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•	Диагностика наследственного панкреатита 
проводится с помощью легкодоступных ана-
лизов сыворотки крови. 

•	Мутации генов PRSS1, SPINK1 и CFTR являются 
наиболее распространенными дефектами, вы-
зывающими наследственный панкреатит. 

•	Пациенты с наследственным панкреатитом 
подвержены высокому риску развития адено-
карциномы ПЖ.
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поджелудочной железы
На прием обратилась 29-летняя женщина, имеющая 
в анамнезе три эпизода острого панкреатита на фоне 
муковисцидоза (МВ). Ей установили диагноз МВ в 
возрасте 16 лет вследствие частых рецидивирующих 
пневмоний, синуситов и других респираторных забо-
леваний. Генетически она является гетерозиготой по 
мутациям (60; и $<55( в гене CFTR. Из-за обостре-
ний МВ в виде легочной патологии, 1–2 раза в год она 
проходила лечение в стационаре. Год назад у нее было 
обнаружено снижение уровня фекальной эластазы, 
свидетельствующее о недостаточности функции под-
желудочной железы (Пǒ). 
Пациентка сообщила, что в анамнезе у неё три эпи-
зода острого панкреатита, при которых она была го-
спитализирована в стационар на срок до недели во 
всех трех случаях. В каждом случае ее беспокоила 
интенсивная боль в животе, а также отмечались повы-
шенные уровни липазы в крови (более 1500 единиц). 
Между этими обострениями никакого дискомфорта 
она не  ощущала. 
В анамнезе у нее были выявлены� МВ, мальформа-
ция &KLDUL, умеренная депрессия, оперативные вме-
шательства по поводу вентральной грыжи (2 раза) и 
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холецистэктомии. Никакой генетической предрасполо-
женности в отношении заболеваний Пǒ или МВ паци-
ентка не отмечала. Два сканирования (компьютерная 
томография) в течение прошлого года, а также прове-
дение холецистэктомии несколько месяцев назад ис-
ключили билиарный генез ее панкреатита. Тем не ме-
нее, у нее обнаружены кальцификаты и атрофия Пǒ. 
Уровни триглицеридов и кальция в крови нормальные, 
она не употребляет алкоголь и не курит.
Пациентка должна продолжать избегать приема ал-
коголя и табакокурения, поскольку это может спо-
собствовать прогрессированию симптомов панк-
реатита. Кроме того, панкреатит может обостряться 
вследствие эмоционального стресса и потребления 
продуктов с высоким содержанием жиров. Наша па-
циентка должна быть уверена, что она продолжает со-
блюдать здоровую диету с низким содержанием жи-
ров. Направление пациентки к диетологу может стать 
полезной опцией. Генетическое тестирование следует 
провести с целью определения наличия мутации гена 
SPINK1 и его возможного влияния на патологический 
процесс. Генетическое исследование часто выпол-
няется для скрининга патологии генов PRSSI, CFTR, 
SPINK1 и CTRC. Несмотря на это, определение того, 
как и какие гены могут или не могут быть вовлечены, 
кардинально не изменит наш подход к тактике веде-
ния пациентки и стратификацию риска развития зло-
качественной опухоли Пǒ.
При лечении панкреатита у нашей пациентки перво-
начальным пунктом врачебного подхода является кон-
троль боли. Затем ей следует пройти компьютерную 
и�или магнитно-резонансную холангиопанкреатогра-
фию для изучения состояния протоков Пǒ, определе-
ния наличия в них патологических изменений, кото-
рые подлежат эндоскопическому или хирургическому 
лечению. Известно, что при гетерозиготном варианте 
CFTR мутации могут вызывать панкреатит только при 
наличии pancreas divisum. Если компьютерная томо-
графия или магнитно-резонансная холангиопанкреа-
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.e\ ZordV: KHUHGLWDU\ SDQFUHDWLWLV, F\VWLF ÀEURVLV, SDWKR-
JHQHVLV, PDQDJHPHQW DSSURDFK, ULVN RI SDQFUHDWLF FDQFHU
$ 29-\HDU-ROG IHPDOH SUHVHQWV IRU HYDOXDWLRQ RI WKUHH HSL-
VRGHV RI DFXWH SDQFUHDWLWLV LQ WKH FRQWH[W RI KDYLQJ F\VWLF 
ÀEURVLV (&)). 6KH ZDV GLDJQRVHG DW DJH 16 ZLWK &) GXH 
WR UHFXUUHQW SQHXPRQLDV, VLQXV GLVHDVH, DQG UHVSLUDWRU\ 
DLOPHQWV. 6KH LV KHWHUR]\JRXV IRU WKH (60; DQG $<55( 
PXWDWLRQV LQ WKH CFTR JHQH. 2Q DYHUDJH VKH LV DGPLWWHG 
WR WKH KRVSLWDO 1–2 WLPHV SHU \HDU IRU &) ÁDUHV GXH WR KHU 
OXQJ G\VIXQFWLRQ. 2QH \HDU DJR VKH KDG D IHFDO HODVWDVH 
SHUIRUPHG VKRZLQJ VKH ZDV SDQFUHDWLF VXIÀFLHQW.
7KH ZRPDQ UHSRUWV KDYLQJ WKUHH GLVFUHHW HSLVRGHV RI 
DFXWH SDQFUHDWLWLV ZKHUH VKH ZDV KRVSLWDOL]HG IRU XS 
WR D ZHHN LQ DOO WKUHH LQVWDQFHV. ,Q HDFK FDVH VKH KDG 
FRQVLGHUDEOH DPRXQWV RI DEGRPLQDO SDLQ DQG UHFRUG-
HG OLSDVH YDOXHV RYHU 1500. 6KH FODLPV WR IHHO ÀQH LQ 
EHWZHHQ HSLVRGHV.
+HU SDVW PHGLFDO KLVWRU\ LQFOXGHV F\VWLF ÀEURVLV, &KLDUL 
PDOIRUPDWLRQ, PLOG GHSUHVVLRQ, VWDWXV SRVW YHQWUDO 
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тография предоставляют доказательства обструкции 
малого протока, мы можем решить проблему эндоско-
пически с помощью эндоскопической ретроградной 
холангиопанкреатографии.

KHUQLD UHSDLU WLPHV WZR, VWDWXV SRVW OXQJ HPEROL]DWLRQ, 
DQG VWDWXV SRVW FKROHF\VWHFWRP\. 6KH UHSRUWV QR IDPL-
O\ KLVWRU\ RI SDQFUHDWLF GLVHDVH RU RI &). 7ZR &7 VFDQV 
ZLWKLQ WKH SDVW \HDU VKRZ DQG D FKROHF\VWHFWRP\ D IHZ 
PRQWKV DJR UXOHG RXW ELOLDU\ GLVHDVH DV D FDXVH RI KHU 
SDQFUHDWLWLV. 6KH GRHV KRZHYHU KDYH H[WHQVLYH FDOFL-
ÀFDWLRQV DQG SDQFUHDWLF DWURSK\. +HU WULJO\FHULGH DQG 
FDOFLXP OHYHOV DUH QRUPDO DQG VKH GRHV QRW GULQN DOFR-
KRO QRU GRHV VKH VPRNH.
0RVW LPSRUWDQWO\, WKH SDWLHQW PXVW FRQWLQXH WR DYRLG DO-
FRKRO DQG WREDFFR DV WKHVH WR[LQV FDQ FRQWULEXWH WR SUR-
JUHVVLRQ RI KHU SDQFUHDWLWLV V\PSWRPV. +HU SDQFUHDWLWLV 
FDQ DOVR EH H[DFHUEDWHG GXH WR HPRWLRQDO VWUHVV DQG 
KLJK LQWDNH RI GLHWDU\ IDW. 2XU SDWLHQW QHHGV WR PDNH VXUH 
VKH FRQWLQXHV WR WU\ DQG HDW D KHDOWK\, ORZ-IDW GLHW. 5HIHU-
ULQJ WKH SDWLHQW WR D QXWULWLRQLVW PD\ EH EHQHÀFLDO. *HQHW-
LF WHVWLQJ FRXOG EH SHUIRUPHG WR GHWHUPLQH LI WKHUH PD\ 
EH D SPINK1 PXWDWLRQ WKDW LV FRQWULEXWLQJ WR WKH SURE-
OHP. *HQHWLF WHVWLQJ LV RIWHQ GRQH WR ORRN DW WKH PRSS1, 
CFTR, SPINK1, DQG CTRC JHQHV. 'HWHUPLQLQJ ZKDW RWKHU 
JHQHV PD\ RU PD\ QRW EH LQYROYHG ZLOO QRW FKDQJH RXU 
PDQDJHPHQW DSSURDFK RU KHU FRQGLWLRQ DQG ULVN VWUDWLI\ 
KHU IRU HYHQWXDOO\ GHYHORSLQJ D SDQFUHDWLF PDOLJQDQF\.
,Q PDQDJLQJ RXU SDWLHQW·V SDQFUHDWLWLV, WKH PRVW LPSRUW-
DQW LQLWLDO WUHDWPHQW LV SDLQ FRQWURO. 1H[W, WKH SDWLHQW 
VKRXOG KDYH D &7 VFDQ DQG�RU 05&3 SHUIRUPHG WR ORRN 
LQWR WKH GXFWDO DQDWRP\ RI WKH SDQFUHDV DQG VHH LI WKHUH 
LV DQ\WKLQJ REVWUXFWLYH WKDW FRXOG EH WUHDWHG HQGRVFRS-
LFDOO\ RU VXUJLFDOO\. :H NQRZ WKDW LQ WKH KHWHUR]\JRXV 
CFTR�SDQFUHDWLWLV SDWWHUQ, WKH CFTR PXWDWLRQV PD\ RQO\ 
FDXVH SDQFUHDWLWLV LQ WKH SUHVHQFH RI SDQFUHDWLF GLYL-
VXP. ,I WKH &7 VFDQ RU 05&3 VKRZV HYLGHQFH RI REVWUXF-
WLRQ RI WKH PLQRU GXFW, ZH PD\ EH DEOH WR À[ WKH LVVXH 
HQGRVFRSLFDOO\ ZLWK (5&3.


