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Стоматологический статус пациентов 
с муковисцидозом (обзор литературы)

Реферат. Муковисцидоз — это генетически обусловленное заболевание, в основе которого 
лежит нарушение солевого обмена. Оно более распространено среди людей европейского 
происхождения. Данное заболевание является мультисистемным, поражению подвержены 
желудочно-кишечный тракт, поджелудочная железа, печень, дыхательные пути, слюнные 
и потовые железы, а также репродуктивная система. В 1950—1960-х годах муковисцидоз 
считался летальным заболеванием — подавляющее большинство больных не доживало 
до 5 лет. В настоящее время благодаря постоянному совершенствованию методов лечения 
и реабилитации продолжительность и качество жизни людей с данной патологией значи-
тельно выросли. Однако более чем в 90% случаев вследствие хронической недостаточности 
дыхательной системы развиваются тяжелые осложнения. Широкая доказательная база под-
тверждает негативное влияние химических и метаболических нарушений, сопровождающих 
заболевания и патологические состояния, на состояние органов и тканей полости рта. Нару-
шение водно-солевого обмена, поражение слюнных желез, длительные курсы антибиотико-, 
гормоно- и ферментотерапии при муковисцидозе отражаются на уровне стоматологического 
здоровья данных пациентов. Длительные курсы антибактериальной терапии являются при-
чиной эксфолиативного и ангулярного хейлита, кандидоза слизистой оболочки полости рта, 
ксеростомии и геморрагии на слизистой оболочке полости рта становятся проявлением 
недостаточности слюнных желез, у ряда больных муковисцидозом наблюдается сочетание 
нескольких признаков патологии языка, широко распространены некариозные поражения 
твердых тканей зубов и заболевания пародонта. Заключение. Несмотря на доказанный 
факт наличия заболеваний полости рта у больных муковисцидозом вопросам диагностики, 
выявления факторов риска их развития не уделяется должного внимания.

Ключевые слова: муковисцидоз, слизистая оболочка полости рта, гингивит, кариес, неспе-
цифическая резистентность полости рта
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Abstract. Cystic fibrosis is a genetically determined disease, which is based on a violation of salt 
metabolism. It is most common among people of European origin. This disease is multisystem, 
the gastrointestinal tract, pancreas, liver, respiratory tract, salivary and sweat glands, as well 
as the reproductive system are affected. In the 1950—1960s cystic fibrosis was considered a fatal 
disease, the vast majority of patients did not live to 5 years. Currently, due to the continuous im-
provement of treatment and rehabilitation methods, the duration and quality of life of people with 
this pathology has increased significantly. However, in more than 90% of cases, the development 
of severe complications due to chronic insufficiency of the respiratory system is observed. A broad 
evidence base confirms the negative impact of chemical and metabolic disorders accompanying 
diseases and pathological conditions on the condition of organs and tissues of the oral cavity. 
Violation of water-salt metabolism, damage to the salivary glands, prolonged courses of antibiotic, 
hormone and enzyme therapy for cystic fibrosis are reflected in the level of dental health of these 
patients. Long courses of antibacterial therapy are the cause of exfoliative and angular cheilitis, 
candidiasis of the oral mucosa, the presence of xerostomia and hemorrhages on the oral mucosa 
become a manifestation of salivary gland insufficiency, a number of patients with cystic fibrosis 
have a combination of several signs of tongue pathology, non-carious lesions of hard dental tissues 
and periodontal diseases are widespread. Conclusion. Despite the proven fact of the presence 
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of oral diseases in patients with cystic fibrosis, the issues of diagnosis, identification of risk factors 
for their development are not given due attention.
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ВВЕДЕНИЕ

Муковисцидоз (кистозный фиброз) — моногенное забо-
левание, обусловленное системной дисфункцией экзо-
кринных желез. Впервые он был описан в 1938 г. в США 
врачом-педиатром Дороти Андерсен. Общее число 
больных людей в мире превышает 100 тысяч [1]. Часто-
та заболевания существенно варьирует в зависимости 
от популяций, наций и этнических групп, имеет тенден-
цию к снижению в большинстве стран мира [2]. Так, для 
представителей европеоидной расы показатель состав-
ляет 1: 2000—2500 живых новорожденных [3]. В сов-
ременном мире наибольшая выживаемость при данном 
заболевании регистрируется в Америке [4], Австралии 
и странах Западной Европы [5]. Первые симптомы му-
ковисцидоза появляются в возрасте 0,72±0,16 года для 
респираторного синдрома и 0,45±0,10 года для кишеч-
ного. Ставится диагноз «муковисцидоз» в среднем в воз-
расте 3,56 года. Границы возраста для установления 
диагноза варьируют от первых дней жизни до 17 лет [6].

В России данное заболевание выявляется прибли-
зительно у 1 ребенка из 10 000. На 2022 г. количество 
больных составляет примерно 3169 человек [7]. Данные 
цифры могут быть занижены вследствие наличия неди-
агностированных больных [8]. Частота заболеваемости 
колеблется в зависимости от региона [9]. В настоящее 
время ситуация с диагностикой муковисцидоза зна-
чительно улучшилась в связи с внедрением с 1 января 
2007 г. на территории Российской Федерации неона-
тального скрининга на муковисцидоз [10].

Развивается муковисцидоз из-за мутации гена 
на плече 7-й хромосомы. Мутация данного гена при-
водит к нарушению функции канала трансмембранного 
регулятора муковисцидоза — МВТР (CFTR), локали-
зованного в эпителиальных клетках (в люминальной 
стороне клеточной мембраны ацинарных клеток и апи-
кальной части цилиндрических клеток, выстилающих 
поперечнополосатые протоки) дыхательных путей, 
желудочно-кишечном тракте, потовых и слюнных же-
лезах и являющимся каналом для транспорта хлора, 
натрия, калия, кальция, бикарбонат-ионов и воды [11]. 
Из-за нарушения функции белка трансмембранного ре-
гулятора муковисцидоза, кодируемого геном муковис-
цидоза, в эпителиальных клетках органов блокируется 
перенос ионов хлора, но увеличивается абсорбция ио-
нов натрия [12]. Изменяется электрический потенциал 

в просвете выводных протоков, вследствие чего секрет 
большинства желез внешней секреции сгущается, снижа-
ется или полностью прекращается эвакуация жидкости 
через мембрану эпителия. Все это приводит к патологи-
ческим изменениям в органах-мишенях, наиболее серь-
езным — в бронхолегочной системе [13]. Последние ис-
следования показывают, что больные муковисцидозом, 
как правило, рождаются без выполнения пренатальной 
диагностики генетических заболеваний, но при выясне-
нии семейного анамнеза становится известно, что в дан-
ных семьях были случаи смерти детей в раннем возрасте 
от патологий легочной системы, а в некоторых случаях 
у детей был диагностирован муковисцидоз [14].

Лечение больных муковисцидозом происходит в спе-
циализированных центрах с комплексной медицинской 
помощью при участии психологов и социальных работ-
ников. Обязательным составляющим лечения у больных 
с муковисцидозом является пожизненное применение 
муколитиков, бронхолитиков, антибиотиков, нестеро-
идных противовоспалительных препаратов, витаминов, 
а также ферментов поджелудочной железы, что также 
сказывается на состоянии зубочелюстной системы паци-
ентов [15]. Ведение данных больных регламентируется:

• приказом Минздрава от 2 июня 2022 г. № 377н 
«Об утверждении стандарта медицинской помощи 
взрослым при кистозном фиброзе (муковисцидозе) 
(диагностика и лечение)»;

• приказом Минздрава от 6 августа 2021 г. № 835н 
«Об утверждении стандарта медицинской помощи 
детям при кистозном фиброзе (муковисцидозе) (ди-
агностика и лечение)»;

• клиническими рекомендациями Минздрава РФ 
«Кистозный фиброз (муковисцидоз)— 2021—2022—
2023» (24.09.2021).
Для того чтобы избежать распространения очаговой 

инфекции из полости рта и уменьшить частоту обостре-
ний бронхолегочной патологии, а также лекарственную 
нагрузку на организм, необходима ранняя диагностика 
стоматологического здоровья данных пациентов [16].

ПРОЯВЛЕНИЯ НА  СЛИЗИСТОЙ 
ОБОЛОЧКЕ ПОЛОСТИ РТА

При внешнем осмотре больных муковисцидозом форма, 
размеры и пропорциональность лица, расположение 
складок и тонус мышц остаются в норме. При пальпации 
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мягких тканей следует обратить внимание на незна-
чительное увеличение региональных лимфатических 
узлов. В 81% случаев у больных с муковисцидозом вы-
является поражение губ [17]. Характерно приобретение 
бледного или цианотичного оттенка, сухости и стянуто-
сти, ангулярного и эксфолиативного хейлита. Имеются 
также сочетанные поражения кожи губ [18]. Длитель-
ный прием противомикробных препаратов вызывает 
дисбактериоз полости рта и присоединение патогенной 
флоры, что повышает риск возникновения хейлита [19]. 
Наличие вредной привычки прикусывания губ со време-
нем приводит к хронизации процесса [20].

Исследование слизистой оболочки полости рта 
проводят по топографическим зонам последователь-
но, учитывая ее цвет, целостность, рельеф, степень ув-
лажненности, отмечают наличие элементов поражения. 
Изменения встречаются в 92% случаев [21]. Отечность, 
бледность и цианотичность связывают с изменением 
деятельности сердечно-сосудистой системы и развити-
ем хронического легочного сердца [22]. Иктеричность 
слизистой указывает на поражение печени и желчевыво-
дящих путей [23]. Сухость и геморрагии говорят о функ-
циональной недостаточности слюнных желез и вита-
минном дефиците [24]. Имеются изменения и на языке: 
отпечатки зубов на его боковых поверхностях, налет, 
десквамативный и географический глоссит [25]. Данные 
поражения также могут возникать из-за хронических 
воспалительных изменений кишечника и дыхательной 
системы [26]. Частота данных патологий увеличивает-
ся при утяжелении формы муковисцидоза [27]. Иссле-
дование неспецифической резистентности слизистой 
оболочки полости рта проводят на основании реакции 
адсорбции микроорганизмов (РАМ) (методика предло-
жена Н.Ф. Данилевским, А.П. Самойловым и Т.А. Бе-
ленчуком в 1985 г.) [28]. У пациентов с муковисцидозом 
в среднем содержится 63% РАМ-положительных клеток, 
что соответствует удовлетворительному состоянию [29].

СОСТОЯНИЕ СЛЮННЫХ ЖЕЛЕЗ

Муковисцидоз — это экзокринопатия, поэтому при 
данной патологии неизбежно поражаются слюнные 
железы. При оттоке вырабатываемой в секреторных 
ацинусах первичной слюны по выводным протокам 
происходит всасывание ионов натрия и хлора, а ионы 
калия и бикарбоната секретируются в их просвет, при-
водя к образованию вторичной слюны. Это проявляется 
уменьшением объема выделяемой слюны и повыше-
нием ее вязкости. Кроме того, увеличены концентра-
ции кальция, фосфора и общего белка в составе слюны, 
снижен уровень амилазы [30]. Немаловажное значение 
имеет и определение pH слюны. У 83% больных реакция 
кислая [31]. Повышается риск поражения зубов кари-
есом, развития заболеваний периодонта и слизистой 
оболочки полости рта, нарушения вкусового восприя-
тия. Но стоит обратить внимание, что снижение уров-
ня слюноотделения у больных муковисцидозом может 
быть обусловлено и сопутствующей общесоматической 

патологией, витаминодефицитом или являться побоч-
ным действием приема лекарственных препаратов.

В некоторых случаях слюнные железы могут быть 
гипертрофированы [32]. Пациенты с данным заболе-
ванием имеют предрасположенность к развитию хро-
нических сиалоденитов и образованию конкрементов 
в паренхиме и выводных протоках слюнных желез, что 
вызвано повышенным содержанием кальция в слюнной 
жидкости [33]. Имелись единичные случаи присоедине-
ние острых бактериальных инфекций желез, которые 
осложняли течение заболевания, но описания данных 
отечественных [34] и зарубежных [35] работ относятся 
к прошлому столетию. При рецидивирующих воспале-
ниях слюнных желез необходимо провести тщательную 
диагностику для исключения ювенильного рецидиви-
рующего паротита, а также аутоиммунных заболева-
ний [36].

ПОРАЖЕНИЯ ТВЕРДЫХ ТКАНЕЙ ЗУБОВ

Гипосаливация, ведущая к застою бактериальной био-
пленки, и нарушение буферных свойств слюны ведут 
к росту кариозных поражений твердых тканей зубов 
у пациентов с муковисцидозом. Они встречаются в 93% 
случаев [37]. Интенсивность кариеса напрямую связана 
со степенью тяжести муковисцидоза. Наиболее часто 
кариозные полости возникают на контактных поверх-
ностях моляров верхней и нижней челюсти и в прише-
ечной области верхних резцов. Особенность кариеса 
на молочных зубах — симметричное расположение об-
ширных кариозных полостей. Нередко кариес осложня-
ется и протекает как хронический процесс со стороны 
пульповой камеры, без выраженной симптоматики [38]. 
У больных с муковисцидозом число кариозных зубов 
превышает количество зубов с пломбами, что указы-
вает на низкий уровень оказания стоматологической 
помощи. Эмалевая резистентность снижена и не может 
противостоять кариесогенным факторам [39].

Среди некариозных поражений чаще всего встреча-
ется системная гипоплазия эмали, в основном поражаю-
щая молочные зубы. Очаги располагаются симметрич-
ными желтыми или белыми пятнами на вестибулярной 
поверхности резцов [40]. Это говорит о том, что функ-
циональные и морфологические изменения в органах 
негативно влияют на формирование зубов [41]. По не-
которым данным, нарушение созревания эмали об-
условлено угнетением амелобластов, так как, являясь 
специализированными эпителиальными клетками, они 
также имеют в мембранах хлоридный канал МВТР. Под-
кисляющие среду ионы водорода являются побочным 
продуктом образования кристаллов апатита при созре-
вании эмали. Эти протоны должны быть нейтрализо-
ваны, чтобы обеспечить продолжение роста кристалла. 
Основная роль МВТР заключается в регулировании об-
мена хлора и бикарбоната через клеточные мембраны, 
тем самым нейтрализуя ионы водорода и обеспечивая 
нейтральную среду, необходимую для транспорта каль-
ция и адекватной минерализации эмали.
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У пациентов с циррозом печени и портальной ги-
пертензией отмечают выраженный желтоватый оттенок 
на постоянных зубах [42].

ФОРМИРОВАНИЕ ПРИКУСА

У больных муковисцидозом при легком течении в 60% 
случаев выявляется физиологический прикус [43]. 
Со среднетяжелыми проявлениями правильный при-
кус имеет половина пациентов. У пациентов с тяжелым 
течением болезни регистрируются аномалии прикуса. 
К ним относятся дистальный, перекрестный, мезиаль-
ный и открытый [44]. В 84% случаев у больных наруша-
ется функция дыхания. Выявляют смешанный тип ды-
хания в 54% и ротовой в 30% случаев [45]. Нарушение 
дыхания приводит к патологиям губ и формированию 
неправильного прикуса [46].

ГИГИЕНИЧЕСКИЙ СТАТУС

Неудовлетворительная гигиена полости рта выявляется 
у 85% больных. В 76% случаев диагностируются воспа-
лительные заболевания пародонта. При муковисцидозе 
среднее значение пародонтального индекса Рассела со-
ставляет 0,7 [47]. Среднее значение индекса PMA у дан-
ных больных составляет 31%, что соответствует средней 
степени тяжести гингивита [48]. Проба Шиллера—Пи-
сарева у больных с муковисцидозом в 90% случаев была 
слабоположительная [49]. Однако следует заметить, что 
данные результаты не показывают существенной разни-
цы между больными муковисцидозом и их ровесниками, 
не имеющими соматической патологии. Частая дли-
тельная ингаляционная фармакотерапия снижает па-
тогенные свойства биопленки. Однако индивидуально-
специфический баланс биопленки может быть нарушен 
из-за низкой резистентности больных к повреждающим 
факторам. Это приводит к внезапному возникновению 
бактериальных и грибковых воспалительных пораже-
ний полости рта.

МИКРОБИОЛОГИЧЕСКИЙ СТАТУС

При изучении видового состава микрофлоры полости 
рта обнаружены P. aeruginosa, S. aureus и H. influenzae, 
которые являются основными возбудителями инфекции 
нижних дыхательных путей больных муковисцидозом. 

В первые годы жизни доминирует золотистый стафи-
лококк, после преобладает синегнойная палочка. В по-
следнее время большую значимость приобретают плохо 
изученные микроорганизмы, значимые при муковисци-
дозе, которые также колонизируют полость рта. К ним 
относятся неферментирующие грамотрицательные 
микроорганизмы: Burkholderia cepacia complex (BCC), 
Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter xylosoxidans, 
нетуберкулезные микобактерии, грибы рода Candida 
и Aspergillus. Каждый из вышеперечисленных возбуди-
телей способен вызвать воспаление, которое приводит 
к повреждению дыхательных путей, снижению легоч-
ной функции, ухудшению клинического статуса. При 
проведении бактериологических исследований было 
выяснено, что количественный и качественный состав 
флоры, выделенной из мокроты и соскобов из паро-
донтальных карманов и зубного налета, имеют близкие 
показатели по значению [50].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Можно сделать вывод, что у пациентов с муковисци-
дозом присутствуют изменения слизистой оболочки 
полости рта, губ, высокий уровень интенсивности ка-
риеса, неудовлетворительный уровень гигиены полости 
рта, присутствуют заболевания пародонта и патологии 
прикуса. Степень тяжести заболевания и состояние здо-
ровья полости рта оказывают взаимное влияние друг 
на друга. При работе с этой группой больных врачам-
стоматологам необходимо уделять повышенное вни-
мание профилактике и ранней диагностике патологии 
полости рта. Чем раньше было диагностировано забо-
левание и назначено лечение, в том числе на доклиниче-
ском этапе, тем лучше прогноз, эффективность лечения, 
а также это предотвращает развитие осложнений и от-
ставание в развитии. Поэтому для диагностики и лече-
ния должен использоваться полный спектр исследова-
ний, как клинических, так и клинико-лабораторных.
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