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Анотація. У пацієнтів, що хворіють на муковісцидоз, тягар хвороби 

багатогранний, і симптоми захворювання можуть коливатися за інтенсивністю 

протягом життя. Особи, що доглядають за хворими на муковісцидоз, також 

можуть відчувати тривожні симптоми. Останні розробки в лікуванні 

муковісцидозу, включаючи високоефективну модуляторну терапію і нові 

рекомендації щодо паліативної допомоги, можуть допомогти полегшити 

симптоми. Мета роботи полягає у визначенні основних принципів паліативної 

допомоги хворим на муковісцидоз. Результати роботи демонструють, що 

нещодавні розробки в лікуванні муковіцидозу призвели до зменшення фізичних 

симптомів у хворих.  

Ключові слова: муковісцидоз, паліативна допомога, якість життя. 

 

Актуальність. Тягар хвороби, який відчувають люди з муковісцидозом 

та особи, які за ними доглядають, можна охарактеризувати проблемами в 

багатьох сферах (наприклад, фізичні симптоми, психологічний дистрес та 

навантаження на опікунів). Тяжкість цього тягаря різниться у хворих і може 

коливатися протягом життя та поступово погіршуватися в контексті 

прогресуючої хвороби. Проте нещодавні досягнення в нових методах лікування 

муковісцидозу допомогли усунути симптоми та зменшити тягар хвороби. 

Зокрема, розробка високоефективного модулятора регулятора трансмембранної 
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провідності муковісцидозу CFTR зменшила тяжкість фізичних симптомів у 

багатьох хворих. Нещодавні рекомендації щодо надання паліативної допомоги 

та визнання цінності ранньої та постійної паліативної допомоги при 

муковісцидозі допомогло багатьом медичним працівникам запровадити нові 

підходи до виявлення та усунення джерел дистресу серед пацієнтів та осіб, що 

доглядають за ними.  

Мета. Визначити основні принципи паліативної допомоги пацієнтам з 

муковісцидозом. 

Матеріали та методи. Був проведений всебічний огляд та аналіз 

наукових статей з питань паліативної допомоги хворим з муковісцидозом. 

Результати. Симптоми за своєю суттю суб’єктивні. У популяціях із 

серйозними хронічними захворюваннями, такими як муковісцидоз, 

спостерігаються дуже суттєві варіації у переживанні симптомів і ступені 

зв’язку симптомів з дистресом. Клінічні спостереження показують, що 

страждання хворих від фізичних і психологічних симптомів є дуже 

поширеними і часто значно знижують якість життя. Це явище відоме як тягар 

симптомів. 

У клінічних дослідженнях симптоми часто вважають результатом, про 

який повідомляє пацієнт, і дослідження зазвичай вимірюють тягар симптомів за 

наявністю різноманітних симптомів і однієї або двох характеристик, таких як 

інтенсивність або частота. Цей підхід до вимірювання спрощує клінічну 

реальність, яка є набагато складнішою. Симптоми є багатовимірним явищем, і 

клініцисти зазвичай можуть отримати детальнішу інформацію, оцінюючи 

кожну характеристику окремо. 

Відповідно, кожен симптом можна охарактеризувати ступенем, в якому 

він негативно впливає на фізичне функціонування, настрій та інші аспекти 

психологічного благополуччя, рольове функціонування та стосунки з іншими 

людьми, а також загальну якість життя. Симптоми також можуть 

характеризуватися значенням, яке їм приписується; пацієнти можуть описувати 

симптом з точки зору пошкодження органу, погіршення хвороби, потреби в 
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зміні терапії або з точки зору його впливу на сімейний тягар. 

Ця велика кількість клінічної інформації про симптоми, які відчувають 

люди з муковісцидозом, часто впливає на підходи до лікування. Оцінка 

симптомів може керувати вибором методів симптоматичного лікування, а 

також може висвітлити етіологію або патофізіологію симптому, на який буде 

спрямована терапія. 

Численні дослідження показали високу поширеність і багатовимірність 

симптомів. Визначено в ході досліджень, що муковісцидоз схожий на інші 

хронічні захворювання з точки зору тягаря [1]. Дорослі з муковісцидозом 

частіше повідомляють про тягар фізичних симптомів, ніж діти чи підлітки, саме 

жінки та літні люди мають відносно вищу поширеність та тяжкість симптомів. 

Найбільш поширеними фізичними симптомами є кашель, задишка, втома, 

виділення з носових пазух, труднощі зі сном і біль. Кашель, задишка, виділення 

з носових пазух і втома часто оцінюються як найважчі або тривожні симптоми.  

Важливо оцінити тягар фізичних симптомів, враховуючи його міцний 

зв’язок із якістю життя, пов’язаною зі здоров’ям. Дослідження підлітків і 

дорослих, які отримували лікування в центрах, що спеціалізуються на терапії 

муковісцидозу, показують, що більший симптомний тягар і негативний вплив 

фізичних симптомів на стан пацієнта також можуть бути пов’язані з 

погіршенням легеневої функції (нижчий прогнозований ОФВ1%), що може 

призвести до погіршення якості життя [2]. 

Психологічні симптоми також є поширеними та виснажливими серед 

пацієнтів із муковісцидозом. Нещодавнє дослідження виявило, що почуття 

депресії та тривоги були більш частими джерелами тягаря хвороби, ніж 

більшість фізичних симптомів, що свідчить про потенційно більший вплив 

психологічних симптомів на тягар в епоху високоефективної модуляторної 

терапії [3]. Хворі на муковісцидоз повідомляють про вищий рівень депресії та 

тривоги, ніж загальна популяція. Почуття дратівливості, смутку або 

занепокоєння, які часто є симптомами депресії або тривоги, є одними з 

найбільш тривожних симптомів, про які повідомляють хворі. Було виявлено, 
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що симптоми депресії та тривоги пов’язані з шлунково-кишковими та 

респіраторними симптомами дистресу, а також з частими легеневими 

загостреннями, погіршенням функції легенів, посиленням медичної допомоги 

[4]. 

У недавньому дослідженні було виявлено, що психологічні та фізичні 

симптоми взаємодіють [5]. Зокрема, пацієнти вважали, що поганий настрій 

підриває їхню прихильність до лікування, загострення муковісцидозу 

викликають відчуття втрати контролю, а посилення тяжкості одного типу 

симптому (фізичного чи психологічного) посилює тягар іншого. 

Виявлено психологічний тягар серед конкретних підгруп людей із 

муковісцидозом. Наприклад, люди з супутнім цукровим діабетом повідомили 

про негативні почуття щодо діагнозу діабету, збільшення тягаря від лікування 

двох хронічних захворювань. Люди з муковісцидозом, які не можуть проходити 

лікування модуляторами CFTR, повідомили про почуття смутку, розчарування 

та безнадії. Хворі, що лікуються модуляторами, відчувають менший 

психологічний тягар, але повідомляють про постійну тривогу та страх.  

Психологічний дистрес дуже поширений серед тих, хто доглядає за 

пацієнтами з муковісцидозом, які також мають вищі показники депресії та 

тривоги порівняно із загальною популяцією.  

Таким чином, епідеміологічні дані підкреслюють необхідність оцінки як 

фізичних, так і психологічних симптомів як у дорослих, так і у дітей з 

муковісцидозом, а також у членів сім’ї пацієнтів, яка їх доглядає. Оцінка 

симптомів як частина ширшої оцінки якості життя є найкращою практикою 

паліативної допомоги, і її слід проводити неодноразово, щоб зафіксувати зміни, 

які відбуваються з часом. 

Паліативна допомога — це клінічний підхід, який забезпечує 

міждисциплінарна команда медичних працівників для зменшення тягаря 

симптомів і покращення якості життя пацієнтів із серйозними хронічними 

захворюваннями та їхніх родин. Донедавна не було рекомендацій щодо надання 

паліативної допомоги пацієнтам з муковісцидозом. У 2017 році Фонд 
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кістозного фіброзу скликав комітет для розробки рекомендацій щодо надання 

паліативної допомоги хворим з цим діагнозом та членам їхніх родин. Це 

включало визначення паліативної допомоги при муковісцидозі. Головними 

принципами надання паліативної допомоги є її зосередження на зменшенні 

фізичних та емоційних симптомів і покращенні якості життя людей з 

муковісцидозом протягом усього життя. Паліативна допомога здійснюється 

поряд із звичайним лікуванням і є індивідуальною відповідно до цілей, 

сподівань і цінностей кожної людини з муковісцидозом. Рекомендовано 

проводити повторні скринінги протягом усього періоду захворювання на низку 

незадоволених потреб, включаючи фізичні та психологічні симптоми, проблеми 

зі спілкуванням і практичні проблеми хворих на муковісцидоз, а також 

перевірку на тягар серед осіб, що доглядають за ними. 

Висновки. Дистрес-симптоми можуть значно відрізнятися залежно від 

віку пацієнта, тяжкості захворювання та багатьох інших характеристик, 

включаючи поточне використання методів лікування. Модулятори CFTR 

змінюють поширеність і тяжкість симптомів муковісцидозу, особливо серед 

молодих пацієнтів, які почали терапію у більш ранньому віці. За допомогою 

запропонованого регулярного скринінгу, який не обмежується виключно 

фізичними симптомами, але й виявляє інші типи проблем хворих, медичні 

працівники можуть визначати джерела дистресу та пропонувати ефективні 

індивідуальні заходи для вирішення цих проблем та покращення якості життя. 

В даний час не всі люди, що хворіють на муковісцидоз, можуть 

проходити лікування модуляторами CFTR, оскільки вони не пристосовані до 

усіх генетичних варіантів муковісцидозу. Крім того, немає даних про 

довгострокові наслідки терапії модуляторами CFTR, і невідомо, чи можуть 

симптоми знову з’явитися з часом. Необхідно докласти зусиль, щоб оцінити 

довгостроковий вплив паліативної допомоги та терапії модуляторами CFTR на 

якість життя хворих та тягар симптомів, а також визначити їх вплив на 

результати лікування муковісцидозу. 

Ще одна сфера, яка потребує додаткового вивчення, — це 



60 

довгостроковий вплив модуляторів CFTR на психічне здоров’я пацієнтів. 
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