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Резюме

Оценки качества жизни, связанного со здоровьем 

детей, подростков и взрослых, больных муковисци-

дозом (МВ), позволяют выявить основные факторы, 

влияющие на качество их жизни. Одним из самых 

распространенных опросников КЖ для больных му-

ковисцидозом является CFQ-R, показавший надеж-

ность, валидность в разных странах в различных 

клинических исследованиях. Результаты исследова-

ний продемонстрировали, что важными факторами 

прогноза КЖ были ОФВ1%, пол, ИМТ, возраст и легоч-

ные обострения: ОФВ1 коррелировал с показателями 

шкал «Физическое функционирование» (r=0,27–0,76), 

«Восприятие здоровья» (r=0,34–0,66), «Респираторные 

симптомы» (r=0,36–0,47) и «Бремя лечения» (r=0,26–

0,39). Больные, у которых был эпидемический штамм 

LES Ps. aeruginosa, характеризовались более низкими 

баллами качества жизни. При сопоставлении шкал 

Госпитальной шкалы тревоги и депрессии (HADS) и 

доменов (шкал) CFQ-R было продемонстрировано, 

что даже при субклинически выраженной тревоге и 

депрессии (более 8 баллов по HADS) отмечалось сни-

жение показателей качества жизни, в частности для 9 

из 12  доменов  CFQ-R, особенно для шкалы «Эмоцио-

нальное функционирование» (p<0,001).

Женщины, больные муковисцидозом, имели бо-

лее низкие показатели качества жизни по сравнению 

с мужчинами, однако шкала «восприятие своего тела 

(image body) у них была выше. В одном исследовании 

было продемонстрировано, что ежедневная физи-

ческая активность способствовала большей вовле-

ченности в работу (р=0,024) и более позитивному 

настрою на будущее (р=0,032). Также улучшались по-

казатели качества жизни у семейных больных, у лиц с 

более высокой социальной активностью.

Заключение. На качество жизни больных муко-

висцидозом наибольшее влияние оказывали показа-

тели функции внешнего дыхания, обострения забо-

левания, наличие тревоги и депрессии. Для взрослых 

больных муковисцидозом подчеркивается важность 

семейных, профессиональных и социальных аспектов 

жизни. Результаты исследования специального опро-

сника для больных муковисцидозом CFQ-R показали 

его чувствительность, надежность.

Ключевые слова: качество жизни, муковисцидоз, 

опросник CFQ-R

Summary

Assessment of quality of life depending on the health 

of pediatric, adolescent and adult patients with cystic 
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fibrosis allow to identify the main factors that influence 

the quality of their lives. Оne of the most common QoL 

questionnaires for cystic fibrosis patients is CFQ-R, that 

has proven its reliability and validity in different countries 

and in various clinical trials. The results of the trials 

demonstrated that the important prognostic factors were 

FEV1%, gender, BMI, age, and pulmonary exacerbations: 

FEV1 correlated with such score indicators as «physical 

functioning» (r=0.27–0.76), «health erception» (r=0.34–

0.66), «respiratory symptoms» (r=0.36–0.47) and «bur-

den of treatment» (r=0.26–0.39). Patients with LES P. 

aeruginosa epidemic strain had lower quality of life 

scores. Comparison of Hospital Anxiety and Depression 

Score (HADS)  and CFQ-R  domains (scores) showed that 

even in case of subclinical anxiety and depression (over 

8 points according to HADS), the quality of life indicators 

were decreased, in particular in 9 out of 12 CFQ-R domains, 

especially for «emotional functioning» domain (p<0.001).

Female patients with cystic fibrosis had lower quality 

of life indicators compared to male patients, however, 

they had higher “body image” score. One study demon-

strated that everyday physical activity promoted higher 

work engagement (р=0.024) and more positive attitude 

towards the future (р=0.032). Also, quality of life 

indicators were better for patients living in a family, and 

patients with higher social activity.

Conclusion. Quality of life in CF patients is mainly 

under the influence of pulmonary function indicators, 

disease exacerbations, and anxiety and depression. 

For adult CF patients, family, professional and social 

aspects of life are highly critical. CFQ-R questionnaire 

for cystic fibrosis patients has proven its sensitivity and 

reliability.

Key words: quality of life, cystic fibrosis, question naire 
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Введение

За последние десятилетия увеличилась выживае-

мость больных муковисцидозом (МВ): снижаются по-

казатели смертности, средний возраст больных уже 

превышает 40 лет, при этом женский пол, этническая 

принадлежность, неправильное питание, более низ-

кая функция легких связаны с худшей выживаемо-

стью [1, 2]. Исследование в Австралии с 2005 по 2020 г. 

4601  больного МВ (52,5% мужчин и 47,5% женщин, 

у  которых МВ был диагностирован до шестинедель-

ного возраста или в результате неонатального/пре-

натального скрининга в 66,1% случаев) показало, что 

средний возраст дожития составил 54,0 года (95% ДИ 

51,0–57,04). Расчетная медиана выживаемости увели-

чилась с 48,9 года (95% ДИ 44,7–53,5) для больных МВ, 

родившихся в 2005–2009 гг., до 56,3 года (95% ДИ 51,2–

60,4) для родившихся в 2016–2020 гг. [3]. Установлено, 

что факторы, независимо связанные со снижением 

выживаемости, включают трансплантацию легких, 

низкий ОФВ1 и индекс массы тела (ИМТ) [3].

С увеличением общей выживаемости у пациентов 

чаще стали выявляться и другие хронические заболева-

ния: сахарный диабет, заболевания костно- мышечной 

системы, снижение фертильности, депрессия, трево-

жность и др. [4–7]. Лечение как основного, так и со-

путствующих заболеваний влияет на качество жизни, 

связанное со здоровьем (КЖ) подростков и взрослых 

больных МВ [8], поэтому оценка КЖ является обяза-

тельной при апробации новых методов лечения [9].

Для изучения КЖ предложены различные опросни-

ки. Существуют как общие опросники, которые исполь-

зуются независимо от патологии, так и специальные, 

разработанные для конкретного заболевания [10, 11].

Есть работы по оценке КЖ больных МВ с помо-

щью общего опросника SF-36, респираторной анке-

ты больницы Святого Георгия (SGRQ), предложенной 

в  первую очередь для пациентов с обструктивными 

заболеваниями легких, опросника по оценке боли 

(HAQ) [11–13]. В базах опросников по КЖ зарегистри-

рованы специально разработанные для МВ опро-

сники: Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ), Questions 

on Life Satisfaction Scale (FLZ-CF), Cystic Fibrosis Ques-

tionnaire-Revised (CFQ-R), Cystic Fibrosis Quality of Life 

Questionnaire (CFQoL) и другие [13–17].

В зарубежных исследованиях для оценки КЖ боль-

ных МВ наиболее широко применяются опросники 

CFQ-R и CFQoL [16–19]. В отечественных публикациях 

имеются единичные работы по изучению КЖ с помо-

щью опросников Health Utilities Index, SF-36 [20, 21].

Цель

Цель обзора  — обобщение данных современ-

ных исследований по выявлению социально-демо-

графических, клинических факторов, влияющих на 

показатели качества жизни подростков и взрослых, 

больных муковисцидозом. Учитывая популярность 

опросника CFQ-R в разных странах, большой объем 

проведенных исследований, малочисленность ис-

следований по КЖ в отечественной научной литера-

туре, в обзоре проанализированы исследования КЖ 

по опроснику CFQ-R.

Материалы и методы

Проведен поиск исследований по ключевым сло-

вам: «муковисцидоз (cystic fibrosis) и качество жизни 

(Quality of life)», «муковисцидоз (cystic fibrosis) и CFQ», 
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«муковисцидоз (cystic fibrosis) и CFQ-R» за период с 

2010 по 2023 г. в базах PubMed, РИНЦ.

ВОЗ  определяет качество жизни  как «восприя-

тие индивидами их положения в жизни в контексте 

культуры и систем ценностей, в которых они жи-

вут, и в соответствии с их собственными целями, 

ожиданиями, стандартами и заботами». В медицине 

изучают качество жизни, связанное со здоровьем, 

которое, как правило, включает в себя физическую 

оценку здоровья, эмоциональную, психологическую 

и социальную составляющие. С помощью этих шкал 

оценивается влияние заболевания и ограничений 

вследствие этого заболевания на жизнедеятель-

ность больного. В  специальных опросниках также 

есть шкалы оценки жалоб больного, его функцио-

нальных возможностей, связанных с конкретным за-

болеванием. 

Самым распространенным специальным опро-

сником КЖ для больных МВ в настоящее время явля-

ется CFQ-R, который переведен на 38 языков [22], что 

позволяет ученым проводить международные мно-

гоцентровые исследования. Он был разработан для 

систематического измерения респираторных и  же-

лудочно-кишечных симптомов, бремени лечения и 

ежедневной жизнедеятельности; продемонстрировал 

надежность, валидность и чувствительность в различ-

ных клинических испытаниях лекарственных средств 

[18, 19, 23–25], одобрен FDA (2009).

Электронная версия опросника доступна на ан-

глийском, английском для США, французском, не-

мецком, датском, испанском, португальском, поль-

ском языках. Идет процесс валидации и адаптации 

этого опросника на греческий, турецкий языки и 

иврит. Она находится в свободном доступе, уста-

навливается на компьютер, смартфон. Есть 4 версии 

CFQ-R: для подростков в возрасте 14 лет и старше 

и взрослых; для детей 12–13 лет; интервью детей в 

возрасте от 6 до 11  лет; для лиц, осуществляющих 

уход за детьми в возрасте от 6 до 13 лет [22, 23, 

26, 27]. 

Опросник CFQ-R+14 состоит из 50 вопросов, объ-

единенных в 12 доменов или шкал, оценивающих со-

стояние больного за предыдущие 2 нед. Шкалы «Фи-

зическое функционирование» (physical functio ning), 

«Ролевое функционирование» (role), «Жизнеспособ-

ность» (vitality), «Эмоциональное функциони рование» 

(emotional functioning), «Социальное функцио ниро-

вание» (social) подобны шкалам общих опросников, 

например, SF-36. Шкалы «Восприятие своего тела» 

(body image), «Нарушения пищевого поведения» (eating 

distur bances), «Бремя лечения» (treatment burden), 

«Восприятие здоровья» (health perceptions), «Про-

блемы с весом» (weight), «Респираторные симптомы» 

(respiratory symptoms) и «симптомы расстройства пи-

щеварения»  (digestive symptoms) измеряют выражен-

ность симптомов и последствия заболевания. Оценка 

по каждой шкале колеблется от 0 до 100, более высо-

кий балл соответствует лучшему качеству жизни [14, 

26, 27]. Время заполнения по инструкции составляет 

15 мин.

При подготовке систематического обзора ли-

тературы (базы данных MEDLINE, EMBASE, CENTRAL, 

CINAHL, psychINFO) было выявлено 1921 полнотек-

стовое исследование с применением CFQ-R, опубли-

кованное с января 1989 по апрель 2014 г., которые 

изучали взаимосвязь между социально-демографи-

ческими (возраст, пол, индекс массы тела, социально-

экономический статус, занятость) и клиническими 

параметрами у больных МВ в возрасте старше 14 лет 

[28]. Наиболее важными факторами прогноза КЖ были 

ОФВ1%, пол, ИМТ, возраст и легочные обострения [28]. 

ОФВ1 коррелировал со всеми доменами CFQ-R14+, 

за  исключением «Симптом расстройства пищеваре-

ния», «Социальное и эмоциональное функционирова-

ние». Больные МВ мужского пола сообщали о более 

высоких показателях шкалы «Физическое функцио-

нирование» и более низких показателях шкалы «Вос-

приятие своего тела», чем больные женского пола. 

ИМТ положительно коррелировал с шкалами «Вос-

приятие своего тела» и «Проблемы с весом», а воз-

раст отрицательно коррелировал с «Бремя лечения». 

Легочные обострения имели обратную корреляцию 

с несколькими доменами, включая «Респираторные 

симптомы», «Физическое и ролевое функционирова-

ние» [28]. 

Более старший возраст взрослых больных МВ по 

данным исследований достоверно связан с ухудшени-

ем «Физическое функционирования», «Эмоциональ-

ное функционирования», «Респираторные симп томы» 

и «Восприятие здоровья», а также с более высокими 

показателями шкалы «Бремя лечения» даже после 

корректировки по показателям функции легких, хро-

нического инфекционного статуса и легочных об-

острений [26, 28, 29]. В то же время есть исследова-

ние, в котором у взрослых с МВ восприятие болезни 

не менялось с возрастом или нарастанием тяжести 

заболевания, что позволило авторам работы предпо-

ложить, что восприятие болезни может развиваться в 

подростковом возрасте и в большей степени связано 

с психосоциальными, а не физическими аспектами КЖ 

[30]. Авторы делают вывод, что необходимо уделять 

больше внимания по объяснению болезни и измене-

нию восприятия болезни при консультировании под-

ростков и больных МВ молодого возраста. 

В проведенном метаанализе факторов, ассо-

циированных с показателями КЖ у подростков и 

взрослых, страдающих МВ, было показано, что ОФВ1 

коррелировал с показателями шкал «Физическое 
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функционирование» (r=0,27–0,76), «Восприятие  здо-

ровья» (r=0,34–0,66), «Респираторные симптомы» 

(r=0,36–0,47) и «Бремя лечения» (r=0,26–0,39) [28]. 

Значения ИМТ были связаны с показателями шкал 

«Восприятие своего тела» (r=0,28–0,54) и «Проблемы 

с весом» (r=0,43–0,47), а также с показателями шкал 

«Нарушения пищевого поведения» (r=0,16–0,44), 

«Восприятием здоровья» (r=0,14–0,30) и «Жизнеспо-

собность» (r=−0,24) [31]. С  учетом возраста, пола, 

ОФВ1, частоты легочных обострений и результатов 

посева мокроты ИМТ коррелировал со значениями 

доменов «Восприятие своего тела», «Проблемы с ве-

сом» и «Жизнеспособность» [31].

Показано, что частота легочных обострений была 

связана со значительно более низкими баллами во 

всех доменах CFQ-R, в частности, шкал «Физическое 

функционирование» (r=−0,35), «Жизнеспособность» 

(r=−0,25), «Ролевое функционирование» (r=−0,32), 

«Восприятие здоровья» (r=−0,30) и «Респираторные 

симптомы» (r=−0,27) [32]. Легочные обострения влия-

ли на показатели шкал «Респираторные симптомы», 

«Физическое функционирование», «Жизнеспособность», 

«Восприятие своего тела», «Нарушения пищевого по-

ведения», «Проблемы с весом» и «Ролевое функциони-

рование» [33].

Есть работы по показателям КЖ в зависимости 

от особенностей микробного пейзажа бронхиально-

го секрета. Больные, у которых был эпидемический 

штамм LES P. aeruginosa, характеризовались более 

низкими баллами шкал «Физическое функциониро-

вание», «Эмоциональное функционирование», «Роле-

вое функционирование», «Восприятие своего тела» и 

«Проблемы с весом», а также более высокими балла-

ми «Респираторные симптомы» и «Бремя лечения» по 

сравнению с больными МВ без LES P. aeruginosa [34]. 

В ряде исследований было показано, что тревога 

и депрессия отрицательно влияют на показатели КЖ 

[35–37]. Наличие депрессивных симптомов ухудшало 

показатели КЖ большинства доменов CFQ-R [38]. 

При сопоставлении шкал Госпитальной шкалы 

тревоги и депрессии (HADS) и доменов (шкал) CFQ-R 

было продемонстрировано, что даже при субклиниче-

ски выраженной тревоге и депрессии (более 8 баллов 

HADS) отмечалось снижение показателей «Эмоцио-

нальное функционирование», «Нарушение пищевого 

поведения» и «Восприятие своего тела» [39, 40]. В дру-

гой работе тревога и депрессия (HADS) были отрица-

тельными предикторами для 9 из 12 доменов CFQ-R, 

особенно для шкалы «Эмоциональное функциониро-

вание» (p<0,001) [41]. 

При измерении бремени симптомов (шкалы оценки 

симптомов — MSAS) они были разделены на три груп-

пы: психологические (MSAS-CF-PSYCH), желудочно-

кишечные симптомы (MSAS-CF-GI) и респираторные 

симптомы (MSAS-CF-RESP). Все группы бремени сим-

птомов были связаны с показателями шкал «Эмоцио-

нальное функционирование», «Респираторные симп-

томы», «Симптомы расстройства пищеварения» и 

«Проблемы с весом» (r=−0,11…−0,69) [42, 43].

Занятость, определяемая как текущее участие в 

работе при частичной или полной занятости, или уче-

ба в школе, была связана с более высокими баллами 

по всем доменам CFQ-R [44]. 

В международных реестрах МВ сообщалось о 

половых отличиях в выживаемости, причем худшие 

показатели были у женщин, больных МВ (38–40 лет). 

Во  многих исследованиях женщины с МВ отмечают 

более низкие оценки «Эмоциональное функциониро-

вание», «Социальное функционирование», «Респира-

торные симптомы», «Физическое функционирование» 

[40, 45–47]. Необходим анализ влияния физических 

упражнений на показатели КЖ и выживаемости боль-

ных МВ. Возможно, физические упражнения смогут 

улучшить КЖ пациенток. В частности, в польском ис-

следовании было продемонстрировано, что ежеднев-

ная физическая активность способствовала большей 

вовлеченности в работу (р=0,024) и более позитивно-

му настрою на будущее (р=0,032) [48].

Следует подчеркнуть, что женщины, страдающие 

МВ, в своих ответах продемонстрировали значитель-

но более высокие оценки в области восприятия своего 

тела по сравнению с мужчинами, больными МВ [29, 49, 

50]. Возможно это связано с теми представлениями, 

которые есть в обществе по поводу красоты мужско-

го и женского образов. В соответствии с этим больные 

МВ мужского пола хотят быть массивнее и мускули-

стее, и, таким образом, они менее довольны своим 

внешним видом, тогда как пациенты женского пола 

хотят быть стройнее (из-за модных стереотипов), и их 

вполне устраивает низкая масса тела [29, 49, 51]. Таким 

образом, усилия по оптимизации массы тела с меньшей 

вероятностью будут успешными у пациенток подростко-

вого возраста/взрослых женщин с недостаточным весом 

по сравнению с пациентами мужского пола. 

Очень немногие исследования изучали влияние 

семейного статуса на КЖ. Основное внимание уде-

лялось бремени ухода и качеству жизни родителей с 

детьми с МВ [16]. В одном исследовании наличие парт-

нера было предиктором удовлетворенности жизнью 

и одним из факторов поддержания хорошего качества 

жизни [51]. 

В метаанализе 1767 статей показано, что ухуд-

шение физического и психического здоровья было 

связано со снижением социальной активности и со-

циальной поддержки больных МВ [52]. Социальная 

изоляция коррелирует с негативными последствиями 

для здоровья населения в целом, а у больных МВ со-

циальная изоляция может создавать дополнительные 
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физиологические и психологические проблемы, вли-

яющие на клинические исходы и качество жизни [52]. 

Выявление негативных факторов качества жизни, 

связанного со здоровьем, может помочь предложить 

новые эффективные действия, в том числе и персона-

лизированные, основанные на результатах исследо-

вания качества жизни больного. 

Заключение

Оценка качества жизни, связанного со здоровьем 

детей, подростков и взрослых, больных муковисцидо-

зом, позволяет выявить основные факторы, влияющие 

на этот показатель. Наибольшее влияние оказывали 

показатели функции внешнего дыхания, обострения 

заболевания, наличие тревоги и депрессии даже при 

их субклинических проявлениях. Для взрослых боль-

ных муковисцидозом подчеркивается важность се-

мейных, профессиональных и социальных аспектов 

жизни. Результаты исследования специального опрос-

ника для больных муковисцидозом CFQ-R показали 

его чувствительность, надежность. Этот опросник ис-

пользуется сейчас во многих странах (переведен на 

38 языков). И поэтому может быть целесообразным 

организация перевода, апробация и валидация рус-

скоязычной версии опросника.
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