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XULOSA
Tadqiqot maqsadi. Mukovitsidoz bilan kasallangan 

bolada Trikafta preparati bilan oʻtkazilgan uch 
komponentli CFTR-modulyatsiyalovchi terapiyaning 
samaradorligini klinik, funksional va mikrobiologik 
koʻrsatkichlar dinamikasi asosida baholash.

Materiallar va usullar. Tadqiqotda RIPIAT Markazi­
da kuzatuvda boʻlgan, 2009-yilda tugʻilgan va genetik 
jihatdan tasdiqlangan mukovitsidoz tashxisiga ega be­
morning klinik holati tahlil qilindi. Tibbiy hujjatlar, klinik 
kuzatuv maʼlumotlari hamda instrumental va laborator 
tekshiruv natijalarining retrospektiv tahlili oʻtkazildi. 

Tadqiqot natijalari. Ikki yillik CFTR-modulyatsiya­
lovchi terapiya fonida bemorning umumiy holatida 
sezilarli ijobiy oʻzgarishlar qayd etildi. Tana vazni 44 
kg dan 54 kg gacha (10 kg ga), boʻy uzunligi 150 sm 
dan 154 sm gacha (4 sm ga) oshdi, tana massa indeksi 
esa 19,6 kg/m² dan 22,8 kg/m² gacha koʻtarildi. Oʻpka 
funksiyasini tavsiflovchi koʻrsatkichlarda ham ijobiy 
dinamika kuzatildi. Davolash boshlanishidan oldin 
mikrobiologik tekshiruvda Staphylococcus aureus va 
Pseudomonas aeruginosa aniqlangan boʻlsa, ikki yillik 
terapiyadan soʻng Pseudomonas aeruginosa aniqlan­
madi, Staphylococcus aureus esa saqlanib qoldi. 
Olingan natijalar bemorning nutritiv holati, nafas tizimi 
faoliyati hamda nafas yoʻllarining mikrobiologik holati 
yaxshilanganligini koʻrsatdi.

Xulosa. Oʻzbekiston Respublikasida mukovitsidoz 
bilan kasallangan bolada Trikafta preparatini qoʻl­
lashning ilk tajribasi davolashning yuqori klinik sama­
radorligini namoyon etdi. Terapiya jismoniy rivojlanish 
koʻrsatkichlarining yaxshilanishi, oʻpka funksiyasining 
oshishi hamda nafas yoʻllarida ko‘k yiring tayoqchasi 
kolonizatsiyasining kamayishi bilan kechdi.

Kalit soʻzlar: mukovitsidoz, bolalar, tashqi nafas 
funksiyasi, target terapiya, mikrobiologik status.

SUMMARY
Objective. To evaluate the effectiveness of triple 

CFTR modulator therapy (Trikafta) in a child with cystic 
fibrosis based on the dynamics of clinical, functional, and 
microbiological parameters.

Materials and methods. We present a clinical case of 
a female patient born in 2009 with a genetically confirmed 
diagnosis of cystic fibrosis, followed at the Republican 
Specialized Scientific and Practical Medical Center for 
Pediatrics of the Republic of Uzbekistan. A retrospective 
analysis of medical records, clinical follow-up data, and 
instrumental and laboratory findings was performed.

Results. An improvement in the patient’s overall 
condition was observed during two years of CFTR mod­
ulator therapy. Body weight increased by 10 kg (from 
44 to 54 kg), height increased by 4 cm (from 150 to 154 
cm), and body mass index rose from 19.6 to 22.8 kg/m². 
Pulmonary function parameters also demonstrated pos­
itive dynamics. Prior to therapy, microbiological exam­
ination revealed the presence of Staphylococcus aureus 
and Pseudomonas aeruginosa. After two years of treat­
ment, Pseudomonas aeruginosa was no longer detected, 
whereas Staphylococcus aureus persisted, indicating a 
significant improvement in nutritional status, respiratory 
function, and the microbiological profile.

Conclusion. The first experience of Trikafta therapy 
in a child with cystic fibrosis in the Republic of Uzbekistan 
demonstrated a pronounced positive clinical effect, man­
ifested by improvements in physical development and 
pulmonary function, as well as a reduction in respiratory 
tract colonization by Pseudomonas aeruginosa.

Keywords: cystic fibrosis, children, pulmonary func­
tion, targeted therapy, CFTR modulators, microbiologi­
cal status.

Муковисцидоз представляет собой моногенное 
заболевание, характеризующееся повышенной вяз-
костью секрета экзокринных желёз, что обусловлено 
мутациями в гене CFTR. Данный ген кодирует транс-
мембранный белок CFTR, выполняющий функцию 
хлорного канала на поверхности эпителиальных кле-
ток. Мутация в гене CFTR приводит к нарушению 
работы белка CFTR, что, в свою очередь, вызывает 

сбой в транспорте анионов хлора через клеточные 
мембраны. В результате этого происходит увеличе-
ние абсорбции катионов натрия, что влечёт за собой 
поступление воды в клетки и обезвоживание слизи. 
Это приводит к тому, что слизь становится густой и 
вязкой, что, в свою очередь, приводит к поражению 
дыхательной системы и пищеварительного тракта 
[1,2,9,10]. 
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Значимым результатом развития фармакотерапии 
муковисцидоза является современная стратегия, на-
правленная на восстановление структуры и нормаль-
ной функции белка CFTR [6,8,12].

Первым CFTR-модулятором, доступным для па-
циентов, гомозиготных по патогенному генетическо-
му варианту F508del, стала комбинация потенциато-
ра белка CFTR ивакафтора и корректора лумакафтора 
[4]. Корректоры позволяют мутантному белку CFTR 
пройти через систему внутриклеточного качествен-
ного контроля и занять правильное расположение на 
апикальной мембране [8,11]. Действие потенциато-
ров направлено на восстановление функции ионно-
го канала, образованного мутантным белком CFTR 
[7]. Сочетание потенциатора и корректора позволя-
ет корректировать дефект процессинга, вызванный 
генетическим вариантом F508del, и улучшать ми-
грацию зрелого белка к поверхности клеток [3,7]. 
Дальнейшее появление нового корректора элекса-
кафтора повысило эффективность таргетной терапии 
муковисцидоза [5]. 

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Изучить результаты эффективности первого при-

менения тройной CFTR – модулирующей тарапии у 
детей с муковисцидозом в Республике Узбекистан. 

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Работа выполнена на основе ретроспективного 

анализа медицинской документации: историй разви-
тия ребёнка, стационарных карт и консультативных 

заключений специалистов. Под наблюдением на-
ходился пациент 2009 года рождения. Диагноз му-
ковисцидоз впервые верифицирован в январе 2017 
года в Республиканском центре скрининга матери и 
ребёнка МЗ РУз: потовый тест показал 119 ммоль/л, 
диагноз подтверждён молекулярно-генетически; 
у пациента обнаружена гетерозиготная мутация 
F508del гена CFTR. В 2022 году при микробиоло-
гическом исследовании мазка из зева выделены S. 
aureus и P. aeruginosa. С июля 2024 года пациенту 
назначена CFTR-модулирующая терапия препаратом 
«Трикафта». Контроль эффективности лечения вклю-
чал спирометрические показатели − ФЖЕЛ и ОФВ1, 
антропометрические параметры, микробиологиче-
ские данные мазков из носоглотки и зева, а также ча-
стоту стационарных госпитализаций.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
Пациент проходит лечение и наблюдение в 

Республиканском специализированном научно-прак-
тическом медицинском центре педиатрии. Спустя 
два года от начала таргетной терапии зафиксирована 
положительная динамика по всем отслеживаемым 
параметрам. Сравнительный анализ антропометри-
ческих и функциональных показателей до и после 
лечения приведён в таблице 1: данные демонстри-
руют улучшение нутритивного статуса, физическо-
го развития и вентиляционной функции лёгких, что 
подтверждает выраженный клинический эффект про-
водимой терапии. 

Таблица 1 
Сравнительная характеристика показателей до и спустя 2 года терапии

Показатели До таргетной терапии 2 года терапии Прирост
Масса тела 44 кг 54 кг 10 кг 
Рост 150 см 154 см 4 см 
ИМТ 19,6 кг/м2 22,8 кг/м2 3,2 кг/м2 
ФЖЕЛ 72,75% 85% 12,25% 
ОФВ1 80,01% 90,0% 9,9% 

 
За два года лечения масса тела пациентки вы-

росла с 44 до 54 кг − прибавка составила 10 кг. Этот 
показатель имеет принципиальное значение при МВ: 
нарастание массы тела отражает восстановление пи-
щеварительной функции, улучшение усвоения пита-
тельных веществ и нормализацию энергетического 
баланса. Достаточный нутритивный статус законо-
мерно ассоциирован с более лёгким течением болез-
ни и лучшими вентиляционными показателями.

Рост за тот же период увеличился со 150 до 154 
см, то есть на 4 см. С учётом подросткового возрас-
та пациентки, когда линейный рост физиологически 
замедляется, даже такая прибавка свидетельствует 
о сохранности процессов физического созревания и 
положительном влиянии терапии на общее соматиче-
ское состояние.

Индекс массы тела за период наблюдения вырос 
с 19,6 до 22,8 кг/м², то есть на 3,2 кг/м², достигнув 
нормативных возрастных значений. ИМТ относит-
ся к наиболее информативным критериям ответа на 

CFTR-модуляторную терапию: его повышение ин-
тегрально отражает восстановление функции желу-
дочно-кишечного тракта и нормализацию обменных 
процессов в целом. Параллельно с антропометриче-
скими сдвигами зафиксировано заметное улучшение 
вентиляционной функции. ФЖЕЛ поднялась с 72,75% 
до 85%, прирост составил 12,25%. Полученные циф-
ры говорят о снижении выраженности вентиляцион-
ных нарушений, восстановлении упругих свойств 
лёгочной ткани и расширении функционального ре-
зерва дыхательной системы. ОФВ1 – показатель, тра-
диционно используемый для оценки бронхиальной 
проходимости и тяжести лёгочного поражения при 
МВ, – вырос с 80,01% до 90,0%, абсолютный прирост 
составил 9,9%. Подобная динамика однозначно ука-
зывает на улучшение проходимости воздухоносных 
путей, стихание хронического воспаления и повыше-
ние эффективности лёгочной вентиляции.

Микробиологическое исследование отделяемого 
ротоглотки, выполненное в 2022 году до назначения 
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таргетной терапии, выявило присутствие двух пато-
генов − S. aureus и P. aeruginosa. Последний общепри-
знанно считается одним из главных факторов, опре-
деляющих темп прогрессирования бронхолёгочного 
поражения при МВ: его хроническая персистенция 
ускоряет падение лёгочной функции, увеличивает 
частоту обострений и ухудшает отдалённый прогноз.

Повторное микробиологическое обследование 
2026 года, проведённое после длительного кур-
са «Трикафты», обнаружило принципиально иную 
картину. В исследуемом материале выявлен толь-
ко S. aureus − P. aeruginosa в посеве отсутствовала. 
Трансформация микробного пейзажа дыхательных 
путей свидетельствует о существенном снижении ин-
фекционной нагрузки на фоне CFTR-модуляторной 
терапии.

Воздействие препарата на белок CFTR восста-
навливает его функциональную активность, что 
влечёт за собой улучшение гидратации эпителия 
дыхательных путей, нормализацию мукоцилиарного 
транспорта и снижение вязкости бронхиального се-
крета. В совокупности эти изменения делают среду 
дыхательных путей менее пригодной для длитель-
ной персистенции P. aeruginosa − одного из наиболее 
опасных патогенов при МВ.

Исчезновение P. aeruginosa при контрольном 
обследовании через четыре года наблюдения заслу-
живает особого внимания. Принимая во внимание 
высокую адаптационную способность этого возбу-
дителя и его склонность к формированию стойкой 
хронической инфекции у больных муковисцидозом, 
элиминация патогена представляет собой значимый 
положительный клинический результат. Снижение 
микробной нагрузки потенциально уменьшает ин-
тенсивность воспалительного процесса в бронхо-
лёгочной системе, сокращает число инфекционных 
обострений и способствует стабилизации вентиляци-
онной функции.

Трансформация микробного спектра с элими-
нацией P. aeruginosa в сочетании с улучшением 
антропометрических и спирометрических показа-
телей представляет собой весомое свидетельство 
эффективности «Трикафты» у данного пациента. 
Совокупность зафиксированных изменений под-
тверждает способность препарата воздействовать на 
ключевое патогенетическое звено заболевания, обе-
спечивая не просто стабилизацию, но и устойчивое 
долгосрочное улучшение состояния больного.

ВЫВОД
Первый в Республике Узбекистан опыт при-

менения «Трикафты» у ребёнка с муковисцидозом 
показал убедительный терапевтический результат: 
нутритивный статус пациента улучшился, вентиля-
ционная функция лёгких возросла, а микробиоло-
гический профиль дыхательных путей претерпел 
благоприятные изменения. Зафиксированные сдвиги 
подтверждают патогенетическую состоятельность 
CFTR-модуляторной терапии и её весомый вклад в 

стабилизацию течения заболевания и улучшение от-
далённого прогноза у детей с муковисцидозом. 
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ОСОБЕННОСТИ МИКРОБИОЛОГИЧЕСКОГО СПЕКТРА 
ПАТОГЕННЫХ МИКРООРГАНИЗМОВ, КОЛОНИЗИРУЮЩИХ 
ДЫХАТЕЛЬНЫЕ ПУТИ У ДЕТЕЙ С МУКОВИСЦИДОЗОМ

Узакова Ш.Б., Шамсиев Ф.М., Азизова Н.Д., Каримова М.Х., Алиев А.О., 
Ахунджонова Ш.Ю., Турсунова Ю.А. 
Республиканский специализирᴏванный научнᴏ-практический медицинский центр 
педиатрии, г. Ташкент

XULOSA
Tadqiqot maqsadi. Mukovitsidoz bilan kasallangan 

bolalarda nafas yoʻllari patogenlarining mikrobiologik 
xususiyatlarini oʻrganish. 

Materiallar va usullar. Kuzatuv ostida 0 oydan 14 
yoshgacha boʻlgan, mukovitsidoz bilan kasallangan 106 
nafar bemor boʻldi. Mikrobiologik tadqiqotlar Namangan 
viloyati bolalar koʻp tarmoqli tibbiyot markazida va 
Respublika ixtisoslashtirilgan pediatriya ilmiy-amaliy 
tibbiyot markazi laboratoriyasida olib borildi va 
zamonaviy klinik mikrobiologiya standartlariga muvofiq 
oʻtkazildi. 

Tadqiqot natijalari. Pseudomonas aeruginosa bilan 
nafas yoʻllarining kolonizatsiyasi mukovitsidozli bemor 
bolalarning 45,3% ida, shu jumladan monokultura 
va mikrob uyushmalarida aniqlangan. P. aeruginosa 
koʻpincha Staphylococcus aureus bilan birgalikda 
aniqlangan (P. aeruginosa bilan barcha mikrob 
assotsiatsiyalarning 53,8%i), bu bemorlarning ushbu 
toifasida aralash infeksiyaning yuqori tarqalishini 
koʻrsatadi.

Xulosa. Olingan maʼlumotlar, patogenlarni oʻz 
vaqtida aniqlash va antibiotiklarga qarshilikning 
mahalliy profilini hisobga olgan holda antibakterial 
terapiyani oqilona tanlash uchun mukovitsidoz bilan 
kasallangan bolalarda muntazam mikrobiologik 
monitoring zarurligini tasdiqlaydi.

Kalit soʻzlar: mukovitsidoz, qoʻzgʻatuvchi, bolalar, 
Pseudomonas aeruginosa.

SUMMARY
Objective. To study the microbiological characteris­

tics of respiratory tract pathogens in children with cystic 
fibrosis.

Materials and methods. We examined 106 children 
diagnosed with cystic fibrosis aged from birth to 14 years. 
Microbiological studies were performed at the laborato­
ry of the Namangan Region Center for Pediatrics and the 
laboratory of the Republican Specialized Scientific and 
Practical Medical Center for Pediatrics of the Ministry 
of Health of the Republic of Uzbekistan. The studies were 
conducted in accordance with modern clinical microbi­
ology standards.

Results. Respiratory tract colonization by 
Pseudomonas aeruginosa was detected in 45.3% of chil­
dren with cystic fibrosis, occurring as both monocultures 
and microbial associations. P. aeruginosa was most fre­
quently identified in combination with Staphylococcus 
aureus (53.8% of all microbial associations involving P. 
aeruginosa), indicating a high prevalence of mixed infec­
tions in this patient cohort.

Conclusion. The obtained data confirm the necessity 
of regular microbiological monitoring in children with 
cystic fibrosis to ensure timely pathogen identification 
and the rational choice of antibacterial therapy, taking 
into account the local antibiotic resistance profile.
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У детей с муковисцидозом микрофлора дыха-
тельных путей и микробиом кишечника играют важ-
ную роль, поскольку они подвержены хроническим 
инфекциям и нарушениям пищеварения, связанным 
с этим заболеванием. Изменение микробиома, как в 

легких, так и в кишечнике, может усугублять течение 
муковисцидоза и влиять на общее состояние здоро-
вья ребенка.   Ряд научных работ свидетельствует о 
том, что видовой состав микробиома желудочно-ки-
шечного тракта и органов дыхания у детей, страдаю-


