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Европейский Регистр пациентов с муковисцидозом (ECFSPR) рад представить данный отчет, содержащий 

ключевую информацию о том, как муковисцидоз (МВ) влияет на жизнь больных и их родственников по 
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способствует внедрению новых европейских стандартов по уходу и лечению, проводить научные 

исследования и информировать тех, кто занимается планированием в области государственного 

здравоохранения.

Если Вам интересно узнать больше о деятельности ECFSPR - посетите наш сайт. 

Для более подробной информации, изучите отчет, полный текст которого - здесь.
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СРЕДНИЙ ВОЗРАСТ 

УСТАНОВЛЕНИЯ

ДИАГНОЗА

месяца

Карта стран,
которые предоставили 

информацию для отчета за 

2016 год

для ECFSPR

44 719
зарегистрированных пациентов в 31 стране  

количество пациентов на карте

Краткий отчет 2016 г. 2

BE  

1282

LT  

14

AT  

763

SI  

108
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52,4%



Соотношение дети-взрослые

• Соотношение дети-взрослые варьирует в разных странах.

• В некоторых странах только несколько отдельных центров направляют информацию для

ECFSPR.

Генетика

Мутация F508del в Европе • F508del - наиболее

частая мутация,

ведущая к МВ в

Европе.

• Люди с МВ

имеют две мутации, 

обуславливающие МВ, 

одна из которых 

наследуется

от матери, а другая -

от отца.

• Гомозиготы:  обе 

мутации 

одинаковые.

• Гетерозиготы:

обе мутации разные.

18%41%41%
F508del  

гомозиготы

F508del  

гетерозиготы

Прочие  

мутации

Дети и взрослые с МВ в Европе
>=18 лет

<18 лет

Прочие мутации 

F508del гетерозиготы

F508del гомозиготы
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22,5

22,0

21,5

Здоровые дети
21,0

20,5

20,0

2-7 8-11

Возраст

12-17 18-21 22-27 28-31

Возраст

32-37 38+

Медиана означает, 

что  50% значений выше, и

50% - ниже этого показателя.

ИМТ или индекс массы тела - это

показатель для определения 
статусапитания:

вес

рост2

z-критерий

ИМТ

Питание

• ОФВ1 является показателем, 

характеризующим функцию легких. Это 

- максимальный объем воздуха, который 

форсированно  выдыхается в первую 

секунду, после того, как будет сделан

глубокий вдох.

• ОФВ1% - это процентное отношение к 

среднему объему,  характерному для 

здоровых людей того же возраста,  пола 

и роста, который устанавливается в 

качестве 100%.

• Среди людей с МВ в возрасте 45 лет и 

старше чаще встречаются мутации, 

вызывающие более легкие формы МВ. 

Это влияет на  показатель функции 

легких среди людей с МВ данной 

возрастной группы.

• Значение z-показателя, равное 0, 

означает, что ИМТ -такой  же, как ИМТ 

здоровых детей того  же пола и возраста.

• С возраста 8 лет дети с МВ имеют более 

низкий средний ИМТ, чем здоровые дети 

того же возраста.

• Здоровые сверстники имеют ИМТ между

18 и 25.

• С возрастом у людей с МВ показатель ИМТ

растет.

• Среди людей с МВ в возрасте 38 лет и старше 

чаще встречаются мутации, вызывающие 

более легкие формы МВ. Это влияет на ИМТ 

взрослых данной возрастной группы.

Функция легких

Среднее значение Z-

критерия ИМТ среди детей

4

91%
Дети

ФУНКЦИЯ ЛЕГКИХ

68%
Взрослые

ФУНКЦИЯ ЛЕГКИХ

Здоровые сверстники

Люди с МВ

Дети с МВ

Среднее значение ИМТ 

среди взрослых
Взрослые с МВ
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Средний ОФВ1%

показывает, насколько  далек показатель

от среднегозначения среди референтной

группы населения.



Ферменты поджелудочной железы

• Ферменты, вырабатываемые поджелудочной железой, 

необходимы для переваривания и всасывания жиров и витаминов 

из пищи. У многих людей с МВ  выработка этих ферментов

блокирована и они вынуждены принимать заместительную терапию.

83%
Ферменты

поджелу-

дочной 

железы 83%
людей с МВ принимают 

панкреатические ферменты.*
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% больных МВ, которые принимают

заместительные ферменты поджелудочной железы



Инфекция

% хронически 

инфицированных Pseudomonas  

aeruginosa среди детей*

% хронически

инфицированных Pseudomonas  

aeruginosa среди взрослых*

31%
людей с МВ – легкие которых хронически 

инфицированы бактериями Pseudomonas 

aeruginosa.*

Pseudomonas

31%

* Кроме отсутствующих значений, а также 

информации от  стран с высоким % 

отсутствующей информации.
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Примечание: В Молдове и Румынии - менее 5 пациентов 

в возрасте 18  лет и старше, поэтому они исключены из

графика.



Ингаляционная терапия

Трансплантация

% людей с МВ,

использующих 

гипертонический раствор*

Количество людей с МВ  с 

трансплантатом легкого

% людей с МВ,

использующих антибиотики*

Люди с МВ,  

живущие с 

трансплантацией 

легкого

ЖЕНЩИНЫ:

5,7%

МУЖЧИНЫ

5,2%

ВСЕГО

5,4%

Люди с МВ,  

живущие с 

трансплантацией 

печени

ЖЕНЩИНЫ:

0,4%

МУЖЧИНЫ

0,7%

ВСЕГО

0,6%
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Ингаляции с антибиотиками 

назначаются для лечения 

бактериальной инфекции, специфичной 

для МВ, такой, как хроническая 

инфекция Pseudomonas aeruginosa.

Гипертонический раствор 

назначается для эвакуации вязкой 

мокроты из легких.

* Кроме отсутствующих значений, а также информации 

от  стран с высоким % отсутствующей информации.

Возраст
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