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Обследовано 100 пациентов с муковисцидозом в возрасте от 0 до 18 лет и 58 здоровых детей в Москве, Красно-
ярске и Ставрополе. У всех пациентов определяли концентрацию α-1-3-дефензина (HNP1-3), кателицидина (LL-37) 
и кальцидиола в сыворотке крови. Выявлено значимое ухудшение обеспеченности витамином D по мере взросления 
детей. Показано, что уровень HNP1-3 выше 4270 пг/мл выявляется достоверно чаще у подростков, и, напротив, в 
группе пациентов младше 3 лет уровень HNP1-3 менее 2980 пг/мл определяется чаще, чем у старших детей (крите-
рий χ2, p=0,008). Уровень LL-37 был практически одинаков во всех возрастных группах. Пациенты с муковисцидозом 
характеризуются достоверно более низкими уровнями кальцидиола сыворотки – 25,1 [16,6–38,6] нг/мл, чем здо-
ровые дети 31,7 [23,3–42,7] нг/мл (р=0,003). При этом уровень HNP1-3 ниже 2980 пг/мл значимо чаще выявлялся 
среди здоровых детей – 28 (48,3 %), чем у пациентов с МВ – 26 (26,0 %; p=0,017). Обнаружена слабая связь между 
уровнем витамина D и LL-37 – r=0,278, р=0,001. Для пациентов с МВ характерно увеличение LL-37 при хроническом 
инфицировании Ps. aeruginosa, для HNP1-3 такой зависимости не получено. 

Ключевые слова: муковисцидоз, антимикробные пептиды, кателицидин, α-1-3-дефензины, Ps. aeruginosa, функ-
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100 patients with cystic fibrosis aged 0 to 18 years and 58 healthy children were examined in Moscow, Krasnoyarsk and 
Stavropol. The concentration of α-1-3-defensin (HNP1-3), cathelicidin (LL-37), and calcidiol in the blood serum was deter-
mined in all patients. A significant deterioration in the availability of vitamin D was revealed as children grow. It was shown 
that the level of HNP1-3 above 4270 pg/ml is detected significantly more often in adolescents and, conversely, in the group 
of patients younger than 3 years, the level of HNP1-3 less than 2980 pg/ml is determined more often than in older children 
(χ2 test, p=0.008). The activity of LL-37 is almost the same in all age groups. Patients with cystic fibrosis are characterized by 
significantly lower serum calcidiol levels – 25.1 [16.6–38.6] ng/ml than healthy children 31.7 [23.3–42.7] ng/ml (p=0.003). 
Moreover, the level of HNP1-3 below 2980 pg/ml was significantly more often detected among healthy children – 28 (48.3 %) 
than in patients with CF – 26 (26.0 %; p = 0.017). A weak relationship was revealed between the level of vitamin D and LL-37 – 
r=0.278, p=0.001. Patients with CF are characterized by an increase in LL-37 in chronic Pseudomonas aeruginosa infection, 
for HNP1-3 such a relationship is not obtained.

Keywords: cystic fibrosis, antimicrobial peptides, cathelicidin, α-1-3-defensins, Pseudomonas aeruginosa, lung 
function, vitamin D
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Муковисцидоз (МВ) – орфанное заболевание 
с высокой медико-социальной значимо-
стью в связи с необходимостью постоян-

ного диспансерного наблюдения, трудностями 
проведения пожизненной терапии, с ранней инва-
лидизацией и низкой продолжительностью жизни 
[1, 2].

Патогенез поражения легких при МВ развивает-
ся в виде порочного круга «обструкция – инфекция – 
воспаление». Высокая концентрация хлоридов в 
лёгочной жидкости инактивирует естественные анти-
микробные вещества: β-дефензины 1 и 2, лизоцим, 
лактоферрин, секреторный лейкопротеиназный ин-
гибитор, секреторную фосфолипазу А2, кателицидин 
LL-37. Повышение разности потенциалов между на-
ружной и внутренней сторонами цитоплазматической 
мембраны снижает защитную функцию эпителиаль-
ных клеток. Эпителий дыхательных путей при МВ не 
способен продуцировать достаточное количество ок-
сида азота для эффективного NO-опосредованного 
киллинга. Таким образом, бронхолёгочный тракт при 
МВ представляет собой уникальную среду для ком-
фортного существования микроорганизмов [3–5]. 

По мере взросления у больных МВ формируются 
постоянные очаги хронической бронхолегочной ин-
фекции [6–8]. В условиях полирезистентности воз-
будителей к антибиотикам перспективным является 
изучение антимикробных пептидов (АМП), как звена 
врождённого иммунитета. Эти молекулы способны 
к непосредственному киллингу микроорганизмов, а 
также модулируют иммунный ответ. Они могут усили-
вать хемотаксис фагоцитов и опсонизацию бактерий, 
стимулируют синтез провоспалительных цитокинов 
(TGF-β, ИЛ-10), обладают антипротеазной и антиэн-
дотоксиновой активностью, стимулируют ангиогенез. 
Выявлено, что уменьшение уровня АМП приводит к 
развитию инфекционных осложнений [9, 10].

Ведущими семействами эндогенных АМП у чело-
века являются: дефензины, кателицидины и гиста-
тины. Согласно международной базе данных (APD: 
the Antimicrobial Peptide Database) существует более 
2600 различных наименований АМП [10].

Дефензины – это катионные белки трех семейств – 
α, β и θ-дефензинов. Среди шести α-дефензинов че-
тыре являются нейтрофильными (human neutrophils 
peptides 1–4), они принимают участие в кисло-
роднезависимом уничтожении фагоцитированных 
микроорганизмов, α-дефензины 5 и 6 (HD5 и HD6) 
вырабатываются в клетках дыхательных путей, уроге-
нитального тракта, в поджелудочной железе и клет-
ках Паннета. Синтез НD5 увеличивается при наличии 
воспалительного процесса любой этиологии, секре-
ция НD6 возрастает исключительно при инфекции 
[10–13]. 

Кателицидины синтезируются нейтрофилами. 
Единственным представителем семейства кате-
лицидинов в организме человека является лей-
цин-лейцин-37 (LL-37). Его синтез зависит от обе-
спеченности витамином D, поскольку кальцитриол 
стимулирует транскрипцию катионного антими-
кробного белка человека, Тоll-подобных рецепто-
ров и CD14 [14, 15]. 

Цель работы – исследование у детей с МВ уров-
ня эндогенных АМП (α-дефензинов и кателицидина), 
их влияния на развитие хронической бронхолёгочной 
инфекции и функцию лёгких, а также зависимость от 
обеспеченности пациентов витамином D.

Материал и методы. В ходе работы с января по 
март 2018 года нами были обследованы 100 паци-
ентов с муковисцидозом и 58 здоровых детей, на-
блюдающихся в трёх исследовательских центрах: 
в Москве  – 73 (46,2  %) (51  – МВ, 22  – здоровые), в 
Красноярске – 45 (28,5 %) (29 – МВ, 16 – здоровые) и 
в Ставрополе 40 (25,3 %) детей (20 – МВ, 20 – здоро-
вые). В исследование включены дети от 0 до 18 лет, 
которые были разделены на подгруппы: до 3 лет, с 
3 до 12 лет и с 12 до 18 лет соответственно.

Диагноз «муковисцидоз» устанавливался по кри-
териям, изложенным в Национальном консенсусе 
«Муковисцидоз: определение, диагностические 
критерии, терапия» [16]. Все пациенты входят во 
всероссийский регистр больных с муковисцидозом. 
В сравниваемых регионах РФ больные, включенные 
в исследование, не имели значимых отличий по воз-
расту, полу и тяжести течения заболевания. 

Клинико-инструментальная характеристика па-
циентов включала оценку функции внешнего дыха-
ния, изучение микробиоты респираторного трак-
та, определение нутритивного статуса. Состояние 
функции легких у больных муковисцидозом анали-
зировалось по данным ФЖЕЛ и ОФВ1. Спирометрия 
выполнена по критериям Европейского респира-
торного общества и Американского торакального 
общества в группе детей, способных сделать ды-
хательный маневр [17, 18]. Больные подразделя-
лись на подгруппы в зависимости от уровня ФЖЕЛ 
и ОФВ1: с нормальными показателями функции 
внешнего дыхания  – процент от должного больше 
или равно 80  % и низкими  – процент от должного 
менее 80  %. Деление на группы по микробиологи-
ческому диагнозу проводили с учетом изменений 
микрофлоры респираторного тракта в течение года. 
Выделялась группа с хроническим носительством 
патогенной флоры. 

Уровень физического развития больных МВ оце-
нивался с помощью индекса массы тела (ИМТ) по 
Quetelet (масса (кг)/рост (м)2) [19]. При анализе ис-
пользовали систему отклонений Z-score. 

For citation: Zhekaite Е. K., Klimov L. Ya., Dolbnya S. V., Kondratyeva E. I., Ilyenkova N. A., Kuryaninova V. A., Chiku- 
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АМП	 –	антимикробные пептиды
ЖЕЛ	 –	жизненная емкость легких
ИЛ	 –	интерлейкин
ИМТ	 –	индекс массы тела
МВ	 –	муковисцидоз 
ОФВ1	 –	объем форсированного выдоха 1
ФВД	 –	функция внешнего дыхания
ФНО-α	–	фактор некроза опухолей α
CFTR	 –	 Cystic Fibrosis Transmembrane conductance Regulator – 	

	 	 белок регулятор трансмембранной проводимости 	

	 	 при муковисцидозе, а также название гена, коди-	
	 	 рующего этот белок

HD5 и HD6	–	α-дефензины 5-6
HNP1-3	 –	α-дефензины 1-3
LL-37	 –	кателицидин 
NF-кВ	 –	ядерный фактор «каппа-би»
TGF-β	 –	трансформирующий ростовой фактор β
25(OH)D	 –	кальцидиол

Вurkholderia cep. complex – Burkholderia cepacia complex
H. influenzae	 –	Haemophilus influenzae
Ps. aeruginosa	–	Pseudomonas aeruginosa
S. aureus	 –	Staphylococcus aureus
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Всем пациентам определяли концентрацию анти-
микробных пептидов (HNP1-3 и LL-37) в сыворотке 
крови иммуноферментным методом с помощью набо-
ров Hycult biotech. Общепринятых референтных значе-
ний содержания в крови HNP1-3 и LL-37 не существу-
ет. Статистически обосновано по содержанию HNP1-3 
наши пациенты были разделены на группы – менее 
2980 пг/мл, от 2980 до 4270 и более 4270 пг/мл. По 
уровню LL-37 деление на подгруппы было представле-
но как менее 35,8 нг/мл, 35,9–50,3 нг/мл, более 50,4 
нг/мл соответственно.

Обеспеченность детей витамином D оценивалась 
по концентрации 25(ОН)D сыворотки. Определение 
уровня кальцидиола выполнено методом иммуно-
ферментного анализа с использованием наборов 
Euroimmune AG (Германия) и планшетного спектро-
флуориметра EnSpire (PerK iN Elmer, Финляндия) на 
базе ФГБНУ «Медико-генетический научный центр» 
(г. Москва). Трактовку результатов обеспеченности 
витамином D осуществляли согласно рекомендациям 
Международного общества эндокринологов. Дефицит 
верифицировался при уровне 25(ОН)D менее 20 нг/
мл; недостаточность – 21–29 нг/мл; нормальное со-
держание – 30–100 нг/мл [20]. 

Добровольное информированное согласие было 
получено от родителей каждого ребёнка. Протокол ис-
следования одобрен комиссией этического комитета 
ФГБНУ «МГНЦ», протокол «Алгоритм диагностики и 
коррекции дефицита витамина D у детей РФ» № 9 от 
8 декабря 2017 года.

Статистическую обработку данных проводили с 
помощью программы IBM SPSS Statistics 24. Для вы-

яснения типа распределения данных использовали 
критерий Шапиро – Уилка. Описание исходной вы-
борки при нормальном распределении проводилось 
с использованием среднего арифметического (М) и 
ошибки среднего (m). Интерпретация результатов, 
не имеющих нормального распределения, проводи-
лась с применением медианы (Ме) и квартилей Q1 и 
Q3 [Q25–Q75]. Применяли критерии параметриче-
ской и непараметрической статистики соответственно 
(указаны в тексте). Различия считались статистически 
значимыми при р≤0,05.

Результаты и обсуждение. Обследованных де-
тей младше 3 лет было 33 (20,9 %), от 3 до 12 лет – 
91 (57,6 %), старше 12 лет – 34 (21,5 %). У всех детей с 
возрастом уровень обеспеченности витамином D сни-
жается: у здоровых он становится ниже с 39,2 [28,0–
53,8] нг/мл в раннем детстве до 23,8 [19,1–31,7] нг/
мл у подростков (критерий Манна – Уитни, p<0,001), а 
у пациентов с МВ – с 36,1 [22,0–45,3] нг/мл в раннем 
возрасте до 19,6 [9,4–25,2] нг/мл у школьников старше 
12 лет (критерий Манна – Уитни, p<0,001). Возрастные 
закономерности обеспеченности витамином D детей 
схожи с работами, проведенными в Российской Феде-
рации ранее [21].

На рисунке представлен сравнительный анализ 
уровня α-дефензинов и кателицидина у детей разных 
возрастных групп. Показано, что уровень HNP1-3 выше 
4270 пг/мл выявляется достоверно чаще у подростков, 
и, напротив, в группе пациентов младше 3 лет уровень 
HNP1-3 менее 2980 пг/мл определяется чаще, чем 
у старших детей (критерий χ2, p=0,008). Активность 
LL-37 практически одинакова во всех возрастных группах.

Критерий χ2, p=0,008 Критерий χ2, p=0,521

Рис. Сравнительный анализ уровня HNP1-3 и LL-37 у пациентов в различные возрастные периоды

Пациенты с МВ, которые в силу разнообразных па-
тогенетических механизмов имеют большие шансы 
на формирование гиповитаминоза D, в нашей рабо-
те также характеризуются достоверно более низки-
ми уровнями 25(ОН)D, чем здоровые дети. Уровень 
25(ОН)D у больных с МВ – 25,1 [16,6–38,6] нг/мл, в 
группе контроля – 31,7 [23,3–42,7] нг/мл (критерий 
Манна – Уитни, р=0,003). Наблюдается тенденция к 

более высокому уровню HNP1-3 среди пациентов с 
МВ – 3712,5 [2955,5–5880,3] пг/мл, по сравнению с 
контрольной группой – 2963,0 [1649,6–15338,4] пг/
мл (критерий Манна – Уитни, р=0,1). При этом среди 
пациентов с различным уровнем HNP1-3 статистиче-
ски значимо чаще уровень ниже 2980 пг/мл выявлялся 
среди здоровых детей, а уровень более 2981 пг/мл – у 
пациентов с МВ (критерий χ2, p=0,017) (табл. 1).
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Таблица 1 
Распределение пациентов с различным уровнем 
α-дефензинов и кателицидина в группах больных 

муковисцидозом и здоровых детей

Уровень АМП
Группа

Всего
муковисцидоз здоровые

HNP 
1-3, 
пг/мл

менее 
2980

n 26 28 54
% 26,0 % 48,3 %* 34,2 %

2981–	
4269

n 37 15 52
% 37,0 %* 25,9 % 32,9 %

более 
4270

n 37 15 52
% 37,0 %* 25,9 % 32,9 %

Всего
n 100 58 158
% 100,0 % 100,0 % 100,0 %

LL-37,
нг/мл

<= 
35,8

n 30 23 53
% 30,0 % 39,7 % 33,5 %

35,9– 
50,3

n 31 22 53
% 31,0 % 37,9 % 33,5 %

50,4+
n 39 13 52
% 39,0 %** 22,4 % 32,9 %

Всего
n 100 58 158
% 100,0 % 100,0 % 100,0 %

Примечание: * – асимптотическая значимость (2-сто-
ронняя), р=0,017; ** – асимптотическая значимость (2-сто-
ронняя), р=0,052.

С учётом литературных данных полученные ре-
зультаты выглядят вполне логичными. Высокий уро-
вень провоспалительных цитокинов и хемоаттрактан-
тов в дыхательных путях при МВ способствует гибели 
активированных нейтрофилов, освобождению ДНК и 
волокнистого актина, что увеличивает вязкость мо-
кроты и снижает антибактериальную активность АМП. 
Таким образом, обнаруженное повышение уровня 
HNP1-3 выступает компенсаторной реакцией, на-
правленной на преодоление контаминации патогена 
[14, 22]. 

Однако HNP1-3 в высокой концентрации спо-
собствуют дегрануляции тучных клеток, повышают 
проницаемость микроциркуляторного русла, ин-
дуцируют высвобождение эпителиального нейтро-
фил-активирующего пептида-78 и ИЛ-8 из клеток 
респираторного тракта, что приводит к дополни-
тельной миграции полиморфноядерных лейкоцитов 
в очаг воспаления, что, в свою очередь, способству-
ет формированию ещё большего повреждения ба-
зальной мембраны альвеол, эндотелиоцитов [9, 12, 
13, 22]. В этих условиях направленная на преодо-
ление контаминации патогена адаптивная реакция 
приобретает характер патологической и выступает 
дополнительным фактором поражения лёгочной па-
ренхимы.

Уровень LL-37 практически не отличался у больных 
и здоровых детей 44,2 [32,9–57,9] нг/мл и 43,3 [35,9–
57,7] нг/мл соответственно. Сравнительный анализ 
распределения пациентов в группах с различным 
уровнем АМП (LL-37) выявил тенденцию к более ча-
стой встречаемости уровня более 50,4 нг/мл среди 
больных МВ (критерий χ2, р=0,052) (табл. 2).

Увеличивается количество работ, доказывающих 
роль витамина D в продукции АМП. Показано, что 
синтез LL-37 зависит от уровня витамина D [14], но 
в отношении всего семейства дефензинов такого 
однозначного мнения нет. Большинство исследова-
телей указывают, что оптимальная обеспеченность 
организма витамином D в большей степени сказыва-
ется на продукции β-дефензинов, хотя J. J. Schneider 

с соавт. демонстрируют влияние холекальциферола 
и на продукцию α-дефензинов [12].

Таблица 2 
Количество пациентов с муковисцидозом, 

имеющих различный уровень антимикробных 
пептидов, в зависимости от функции легких

Уровень АМП

ОФВ1 ЖЕЛ

Всего
менее 
80,0 % 
от 

долж-
ного

более 
80 % от 
долж-
ного

менее 
80,0 % 
от 

долж-
ного

более 
80 % от 
долж-
ного

HNP 
1-3, 
пг/
мл

менее 
2980

n 3 5 2 6 8

% 18,8 % 16,7 % 18,2 % 17,1 % 17,4 %

2981–
4269

n 5 13 5 13 18

% 31,3 % 43,4 % 45,5 % 37,1 % 39,1 %

более 
4270

n 8 12 4 16 20

% 50,0 % 40,0 % 36,4 % 45,7 % 43,5 %

Всего
n 16 30 11 35 46

% 100,0 % 100,0 % 100,0 % 100,0 % 100,0 %

LL-
37, 
нг/
мл

менее 
35,8

n 1 8 2 7 9

% 6,3 % 26,7 % 18,2 % 20,0 % 19,6 %

35,9– 
50,3

n 3 8 1 10 11

% 18,8 % 26,7 % 9,1 % 28,6 % 23,9 %

более 
50,4

n 12 14 8 18 26

% 75,0 % 46,7 % 72,7 % 51,4 % 56,5 %

Всего
n 16 30 11 35 46

% 100,0 % 100,0 % 100,0 % 100,0 % 100,0 %

В нашей работе получена слабая связь между 
уровнем витамина D и LL-37  – корреляция Спирме-
на r=0,278, р=0,001. Корреляционная зависимость 
между уровнем 25(ОН)D и α-дефензинов отсутствует 
(r=–0,131, р=0,125).

Нутритивный статус пациентов с МВ, к сожалению, 
достигает целевых значений не у всех детей: Z-score 
индекса массы тела менее –2Δ выявлен у 9  (9,0  %) 
больных, в диапазоне от –1,9Δ до 1,0Δ – у 77 (77,0 %), 
и более +1,1Δ – у 14 (14,0 %) пациентов. 

Уровень HNP1-3 менее 2980 пг/мл зафиксиро-
ван у 1 (11,1  %) ребенка с Z-score ИМТ ниже –2Δ, у 
20 (26,0 %) больных при Z-score ИМТ от –1,9Δ до 1,0Δ 
и у 5 (35,7  %) пациентов с Z-score ИМТ более 1,1Δ. 
Содержание HNP1-3 в диапазоне 2980–4269  пг/мл 
выявлено у 2 (22,2  %), 32 (41,6  %) и 3 (21,4  %) па-
циентов, а уровень более 4270 пг/мл обнаружен у 
6  (66,7  %), 25  (32,5  %) и 6 (42,9  %) детей соответ-
ственно. Таким образом, наблюдается тенденция 
к более высоким значениям HNP1-3 у пациентов с 
Z-score ниже –2Δ (критерий χ2 Пирсона р=0,210).

Сходная картина выявлена при анализе уровня ка-
телицидина у больных муковисцидозом с различным 
уровнем физического развития. Активность LL-37 
менее 35,8 нг/мл наблюдалась у 1 (11,1  %) ребен-
ка с Z-score ИМТ ниже –2Δ, у 22 (28,6  %) детей при 
Z-score ИМТ от –1,9Δ до 1,1Δ и у 7 (50,0 %) больных 
с отклонением индекса массы тела +1,1Δ. Уровень от 
35,9 до 50,3 нг/мл выявлен у 3 (33,3  %), 24 (31,2  %) 
и 4  (28,6  %) пациентов, а уровень выше 4270 пг/мл 
определялся у 5 (55,6 %), 31 (40,3 %) и 3 (21,4 %) де-
тей соответственно. Тенденция к большей частоте 
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выявления LL-37 выше 50,4 нг/мл среди больных с 
дефицитом ИМТ –2Δ относительно группы пациентов 
при Z-score ИМТ более 1,1Δ не является статистиче-
ски значимой из-за малой численности групп (крите-
рий χ2 Пирсона р=0,310).

ОФВ1 у пациентов московского региона состав-
лял 91,4±22,2 % от должного, в Красноярском крае – 
86,3±13,8  %, в Ставропольском крае  – 83,5±25,1  %, 
ЖЕЛ определялась как 95,8±19,4  %, 94,8±16,0  % и 
83,5±23,0 % от должного соответственно (р>0,05). 

При исследовании уровня АМП в зависимости от 
функции лёгких установлено, что между уровнем HNP 
1-3 и параметрами ОФВ1 и ЖЕЛ связи нет. Наблю-
дается лишь тенденция к большему числу пациентов 
с уровнем LL-37 более 50,4 нг/мл среди больных с 
ОФВ1 менее 80 % от должного (р>0,05) (табл. 2). 

Хроническая бронхолегочная инфекция  – основ-
ной фактор, определяющий тяжесть клинического 
течения и прогноз МВ. При изучении микрофлоры ре-
спираторного тракта в различных возрастных группах 
больных с МВ установлено, что золотистый стафило-
кокк доминирует в дыхательных путях в первые годы 
жизни, а затем ведущим возбудителем становится 
синегнойная палочка [2, 6, 7].

Микрофлора респираторного тракта у обследо-
ванных больных в 79,7 % случаев была представлена 
хронической инфекцией S. aureus, у 16,9  % наблю-
дался интермиттирующий высев Ps. aeruginosa и у 
23,9 % – хроническое инфицирование Ps. aeruginosa, 
что в целом согласуется с данными национального 
регистра больных МВ [16].

Уровень кателицидина LL-37 у пациентов с МВ при 
инфицировании Ps. aeruginosa составлял 52,3 [38,7–
61,9] нг/мл, тогда как в отсутствии синегнойной па-
лочки он был равен 41,2 [31,1–52,7] нг/мл. таким об-
разом, для пациентов с МВ характерно увеличение 

LL-37 при инфицировании Ps. aeruginosa (критерий 
χ2, р=0,05). Согласно данным Q. Dai с соавт., а также 
Г. А. Леженко с соавт., у больных (в том числе муко-
висцидозом) с хроническим высевом Ps. aeruginosa 
наблюдается более высокий уровень α-дефензинов 
[22, 23], чем среди неинфицированных пациентов. 
В нашем исследовании для HNP1-3 такой зависимо-
сти выявлено не было, что может объясняться тем, 
что HNP1-3 являются не только важным биомаркером 
инфекции, но и эффектором, способствующим вос-
палению в легких, и должны учитываться не только 
сам факт инфицированности Ps. aeruginosa, но и ак-
тивность инфекционного процесса.

Заключение. Выявлена тенденция к увеличению 
уровня АМП HNP1-3 и LL-37 у детей с МВ с возрас-
том и стажем заболевания. Показано, что уровень  
HNP1-3 достоверно выше у больных МВ по сравне-
нию со здоровыми. Содержание в крови LL-37 корре-
лирует с обеспеченностью детей витамином D. Уро-
вень HNP1-3 и LL-37 несколько выше у пациентов с 
МВ при Z-score индекса массы тела менее –2Δ. 

Наблюдается тенденция к большему числу боль-
ных с высоким содержанием LL-37 среди пациентов 
с ОФВ1 менее 80 % от должного. Для пациентов с МВ 
характерно увеличение LL-37 при хроническом инфи-
цировании Ps. aeruginosa, для HNP1-3 такой зависи-
мости не получено. 

Работа выполнена в рамках государственного за-
каза ФГБНУ «Медико-генетический научный центр 
им. Н. П. Бочкова» и является фрагментом выполне-
ния гранта РФФИ – 18-015–00482 «Изучение влияния 
генетических и экологических факторов на развитие 
дефицита витамина D у здоровых детей и детей с му-
ковисцидозом в возрастном аспекте». 
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