viscous consistency.

Conclusions. The nature of hepatic morphological changes in CF depends on the age of the patients and on the 
influence of exogenous factors. Only timely diagnosis and early complex therapy for CF will reduce the progression of 
irreversible processes in various organs and prolong the life of patients.

Keywords: cystic fibrosis, children, liver, morphological changes.

Введение

Муковисцидоз (МВ), или кистозный фиброз, 
– аутосомно-рецессивное заболевание, вызван-
ное мутацией в гене муковисцидозного транс-
мембранного регулятора проводимости (МВТР 
или CFTR) и характеризующееся поражением 
жизненно важных органов, тяжелым течением и 
неблагоприятным исходом [1, 2]. 

 Первичный дефект при МВ – нарушение 
транспорта ионов хлора и натрия, которые ко-
дируются геном CFTR, расположенном на хро-
мосоме 7q31.2. Описано около 2 тысяч мутаций 
гена и более 200 полиморфизмов в гене CFTR. 
Наиболее распространенная мутация – делеция 
трех нуклеотидов в экзоне 10, приводящая к по-
тере остатка фенилаланина в 508-м положении 
молекулы белка (F508del) [3, 4]. Согласно дан-
ным национального регистра Российской Феде-
рации (РФ), к наиболее частым мутациям гена 
CFTR относятся F508del (53,14%) и СFTRdele  
2,3 (6,18%) [5, 6]. В Республике Беларусь (РБ) 
частота мутации F508del составляет 71,4%, 
СFTRdele 2,3 – 6,1% [7]. В Гродненской области 
мутации F508 в гене CFTR отмечены в 46,2%, 
F508/F509 – в 7,6%, F508 в гене CFTR и CFTRdelе 
2,3 – в 46,2% наблюдений [8].

Частота МВ колеблется от 1:600 до 1:17000 
новорожденных, в том числе в США – 1:3200,  
в РФ – 1:9000 новорожденных, в РБ – 1:8000,  
в Гродненской области – 1:15385 [1, 2, 7, 8].  
В связи с тем, что в РБ скрининг МВ у детей, 
родившихся с признаками интестинальной  
обструкции, возобновлен только с 2019 г., толь-
ко в 22,5% случаев диагноз МВ был выставлен с 
первых дней жизни [7]. 

Мутации гена CFTR приводят к тому, что се-
крет экзокринных желез становится чрезмерно 
густым и вязким, затрудняется его эвакуация и в 
разных органах возникают вторичные морфоло-
гические изменения. 

Наиболее тяжелые изменения возникают в 
бронхах и паренхиме легких, которые преобла-

дают в клинике МВ и определяют прогноз у 95% 
пациентов [9]. 

В 8-20% случаев MB сопровождается пора-
жением кишечника: в перинатальном периоде 
– мекониальным илеусом, в детском возрасте – 
механической кишечной непроходимостью [1, 2, 
10, 11]. 

Морфологические изменения в поджелудоч-
ной железе встречаются у 85-90% пациентов 
с МВ. Они проявляются прогрессирующей де-
формацией и дилатацией протоков, фиброзом, 
атрофией экзокринной, а в последующем – и 
эндокринной паренхимы железы с развитием са-
харного диабета [11].

Морфологические изменения печени при МВ 
в настоящее время трактуются как генетическая 
холангиопатия вследствие дисфункции CFTR  
в эпителии желчных протоков в сочетании с воз-
действием экзогенных факторов. Желчные про-
токи закупориваются вязким секретом, что со-
провождается дилатацией, их пролиферацией, 
перидуктальным фиброзом, прогрессирующим 
и распространяющимся в печеночные дольки. 
Жировая дистрофия гепатоцитов – самая частая 
находка при биопсии печени [11]. Так как морфо-
логические изменения вначале носят фокальный 
характер, функция печени длительное время су-
щественно не страдает [1, 12, 13]. Билиарный 
цирроз печени, частота которого составляет 
5-10%, возникает в результате обструкции желч-
ных протоков и прогрессирования портального, 
перипортального и внутридолькового фиброза, 
являющегося наиболее опасным проявлением 
МВ, приводящим к портальной гипертензии  
и к печеночной недостаточности [3, 11, 12].  
Характер поражения печени при МВ зависит  
от особенностей дефектов гена CFTR; в част-
ности, наличие аллеля A VNTR в гене eNOS4 
у пациентов с МВ достоверно снижает частоту 
развития цирроза печени, а цирроз печени с пор-
тальной гипертензией имел место только у па-
циентов с наличием Z аллели гена SERPINA 1 
(1-antitrypsin или 1-antiprotease) [1, 3, 4, 14, 15]. 

Оригинальные  исследования
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Цель исследования – изучить причины 
смерти, морфологические изменения в пече-
ни при МВ (по данным аутопсий) и представить 
описание случая МВ с быстро прогрессирующим 
циррозом печени у ребенка 6 лет.

Материал и методы

Проведен анализ клинико-лабораторных, 
инструментальных исследований и результа-
тов морфологических изменений в печени при 
МВ по данным 10 аутопсий, выполненных в ГУЗ 
«ГОКПАБ». Все умершие пациенты страдали 
смешанной формой МВ. Среди них оказалось 9 
детей (7 мальчиков и 2 девочки) и 1 умерший в 
возрасте 19 лет. При этом 5 пациентов сконча-
лись в возрасте 1-3 месяца, 2 – в возрасте 1,5 
лет, 1 – в возрасте 4,5 лет и 1 – в возрасте 6 лет.

Объектом для гистологического исследова-
ния были кусочки внутренних органов умерших 
пациентов. Они фиксировались 10% раствором 
формальдегида, после проводки заливались в 
парафин. Гистологические срезы окрашивали 
гематоксилином и эозином, а также по Массону. 

 Результаты и обсуждение

У 5 пациентов, умерших в младенческом воз-
расте, имела место смешанная форма МВ с пре-
имущественным поражением кишечника, легких 
и поджелудочной железы. Однако во всех слу-
чаях в клинической картине доминировало пора-
жение кишечника: у 4 пациентов развился меко-
ниальный илеус, сочетающийся с инвагинацией 
петель кишок (в 2 случаях) и заворотом петель 
порочно сформированной тонкой кишки (в 1 слу-
чае); у 1 пациента – язвенно-некротический эн-
тероколит, осложнившийся перитонитом. 

При гистологическом исследовании печени 
во всех случаях отмечено слабо выраженное 
расширение внутрипеченочных желчных про-
токов с очаговым перидуктальным слабо вы-
раженным фиброзом и холестазом; в 1 случае 
– мелкокапельная диссеминированная жировая 
дистрофия гепатоцитов; в 1 случае – врожден-
ный цитомегаловирусный гепатит минимальной 
степени активности. 

У умерших в 1,5-летнем возрасте также от-
мечена смешанная форма МВ, но морфологиче-
ские изменения преобладали в легких и подже-
лудочной железе. Непосредственной причиной 
смерти пациентов была легочно-сердечная не-
достаточность. Ребенок, умерший в возрасте 4,5 
лет, страдал смешанной формой МВ с преиму-
щественным поражением легких, поджелудоч-
ной железы и кишечника, а также – ДЦП, что в 
совокупности привело к кахексии (вес ребенка 
составлял 8,2 кг). На этом фоне непосредствен-
ной причиной смерти пациента стала двусторон-
ня гнойная бронхопневмония. 

При гистологическом исследовании пече-
ни детей, умерших в раннем детском возрасте 
(в сравнении с младенческим возрастом) уста-
новлено, что расширение и деформация меж-
дольковых протоков, перидуктальный фиброз 
и холестаз стали более выраженными; диссе-
минированная жировая дистрофия гепатоцитов 
трансформировалась в диффузную, преимуще-
ственно крупнокапельную. 

У 19-летнего пациента, умершего вследствие 
МВ, в клинической картине превалировали изме-
нения в легких в виде хронического бронхита с 
бронхоэктазами, диффузного пневмосклероза 
и эмфиземы, осложнившиеся развитием хрони-
ческого легочного сердца. На фоне хронической 
легочно-сердечной недостаточности, а также 
истощения, связанного в первую очередь с хро-
ническим гастроэнтеритом и кистофиброзом под-
желудочной железы, возникла стафилококковая 
плевропневмония, осложнившаяся сепсисом, 
что и стало причиной смерти. В печени у паци-
ента имели место: диффузная крупнокапельная 
жировая дистрофия гепатоцитов, дилатация ме-
ждольковых желчных протоков с холестазом, пе-
ридуктальным и портальным фиброзом.

Таким образом, в печени пациентов, умерших 
вследствие МВ, уже в младенческом возрас-
те регистрируется расширение междольковых 
желчных протоков с холестазом и перидукталь-
ным фиброзом. В последующие годы жизни 
пациентов степень выраженности упомянутых 
морфологических изменений печени постепенно 
увеличивается, а в гепатоцитах возникает и про-
грессирует жировая дистрофия. Внепеченочные 
желчные протоки, особенно желчный пузырь, на 
аутопсии представляются расширенными и за-
полнены желчью вязкой консистенции. В 10-15% 
случаев при МВ может возникнуть выраженный 
диффузный фиброз с исходом в цирроз печени 
и с развитием портальной гипертензии. Обычно 
это происходит у пациентов в подростковом воз-
расте и у взрослых [3]. В подтверждение выше-
описанному приводим случай МВ с быстропро-
грессирующим течением и развитием цирроза 
печени с портальной гипертензией и летальным 
исходом у ребенка 6 лет.

Описание клинического случая. Мальчик Т., 
родился 3.10.2017 г. с весом 2730 г, ростом 52 
см. Беременность протекала с угрозой преры-
вания, хронической плацентарной недостаточ-
ностью, синдромом задержки развития плода 1 
ст. Сразу после рождения ребенок находился на 
лечении с диагнозом «геморрагическая болезнь 
новорожденного». В 1,5-месячном возрасте был 
госпитализирован с диагнозом «двусторонняя 
пневмония; обструктивный синдром, ДН 2-3 ст.; 
белково-энергетическая недостаточность 1 ст. 
(вес ребенка составлял 3830 г.; дефицит массы 
тела 19%). В последующие 3 года несколько раз 
лечился с аналогичными диагнозами.
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Диагноз МВ был установлен в возрасте трех 
лет в январе 2020 г. при очередной госпитализа-
ции в связи с пневмонией. При этом отмечалась 
тяжелая степень белково-энергетической недо-
статочности (вес ребенка 11 кг, рост 98 см). 

В последующие 3 года жизни ребенок 8 раз 
находился на стационарном лечении в связи с 
развитием и прогрессированием хронических 
неспецифических морфологических изменений 
в легких, желудочно-кишечном тракте, поджелу-
дочной железе, печени и коже.

 В легких на фоне рецидивирующих пневмо-
ний, вызванных чаще всего синегнойной палоч-
кой, развились хронический бронхит с бронхоэк-
тазами, пневмосклероз и эмфизема, что привело 
к формированию легочного сердца и хронической 
легочно-сердечной недостаточности (2022 г.). 

В 4-летнем возрасте у ребенка диагности-
рованы недостаточность экзокринной функции 
поджелудочной железы, гастропатия, дуодено-
патия, а также атопический дерматит; в 5-лет-
нем возрасте – вторичный инсулинозависимый 
сахарный диабет в стадии клинико-метаболи-
ческой декомпенсации. Все эти годы постоянно 
регистрировалась тяжелая степень белково- 
энергетической недостаточности. 

В 2021 г. при УЗИ в печени впервые выявлен 
фиброз 1-2 ст.; спустя 1,5 года выставлен диа-
гноз «стеатогепатит высокой степени биохими-
ческой активности», а в 2023 г. (в возрасте 5 лет 
9 мес.) – «гепатит смешанного генеза с исходом 
в цирроз печени, класс А по Child-Pugh». 

Все эти годы пациент находился на замести-
тельной инсулинотерапии левемиром и новора-
пидом, на постоянной основе принимал креон, 
урсосан, витамины, бронхолититики, муколити-
ки, ингаляции с колистатом, пульмовентом, ази-
тромицин и другие антибактериальные препа-
раты. 27.03.2023 г. ребенок переведен в группу 
паллиативной помощи. 

При последнем поступлении в стационар 
(26.10.2023 г.) вес ребенка в 6-летнем возрас-
те составлял только 13,7 кг, при росте 110 см.  
Состояние ребенка было тяжелым, жалоб не 
предъявлял, температура тела – субфебриль-
ная. Подкожная жировая клетчатка истонче-
на, пальцы в виде «барабанных палочек»,  
ногти – «часовых стекол». Печень на 5 см высту-
пает из-под реберной дуги. Окружность живота 
66 см, на его коже определяется венозная сеть. 
Одышка смешанного характера с числом дыханий  
51/минуту. Пульс – 138/минуту; АД – 128/75 мм 
рт. ст. При исследовании показателей крови вы-
явлен лейкоцитоз (15,57×109/л с наличием 41% 
сегментоядерных нейтрофилов и 21% палочко-
ядерных нейтрофилов); СОЭ – 41 мм/ч; АсАТ – 
392 ед/л, АлАТ  – 285 ед/л, щелочная фосфата-
за – 855  ед/л, билирубин общий – 27 мкмоль/л 
(прямой – 7 мкмоль/л, свободный – 20 мкмоль/л); 
креатинин – 23 мкмоль/л; глюкоза – 5,6 ммоль/л.; 

прокальцитонин – 13,27 нг/мл. В последующие 
дни нарастал лейкоцитоз с резким сдвигом лей-
коцитарной формулы влево, СОЭ (до 57 мм/
час), С-реактивный белок (до 258 мг/л), креати-
нин, билирубин (общий – 33,2 мкмоль/л; прямой 
– 25 мкмоль/л). В анализах мочи – обилие слизи 
и оксалатов. При УЗИ брюшной полости опреде-
лялись асцит, увеличение линейных размеров 
селезенки, поджелудочной железы и печени. 
Вертикальный размер правой доли печени со-
ставлял 126 мм, левой – 85 мм, хвостатой доли – 
25 мм, косой вертикальный размер – 127 мм (при 
норме: 83±9 мм, 42±6 мм, 14±2 мм и 88±11 мм, 
соответственно); была повышена эхогенность 
печени за счет диффузных неоднородных изме-
нений; воротная вена до 8 мм в диаметре; вну-
трипеченочные желчные протоки не расширены, 
желчный пузырь тотально заполнен гиперэхо-
генным содержимым. При УЗИ сердца и эхо-
кардиографии установлена дилатация правого 
желудочка и предсердия, умеренно выраженная 
легочная гипертензия. При рентгенологическом 
исследовании легких выявлены пневмофиброз 
и двусторонняя абсцедирующая пневмония. Со-
стояние ребенка прогрессивно ухудшалось, бы-
стро нарастала дыхательная недостаточность 
и 12.11.2023 г. констатирована биологическая 
смерть.

На вскрытии был труп мальчика астеничного 
телосложения, живот увеличен в объеме за счет 
асцита (700 мл). Жировая клетчатка практически 
отсутствует. Бронхи заполнены слизисто-гной-
ным экссудатом. В легких на разрезе определя-
ется множество абсцессов, диаметром 3-8 мм 
(рис. 1).

Сердце увеличено в размерах за счет гипер-
трофии правого желудочка. Печень увеличена в 
размерах, массой 700 г (при норме около 670 г), 
плотная на ощупь, на разрезе местами крупнобу-
гристая. Воротная вена расширена, просвет вы-
полнен красным тромбом. Внепеченочные желч-
ные протоки и желчный пузырь содержат вязкую 
мутную желчь в большом количестве.  Селезен-
ка весила 70 г (при норме около 60 г), паренхи-
ма уплотнена. Поджелудочная железа весила  
7 г (при норме около 23 г), на разрезе паренхима 
железы не контурируется и тотально замещена 
фиброзной тканью. В просвете тонкой кишки со-
держится слизь, в просвете толстой кишки – по-
лужидкие каловые массы с примесью слизи.

При микроскопическом исследовании пече-
ни установлено, что имеющиеся морфологиче-
ские изменения выражены неравномерно. На 
большем протяжении дольки деформированы, 
их балочное строение резко нарушено за счет 
выраженного портального и перипортального 
фиброза (рис. 2), множества порто-портальных 
септ (рис. 3). 

Местами определяются ложные дольки, окру-
женные широкими прослойками соединитель-
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Рисунок 1. – Легкие на разрезе: множественные абсцессы разного размера, заполненные гноем 
Figure 1. – Lungs on section: multiple abscesses of various sizes filled with pus

ной ткани (рис. 4). В большинстве портальных 
трактов отмечается выраженная пролиферация 
желчных протоков, их кистозное расширение и 
деформация; протоки заполнены желчью с при-
месью слизи (рис. 5).

Рисунок 2. – Резко выраженный портальный и пе-
рипортальный фиброз (желтые   стрелки); пери-
синусоидальный фиброз (красные стрелки), дис-
комплексация балок печени и жировая дистрофия 
гепатоцитов (синие стрелки). Окр.: по Массону. ×200 
Figure 2. – Sharp portal and periportal fibrosis (yellow arrows); 
perisinusoidal fibrosis (red arrows), liver bar discomplexation and fatty 
dystrophy of hepatocytes (blue arrows). Colored: by Masson. ×200

Рисунок 3. – Порто-портальные септы (желтые стрел-
ки); диффузная жировая дистрофия гепатоцитов (чер-
ные стрелки). Окр.: гематоксилином и эозином. ×200 
Figure 3. – Porto-portal septa (yellow arrows); diffuse fatty dystrophy of 
hepatocytes (black arrows). Colored: hematoxylin and eosin. ×200

Рисунок 4. – Ложные дольки (желтые стрелки), окружен-
ные соединительной тканью (черные стрелки) с нали-
чием очаговой лимфогистиоцитарной инфильтрации 
(синяя стрелка). Окр.: гематоксилином и эозином. ×200 
Figure 4. – False lobules (yellow arrows) surrounded by connective tissue 
(black arrows) with the presence of focal lymphohistiocytic infiltration (blue 
arrow). Colored: hematoxylin and eosin. ×200

Рисунок 5.  – Резко выраженный портальный и перипор-
тальный фиброз (желтые стрелки); пролиферация (синие 
стрелки) и дилатация желчных протоков с холестазом 
(белые стрелки). Окр.: гематоксилином и эозином. ×200 
Figure 5. – Sharp portal and periportal fibrosis (yellow arrows); proliferation 
(blue arrows) and dilatation of bile ducts with cholestasis (white arrows). 
Colored: hematoxylin and eosin. ×200

Холестаз местами распространяется и на 
холангиолы; внутриклеточный холестаз не вы-
явлен. В некоторых портальных трактах опреде-
ляется очаговая слабо выраженная лимфоид-
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но-гистиоцитарная инфильтрация. В гепатоцитах 
имеет место диффузная (преимущественно 
крупнокапельная) жировая дистрофия с транс-
формацией части гепатоцитов в жировые вакуо-
ли. Однако в некоторых участках печени жировая 
дистрофия – мелкокапельная, носит диссемини-
рованный характер (рис. 2, 3).

Таким образом, в результате патогистоло-
гического исследования установлено, что мор-
фологические изменения печени при МВ харак-
теризуются мозаичностью поражений: в одних 
участках печени изменения минимальные и 
представлены преимущественно диссеминиро-
ванной мелкокапельной жировой дистрофией 
гепатоцитов; в других – преобладает крупно-
капельная диффузная жировая дистрофия ге-
патоцитов, резко выраженный портальный и 
перипортальный фиброз, пролиферация и де-
формация желчных протоков портальных трак-
тов, холестаз; в третьих – определяются измене-
ния, характерные для цирроза.

Заключительный клинический и патолого-
анатомический диагноз. Основное заболева-
ние: Е84.8 – Муковисцидоз, смешанная форма 
(F508del/F508del): диффузный кистозный фи-
броз поджелудочной железы с субтотальной 
атрофией экзо,- и эндокринной паренхимы; 
хронический обструктивный слизисто-гнойный 
бронхит с полиморфными бронхоэктазами, диф-
фузный пневмосклероз; хронический энтеро-
колит с гиперсекрецией слизи в криптах;  резко 
выраженное, местами кистозное расширение 
междольковых желчных протоков с обструкци-
ей желчью с примесью слизи, резко выражен-
ный стеатогепатоз, перипортальный и внутри-
дольковый фиброз, очаговый цирроз печени. 
Осложнения: вторичный сахарный диабет с ан-
гиопатией сетчатки; крупноочаговая, сливная брон-
хопневмония с абсцедированием (бактериологи- 
чески – Pseudomonas aeruginosa); хроническое 
легочное сердце и вторичная легочная гипер-
тензия, дыхательная недостаточность 3 ст.; 
портальная гипертензия с тромбозом воротной 
вены, асцит; анемия; кахексия; острое почечное 
повреждение (1 ст. по KDIGO). Сопутствующее 
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заболевание: атопический дерматит, детская 
форма.

Приведенный случай демонстрирует, что 
подозрение на МВ возникло у врачей только в 
3-летнем возрасте ребенка, хотя уже с рождения 
имелись клиника кишечного синдрома, дефицит 
массы тела, многократно регистрировались вос-
палительные поражения легких. Все это должно 
рассматриваться как признак возможного МВ. 
В связи с запоздалой диагностикой и несвоев-
ременным началом соответствующей терапии 
уже к 6-летнему возрасту ребенка развилась 
полиорганная манифестация МВ в виде выра-
женных хронических морфологических измене-
ний в легких, поджелудочной железе, желудке, 
кишечнике, печени и коже. В частности, в печени 
сформировались резко выраженная обструкция 
внутрипеченочных желчных протоков, их дила-
тация и пролиферация, холестаз, диффузный 
фиброз, стеатогепатоз, очаговый билиарный 
цирроз, которые в терминальном периоде бо-
лезни осложнились портальной гипертензией и 
тромбозом воротной вены. 

В результате совокупности морфологических 
изменений внутренних органов, обусловлен-
ных МВ, развились кахексия, анемия, дисэлек-
тролитемия и полиорганная недостаточность. 
На этом фоне непосредственной причиной 
смерти стала двусторонняя абсцедирующая 
бронхопневмония.

Выводы

Приведенные результаты исследования под-
тверждают литературные данные, что характер 
поражения печени при МВ зависит от особен-
ностей дефектов гена CFTR, возраста пациен-
та, воздействия экзогенных факторов, включая 
ятрогенные. 

Таким образом, только своевременная диа-
гностика МВ и раннее начало комплексного ле-
чения может способствовать замедлению разви-
тия необратимых процессов в разных органах, а, 
следовательно, содействовать продлению жиз-
ни пациентов.
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