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Муковісцидоз є одним із найпошире-
ніших аутосомно-рецесивних гене-
тичних захворювань із тяжким пере-

бігом та високим ризиком летального результату 
в ранньому дитячому віці, що характеризується 
системним ураженням екзокринних залоз і про-
являється тяжкими порушеннями функцій органів 
дихання, шлунково-кишкового тракту та  інших 
органів і систем. Захворювання трапляється з час-
тотою від 1 : 600 до 1 : 12 000 новонароджених, 
що  свідчить про значну поширеність носійства 
відповідного гена [1]. Перебіг захворювання пере-
важно визначається тяжкістю бронхолегеневого 
процесу. Проте тісний анатомічний і функціональ-
ний зв’язок органів дихання та кровообігу зумов-
лює високу частоту залучення до  патологічного 
процесу серцево-судинної системи. При цьому 
зміни однієї складової призводять до змін іншої, 
маючи у своїй основі компенсаторний характер, 
спрямований на збереження постійності внутріш-
нього середовища організму [2]. У дітей із муко-
вісцидозом досить рано виникають порушення 
кровопостачання міокарда на рівні мікроцирку-
ляції, що призводить до виражених дистрофічних 
змін, насамперед правих відділів серця. Це пояс-
нюється тим, що наявна при хронічних захворю-
ваннях бронхолегеневої системи легенева гіпер-
тензія може негативно впливати на коронарний 
кровообіг і забезпечення міокарда киснем [3]. 
За даними Т.В. Симанова та А.М. Ожегова (2008), 
у кожного третього хворого на муковісцидоз фор-
мується легеневе серце [4].

Вперше про розвиток легеневого серця у пацієн-
та з муковісцидозом повідомив F.W. Wiglesworth 
у  1946 [5]. З цього часу проведено багато дослі-
джень щодо питань легеневого серця при муко-
вісцидозі. Комітет експертів ВООЗ визначив леге-
неве серце як «гіпертрофію правого шлуночка, 
що розвинулася при захворюваннях, які уражують 

функцію або структуру легень (або те й інше одно-
часно), за винятком випадків, коли зміни в легенях 
є результатом первинного ураження лівих відділів 
серця чи вроджених вад серця». Нині під легене-
вим серцем найчастіше мають на увазі легеневу 
гіпертензію у поєднанні з гіпертрофією, дилята
цією правого шлуночка, дисфункцією обох шлу-
ночків серця, що виникають внаслідок структур-
них і  функціональних змін у легенях, порушення 
функції ендотелію судин легень і нейрогумораль-
них розладів при хронічній гіпоксії, викликаній 
патологією органів дихання [6].

Основним чинником, який зумовлює порушен-
ня з боку серцево-судинної системи при бронхо-
легеневій патології є гіпоксія міокарда як прояв 
системної гіпоксії [7]. Легеневий кровообіг реагує 
на гіпоксію шляхом збільшення легеневого арте-
ріального тиску та судинного опору. Ця відповідь 
має спочатку адаптаційний характер, спрямова-
ний на  перерозподіл кровопостачання від гіпо- 
до  гіпервентильованих ділянок легень, поліпшен-
ня вентиляції/перфузії та мінімізацію артеріальної 
гіпоксемії [8]. Поширеність патологічного про-
цесу в бронхолегеневій системі, наявність зон, що 
гіповентилюються, зниження парціального тиску 
кисню в альвеолах, порушення газового складу 
крові, рефлекторний спазм легеневих артеріол 
зумовлюють розвиток стійкої гіпертензії в  мало-
му колі кровообігу. Внаслідок цього збільшується 
навантаження на праві відділи серця з послідов-
ним формуванням хронічного легеневого серця. 
Патологія серцево-судинної системи, що виникає 
вторинно, своєю чергою, обтяжує перебіг основ
ного захворювання [7].

Унаслідок хронічної альвеолярної гіпоксії від-
бувається ремоделювання периферичних легене-
вих артерій. Морфологічні зміни легеневих судин 
при муковісцидозі характеризуються розвитком 
м’язової гіпертрофії легеневих артерій, субінти-
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мального фіброзу та проліферації гладких м’язів 
легеневих вен і венул. Також було відзначено, 
що товщина м’язової стінки легеневих судин коре-
лює зі ступенем гіпертрофії правого шлуночка 
[9, 10]. Крім того, у дослідженні D. Ryland і L. Reid 
було показано, що при прогресуванні хвороби 
відбувається погіршення васкуляризації легень 
за рахунок зникнення дрібних гілок легеневої арте-
ріальної системи [10].

Поряд із ремоделюванням легеневих судин при 
муковісцидозі відбувається також структурно-
функціональна перебудова судин великого кола 
кровообігу. Проведені нами дослідження гемо-
динамічних і тоніко-еластичних властивостей 
загальної сонної артерії показали, що у дітей, 
хворих на муковісцидоз, спостерігається потов-
щення комплексу інтима-медіа (КІМ), зниження 
еластичних властивостей судинної стінки сонної 
артерії та  об’ємної швидкості, а також зменшен-
ня напруження зсуву ендотелію, що призводить 
до розвитку вазоконстрикції з подальшим ремоде-
люванням судинної стінки.

Значущу роль у формуванні серцево-судин-
них порушень у дітей, хворих на муковісцидоз, 
відіграє хронічна респіраторна інфекція, яка 
зазвичай розвивається дуже рано і є причиною 
летального результату у більш ніж 90% хворих 
[11]. Більшість поширених збудників інфекційно-
запального процесу в дихальних шляхах здатні 
проявляти як пряму, так і опосередковану дію, що 
ушкоджує серцевий м’яз. Реакції серцево-судинної 
системи, які виникають у відповідь на інфекцій-
но-запальний процес, можна вважати закономір-
ними. Так, віруси після потрапляння у кровотік 
можуть фіксуватися безпосередньо на кардіоміо-
цитах та активізувати апоптоз клітин. Фіксація їх 
на імунокомпетентних клітинах крові спричинює 
продукцію лімфоцитами цитокинів, серед яких 
провідну роль у руйнуванні кардіоміоцитів віді-
грають фактор некрозу пухлини та поверхневий 
розчинний фактор апоптозу [12]. Кардіотоксичну 
дію мають також такі компоненти інфекційно-
запального процесу, як брадикінін, серотонін, 
лейкотрієни, ейкозаноїди, гістамін, лізосомаль-
ні ферменти, кріоглобуліни. Ураження мембран 
кардіоміоцитів та мітохондрій викликають вільні 
радикали, що інтенсивно утворюються в умовах 
інфекційно-запального процесу [12].

Однією з причин розвитку інфекційного ендо-
кардиту та кальцифікації мітрального кіль-
ця може виступати Pseudomonas aeruginosa [13]. 
Якщо в  загальній популяції носійство синьо-
гнійної палички становить 10,8 на 100 000 насе-
лення, то  серед хворих на муковісцидоз інфіко-
ваність на  P.  aeruginosa в  різних країнах сягає 
від 14,5  до  55% [14-17]. Відомо, що P. aeruginosa 
спроможна до анаеробного росту і  використовує 
для свого дихання метаболіти оксиду азоту (NO3- 
або NO2-) як  термінальні електронні акцептори 
з формуванням надійної анаеробної біоплівки [18]. 
При прогресуванні муковісцидозу P.  aeruginosa 

домінує як опортуністична патогенна флора, зни-
жуючи якість фагоцитозу нейтрофілів, що при-
зводить до  хронізації процесу на фоні стійкос-
ті до  антибіотиків [19]. Інфекційний ендокардит, 
викликаний P. aeruginosa, характеризується висо-
ким рівнем смертності, що пов’язане з природ-
ною антибіотикорезистентністю мікроорганізму. 
При цьому клінічна картина захворювання неспе-
цифічна, що призводить до його пізньої діагности-
ки та несвоєчасного початку терапії [20, 21].

Крім P. aeruginosa, найбільш значущими пато-
генами у хворих на муковісцидоз виступають 
Staphуlococcus aureus і Haemophilus influenzae, які 
призводять до швидкої колонізації дихальної сис-
теми паличкою синьо-зеленого гною [22]. S. aureus 
відіграє провідну роль у розвитку інфекційно-
го ендокардиту. В літературі описано випадки 
ендокардиту та перикардиту при гемофільній 
інфекції [23, 24]. Останніми роками зросла роль 
Burkholderia cepacia, яку вважають однією з причин 
несприятливих наслідків захворювання [25, 26].

Морфологічні дослідження серця при муковісци-
дозі нечисленні. За даними проведених в 1951 році 
34 посмертних автопсій, при муковісцидозі леге-
неве серце визначалося більш аніж у 70% помер-
лих [27]. Водночас A.S. Nadas et al. (1952) повідо-
мили про наявність легеневого серця лише в 6%. 
Проте у всіх випадках відзначалося збільшення 
маси міокарда і збільшення товщини стінки ліво-
го шлуночка [28]. В іншому огляді результатів 
37 аутопсій було показано наявність гіпертрофії 
правого шлуночка в усіх померлих; у 51% випад-
ків діагностовано дилатацію правого шлуночка 
і в 35% випадків – дилатацію лівого шлуночка [29]. 
У 1993  році W. Wiebicke et al. описали розвиток 
у 10-місячної дитини з муковісцидозом дифузного 
некрозу і фіброзу міокарда [30].

Одним із методів діагностики ранніх порушень 
кардіогемодинаміки є допплерографічне карту-
вання – інформативний і малоінвазивний метод 
ранньої діагностики ремоделювання міокарда, 
легеневої гіпертензії та початкових стадій форму-
вання хронічного легеневого серця.

Фізіологічна роль правого шлуночка полягає 
насамперед у забезпеченні кровообігу через легені. 
Спорожнення правого шлуночка дає змогу також 
підтримувати нормальний тиск у системі магі-
стральних вен, що перешкоджає їхньому перепо-
вненню кров’ю, перерозтягненню та виникненню 
застою у великому колі кровообігу. Дисфункція 
правого шлуночка відіграє суттєву роль у меха-
нізмах прогресування хронічної серцевої недо-
статності.

У хворих на муковісцидоз, особливо при тяжкому 
перебігу, значуще підвищується систолічний тиск 
у легеневій артерії. Поширеність легеневої гіпер-
тензії серед хворих на муковісцидоз, за даними різ-
них авторів, становить 21,0-63,2% [31, 32]. Прямим 
наслідком хронічної легеневої гіпертензії є прогре-
суюче зниження напруження правого шлуночка, 
що призводить до розвитку недостатності трикус-
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підального клапана. За даними проведеного нами 
допплерехокардіографічного дослідження серед 
дітей, хворих на муковісцидоз, ознаки легеневої 
гіпертензії мають 50,0% пацієнтів із легким, 57,8% 
хворих із середньотяжким та 85,7% хворих із тяж-
ким перебігом захворювання, при  цьому регургі-
тація на трикуспідальному клапані реєструвалася 
у більшості (76,8%) пацієнтів.

Поряд із розвитком легеневої гіпер-
тензії у дітей, хворих на муковіс-
цидоз, уже на ранніх стадіях захво-
рювання наявні ознаки систолічної 
та діастолічної дисфункції правого 
шлуночка, що, як правило, мають суб-
клінічний характер і найбільш вира-
жені у хворих із тяжким перебігом 
захворювання.

У патологічний процес також залучається між-
шлуночкова перегородка, яка зазвичай функціо-
нує як частина лівого шлуночка. Численні ехокар-
діографічні дослідження у хворих на муковісцидоз 
із початковими проявами правошлуночкової недо-
статності виявили у всіх випадках дилатацію пра-
вого шлуночка, порушення рухів міжшлуночкової 
перегородки, що призводило до компресії лівого 
шлуночка та порушення його систолічної та діа-
столічної функції [33-36].

Роль дисфункції лівого шлуноч-
ка в прогресуванні захворювання 
у хворих на хронічні захворювання 
бронхолегеневої системи часто недо-
оцінюється, а її клінічні прояви мас-
куються симптомами, що пов’язані 
з дихальними розладами. Водночас 
між шлуночками серця є тісна функ-
ціональна залежність, тому хронічне 
перенавантаження правого шлуночка 
тиском, яке спостерігається у хворих, 
не може не впливати на функції ліво-
го шлуночка.

За даними проведеного нами дослідження було 
встановлено наявність у дітей, хворих на муко-
вісцидоз, систолічної дисфункції та ремоделю-
вання міокарда лівого шлуночка, ознаки якого має 
більшість хворих на муковісцидоз (58%). Серед 
варіантів ремоделювання міокарда лівого шлу-
ночка переважає ексцентрична гіпертрофія, наяв-
на у  24% пацієнтів. На процеси ремоделювання 
міокарда лівого шлуночка, насамперед, впливає 
тяжкість перебігу захворювання. Якщо при лег-

кому перебігу муковісцидозу більшість хворих 
(66,0%) не має ознак ремоделювання міокарда 
лівого шлуночка, то при середньотяжкому пере-
бігу захворювання частка хворих із нормальною 
геометрією міокарда лівого шлуночка становить 
40,0%, а при тяжкому перебігу хвороби лише 23% 
дітей не  мають ознак ремоделювання міокарда 
лівого шлуночка. Зі збільшенням тяжкості пере-
бігу муковісцидозу серед варіантів ремоделювання 
міокарда лівого шлуночка поступово збільшуєть-
ся питома вага ексцентричної гіпертрофії (з 10% 
при легкому до 20% при середньотяжкому та 37% 
при тяжкому перебігу захворювання). Вважається, 
що гіпертрофія міокарда лівого шлуночка є одним 
із адаптаційно-пристосувальних механізмів, який 
дає змогу міокарду впоратися з підвищеним наван-
таженням в умовах легеневої гіпертензії. Водночас 
гіпертрофія міокарда лівого шлуночка зумовлює 
високий ризик кардіоваскулярних ускладнень, 
що  пов’язане з порушенням коронарної гемоди-
наміки, розвитком систолічної та діастолічної дис-
функції серця та хронічної серцевої недостатності 
[37, 38].

Методом неспецифічної діагностики кардіовас-
кулярної патології є холтерівський моніторинг 
серцевої діяльності, що дає змогу проводити аналіз 
периферичних регуляторних розладів у  синусо-
вому вузлі, які, як відомо, є патогенетичною лан-
кою багатьох патологічних процесів. Вважається, 
що порушення стану регуляторних систем організ-
му передують появі гемодинамічних, метаболічних 
та  енергетичних розладів, тобто є найбільш ран-
німи прогностичними ознаками донозологічних 
станів [39]. Згідно з результатами проведених нами 
досліджень, стан нейровегетативної регуляції сер-
цевої діяльності у  дітей, хворих на муковісци-
доз, характеризується вираженою симпатичною 
активністю, переважно за  рахунок центральної 
стимуляції за нейрогенним регуляторним кана-
лом, та є  проявом енергетичного і метаболічного 
дисбалансу в регуляції серцевого ритму. Найбільш 
суттєві зміни в регуляції серцевого ритму при-
таманні дітям із тяжким перебігом муковісцидо-
зу, у яких спостерігається виражений дисбаланс 
вегетативної нервової системи у вигляді відносної 
симпатизації на фоні пригнічення як симпато-
парасимпатичних, так і  гуморально-метаболіч-
них впливів. Надлишкова активність симпатич-
ної ланки вегетативної нервової системи у дітей 
із муковісцидозом призводить до розвитку ряду 
патологічних ефектів, серед яких — електрична 
нестабільність міокарда, що проявляється зни-
женням циркадного індексу (ЦІ) та подовженням 
коригованого інтервалу QT, і підвищення частоти 
серцевих скорочень. Внаслідок зазначених змін 
відбувається розвиток систолічної дисфункції міо-
карда лівого шлуночка, що зумовлює формування 
у хворих гіпертрофії міокарда лівого шлуночка. 
А  це, своєю чергою, призводить до поглиблення 
ступеня напруження нейровегетативних механіз-
мів регуляції серцево-судинної системи.
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Якщо у хворих із нормальною масою 
міокарда лівого шлуночка стан адап-
таційно-компенсаторних регуляторних 
систем характеризується оптимальним 
або помірним функціональним напру-
женням, то при розвитку гіпертрофії 
міокарда лівого шлуночка спостеріга-
ються значне функціональне напру-
ження та дисбаланс регуляторних сис-
тем вегетативного гомеостазу з одно-
часним порушенням різних контурів 
регуляції серцевого ритму. Таким 
чином формується «хибне коло».

Рання ідентифікація маркерів кардіоваскуляр-
них порушень у дітей із хронічними бронхолегене-
вими захворюваннями надає змогу оптимізувати 
схеми лікування та запобігти серцево-судинній 
катастрофі чи суттєво її відстрочити. У дітей, хво-
рих на муковісцидоз, серцево-судинні порушення 
супроводжуються не тільки морфофункціональ-
ними змінами міокарда та порушенням еластичних 
властивостей судин, але й змінами функції ендоте-
лію, що проявляється виснаженням механізмів 
синтезу оксиду азоту і зниженням його концен-
трації в організмі. Це призводить до надлишкової 
продукції ендотеліну-1 і зсуву балансу судинного 
тонусу в бік вазоконстрикції. Встановлено, що під-
вищення концентрації ендотеліну-1 при муко-
вісцидозі та наявність дисбалансу між ендотелі-
альними вазодилататорами (оксид азоту) та вазо-
констрикторами (ендотелін-1) є  однією з  причин 
легеневої гіпертензії та серцево-судинного ремо-
делювання у хворих. Крім того, відомо, що ендо-
телін-1 може безпосередньо чинити токсичну дію 
на серцевий м’яз і призводити до розвитку та про-
гресування серцевої недостатності [40].

Розвиток міокардіальної дисфункції, легеневої 
гіпертензії і структурно-функціональних змін міо-
карда як лівого, так і правого шлуночків у дітей, 
хворих на муковісцидоз, супроводжується підви-
щенням рівня сироваткового пулу промозкової 
фракції натрійуретичного пептиду (NTproBNP), 
біологічна роль якого полягає у зниженні пери-
феричного опору, центрального венозного тиску 
і натрійурезу, а також концентрації ростових фак-
торів – трансформувального фактору росту β1 
та  інсуліноподібного фактору росту 1, актива-
ція яких призводить до процесів фіброзування 
та гіпертрофії міокарда [41, 42]. Ремоделювання 
міокарда лівого шлуночка та нейровегетатив-
ні порушення у дітей, хворих на муковісцидоз, 
відбуваються на фоні низького вмісту лептину 
та інсуліну, а також зниження активності мінера-
ло- та глюкокортикоїдсинтезувальної функції кори 
надниркових залоз, а саме зменшення вмісту аль-
достерону та кортизолу в сироватці крові.

Отримані нами дані демонструють, 
що показники стану нейроендокрин-
ної системи у дітей із муковісцидозом 
можуть бути використані як предик-
тори розвитку серцево-судинних пору-
шень, що дасть змогу діагностувати 
їх уже на ранніх стадіях, а також вико-
ристовувати такі біомаркери як крите-
рії ефективності терапії кардіоваску-
лярних ускладнень.

Терапія серцево-судинних ускладнень у дітей, 
хворих на муковісцидоз, є одним із актуальних 
і  найбільш складних завдань сучасної пульмоно-
логії та кардіології. Прогрес у методах лікування 
і поява нових ефективних медичних препаратів 
дають змогу у більшості хворих досягти сприятли-
вих результатів і запобігати переходу в необорот-
ну стадію. Обов’язковими складовими лікування 
таких хворих є:
••ферментотерапія (препарати підшлункової 
залози);
•• антимікробна терапія (інгаляційна, оральна 
і парентеральна);
••муколітична терапія;
•• лікувальна фізкультура;
••фізіо- та кінезітерапія;
•• вітамінотерапія (жиророзчинні вітаміни A, D, 
E, K) і дієтотерапія (висококалорійна дієта 
без обмеження жирів).
Комплексна терапія серцево-судинних порушень 

при муковісцидозі, крім лікування основного захво-
рювання, повинна бути спрямована на ліквідацію 
гіпоксії; усунення ендотеліальної дисфункції; зни-
ження тиску в малому колі кровообігу; лікування 
та профілактику серцево-судинної недостатності.

Нами був розроблений алгоритм вибору тактики 
терапії кардіоваскулярних порушень у дітей, хво-
рих на муковісцидоз (рисунок).

На першому етапі враховують чинники кардіо
васкулярного ризику і розподіляють їх на  моди-
фіковні (хронічні вогнища інфекції, частота заго-
стрень, обсіменіння дихальних шляхів паличкою 
синьо-зеленого гною) та немодифіковні (вік дитини 
від 3 до 6 років, тяжкість перебігу). При  високій 
імовірності розвитку серцево-судинних порушень 
(наявність 3 та більше факторів ризику) проводить-
ся допплерографічне дослідження серця та соногра-
фічне дослідження загальної сонної артерії.

На другому етапі при відсутності кардіовас-
кулярних розладів вживають профілактичних 
заходів щодо розвитку серцево-судинних пору-
шень. Профілактика кардіоваскулярних порушень 
у  дітей, хворих на  муковісцидоз, є комплексом 
медикаментозних та немедикаментозних заходів 
і  повинна проводитися вже на початкових стадіях 
розвитку захворювання.
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Рисунок. Алгоритм дії лікаря, спрямований на уніфікацію та підвищення ефективності надання медичної 
допомоги дітям, хворим на муковісцидоз

Примітки: ЕКГ – електрокардіографія; ЦІ – циркадний індекс; КІМ – комплекс інтима-медіа; АПФ – ангіотензинперетворювальний фермент.

Менше 6,0 мкмоль/л 
або зниження понад 

20% від норми

Інгібітори АПФ 
(еналаприл)  

3 місяці + L-аргінін

Понад 6,0 мкмоль/л 
(зниження менше 20% 

від норми)

Інгібітори АПФ 
(еналаприл) не менше 

3 місяців

Тахікардія, 
подовження 

інтервалу QTc, 
зниження ЦІ

Немає відхилень 
від норми

Сонографічне 
дослідження 

загальної сонної 
артерії

Визначення вмісту в сироватці крові метаболітів 
оксиду азоту та корекція методів лікування

Менше 6,0 мкмоль/л 
або зниження понад 

20% від норми

Інгібітори АПФ 
(еналаприл) 3 місяці

Понад 6,0 мкмоль/л 
(зниження менше 20% 

від норми)

Інгібітори АПФ 
(еналаприл) 3 місяці

Зниження показника напруження зсуву 
ендотелію, потовщення КІМ

Дисфункції правого 
шлуночка, гіпертрофія 

міокарда лівого шлуночка, 
легенева гіпертензія

Збереження морфофункціональних 
серцево-судинних порушень

І етап: Оцінка факторів ризику розвитку та функціональна діагностика 
серцево‑судинних порушень (ЕКГ, холтерівське моніторування серцевої 

діяльності, еходопплерокардіографія)

ІІІ етап: Визначення вмісту в сироватці крові метаболітів оксиду азоту та вибір 
методу лікування

ІV етап: Функціональна діагностика серцево-судинних порушень (контроль 
ефективності лікування та його корекція)

ІІ / V етап: Заходи 
з профілактики серцево-

судинних порушень

Основні ланки профілактики розвитку кардіо-
васкулярних порушень:

1.	 Базисна терапія основного захворювання 
(згідно з Протоколами лікування).

2.	 Терапевтичний вплив на модифіковні (керова-
ні) фактори ризику кардіоваскулярних розладів:

■■ санація хронічних вогнищ інфекції;
■■ елімінація P. aureginosa.

3.	 Заходи, спрямовані на поліпшення мукоци-
ліарного транспорту (лікувальна фізкультура, 
дихальна гімнастика, кінетотерапія, фізіотерапія, 
лікувальний масаж).

4.	 Дієтотерапія. Пацієнтам, хворим на муковіс-
цидоз, при відсутності харчової алергії рекомендо-
вано включати в харчовий раціон продукти, багаті 
на аргінін (м’ясо-молочні продукти, риба та  море-
продукти, крупи, бобові).

На третьому етапі за наявності серцево-
судинних порушень досліджується рівень мета-
болітів оксиду азоту. Залежно від отриманих 
результатів приймається рішення про вибір 
засобу корекції кардіоваскулярних розладів 
із  включенням у  комплекс терапії препаратів – 
модуляторів системи «L-аргінін – оксид азоту» 
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(інгібітори ангіотензинперетворювального фер-
менту (АПФ)).

Показання для призначення препаратів із групи 
інгібіторів АПФ (еналаприл):
•• обов’язкові ознаки:

■■ зниження рівня метаболітів оксиду азоту 
нижче 20% від нормативів;

■■ наявність гіпертрофії міокарда лівого шлуночка.
•• основні ознаки:

■■ легенева гіпертензія;
■■ дисфункція правого шлуночка;
■■ тахікардія, зниження циркадного індексу;
■■ зниження показника напруження зсуву ендо-
телію, потовщення комплексу інтима-медіа.

••Еналаприл призначається при поєднанні 
обов’язкової ознаки й однієї з основних ознак 
або при наявності 2 і більше основних ознак.
Четвертий етап: контроль ефективності тера-

пії, що проводилася, та корекція методу ліку-
вання. Залежно від результатів функціональних 
методів дослідження та показників вмісту в сиро-
ватці крові метаболітів оксиду азоту приймається 
рішення про застосування стандартного лікуван-
ня дитини, хворої на муковісцидоз, подовження 
прийому препаратів із групи інгібіторів АПФ 
або  про  додаткове включення в протокол тера-
пії препарату із групи донаторів оксиду азоту  – 
L-аргініну.

П’ятий етап: заходи вторинної профілактики 
серцево-судинних порушень (див. другий етап).

Корекція кардіоваскулярних розладів може бути 
припинена на будь-якому з етапів, якщо отримані 
дані внаслідок контролю ефективності лікування 
свідчать про відсутність функціональних ознак 
серцево-судинних порушень та  ендотеліальної 
дисфункції.

Проведене протягом 1 року катамнестичне спо-
стереження за 28 дітьми, хворими на муковіс-
цидоз, підтвердило позитивний вплив запропо-
нованого терапевтичного алгоритму на  функціо
нальний стан серцево-судинної системи.

Таким чином, зміни кардіореспіратор-
ної системи, що виникають у хворих 
на муковісцидоз, призводять до ран-
ніх порушень легенево-серцевих від-
носин, результатом яких є гіпоксична 
легенева вазоконстрикція, легенева 
гіпертензія, гіпертрофія міокарда 
та формування хронічної серцевої 
недостатності. Своєчасне виявлення 
групи ризику щодо розвитку серцево-
судинних розладів серед дітей, хворих 
на муковісцидоз, дає змогу в повному 
обсязі реалізувати профілактичні захо-
ди і медикаментозні способи корекції 
кардіоваскулярних порушень.
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