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Муковісцидоз (МВ) – досить поширена моногенна патологія з аутосомно-рецесивним типом успадкування, що призводить до ураження 
дихальної системи, підшлункової залози, кишечника, жовчного міхура, печінки. В Україні щороку народжується близько 300 дітей із МВ. 
Станом на 2024 р. у Тернопільській області проживає 16 дітей із МВ.
Мета – проаналізувати параметри фізичного розвитку в дітей із МВ для розуміння процесів адаптації та дезадаптації дитячого організму 
в умовах хронічної гіпоксії, що спричинює зневоднення та зміну показників фізичного розвитку.
Матеріали та методи. Дослідження проведено шляхом аналізу 15 карт стаціонарних пацієнтів, що перебували на лікуванні в Терно-
пільській обласній клінічній дитячій лікарні, здійснено літературний пошук наукових публікацій із джерел «PubMed», «ReseаrchGаte», 
«Science».
Результати. Порушення фізичного розвитку є однією з найпоширеніших проблем дітей із МВ. Проведено порівняння показників спів-
відношення маси тіла до довжини (WFLz) та індексу маси тіла (BMIz) як оцінювання фізичного розвитку та можливого недоїдання в дітей, 
хворих на МВ. Проблеми з набиранням і утриманням маси в цих дітей є ознакою того, що травна система не засвоює поживних речовин, 
необхідних дитині для росту, порушуючи процеси адаптації.
Висновки. За результатами дослідження встановлено, що значних відхилень у фізичному розвитку дітей з МВ не виявлено, оскільки у 
10 (66,7%) хворих за показником співвідношення маси до довжини тіла спостерігалася фізіологічна норма, показник індексу маси тіла 
також у переважної (86,7%) більшості пацієнтів був у межах фізіологічного відхилення.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Changes in physical development in children with cystic fibrosis as a universal 
mechanism of body adaptation
S.O. Nykytyuk, O.M. Shulhai, O.M. Kyrychok, L.P. Martynyuk
I. Horbachevsky Ternopil National Medical University, Ukraine

Cystic fibrosis (CF) is the most common monogenic disorder with an autosomal recessive inheritance pattern. The disease leads to damage to the 
respiratory system, pancreas, intestines, gallbladder and liver. In Ukraine, about 300 children are born with CF each year. As of 2024, there are 
16 children with CF living in the Ternopil region.
Aim – to analyze the parameters of physical development in children with CF to understand the processes of adaptation and maladaptation of the 
child’s body under conditions of chronic hypoxia, which causes dehydration.
Materials and methods. The study was conducted by analyzing the records of hospitalized 15 patients who were receiving inpatient treatment 
at the Ternopil Regional Clinical Children’s Hospital and conducting a literature search of scientific publications from sources such as PubMed, 
ResearchGate, and Science.
Results. Impairment of physical development, growth and weight gain is one of the most common problems faced by children with CF. The com-
parison of body mass-to-height ratio (WFLz) and body mass index (BMIz) indicators was carried out as an as assessments of physical development 
and possible malnutrition in children with CF. Problems with gaining and maintaining weight indicate that the digestive system is not absorbing the 
nutrients necessary for the child’s growth, disrupting adaptation processes.
Conclusions. As a result of the study, no significant impairment of the physical development of children with CF was found, in 10 (66.7%) patients 
physiological norms were established based on the ratio of body weight to height. As a result of the comparison of BMI indicators, 13 (86.7%) pa-
tients were within the physiological deviation range.
No conflict of interests was declared by the authors.
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Вступ

Муковісцидоз (МВ), або кістозний фі-
броз (КФ) – це спадкове (рецесивно-
аутосомне) хронічне захворювання, 

яке уражує довгі трубчасті кістки організму, ди-
хальну, травну й репродуктивну системи [2,3]. МВ 
найчастіше спостерігається в людей північно-єв-
ропейської раси 1 випадок на 2000–3000 пологів), 
а найменше – в американців азійського походжен-

ня (1:30 000 новонароджених) [4]. На початку 30-х 
років ХХ ст., коли вперше описано це захворюван-
ня, середня тривалість життя хворих не перевищу-
вала 2 років. Сьогодні ця патологія піддається лі-
куванню, тому діагноз МВ вже не є вироком, 
а тривалість життя таких хворих у багатьох розви-
нутих країнах світу значно зросла, що зумовлено 
високим рівнем надання медичних послуг. Так, 
у США середня тривалість життя хворих на МВ 
у 1970 р. становила 16 років, а у 2000 р. – вже 
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32 роки. У розвинутих країнах цей показник зрос-
тає постійно, і чим пізніше народилися такі хворі, 
тим якісніше лікування вони отримують, а прогно-
зи щодо середньої тривалості їхнього життя 
cуттєво поліпшуються. Проте середня тривалість 
життя українських пацієнтів удвічі менша (близь-
ко 16 років) порівняно з відповідним показником 
у розвинутих країнах. Така ситуація насамперед 
зумовлена значною кількістю невирішених на сьо-
годні проблем із надання своєчасної та адекватної 
медичної допомоги хворим на МВ [5].

Причиною характерних патологічних змін в ор-
ганізмі хворого є наявність мутацій в обох алелях 
гена CFTR, локалізованого на довгому плечі хро-
мосоми 7 (7q31). Цей ген має 27 екзонів і контро-
лює синтез трансмембранного регуляторного білка 
МВ, який функціонує як регульований циклічним 
аденозинмонофосфатом хлорний канал на апікаль-
ній поверхні епітеліальних клітин. Описано понад 
2000 різновидів мутацій, частіше за все трапляєть-
ся мутація F508del, яка виникає внаслідок одного 
пропуску фенілаланіну в положенні 508, що при-
зводить до аномалії згортання [3,4,6]. Дозрівання 
білка зупиняється в ендоплазматичному ретику-
лумі, і білок не досягає плазматичної мембрани та 
піддається деградації в цитоплазмі. Профілактика 
тяжких уражень при МВ полягає в ранньому вста-
новленні діагнозу під час неонатального скринінгу 
в досимптомному періоді або в разі появи перших 
симптомів захворювання та за раннього початку 
патогенетичного лікування [7,8].

Хворі на МВ, які мають в обох алелях однакові 
мутації, є гомозиготами, а ті, які мають різні види 
мутацій у двох алелях гена CFTR, – компаундними 
(збірними) гетерозиготами. Батьки хворого на МВ 
у переважній більшості є гетерозиготними носіями 
гена CFTR. Тип мутації певною мірою впливає на 
характер і тяжкість перебігу захворювання, однак 
за генотипом CFTR неможливо прогнозувати осо-
бливості захворювання в конкретного пацієнта. 
Народження хворої на МВ дитини відбувається в 
разі, якщо обоє батьків мають по одному мутантно-
му гену CFTR в гетерозиготному стані. Наявність 
двох мутацій CFTR гена можна виявити на будь-
якому етапі розвитку (преконцепційному, прена-
тальному, неонатальному, постнатальному), що 
буде підтвердженням діагнозу МВ [9,23].

У патогенезі провідним є порушення іонного 
транспортування через апікальну мембрану клі-
тин епітелію, що спричинює зневоднення [7,8]. 
Діагноз МВ встановлюють за характерних клініч-

них проявів і за зміненої функції трансмембран-
ного регуляторного білка МВ. Прогресуюче ура-
ження легень, викликане повторними циклами 
інфекції, призводить до непоправного пошко-
дження легень і смерті [14,16,18].

Адаптація або пристосування – загальнобіоло-
гічний закономірний процес, що забезпечується за 
рахунок посилення активності окремих елементів 
системи та включення до її складу нових елементів. 
Цей складний універсальний механізм ґрунтуєть-
ся на змінах взаємовідносин між будовою і функ-
цією організму в цілому, а різноманітність адапта-
ційних і компенсаторних проявів, що виникають в 
організмі, спрямована на виконання одного завдан-
ня – зберегти гомеостаз біологічної системи [1,11]. 
Вирішення проблеми адаптації організму має пе-
редбачити комплексне вивчення перетворень при 
порушенні іонного транспортування через апікаль-
ну мембрану клітин при МВ, що спричинює дегі-
дратацію в організмі шляхом застосування сучас-
них методів досліджень, проведених на достатній 
кількості експериментальних досліджень. При 
цьому буде можливим проведення цілеспрямова-
них методів для керування процесом адаптації, що 
дасть змогу підвищити резистентність організму 
до дії екстремальних факторів середовища [29].

На сьогодні привертає увагу стан дихальної, 
травної та репродуктивної системи, кістки скеле-
та й ті процеси, що в них проходять за фізіологіч-
них і патологічних умов існування організму, осо-
бливо актуальними є певні зміни при МВ. 
Будучи тісно пов’язаною із загальним обміном 
речовин організму, кістка виконує не тільки опо-
рно-рухову, але й таку життєво важливу функцію, 
як депо мінеральних солей, що беруть участь у 
водно-електролітному обміні [11].

Мабуть, саме тому, незважаючи на актуальність 
вивчення дегідратації, багато аспектів цієї проблеми 
не вивчені. Не досліджені належним чином і струк-
турні зміни дихальної, травної та репродуктивної 
систем, опорно-рухового апарату, спричинені водно-
електролітними зсувами. Зміни об’єму водного про-
стору, спричинені патологією різної етіології, можна 
розглядати як наслідок істотного напруження меха-
нізмів компенсації й адаптації, аж до їхнього зриву.

Проблема адаптації до зневоднення вже протя-
гом тривалого часу посідає важливе місце серед 
дослідницьких тем морфологічного профілю. Од-
нак існує ще чимало аспектів цієї проблеми, не ви-
світлених достатнім чином, серед них структурна 
основа адаптації. Життя організму, робота його 
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різних систем, органів, окремих клітин, уся різно-
манітність їхніх реакцій на зовнішні впливи супро-
воджується заміною старих структур новими, їх-
нім оновленням або регенерацією. Остання є 
матеріальною основою процесів адаптації і ком-
пенсації порушених функцій, які підтримують 
гомеостаз у мінливих умовах середовища. Тому в 
кожного індивідуума протягом життя під впливом 
факторів навколишнього середовища формується 
адаптація, яка часто забезпечується структурними 
змінами організму. Цей процес характеризується 
тим, що в результаті кількісного накопичення пев-
них змін організм набуває нової якості – із неадап-
тованого перетворюється в адаптований [1,11].

Мета дослідження – проаналізувати параметри 
фізичного розвитку в дітей із МВ для розуміння 
процесів пристосування дитячого організму в умо-
вах хронічної гіпоксії, що спричинює зневоднення 
і зміну показників фізичного розвитку.

Матеріали та методи дослідження
Дослідження проведено шляхом аналізу карт 

та об’єктивного обстеження стаціонарних пацієн-
тів, які перебували на лікуванні в Тернопільській 
обласній дитячій клінічній лікарні та проведення 
літературного пошуку наукових публікацій із 
джерел «PubMed», «ReseаrchGаte», «Science». 
Критерії Гельсінської декларації дотримано і, від-
повідно до правил, дані були анонімними та не 
підлягали відстеженню. Критеріями залучення 
пацієнтів для дослідження були вік, стать, під-
тверджений діагноз МВ, наявність добровільної 
інформованої згоди батьків щодо оброблення 
персональних відомостей пацієнтів.

Проаналізовано карти стаціонарного лікування 
15 дітей із підтвердженим діагнозом МВ, 4 дітей 
оглянуто під час планового перебування їх у ста-
ціонарі. Серед усіх дітей з МВ було 8 (53,3%) хлоп-
чиків, 7 (46,7%) дівчаток, вік пацієнтів становив 
від 1 до 17 років. На сьогодні 7 (46,7%) дітей Тер-
нопільської області з МВ досягли віку від 10 років.

Шляхом неонатального скринінгу діагноз МВ 
в обстежених дітей виявлено в 7 (46,7%) дітей. 
У всіх 15 (100%) дітей шляхом генетичного дослі-
дження відзначено наявність мутацій, причому 
в 10 дітей Тернопільської області виявлено мута-
цію F508del/F508del (66,7%). У 8 (53,3%) дітей за-
хворювання діагностовано лише після 5 років.

Основним методом лабораторного діагносту-
вання залишається потовий тест, який слід про-
водити у всіх випадках підозри на МВ [3,14,16]. 

Проаналізовано в досліджуваній групі пацієнтів 
за результатами потових проб станом на 2023 р. 
Стандартний потовий тест із пілокарпіновим елек-
трофорезом у хворих на МВ виявляє підвищення 
в потовій рідині хлоридів і натрію. Діагностичним 
критерієм МВ є вміст у поті хлоридів і натрію 
>60 ммоль/л у дітей і >70 ммоль/л у підлітків і 
дорослих за результатами двох або більше тестів, 
проведених в окремі дні. Сумнівним є результат 
35–60 ммоль/л, коли потрібне повторне тестуван-
ня і прискіпливе діагностичне обстеження. Міні-
мальна кількість поту, яку можна аналізувати, 
становить 100 мг. Ретельно виконаний потовий 
тест має низький рівень хибно негативних резуль-
татів – менш ніж 2%, тобто має високу чутливість.

За основу оцінювання фізичного розвитку взя-
то «Норми зросту» у вигляді графіків, розробле-
них Всесвітньою організацією охорони здоров’я 
(ВООЗ) у 2006 р. і рекомендованих як міжнарод-
ний стандарт фізичного розвитку дитини в усіх 
країнах, незалежно від етнічної приналежності, 
соціально-економічного розвитку та виду харчу-
вання. Ці показники дають змогу відслідковувати 
фізичний розвиток дитини від народження впро-
довж усього періоду дитинства. Згідно з рекомен-
даціями ВООЗ, найбільш актуальним і повноцін-
ним на сьогодні є оцінювання фізичного 
розвитку дитини на основі показників графіків 
фізичного розвитку z-scores [15,17,30].

WFLz (Weight-for-Length z-score) – це відно-
шення маси тіла до довжини тіла, яке використо-
вують для оцінювання пропорційності та здоров’я 
дітей, зазвичай до 2 років. Цей показник дає змогу 
визначити, чи є маса дитини нормальною віднос-
но її зросту порівняно з середніми значеннями для 
відповідного віку та статі. BMIz (Body Mass Index 
z-score), або індекс маси тіла (ІМТ) – це величина, 
що дає змогу оцінити ступінь відповідності маси 
людини до її зросту й тим самим непрямо оцінити, 
чи є маса недостатньою, нормальною або надмір-
ною (ожирінням). BMIz проявляє складну залеж-
ність від віку, на відміну від зростання маси та 
зросту окремо. Цей показник у дитини різко 
збільшується, коли вона швидко набирає масу 
тіла щодо зросту в перші 6 місяців життя, а далі 
знижується протягом 6–12 місяців і стає стабіль-
ним у дітей шкільного віку [15,17,30].

Результати дослідження та їх обговорення
Проаналізовано педіатричні антропометричні 

дані з Реєстру пацієнтів Тернопільської області з 
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КФ. Більшість дітей народилися у фізіологічний 
термін гестації та при народженні мали масо-рос-
товий індекс у межах 60–65, що відповідає нормі. 
Лише 2 (13,3%) пацієнти народилися раніше за фі-
зіологічний термін гестації та мали цей індекс <60, 
що може свідчити про затримку внутрішньоутроб-

ного розвитку з дефіцитом накопичення жиру. Для 
оцінювання показників WFLz і BMIz у дітей із МВ 
використано SD-графіки z-scores, рекомендовані 
ВООЗ [30], відповідно до віку пацієнтів (рис. 1–10).

Інтерпретацію отриманих у результаті дослі-
дження показників фізичного розвитку дітей 

Рис. 1. Маса до довжини тіла (WFLz), дівчатка від народження до 2 років (z-scores)

Рис. 2. Маса до зросту (WFLz), дівчатка від 2 до 5 років (z-scores)



Ч и т а й т е  н а с  н а  с а й т і :  h t t p : / / m e d e x p e r t . c o m . u a
ORIGINAL ARTICLES

ISSN 2663-7553   Modern pediatrics. Ukraine  7(143)/202438

з МВ після оцінювання згідно з графіками 
(рис.1–10) проведено за допомогою таблиці 1.

Отже, у результаті дослідження відповідно до 
зазначених графіків проведено порівняння показ-

ників WFLz та BMIz як оцінювання рівня фізич-
ного розвитку та відповідно показника адаптації в 
дітей Тернопільської області, хворих на МВ. Отри-
мані результати дослідження наведено в таблиці 2.

Рис. 4. Маса до зросту (WFLz), хлопчики від 2 до 5 років (z-scores)

Рис. 3. Маса до довжини тіла (WFLz), хлопчики від народження до 2 років (z-scores)
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За результатами порівняння показників WFLz 
і BMIz (табл. 2) як оцінювання рівня фізичного 
розвитку та відповідно показника адаптації в ді-
тей, хворих на МВ, загалом отримано 30 антропо-
метричних вимірів у 15 осіб. У 10 (66,7%) хворих 

за показником WFLz виявлено фізіологічну нор-
му, в 1 (6,7%) дитини – незначне порушення фі-
зичного розвитку, зокрема, можливий ризик над-
мірної маси, у 4 (26,7%) – затримку фізичного 
розвитку, що свідчить про виснаження та значне 

Рис. 5. Індекс маси тіла (BMIz), хлопчики від народження до 2 років (z-scores) 

Рис. 6. Індекс маси тіла (BMIz), хлопчики від 2 до 5 років (z-scores) 
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зниження пристосувальних адаптаційних механіз-
мів. За результатами порівняння показників, 
у 13 (86,7%) пацієнтів виявлено BMIz в межах фі-
зіологічного відхилення, у 2 (13,3%) обстежува-
них, при чому з них обидва хлопчики віком 11 і 

16 років, – виснаження за показниками BMIz (від-
хилення показника нижче -2 сигми). Також вияв-
лено, що затримка росту та виснаження в обстеже-
них дітей проявляється частіше в дітей від 10 років 
і залежить від анамнезу й тривалості перебігу хво-

Рис. 7. Індекс маси тіла (BMIz), дівчатка від народження до 2 років (z-scores)

Рис. 8. Індекс маси тіла (BMIz), дівчатка від 2 до 5 років (z-scores)
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Рис. 10. Індекс маси тіла (BMIz), дівчатка від 5 до 19 років (z-scores)

Рис. 9. Індекс маси тіла (BMIz), хлопчики від 5 до 19 років (z-scores)
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роби. Імовірність недоїдання віком 5–9 років за 
визначенням BMIz z-scores є нижчою для низько-
рослих осіб, але в обстежених дітей зазначений 
показник не виходить за межі фізіологічного від-
хилення. На жаль, за незначної кількості пацієнтів 
МВ у когорті не має змоги провести більш значні 
дослідження фізичного розвитку в цих дітей. За 
даними науковців, діти з МВ, класифіковані як 
діти з недостатнім харчуванням за BMIz, але не за 
WFLz, мають вищий ризик недоїдання. У пацієн-
тів із МВ може спостерігатися виснаження вну-
трішніх адаптаційних механізмів, і це не виявля-
ється лише за допомогою BMIz [22,29].

У дитини з МВ унаслідок аномалії іонного тран-
спортування виникає комплексне мультисистемне 
захворювання, першим критерієм якого є задиш-
ка, що з’являється поступово. Порушення муко-
циліарного транспортування в дихальних шляхах 
призводить до накопичення в’язкого секрету в 
бронхах і створює умови до раннього вторгнення 
патогенної мікрофлори з подальшим розвитком 
запального процесу і гіперсекрецією мокротиння. 
Поступово мукостаз, бронхіальна обструкція та 
хронічний запальний процес призводять до розви-
тку прогресуючих непоправних змін, що характе-
ризуються наявністю бронхоектазів, пневмоскле-
розу, ділянок обмеженого пневмофіброзу, 
емфіземи легень. Різко знижуються функціональ-
ні можливості легень, виражені симптоми хроніч-
ної гіпоксії, з’являються ознаки «легеневого сер-
ця» та інші ускладнення [19,24,27,28].

Формується типовий вигляд таких хворих: від-
ставання у фізичному розвитку, особливості 
структурної перебудови та змін хімічного складу 

довгих кісток скелета в дітей. Встановлено, що змі-
ни організму при МВ викликають значні зміни 
структурної організації, мікро- і макроелементно-
го складу довгих кісток, що незмінно призводить 
до порушення фізичного розвитку [10,20,21,26]. 
Ці зміни зумовлюють затримку росту і формоут-
ворення довгих кісток у дітей. Характерними озна-
ками є деформована грудна клітка, худі кінцівки з 
деформацією дистальних фаланг пальців у вигля-
ді «барабанних паличок», суха, сірувато-землиста 
шкіра, ціаноз, виражена задишка, мученицький 
кашель із в’язким гнійним мокротинням. До цього 
додаються інші системні прояви захворювання. 
Зокрема, у пацієнтів із МВ спостерігаються про-
блеми з травною системою, такі як недостатність 
підшлункової залози, що призводить до мальаб-
сорбції жирів і жиророзчинних вітамінів, хроніч-
ної діареї та затримки в наборі маси [4,6]. Часто 
діагностується цукровий діабет, асоційований із 
МВ, через пошкодження не лише екзо-, але й ен-
докринної функції підшлункової залози. Нестача 
власних ферментів організму може проявлятися 
стеатореєю, втратою маси, нудотою, періодичним 
блюванням, анорексією, загальною слабкістю, зни-
женням фізичної активності, відставанням у рості, 
підвищеною ламкістю кісток, ураженням серцево-
судинної системи та нервової системи (унаслідок 
тривалої нестачі поживних речовин, вітамінів і 
мікроелементів) [6,27–29].

Респіраторні симптоми були переважними клі-
нічними проявами у 12 (80,0%) хворих. Пошире-
ність недоїдання відзначалася в 11 (73,3%) паці-
єнтів, причому помірне або тяжке недоїдання 
було в 7 (63,6%) із них. Украй важливо приділяти 

Таблиця 1
Інтерпретація стандартизованих сигмальних відхилень (SD, z-scores) показників фізичного роз-

витку за рекомендаціями ВООЗ, 2006 р.

Стан-
дартне 
відхи-
лення

Показник фізичного розвитку

довжина/зріст для відповід-
ного віку

маса тіла для відповід-
ного віку

співвідношення
маси тіла до довжини/
зросту (WFLz)

індекс маси тіла для 
відповідного віку 
(BMIz)

Вище 3 Дуже високий зріст Імовірне ожиріння (не-
обхідне оцінювання ІМТ)

Ожиріння Ожиріння

Вище 2 Високий зріст у межах норми Імовірна надмірна маса 
тіла (необхідне оціню-
вання ІМТ)

Надмірна маса тіла Надмірна маса тіла

Вище 1 Норма Норма Можливий ризик надмір-
ної маси тіла

Можливий ризик 
надмірної маси тіла

0 (медіана) Норма Норма Норма Норма 
Нижче -1 Норма Норма Норма Норма
Нижче -2 Затримка зросту Недостатня маса тіла Виснаження Виснаження
Нижче -3 Надмірна затримка зросту Надмірно недостатня 

маса тіла
Сильне виснаження Сильне виснаження
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особливу увагу зростанню та харчуванню на по-
чатку першого року життя, тому що це час зна-
чних метаболічних потреб. Здорові немовлята 
мають подвоїти масу тіла, що була при народжен-
ні, до 4-місячного віку і збільшити втроє до 
1 року. Зростання дітей із МВ історично було 
низьким, маса та зріст значно нижчі за загальну 
популяцію, що пояснюється мальабсорбцією, 
зниженим споживанням калорій, підвищеними 
витратами енергії в стані спокою, впливом глю-
кокортикоїдів і системним запаленням. Фунда-
цією КФ рекомендовано, щоб діти досягли від-
ношення маса/зріст 50-го перцентилю до 2 років 
життя, хоча досягнення цієї мети раніше в дитин-
стві може бути корисним [25,31]. Дані реєстру 
фундації свідчать, що високий BMIz на 2-му році 
життя тісно пов’язаний із кращою легеневою 
функцією в дитинстві. Ті, хто віком від 2 років, 
мають прагнути до BMIz ≥50-го перцентилю для 
їхнього зросту та маси. Епідеміологічні дані по-
казують, що достатня адаптація дітей пов’язана з 

поліпшеним прогнозом. Немовлята, які не дося-
гають очікуваних показників маси і зросту або в 
яких показник <25-го перцентилю, мають зна-
чний ризик, і їх слід доглядати дуже ретельно. Іс-
нує виражена кореляція між низькими показни-
ками фізичного розвитку, генотипом і фенотипом 
функції підшлункової залози [29,31].

Згідно із сучасними рекомендаціями, діти та 
підлітки з МВ мають нормально зростати, так 
щоб досягати середнього стандартного показника 
BMIz 0 SD). Усі пацієнти повинні мати нормаль-
ний статус щодо жиророзчинних вітамінів, мікро-
елементів і незамінних жирних кислот, якщо та-
кий аналіз є доступним. Обстеження та аналіз 
фізичних параметрів слід проводити в таких ви-
падках: втрата маси або зниження перцентилю 
(чи SD) маси або довжини/зросту (вік <2 років); 
зниження перцентилю BMIz, що відповідає віку 
і статі (вік >2 років); повільне лінійне зростання 
(<18 років). Раннє виявлення і втручання в разі 
порушення фізичного розвитку важливе, щоб 

Таблиця 2
Оцінювання фізичного розвитку дітей Тернопільської області з муковісцидозом

№
з/п

Вік, 
роки Стать Маса, 

кг

Довжина 
тіла/зріст, 

см

Індекс 
маси тіла 
в дитини, 

кг/м2

Індекс маси 
тіла для відпо-

відного віку 
(BMIz)

Співвідношення
маси тіла до довжини/

зросту (WFLz)

1. 5 хлопчик 16 106 14,2 0/+1 сигма
(норма)

0/-1 сигма
(норма)

2. 1 хлопчик 11 82 16,4 0/+1 сигма
(норма)

0 сигма
(норма)

3. 2 хлопчик 11 85 15,2 0/+1 сигма
(норма)

-2/-3 сигма
(виснаження)

4. 2 дівчинка 10 82 14,9 -1/-2 сигма
(норма)

-1/-2 сигма
(норма)

5. 3 хлопчик 16 102 15,4 0/+1 сигма
(норма) 

+1/+2 сигма
(можливий ризик надмірної 
маси)

6. 9 хлопчик 26,5 132 15,2 0/-1 сигма
(норма)

0 сигма
(норма)

7. 13 хлопчик 42 153 17,9 0/-1 сигма
(норма)

0 сигма
(норма)

8. 6 дівчинка 22 113 17,2 0/+1 сигма
(норма)

0 сигма
(норма)

9. 7 дівчинка 22 120 15,3 0 сигма
(норма)

0 сигма
(норма)

10. 17 дівчинка 41,2 146 19,3 0/-1 сигма
(норма)

-2/-3 сигма
(виснаження)

11. 16 хлопчик 38 152 16,4 -2/-3 сигма
(виснаження)

-2/-3 сигма
(виснаження)

12. 17 дівчинка 57 169 20,0 0/-1 сигма
(норма)

0/+1 сигма
(норма)

13. 11 хлопчик 23 128 14,0 -2/-3 сигма
(виснаження)

-2/-3 сигма
(виснаження)

14. 16 дівчинка 47 156 19,3 0/-1 сигма
(норма)

0/-1 сигма
(норма)

15. 17 дівчинка 58 161 22,4 0/+1 сигма
(норма)

0/-1 сигма
(норма)
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уникнути в подальшому значної втрати маси або 
зростання. Можливі причини порушення фізич-
ного розвитку при МВ такі: недостатнє спожи-
вання їжі, великі втрати енергії з випорожненням 
(неадекватність замісної терапії ферментами під-
шлункової залози або недотримання режиму), 
лямбліоз, целіакія, гіперкатаболізм у зв’язку з 
ураженням легень, блювання або гастропарез, 
глюкозурія, психологічний вплив МВ [12,13,16].

У дітей із КФ слід приділяти особливу увагу 
швидкості росту, ретельно оцінюючи стан маси 
тіла, оскільки зріст має додаткове прогностичне 
значення для результатів МВ. Інгаляційні корти-
костероїди слід застосовувати в мінімальній ефек-
тивній дозі та тривалості лікування, щоб зменши-
ти вплив на лінійний ріст. Критичним часом для 
оцінювання росту є перший рік після первинної 
діагностики незалежно від того, чи хворобу діа-
гностовано відразу після народження чи пізніше, 
а також під час очікуваного початку статевого до-
зрівання. Затримка статевого дозрівання може 
мати значно впливати як на максимальну швид-
кість росту в середині статевого дозрівання, так і 
на кінцевий зріст у дорослому віці [12,13].

Слід провести скринінг на діабет, пов’язаний із 
МВ, за допомогою перорального тесту на толерант-
ність до глюкози, оскільки ранні порушення рівня 
глюкози можуть затримувати ріст. Доцільним є ран-
нє скерування до ендокринолога, якщо швидкість 
росту сповільнюється в ранньому дитинстві (менше 
4–5 см на рік), або за наявності затримки статевого 
дозрівання (немає ознак розвитку грудних залоз у 
дівчаток до 12 років, немає збільшення розміру яє-
чок у хлопчиків до 14 років з урахуванням сімейно-
го анамнезу), або зріст менше -2 SD [13,31].

Висновки
Проста антропометрія не відображає незалеж-

ного впливу нежирової тканини та підшкірної 
жирової клітковини на стан функціонування різ-
них систем у дітей. Це може призводити до того, 
що фізіологічна адаптація різних систем до росту 
при МВ буде неправильно трактована як патоло-

гічні наслідки дегідратації та порушення харчо-
вого статусу в дослідженнях, які залежать від 
таких вимірювань.

За результатами дослідження не виявлено зна-
чних порушень фізичного розвитку в дітей Терно-
пільської області з МВ, у 10 (66,7%) хворих за по-
казником WFLz встановлено фізіологічну норму, 
в 1 (6,7%) пацієнта – незначне відхилення фізич-
ного розвитку, зокрема, можливий ризик надмірної 
маси тіла, у 4 (26,7%) – суттєву затримку фізично-
го розвитку, що може свідчити про виснаження й 
виражене зниження пристосувальних адаптацій-
них механізмів у цих дітей. У результаті порівнян-
ня показників BMIz у 13 (86,7%) пацієнтів відзна-
чено в межах фізіологічного відхилення, у 
2 (13,3%) обстежуваних, при чому з них обидва 
хлопчики віком 11 і 16 років, встановлено висна-
ження за показниками BMIz (відхилення показни-
ка нижче -2 сигми). Тоді як параметри маси коре-
люють із тяжкістю захворювання, можна показати 
лише незначний зв’язок між ростом і віком скелета. 
BMIz використовується для класифікації різних 
ступенів набору маси в дітей і підлітків, однак цей 
параметр не завжди виражає справжній відсоток 
жиру в організмі та не є абсолютно об’єктивним 
відображенням стану харчування і фізичного роз-
витку в педіатричній віковій групі пацієнтів із МВ.

Вважається, що визначальним фактором є недо-
статнє споживання калорій, тоді як ураження ле-
гень впливає на фізичний розвиток лише на пізніх 
стадіях захворювання. Ретельне постійне вимірю-
вання як зросту, так і маси тіла має вирішальне зна-
чення для забезпечення оптимального росту паці-
єнтів із МВ. Поліпшення лінійного росту відстає від 
покращення маси, незважаючи на ранню діагности-
ку МВ та ранні легеневі й дієтологічні втручання. 
Отримані дані поліпшують розуміння і важливість 
підвищення якості життя в дітей з МВ, актуальнос-
ті проблеми оцінювання фізичного розвитку та да-
дуть змогу ефективніше забезпечити надання ме-
дичної допомоги для дітей із цією патологією.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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