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Резюме 
Введение. Определена актуальность проблемы – увеличение числа пациентов с диагнозом «Муковисцидоз» (МВ): 

за 2018 г. по неонатальному скринингу диагноз был установлен 124 пациентам, что составило 72,9 % от всех выявленных 
случаев муковисцидоза за отчетный год. Медицинская реабилитация является основным средством патогенетической 
терапии и методом профилактики обострения МВ. Особую актуальность проблеме придает новая стратегия медицинско-
го обеспечения при орфанных заболеваниях, определяющая необходимость поиска экспертных методов диагностики 
реабилитационного потенциала и объективизации индивидуальных программ реабилитации. 

Цель исследования – разработка программ реабилитации детей раннего возраста с муковисцидозом, поиск кри-
териев оценки эффективности. 

Методы и материалы. Исследованы физическое и двигательное развитие, клинико-функциональные показатели 
у 79 детей с выделением основной и группы сравнения. 

Результаты. В результате применения средств лечебной физкультуры в течение года достоверно возросло абсолют-
ное значение и значение «коридора» массы тела, число детей с гармоничным развитием, уменьшилось число детей с 
резко дисгармоничным развитием в основной группе. После применения разработанной программы реабилитации у 
детей основной группы сформированные двигательные навыки составили от 83 до 92 % от возрастной нормы, в группе 
сравнения реализация навыков по возрасту составила от 60 до 85 %. Нормотоническая реакция на физическую нагрузку 
после применения средств лечебной физкультуры отмечалась у 73,2 % детей основной группы и у 47,8 % детей группы 
сравнения. В динамике коэффициент эффективности восстановительного лечения составил у пациентов группы срав-
нения (1,68±0,10); основной группы – (1,97±0,14) (р<0,05), что соответствует результату «улучшение», качество клини-
ко-лабораторных сдвигов, динамика показателей физического развития и темп освоения двигательных навыков у детей 
основной группы значимо выше. 

Выводы. Обоснована возможность использования средств лечебной физкультуры в дифференцированных програм-
мах медицинской реабилитации детей раннего возраста с муковисцидозом. Предложены коэффициент эффективно-
сти реабилитации, реабилитационный потенциал, доказана эффективность подобранных программ реабилитации. 

Ключевые слова: дети раннего возраста, муковисцидоз, реабилитация, кинезитерапия, лечебная физкультура, 
массаж, показатели физического и двигательного развития, клинико-функциональные результаты, критерии оценки 
эффективности восстановительного лечения
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Summary
Introduction. The problem is actual due to the increasing of cystic fibrosis children quantity: according to neonatal 

screening, there were 124 children with cystic fibrosis in 2018 (72.9 % from all identified cases for the reporting year). Medical 
rehabilitation is the main method of the pathogenetic therapy and prevention of cystic fibrosis exacerbation. The new strategy 
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ВВЕДЕНИЕ
Муковисцидоз (МВ) – генетическое заболе-

вание, выз ванное мутацией гена белка-регулятора 
транс мембранной проводимости (CFTR), приводя-
щей к отсутствию или нарушению функции CFTR 
(многофункционального белка, определяющего 
функционирование хлоридных каналов), накопле-
нию густого секрета, нарушению мукоцилиарного 
клиренса [1]. 

По экспертным данным ВОЗ, на планете еже-
годно рождается до 40–50 000 детей с муковис-
цидозом. Число гетерозиготных носителей гена 
заболевания измеряется десятками миллионов. 
На основании диспансеризации в Москве и Санкт-
Петербурге выявлено, что встречаемость муковис-
цидоза составляет 1–5,5 на 10 000 новорожденных, 
при этом в общем в Российской Федерации – 2,5 
на 100 000 населения. Согласно Регистру больных 
муковисцидозом в Российской Федерации [2], на 
2018 г. зарегистрировано 3645 пациентов, из них 
в Москве – 398, в Санкт-Петербурге – 150; доля 
детей с данной патологией среди общего числа па-
циентов составила 75,3 % в РФ в целом, 64,3 % в Мо-
скве, 73,3 % в Санкт-Петербурге. За 2018 г. диагноз 
«Муковисцидоз» впервые установлен 171 пациенту: 
162 пациентам до 18 лет и 9 пациентам старше 18 лет. 
По неонатальному скринингу диагноз был установ-
лен 124 пациентам, что составило 72,9 % от всех вы-
явленных случаев муковисцидоза за отчетный год. 

Муковисцидоз нарушает адаптацию и трудо-
способность пациента, приводит к частым обо-
стрениям и инвалидизации. Для МВ характерны 
следующие основные патогенетические компо-
ненты: нарушение функции экзокринных желез; 
изменения электролитного обмена, морфофунк-
циональное поражение соединительной ткани. 
Клиническая картина МВ связана с выделением 
железами секрета повышенной вязкости, из-за 
 которой нарушается эвакуация секрета, что приво-

дит к закупорке выводных протоков и вторичным 
изменениям (преимущественно в бронхолегочной 
и пищеварительной системах) [3–5].

Медицинская реабилитация является основным 
средством патогенетической терапии и методом 
профилактики обострения МВ. Наиболее часто 
применяются медицинский массаж, лечебная физ-
культура (ЛФК) в совокупности с базисной терапи-
ей. Важное значение имеет кинезитерапия – по-
стуральный и аутогенный дренажи, РЕР-терапия, 
аппаратные методики [6, 7]. 

Особую актуальность придает данной проблеме 
новая стратегия медицинского обеспечения при 
орфанных заболеваниях, определяющая необхо-
димость поиска экспертных методов диагностики 
реабилитационного потенциала и объективизации 
индивидуальных программ реабилитации (Приказ 
Минздрава РФ № 1705 «О порядке организации ме-
дицинской реабилитации» от 29 декабря 2012 г.) [8]. 

Являясь, по сути, системным заболеванием, 
муковисцидоз приводит к задержке темпа физи-
ческого развития, нарушению физической работо-
способности, дезадаптации к неблагоприятным 
воздействиям окружающей среды [9]. Лекарст-
венная терапия с использованием, в том числе, 
антибиотиков и гормональных средств, дает, как 
правило, лечебный эффект, приводящий только к 
ремиссии обострения. В то же время средства фи-
зической реабилитации (методики лечебной физ-
культуры, физиотерапии, медицинского массажа) 
обеспечивают морфофункциональное восстанов-
ление при различных заболеваниях и состояниях в 
педиатрической практике [9, 10]. Принципиальное 
значение имеет дифференцированное использо-
вание реабилитационных технологий, которые до 
сих пор назначаются и проводятся исходя из по-
казаний/противопоказаний, без учета индивиду-
альных особенностей пациента, что обуславливает 
низкую реабилитационную эффективность [11]. 

of medical procuring for patients with orphan diseases, which is necessary to develop expert methods for diagnostics of 
rehabilitation potency and objectify individual rehabilitation programs,  gives particular relevance to the problem.

The objective was the development of new rehabilitation programs for early aged children with cystic fibrosis, the search 
of efficiency assessment criteria. 

Methods and materials. Physical and motor growth, clinical and functional parameters were estimated in 79 early aged 
children of main and control groups. 

Results. It was proved that the weight index (absolute and relative), quantity of children with harmonic growth increased due 
to physical methods of rehabilitation while the quantity of children with acutely disharmonic growth reduced in main group. 
After applying the developed rehabilitation program, the formed motor skills amounted 83–92 % from age norm in the main 
group of children and 60–85 % in the control group. Normotonic reaction to physical activity after the physical rehabilitation 
program was registered in 73.2 % of the main group and 47.8 % of the control group. In dynamics, the rehabilitation efficiency 
coefficient amounted (1.68±0.10) in the control group of children and (1.97±0.14) (p<0.05) in the main group that could be 
corresponded as «improvement». That means the quality of clinical and laboratory shifts, dynamism of physical growth and 
development rate of motor skills is significantly higher in the main group of children. 

Conclusion. The possibility of physical rehabilitation use in different rehabilitation programs of early aged children with 
cystic fibrosis was justified. The rehabilitation efficiency coefficient, the rehabilitation potential were offered, the effectiveness 
of chosen rehabilitation programs was proved. 

Keywords: early aged children, cystic fibrosis (mucoviscidosis), rehabilitation, kinesitherapy, physical therapy, massage, 
parameters of physical and motor growth, clinical and functional results, efficiency assessment criteria of rehabilitation treatment
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Научные изыскания о влиянии воздействия 
средств медицинской реабилитации на состояние 
здоровья детей раннего возраста, больных МВ, еди-
ничны, не имеют клинико-физиологического обо-
снования [7, 12]. Не определено конкретное влияние 
различных средств физической реабилитации (в том 
числе ЛФК) на итоговую значимость реабилитацион-
ного воздействия, отсутствуют унифицированные и 
интегральные показатели эффективности воздейст-
вия программ ЛФК (реабилитационный потенциал) 
на клинико-лабораторные показатели и показатели 
физического состояния (физического развития) де-
тей раннего возраста с муковисцидозом [12].

Исследования влияния средств ЛФК на физи-
ческое развитие пациентов с МВ в раннем возра-
сте немногочисленны и фрагментарны [12, 13]. Не 
изучено применение медицинской реабилитации 
в зависимости от степени тяжести МВ, реабилита-
ционного периода с учетом механизмов лечебного 
действия средств ЛФК [13, 14], особенно у детей 
первого года жизни и раннего возраста с МВ.

Таким образом, актуальной задачей в педиатрии 
является создание шкал реабилитационного потен-
циала для пациентов с МВ раннего возраста и оцен-
ка эффективности реабилитационного лечения. 

Цель исследования – разработка дифференци-
рованных программ медицинской реабилитации 
детей раннего возраста с муковисцидозом.

Задачи исследования:
1) провести диагностику исходного уровня и 

динамики показателей физического состояния, 
включая физическое и двигательное развитие; 
оценить реакцию кардиореспираторной системы 
на дозированную физическую нагрузку у детей 
раннего возраста с муковисцидозом;

2) разработать методику лечебной физкультуры 
в программах медицинской реабилитации у детей 
раннего возраста с муковисцидозом;

3) оценить эффективность программ медицин-
ской реабилитации у детей раннего возраста с му-
ковисцидозом.

МЕТОДЫ  И  МАТЕРИАЛЫ  ИССЛЕДОВАНИЯ
Для решения поставленных задач были проанали-

зированы истории болезни и карты формы 042у на 
глубину 10 лет у 107 пациентов с муковисцидозом. 
Кроме того, обследованы 79 детей раннего  возраста с 
муковисцидозом. Протокол обследования включал в 

себя диагностику и анализ результатов клинического 
медицинского осмотра (обязательно – пульмоноло-
га, гастроэнтеролога, эндокринолога), антропоме-
трию, определение сатурация О

2
 в покое и при на-

грузке, проведение двигательного нагрузочного те-
ста, диагностику показателей сердечно-сосудистой 
системы (артериальное давление, частота сердечных 
сокращений, электрокардиография), проведение и 
анализ клинического и биохимического анализов 
крови, общего анализа мочи. Из 79 пациентов 56 де-
тей вошли в основную группу, где была реализована 
дифференцированная программа реабилитации, и 
23 человека составили группу сравнения, в которой 
применялась рутинная методика занятий физиче-
скими упражнениями. Дифференцированная про-
грамма реабилитации включала в себя физические 
упражнения с частой сменой исходных положений, 
дренажные дыхательные упражнения, звукорече-
вую гимнастику в сочетании с общеразвивающими 
упражнениями. Кроме того, применяли дифферен-
цированный массаж, сочетающий трофические при-
емы с прерывистой вибрацией.

Базовая программа медицинской реабилитации 
подобрана в соответствии со Стандартом специали-
зированной медицинской помощи при кистозном 
фиброзе (муковисцидозе) (условия оказания – 
стационарно) (Приказ Министерства здравоохра-
нения РФ от 28 декабря 2012 г. № 1605) [15].

Результаты исследования обрабатывали ста-
тистически современными методами системно-
го анализа с применением программ «Microsoft 
Excel 2010» и пакета компьютерных прикладных 
программ «Statistica 8.0» (StatSoft, 2008). Проведен 
корреляционный, регрессионный и дисперсион-
ный анализ. Уровень достоверности нулевой ста-
тистической гипотезы (об отсутствии значимых 
различий или факторных влияний) соответствовал 
величине Р<0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ  ИССЛЕДОВАНИЯ  
И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ
Показатели физического развития. Одним из 

основных показателей физического развития яв-
ляется масса тела. Данные массы тела детей ос-
новной и группы сравнения приведены в табл. 1.

Как следует из данных табл. 1, обе группы детей 
исходно были статистически сопоставимы. В ре-
зультате применения средств ЛФК в течение года 

Т а б л и ц а  1

Показатель массы тела детей раннего возраста с муковисцидозом 

T a b l e  1

The mass measurement results of early aged children with cystic fibrosis 

Группа Исходное значение 
массы тела, кг

Среднее арифметическое 
значение «коридора»

Итоговое значение 
массы тела, кг

Среднее арифметическое 
значение «коридора»

Основная (n=56) (10,34±0,71) (2,83±0,11) (12,87±0,64)* (3,28±0,12)*

Сравнения (n=23) (10,47±0,68) (2,87±0,09) (11,56±0,61)* (2,94±0,11)* 

* – статистически значимые различия основной и группы сравнения p≤0,05.
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абсолютное значение и значение «коридора» мас-
сы тела у детей основной группы стали достоверно 
выше по сравнению с детьми группы сравнения.

Степень гармоничности развития у детей ранне-
го возраста отражает динамику процессов диффе-
ренцировки систем организма. В табл. 2 приведена 
динамика гармоничности физического развития. 

После реализации программы реабилитации у 
детей основной группы достоверно значимо увели-
чилось число детей с гармоничным развитием (до 
19,6 %) и уменьшилось с резко дисгармоничным 
развитием. 

Для диагностики процессов роста необходим 
анализ приростов антропометрических показате-
лей за период времени (И. М. Воронцов,1984 г.). 
Нами был рассчитан модифицированный индекс 
Вервек (гармоничности приростов) за год. Исход-
ный показатель не различался у детей основной и 
группы сравнения и составил в основной группе 
(1,41±0,07); в группе сравнения – (1,43±0,08). 
После реализации программы реабилитации у 
детей основной группы индекс оказался значи-
мо ниже – (1,08±0,06) – по сравнению с груп-
пой сравнения – (1,26±0,08) – за счет бóльшего 

Т а б л и ц а  2
Гармоничность физического развития детей раннего возраста с муковисцидозом

T a b l e  2

The physical growth harmony in early aged children with cystic fibrosis
Группа Исходное значение, абс./% Итоговое значение, абс./%

Основная (n=56):
гармоничное 
дисгармоничное 
резко дисгармоничное

4/7,1 
41/73,2 
11/19,6

11/19,6 
40/71,5 
5/ 8,9

Сравнения (n=23):
гармоничное 
дисгармоничное 
резко дисгармоничное

2/8,7 
16/69,6 
5/21,7

3/13,0 
16/69,6 
4/17,4

Т а б л и ц а  3
Двигательное развитие детей раннего возраста с муковисцидозом основной и группы сравнения, %

T a b l e  3
The motional growth in early aged children with cystic fibrosis of main and control groups, %
Моторное развитие (МР) (возрастная норма) Основная группа  Группа сравнения

Ходьба уверенная

Исходные показатели. Норма МР – 12 месяцев 53 51

На фоне реабилитации 92 85 

Устойчивая ходьба при перемене положения

Исходные показатели. Норма МР – 16–18 месяцев 61 65 

 На фоне реабилитации 91 82 

Бег с небольшим «полетом»

Исходные показатели. Норма МР – 19–21 месяц 37 35 

На фоне реабилитации 83 60 

Прыжки на месте без поддержки

Исходные показатели. Норма МР – 16–18 месяцев 34 36 

На фоне реабилитации 84 70 

Лазание (подлезание под предмет)

Исходные показатели. Норма МР – 16–18 месяцев 44 47

На фоне реабилитации 92 80

Метание мяча в вертикальную цель

Исходные показатели. Норма МР – 16–18 месяцев 39 41

На фоне реабилитации 90 72 

Метание мяча попеременно двумя руками

Исходные показатели. Норма МР – 22–24 месяца 41 44

На фоне реабилитации 91 78 

Ловля мяча

Исходные показатели. Норма МР – 30–33 месяца 39 40

На фоне реабилитации 91 72
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прироста показателя массы тела и окружности 
грудной клетки.

Показатели двигательного развития. Прове-
дено сопоставление двигательного развития детей 
основной и группы сравнения с нормами мотор-
ного развития (по данным научно-практического 
Центра детской психоневрологии Департамента 
здравоохранения города Москвы (М. В. Белоусова 
и др., 2013 г.; Г. А. Алямовская и др., 2015 г.) (табл. 3).

При сравнении двигательного развития детей 
основной и группы сравнения выявлено, что ис-
ходно моторное развитие отстает от возрастной 
нормы в среднем на 50 %.

После применения разработанной программы 
реабилитации у детей основной группы сформи-
рованные двигательные навыки составили от 83 
до 92 % от возрастной нормы, в группе сравнения 
процент реализации навыков по возрасту составил 
от 60 до 85 % (для навыка уверенной ходьбы). Таким 
образом, положительная динамика двигательного 
развития произошла у 68,4 % пациентов основной 
группы по сравнению с 38,3 % группы сравнения.

Результаты клинико-функциональных показа-
телей. В ходе реализации программы реабилита-
ции у детей основной группы отмечено уменьше-
ние вязкости мокроты, улучшение мобилизации 
мокроты и обеспечение дренажной функции ды-
хательной системы в более ранние сроки, умень-
шилось число эпизодов приступов кашля, который 
приобретал продуктивный характер, увеличился 
объем отделяемой мокроты. К концу курса реаби-
литационной программы (15–17-й день) у детей 
основной группы кашель полностью купировался 
более чем у половины пациентов (71,4 %), у 46,8 % 
стал редким, возникал только после процедур, на-
правленных на обеспечение дренажной функции 
дыхательной системы. В группе сравнения поло-
жительная динамика клинических признаков была 
менее выражена и отмечалась в более поздние 
сроки.

Показатели пульсоксиметрии исходно были сни-
жены у 37,4 % пациентов и составили (94,72±0,21) %. 
У всех пациентов основной группы в результате 
реабилитации зарегистрировано увеличение по-
казателей пульсоксиметрии (от (94,72±0,21) до 
(98,23±0,24); p≤0,001), что, вероятно, связано с 

улучшением вентиляционно-перфузионных ха-
рактеристик и свидетельствует об уменьшении 
дыхательной недостаточности. В группе сравне-
ния увеличение данного показателя отмечалось 
у 65,3 % детей, динамика средних значений была 
достоверной, но менее выраженной по сравнению 
с таковыми в основной группе (от (94,72±0,21) до 
(96,77±0,22); p≤0,05). 

Для оценки функционального состояния кардио-
респираторной системы проведена проба с присе-
даниями (5 за 10 с). Результаты отражены в табл. 4.

Нормотоническая реакция на физическую на-
грузку была выявлена исходно у 12,5–13 % пациен-
тов обеих групп. После применения средств ЛФК 
нормотоническая реакция на физическую нагруз-
ку отмечалась у 73,2 % детей основной группы и у 
47,8 % детей группы сравнения.

Диагностика реабилитационного потенциала. 
Для диагностики реабилитационного потенциала 
детей использовали динамику клинических, лабо-
раторных и функциональных показателей.

Все показатели в таблицах балльной оценки 
были разделены по 5 степеням: 5 баллов – выра-
женная степень изменения; 4 балла – умеренная 
степень; 3 балла – легкая степень; 2 балла – пока-
затель соответствует неполной ремиссии; 1 балл – 
показатель соответствует возрастной норме, состо-
янию полной ремиссии. По таблице, включа ющей 
в себя степень изменения указанных показателей 
в баллах, проведена оценка состояния пациента до 
и после лечения (всего 20 показателей). 

После проведения реабилитации вычисляли 
коэффициент эффективности (К

эф
) восстанови-

тельного лечения соотношением первой суммы 
(до лечения) ко второй (после лечения). Эксперт-
ным путем установлено, что К

эф
 этапа соотносится 

следующим образом: 2,0 и более – «значительное 
улучшение»; 1,2–1,99 – «улучшение»; 1,06–
1,19 – «незначительное улучшение»; 0,95–1,05 – 
«без перемен»; меньше 0,95 – «ухудшение».

В динамике коэффициент эффективности вос-
становительного лечения составил у пациентов 
группы сравнения (1,68±0,10); основной группы – 
(1,97±0,14) (р<0,05), что соответствует результа-
ту «улучшение», качество клинико-лаборатор-
ных сдвигов, динамика показателей физического 

Т а б л и ц а  4

Тип ответной реакции сердечно-сосудистой системы на физическую нагрузку детей раннего возраста  
с муковисцидозом 

T a b l e  4

The cardiovascular reaction type in early aged children with cystic fibrosis

Группа

 Исходное значение  Итоговое значение 

нормотоническая 
реакция атипичные реакции нормотоническая 

реакция атипичные реакции 

абс. % абс. % абс. % абс. %

Основная (n=56)  7  12,5  49 87,5  41 73,2  15 26,8

Сравнения (n=23)  3  13,0  20 87,0  11 47,8  12 52,2
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 развития и темп освоения двигательных навыков 
у детей основной группы значимо выше (табл. 5). 

Физические нагрузки назначались с учетом ис-
ходного реабилитационного потенциала. Все пока-
затели были распределены по трем градациям – 
«зеленая зона», «желтая зона», «красная зона» с 
учетом суммы баллов оцениваемых признаков.

Индивидуальные программы ЛФК назначали, 
когда реабилитационный потенциал соответствовал 
81–100 баллам (пациент находится в условиях спе-
циализированного отделения). Реабилитационный 
потенциал от 61 до 80 баллов предполагает прове-
дение реабилитационных мероприятий как амбу-
латорно, так и в стационарных условиях (включая 
стационар дневного пребывания). При реабилитаци-
онном потенциале от 20 до 40 баллов реабилитация 
проводится в условиях санаторной службы/образо-
вательного учреждения или в домашних условиях.

ВЫВОДЫ
1. Исходное физическое состояние детей ран-

него возраста с муковисцидозом характеризует-
ся достоверным снижением массы тела и уровня 
физического развития, при этом дисгармоничное 
физическое развитие наблюдается в 71–73 %, ми-
кросоматический тип телосложения – до 71,4 %. 
Кроме того, наблюдается снижение функциональ-
ных возможностей кардиореспираторной системы.

2. На основании механизмов лечебного дейст-
вия физических упражнений обоснована возмож-
ность использования средств лечебной физкуль-
туры в дифференцированных программах меди-
цинской реабилитации детей раннего возраста с 
муковисцидозом. 

3. Разработаны алгоритмы комплексной диаг-
ностики физического состояния, которые позволя-
ют подбирать оптимальную дозировку физической 
нагрузки и формировать реабилитационный потен-
циал для детей раннего возраста с муковисцидозом. 
Статистически значимыми явились показатели фи-
зического развития, соматотип, функциональное 
состояние кардиореспираторной системы, пока-
затели развития двигательных навыков. 

4. Подтверждена эффективность применения 
средств лечебной физкультуры, что отразилось 
на клинико-лабораторных показателях, физи-
ческом состоянии и показателях двигательного 

развития детей раннего возраста с муковисцидо-
зом. Предложенная методика балльной оценки 
 эффективности восстановительного лечения у 
детей раннего возраста, страдающих муковисци-
дозом, с использованием шкалы реабилитационно-
го потенциала позволяет достоверно и объективно 
проводить этапный и заключительный контроль 
воздействия средств ЛФК в программах диффе-
ренцированной реабилитации детей с муковис-
цидозом. 
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