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Введение

Муковисцидоз – МВ (mucus – слизь, viscidus – 

вязкий), или кистозный фиброз (cystic fibrosis), – 

наиболее часто встречающееся среди европей-

ской популяции наследственное аутосомно-ре-

цессивное заболевание, вызванное мутацией 

гена, кодирующего трансмембранный регулятор 

проводимости (протеин, регулирующий транс-

мембранный транспорт ионов натрия и хлора 

через эпителиальные и другие клеточные мем-

браны). Нарушения ионного и водного транспор-

та затрагивают дыхательную, гепатобилиарную, 

репродуктивную системы, желудочно-кишеч-

ный тракт, потовые железы, что проявляется, в 

частности, повышенной вязкостью секрета слизи-

стых оболочек [1–3]. Вязкий секрет в дыхатель-

ных путях снижает мукоцилиарный клиренс, тем 

самым увеличивая риск развития инфекционных 

и воспалительных процессов. На фоне нарушения 

функции легких отмечаются ухудшение показа-

телей статуса питания и, как следствие, увели-

чение риска развития неблагоприятного исхода 

заболевания [4, 5]. Частичная обструкция прото-

ков поджелудочной железы редуцирует доставку 

пищеварительных ферментов, нарушает абсорб-

цию ключевых питательных веществ и приво-

дит к аутоперевариванию ткани поджелудочной 

железы еще в эмбриональном периоде [2, 6, 7].
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адекватный, к этой категории относятся лишь 

50% больных [8].

Недостаточность питания у пациентов с МВ 

обусловлена высокими потребностями и расхо-

дом энергии на фоне неадекватного потребле-

ния питательных веществ. Повышение расхода 

энергии связано с инфекционно-воспалитель-

ными процессами в легких, одышкой, кашлем, 

использованием медикаментозных стимулято-

ров метаболизма (терапия кортикостероидами и 

бронходилататорами). В исследованиях выявле-

на прямая корреляционная зависимость между 

недостаточностью функции поджелудочной 

железы и увеличением расхода энергии, меха-

низм которой до настоящего времени не совсем 

ясен [3]. Основной причиной потерь энергии 

является мальабсорбция как результат экзокрин-

ной недостаточности поджелудочной железы 

вследствие снижения количества пищеваритель-

ных ферментов, секретируемых в просвет желу-

дочно-кишечного тракта [2]. Ферментативная 

недостаточность – не единственное проявление 

нарушений функции поджелудочной железы. 

Дефицит бикарбоната и снижение буферной 

способности секрета (ощелачивание содержи-

мого, поступающего из желудка в 12-перстную 

кишку) уменьшают эффективность эндогенных и 

экзогенных ферментов, повышают преципитацию 

солей желчных кислот [9, 10].

Выраженность потерь энергии усугубля-

ется при развитии нарушений пищеварения, 

обусловленных воспалительными заболевани-

ями кишечника, синдромом избыточного бак-

териального роста в тонкой кишке, снижением 

секреции инсулина и инсулинорезистентностью 

(МВ-зависимый сахарный диабет), а также 

печеночной дисфункцией (МВ-ассоциированные 

заболевания печени) [11–13]. Частота развития 

сахарного диабета у пациентов, страдающих МВ, 

увеличивается с возрастом (более 50% больных 

старше 40 лет) [14]. Гипергликемия способствует 

бактериальной колонизации легких, усугубляя 

нарушения функции респираторной системы, 

увеличивая риск развития неблагоприятного 

исхода [15]. С целью своевременного выявления 

сахарного диабета проводят ежегодный скрининг 

толерантности к глюкозе среди пациентов с МВ с 

10-летнего возраста [16]. Помимо индивидуально-

го подхода к назначению больным МВ-зависимым 

сахарным диабетом углеводов для поддержания 

оптимального СП им требуется более высокое, 

чем в стандартной диете, содержание белков 

и незаменимых жирных кислот [17]. Признаки 

цирроза печени встречаются приблизительно 

у 5–10% больных МВ в течение первых 10 лет 

жизни. Позднее у многих пациентов выявляют 

портальную гипертензию, осложненную вари-

козным расширением вен пищевода [18]. Решение 

вопроса о дополнительном назначении незамени-

мых жирных кислот и жирорастворимых вита-

минов больным с патологическими изменениями 

печени рассматривается индивидуально в зави-

симости от целей и задач, поставленных перед 

врачом [19, 20].

Высокий расход и потери энергии могут быть 

компенсированы за счет адекватного потреб-

ления пищи. Однако такие психосоциальные и 

медицинские факторы, как стресс, депрессии, 

несоблюдение врачебных предписаний, особен-

но среди детей и подростков, а также легочная 

недостаточность, гастроэзофагеальный рефлюкс, 

запоры, синдром дистальной интестинальной 

обструкции, избыточный бактериальный рост 

кишечной флоры и побочные эффекты меди-

каментозной терапии, не только снижают аппе-

тит, но и отрицательно влияют на возможность 

адекватного потребления и усвоения продуктов 

питания [2, 3].

Помимо вышеперечисленных нарушений 

среди часто встречающихся осложнений МВ 

необходимо выделить остеопению и остеопороз, 

развитие которых сопровождается увеличени-

ем риска переломов костей, снижением рабо-

тоспособности, тяжелой дыхательной недоста-

точностью и дефицитом незаменимых жирных 

кислот (НЖК) [21, 22].

Оценка и мониторинг статуса питания

Как показали исследования, опубликованные 

в 2013–2014 гг., рост и масса тела пациентов, 

достигших 4-летнего возраста, имеют прямую 

взаимосвязь с функцией легких, частотой разви-

тия осложнений, характерных для МВ, выжива-

емостью в течение 18 лет. Низкий индекс массы 

тела (ИМТ), по данным Европейского регистра 

больных МВ, в 6 раз увеличивает риск развития 

тяжелых нарушений функции легких по сравне-

нию с пациентами, ИМТ которых соответствует 

нормальным значениям [23, 24].

Согласно современным рекомендациям, 

основными критериями алиментарной недоста-

точности у больных МВ старше 18 лет являются 

ИМТ менее 18,5 кг/м2 и потеря массы тела на 5% 

и более в течение предшествующих 2 месяцев. 
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Целевые показатели ИМТ: женщины – 22 кг/м2, 

мужчины – 23 кг/м2 [5, 25, 26].

Для характеристики СП у взрослых больных 

МВ анализируется 3–5-дневный состав диеты, по 

меньшей мере, каждые 6 месяцев. [27].

Попытки применить различные формулы рас-

чета метаболических потребностей у детей и под-

ростков, страдающих МВ, не увенчались успехом. 

В группе пациентов в нестабильном состоянии, 

например, в стадии обострения инфекционных 

осложнений, предпочтительно использовать 

метод непрямой калориметрии. Более того, по 

данным M.A. Thomson et al. (1995), метаболиче-

ские изменения в ранней стадии МВ (пациенты 

моложе 2 лет) могут рассматриваться как ранний 

показатель тяжести заболевания, предшествую-

щий клиническим проявлениям и не зависящий 

от функции легких [25, 28, 29].

Среди показателей периферической крови 

оценивают параметры общего анализа крови, 

электролитный состав, концентрацию железа, 

уровень жирорастворимых витаминов, тестиру-

ют нарушения функции печени и поджелудочной 

железы. Если позволяют возможности лабора-

тории, то определяют уровень фосфолипидов 

плазмы крови и содержание жирных кислот в 

эритроцитах [25, 26, 30].

Для определения параметров тела пациентов 

применяют антропометрию, двухэнергетическую 

рентгеновскую абсорбциометрию, биоэлектриче-

ский импеданс, воздушную плетизмографию и 

гидрометрию [27]. Возможности количественного 

измерения тощей массы тела (ТМТ) с помощью 

двухэнергетической рентгеновской абсорбцио-

метрии позволили выявить ряд дополнительных 

особенностей СП больных МВ с дисфункцией 

поджелудочной железы. S. Sheikh et al. (2014) 

отмечают, что в обследованной популяции (воз-

раст больных – от 5 лет до 21 года) при низких 

значениях ИМТ данный показатель неточно 

отражает дефицит ТМТ, поскольку жировая и 

тощая массы тела уменьшаются непропорцио-

нально. Кроме того, при сравнении ИМТ и ТМТ 

наиболее выраженная корреляция с нарушением 

функции легочной системы выявлена при изме-

рении ТМТ [31].

Поддержание адекватного статуса питания

В течение длительного периода времени с 

целью уменьшения выраженности стеатореи 

больным МВ рекомендовали диету с низким 

содержанием липидов. Начало активного при-

менения в 80-х г. прошлого столетия замести-

тельной терапии ферментами, покрытыми обо-

лочкой, растворимой в просвете кишки, позво-

лило кардинально улучшить СП и выживаемость 

пациентов [4, 32]. В настоящее время стандарт-

ными подходами к поддержанию адекватно-

го СП являются высококалорийное (с высоким 

содержанием липидов) питание, дополнитель-

ный прием жирорастворимых витаминов и заме-

стительная ферментная терапия [33]. Целевой 

уровень потребления энергии у больных МВ, 

согласно Европейским рекомендациям, состав-

ляет 120–150% от потребностей здоровых людей 

соответствующего возраста, пола и антропомет-

рических данных. Около 60–70% общей потреб-

ности в энергии составляет расход энергии в 

покое, 10–25% – во время физической активности 

пациента и 10% – за счет термогенеза, обуслов-

ленного диетой [25]. Потребности больных МВ в 

белке также выше стандартно рекомендованных 

0,83 г/кг в сутки для взрослых здоровых людей. 

Соотношение белки : жиры : углеводы в рацио-

не детей составляет соответственно 20 : 35–40 : 

40–45% [33].

На фоне повышенного потоотделения, 

мальабсорбции и хронических инфекций паци-

ентам необходим дополнительный прием хло-

рида натрия, кальция, железа, цинка и селе-

на. Недостаточность функции поджелудочной 

железы и нарушение абсорбции липидов, редкое 

и непродолжительное пребывание больных на 

солнце приводят к дефициту витаминов A, D, E 

и K. Дефицит водорастворимых витаминов редко 

встречается при неосложненном течении МВ, но 

среди пациентов, перенесших резекцию терми-

нального отдела подвздошной кишки (меконие-

вый илеус), необходимо рассмотрение вопроса о 

дополнительном приеме витамина В
12

, а в случае 

запланированной беременности и в течение ее 

первого триместра показан ежедневный прием 

400 мкг фолиевой кислоты в сутки. Назначение 

витамина С в лекарственной форме также может 

потребоваться при его низком содержании в при-

вычной для больного диете [27].

Помимо незаменимых -линоленовой (-3) и 

линолевой (-6) жирных кислот условно незаме-

нимыми при различных патологических процес-

сах становятся арахидоновая (-6) и докозагек-

саеновая (-3) жирные кислоты. Снижение уров-

ня линолевой кислоты коррелирует с тяжестью 

дыхательной недостаточности, темпами роста и 

развития у детей и подростков, а низкий уровень 

докозагексаеновой и высокий арахидоновой кис-
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лот ассоциированы с нарушением минерализации 

костной ткани. Кроме того, изменения концен-

траций НЖК в крови связаны с нарушениями 

функций иммунной системы, почек и печени [27]. 

В ряде небольших исследований выявлено, что 

дополнительное употребление больными НЖК 

способствует улучшению функции дыхательной 

системы, а регулярное добавление к диете омега-

3 жирных кислот сопровождается снижением 

уровня провоспалительных маркеров [34, 35]. Тем 

не менее, согласно заключению авторов систе-

матического обзора Кокрейновской библиотеки 

исследований (2013), в настоящее время недоста-

точно данных, свидетельствующих о необходимо-

сти рекомендовать дополнительное назначение 

омега-3 жирных кислот всем больным МВ [36].

Согласно Европейским рекомендациям 2011 г., 

решение о назначении бисфосфонатов принима-

ется после оценки минерализации костной ткани 

с помощью серии денситометрических исследо-

ваний или при наличии в анамнезе у пациен-

та патологических переломов [37]. Регулярные 

физические упражнения значимо увеличивают 

плотность костной ткани [38].

Как уже отмечалось, одной из причин недоста-

точности питания у больных МВ является плохой 

аппетит. Несколько исследований эффективно-

сти применения стимуляторов аппетита (ацетат 

мегестрола и гидрохлорид ципрогептадина) сви-

детельствуют об улучшении аппетита и увели-

чении массы тела на фоне применения данных 

препаратов [39].

Обнадеживающие результаты выявлены в 

ряде исследований, оценивающих эффективность 

пробиотиков. Пероральный прием живых бакте-

рий способствовал снижению тяжести острого 

гастроэнтерита, уменьшению частоты легочных 

осложнений и госпитализаций больных в стаци-

онар [40, 41].

Коррекция нарушений статуса питания

Первоначальный подход при лечении недо-

статочности питания у детей и взрослых, страда-

ющих МВ, – изменение диеты за счет увеличе-

ния количества, частоты приема и калорийности 

пищи, в том числе дополнительный прием жиров 

(богатые линолевой кислотой овощные масла, 

сливочное масло и др.). Дополнительный прием 

линолевой кислоты может позволить уменьшить 

уровень потребности больного в высококалорий-

ном питании [42]. Необходимо отметить, что для 

снижения риска развития сердечно-сосудистых 

заболеваний при назначении жиров предпочте-

ние следует отдавать ненасыщенным жирным 

кислотам и по возможности избегать употребле-

ния трансжиров и насыщенных жирных кислот 

[43, 44]. С целью повышения эффективности дие-

тотерапии важно уделять внимание обучению и 

консультированию как родителей и их больных 

детей, так и взрослых пациентов для формиро-

вания правильных привычек пищевого поведения 

[5, 25].

Согласно ежегодному отчету североамери-

канского фонда больных МВ, 43% пациентов 

нуждаются в назначении дополнительного перо-

рального, а 11,4% – энтерального зондового пита-

ния [45]. Признаки сохраняющейся недостаточно-

сти питания, несмотря на увеличение калорий-

ности суточного рациона и коррекцию пищевого 

поведения на фоне оптимизации заместитель-

ной ферментной терапии, – основание для при-

менения перорального дополнительного жидкого 

питания. Учитывая широкий спектр различных 

препаратов, выпускаемых пищевой промышлен-

ностью, желательно индивидуально подбирать 

продукт, основываясь на органолептических и 

эмоциональных предпочтениях пациента. Данный 

вид дополнительного питания используют для 

увеличения калорийности диеты и коррекции 

недостаточности потребления больными, напри-

мер, таких компонентов, как НЖК [46, 47].

Оптимизация диеты у взрослых больных МВ 

с недостаточностью СП способствует повышению 

массы тела, однако ТМТ остается неизменной. 

С целью увеличения мышечной массы дополни-

тельное питание необходимо сочетать с физи-

ческими упражнениями. Данная тактика лече-

ния позволяет увеличить не только ТМТ, но и 

максимальную вентиляцию легких, поглощение 

тканями кислорода и переносимость физических 

нагрузок [48, 49].

При необходимости длительного дополнитель-

ного энтерального питания предпочтение отда-

ют гастростомии. Ориентируясь на адекватное 

усвоение, объем дополнительного искусственного 

питания увеличивают постепенно. Оптимальным, 

с точки зрения влияния на аппетит в течение 

дня, является ночное энтеральное кормление [50, 

51]. Используют постоянное (гравитационное или 

с помощью насоса), а также дневное болюсное 

введение смесей либо комбинацию двух мето-

дов. В большинстве случаев пациенты хорошо 

переносят полимерные высококалорийные смеси 

(1,5–2 ккал/мл). Заместительную ферментную 

терапию обычно применяют перед началом и 
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окончанием инфузии полимерной смеси. При 

тяжелых нарушениях функции поджелудочной 

железы и плохой переносимости полимерных 

препаратов используют элементные или полу-

элементные смеси, дозу и время введения кото-

рых подбирают индивидуально. Нарушения толе-

рантности к глюкозе на фоне увеличения потреб-

ления энергии требуют дополнительного мони-

торирования уровня гипергликемии и в случае 

необходимости назначения больному небольших 

доз инсулина [27, 31].

Парентеральное питание обычно применяют у 

больных с тяжелыми нарушениями СП, находя-

щихся в Листе ожидания ТЛ и (или) при наруше-

ниях функции желудочно-кишечного тракта, не 

позволяющих использовать энтеральное питание. 

Необходимо отметить, что применение парен-

терального питания ассоциировано с повышением 

риска развития сепсиса, а увеличение массы тела 

пациентов носит транзиторный характер [52].

Тяжелое течение муковисцидоза
и трансплантация легких

Несмотря на увеличение ожидаемой продол-

жительности жизни в общей популяции больных, 

страдающих МВ, практически у всех пациентов 

с тяжелым течением заболевания прогрессиру-

ющее нарушение функции легких приводит к 

необходимости трансплантации [53, 54]. Согласно 

реестру Международного общества транспланта-

ции легких и сердца, ежегодно в мире регистри-

руется около 3700 ТЛ. Учитывая, что регистра-

ция на сайте является добровольным решением 

трансплантологов, истинное количество операций 

превышает данные реестра. Медиана выживае-

мости после ТЛ у больных МВ за период с 1994 

по 2010 г. (около 30% всех билатеральных ТЛ) 

составляла 7,5 года, а для пациентов, выживших 

в течение первых 12 месяцев, – 10,4 года [55].

Как уже было отмечено, адекватное питание 

тесно связано с функцией легочной системы и про-

должительностью жизни больных МВ, а одним из 

показателей, характеризующих прогноз заболе-

вания у взрослых пациентов, является ИМТ [9]. В 

исследовании D.J. Lederer et al., опубликованном в 

2009 г., авторы проанализировали влияние ИМТ на 

исходы ТЛ [56]. В соответствии с рекомендованны-

ми Всемирной организацией здравоохранения кри-

териями больных разделили на четыре группы: с 

недостаточной массой тела – ИМТ менее 18,5 кг/ м2, 

нормальной – ИМТ равно 18,5–24,9 кг/ м2, повы-

шенной – ИМТ равно 25–29,9 кг/м2 и ожирени-

ем – ИМТ более 30 кг/м2. Среди заболеваний, тре-

бующих ТЛ, были представлены МВ, хроническая 

обструктивная болезнь легких и идиопатический 

легочный фиброз. Авторы исследования выяви-

ли значимое увеличение риска смерти в группах 

больных с ИМТ ниже или выше нормы (р < 0,001). 

Нормальные показатели ИМТ отмечались лишь 

у 18% больных МВ, недостаточная масса тела – у 

48% (из 5978 пациентов в возрасте 18 лет и более в 

исследование включены 960 больных МВ), (рис. 1).

Риск развития неблагоприятного исхода у 

реципиентов, страдающих МВ, при недостаточ-

ной массе тела увеличивался на 25% (доверитель-

ный интервал – 4;52%; р = 0,02). Исследователи 

также обратили внимание на то, что увеличе-

ние риска смерти отмечается не в раннем пери-

оде после ТЛ, а в отдаленные сроки вследствие 

хронической дисфункции трансплантата и (или) 

инфекционных осложнений (рис. 2).

Таким образом, восстановление нормальных 

значений ИМТ (18,5–24,9 кг/м2) среди паци-

ентов, находящихся в Листе ожидания ТЛ, – 

один из способов снижения риска неблагопри-

ятных исходов после операции. В нашей стране 

это особенно актуально, учитывая показатели 

Рис. 1. Выживаемость реципиентов после трансплан-
тации легких в группах с различными показателями 

индекса массы тела (по модификации [56])

Масса тела
Год после трансплантации

0 2 4 6 8 10

Недостаточная 862 583 445 272 136 49

Норма 2864 2056 1586 906 451 181

Повышенная 1644 1117 840 412 173 50

Ожирение 608 393 280 151 66 23
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Российского регистра 2011 г., по данным кото-

рого медиана ИМТ взрослых больных МВ среди 

мужчин составляла 18,5 кг/м2, а среди женщин – 

18,9 кг/ м2 [57].

В соответствии с программой лечения паци-

ентов с МВ, находящихся в Листе ожидания ТЛ, 

J.J. Egan et al. (1997) рекомендуют у всех больных 

использовать гастростому для поддержания аде-

кватного СП до и после операции [58]. Наиболее 

частыми осложнениями дополнительного пита-

ния через гастростому, по мнению авторов, 

являются вздутие живота и рвота, обусловлен-

ные несоответствием скорости поступления пищи 

и скорости опорожнения желудка. Использование 

прокинетиков и уменьшение объема питания поз-

воляют избежать данных осложнений. Диета с 

высоким содержанием углеводов может стать 

причиной усиления продукции углекислого газа 

и усугубления дыхательной недостаточности, что 

является основанием для применения неинвазив-

ной вентиляции легких [59].

Подходы к поддержанию адекватного СП 

больных МВ непосредственно после ТЛ ввиду 

отсутствия достаточной базы данных основаны на 

стандартных рекомендациях для общей популя-

ции пациентов хирургического профиля и боль-

ных, перенесших трансплантацию других орга-

нов [60]. Пероральная диета у пациентов, эксту-

бированных на 1-е или 2-е сутки после операции, 

постепенно расширяется в зависимости от усво-

ения больным продуктов питания с обязатель-

ным применением заместительной ферментной 

терапии. Аппетит обычно улучшается на фоне 

восстановления функции дыхания и перистальти-

ки кишечника, ранней активизации пациента [61].

Анорексия, изменение вкусовых ощуще-

ний, тошнота, рвота, диарея или запоры могут 

быть вызваны лекарственной терапией (препа-

раты для профилактики и лечения отторжения 

трансплантата, антибиотики, противогрибковые 

лекарственные средства и др.). В случае развития 

данных осложнений или при необходимости дли-

тельного применения неинвазивной/искусственной 

вентиляции легких используют дополнительное 

энтеральное питание (через гастростому, зондо-

вое питание). Одним из критериев для решения 

вопроса о закрытии гастростомы является достиг-

нутый и в течение 3–6 месяцев сохраняющийся без 

дополнительного питания ИМТ более 19 кг/м2 [62].

Результаты двух исследований, свидетель-

ствующие о значимом повышении уровней вита-

минов А и Е у больных после ТЛ, легли в основу 

рекомендации регулярного мониторинга уровней 

жирорастворимых витаминов у данной категории 

пациентов в зависимости от результатов, коррек-

ции дозы или отмены дополнительной терапии 

витаминами [63, 64].

Иммуносупрессивная терапия и лечение 

острого отторжения легочного трансплантата, в 

частности применение высоких доз стероидов, 

ассоциированы с увеличением риска развития 

вторичного сахарного диабета или декомпенсации 

МВ-зависимого сахарного диабета, а также повы-

шают риск развития остеопороза [65, 66].

Среди гастроэнтерологических осложнений 

раннего послеоперационного периода наиболее 

часто встречаются орофарингеальная дисфагия, 

безоары желудка, гастростаз, гастроэзофагеаль-

ная рефлюксная болезнь, синдром дистальной 

интестинальной обструкции, запор [67–70].

По данным B.S.Quon et al. (2012), у больных 

МВ, перенесших ТЛ, повышается риск развития 

почечного повреждения [71].

Иммуносупрессивная терапия увеличивает 

риск развития таких пищевых инфекций, как 

сальмонеллез и листериоз [72, 73].

Использование дозированной физической 

нагрузки с целью реабилитации пациентов с 

хронической легочной недостаточностью зареко-

мендовало себя как эффективный и безопасный 

Рис. 2. Выживаемость больных муковисцидозом после 
трансплантации легких в зависимости от значений 

индекса массы тела (по модификации [56])

Масса тела
Год после трансплантации

0 2 4 6 8 10

Недостаточная 410 286 224 133 65 27

Норма 519 390 309 194 107 52

Повышенная 34 19 18 12 7 2
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метод лечения. Необходимость разработки инди-

видуальной программы физической активности 

пациента до и после ТЛ в зависимости от перено-

симости им физической нагрузки (упражнения на 

сопротивление, аэробные нагрузки, тренировка 

равновесия, гибкости и др.) также не вызыва-

ет сомнений. Достижение оптимального уровня 

силы и выносливости способствует сохранению/

увеличению ТМТ и позволяет улучшить послео-

перационные результаты лечения [74].

Таким образом, коррекция нарушений ста-

туса питания больных МВ – сохранение ИМТ 

на уровне 22–23 кг/м2 (приоритет в повышении 

значений ТМТ), адекватная ферментная заме-

стительная терапия и коррекция дефицита 

отдельных микро- и макронутриентов – одна из 

важнейших задач, решение которой позволяет 

улучшить качество жизни, снизить частоту раз-

вития фатальных осложнений и повысить выжи-

ваемость пациентов после проведения ТЛ.
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