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возрасте от 6 лет. Максимальная суточная доза для взрослых составляет 1,2 г. Максимальная 

суточная доза для детей и подростков в возрасте от 12 до 17 лет – 1 г [1,2,22,282,283,284].  

(УУР – A, УДД – 1).  

Комментарии: Нестероидные противовоспалительные препараты оказывают достаточно 

выраженный противовоспалительный эффект, но при их длительном применении высок риск 

нежелательных явлений. Обсуждается возможность длительного применения препаратов, 

селективно ингибирующих циклооксигеназу-2 (нестероидные противовоспалительные и 

противоревматические препараты), однако их противовоспалительная активность ниже, чем 

у более ранних аналогов.  

 Парацетамол** метаболизируется в печени и обладает гепатотоксическим эффектом, что 

крайне нежелательноу пациентов с муковисцидозом, при котором поражения печени являются 

одним из проявлений данного заболевания. 

 Длительность терапии определяется индивидуально. Следует одновременно назначить 

ингибитор протонного насоса. 

Использование селективных ингибиторов циклооксигеназы-2 (ЦОГ-2)  (нестероидные 

противовоспалительные и противоревматические препараты группы коксибы) не 

рекомендовано из-за риска нежелательных явлений на сердечно-сосудистую систему при 

длительных курсах лечения [285].  

Применение нимесулида (противопоказан до 12 лет) при МВ не выявило положительной 

динамики маркеров воспаления и показателей функции легких [286], препарат не рекомендован 

к применению. 

 Рекомендуется #ацетилцистеин** в дозе 1200 мг в сутки у пациентов старше 12 лет и 600 мг в 

сутки у детей младше 12 лет в 2 приёма непрерывно с первого дня применения #амикацина**  в 

течение всего курса применения и 7 дней после его окончания (минимум 6 недель) для снижения 

ототоксичности. Препарат имеет отчетливый слухосохраняющий эффект при аминогликозд-

связанной потере слуха, понижает риск ототоксичности на 80% и предупреждает развитие 

антибиотикорезистентности, является антиоксидантом [2].   

(УУР – C, УДД – 5). 

3.2 Кинезитерапия 

 Всем пациентам с муковисцидозом в обязательном порядке рекомендовано проведение 

кинезитерапии (КНТ) по индивидуальной программе (методики дренирования бронхиального 

дерева и лечебная физкультура) с целью улучшения эвакуации мокроты [1,2,22,178,268]. 

 (УУР – C, УДД – 5). 
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Комментарий: кинезитерапия - один из важных компонентов комплексного лечения МВ. 

Главная цель проведения кинезитерапии — очищение бронхиального дерева от вязкой мокроты, 

которая блокирует бронхи, создавая условия для развития инфекции в бронхолёгочной системе, 

а также поддержание легких в максимально функциональном состоянии [1,2,6,178]. Основными 

методиками КНТ являются: 

o постуральный дренаж; 

o перкуссионный массаж грудной клетки; 

o активный цикл дыхания; 

o дренажные положения; 

o аутогенный дренаж; 

o терапия, с помощью дыхательных тренажеров, создающих положительное давление на 

выдохе, в том числе, с контролем и регулированием этого давления (специальные маски, 

PARI PEP I, PEP S системы, Тренажер дыхательный с переменным положительным 

давлением на выдохе PARI o-PEP тип 018  (флаттер) и др.); 

o дренаж с помощью специальных приборов по показаниям: Система очистки 

дыхательных путей «The Vest Airway Clearance System, модель 105» с принадлежностями, 

(система очищения дыхательных путей от секрета методом высокочастотной 

осцилляции грудной клетки), аппарат для интрапульмональной перкуссионной 

вентиляции легких, Инсуффлятор-аспиратор механический Comfort Cough Plus 

(Комфортный кашель плюс), SICC2001 Plus с принадлежностями (откашливатель) и др. 

Кинезитерапия назначается всем пациентам с момента постановки диагноза, в любом 

возрасте, как с легочными проявлениями заболевания, так и с кишечными симптомами. У 

грудных детей обычно применяют пассивную технику кинезитерапии, включающую: 

o специальные дренажные положения, в которых улучшается эвакуация слизи из лёгких; 

o контактное дыхание; 

o массаж с лёгкой вибрацией и поглаживанием; 

o клопфмассаж (постукивание в 8-ми точках грудной клетки); 

o занятия на гимнастическом мяче; 

o дыхание с помощью маски, создающей положительное давление на выдохе; 

o дренаж с помощью специального вибрационного жилета: у пациентов с муковисцидозом 

в любом возрасте (от новорожденного до взрослого). 

Эффективность тех или иных методов КНТ варьирует в зависимости от индивидуальных 

особенностей пациентов с МВ. Чем младше ребёнок, тем более пассивные методики 

дренирования следует использовать. Новорождённым выполняют только перкуссию и 
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компрессию грудной клетки. По мере роста ребёнка следует постепенно вводить более 

активные методики, обучая пациентов технике контролируемого откашливания. 

Услуги по приказу Минздрава России от 13.10.2017 N 804н «Об утверждении 

номенклатуры медицинских услуг»: 
o Массаж при хронических неспецифических заболеваниях легких 
o Общий массаж и гимнастика у детей раннего возраста 

o Массаж грудной клетки медицинский 

 Рекомендуются пациентам с муковисцидозом регулярные занятия лечебной физкультурой с 

целью улучшения эвакуации мокроты, укрепления дыхательной мускулатуры, повышения 

эмоционального тонуса пациента [1,2,22,178]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарии: занятия лечебной физкультурой позволяют: 

o эффективно лечить и предупреждать обострения хронического бронхолёгочного 

процесса; 

o формировать правильное дыхание; 

o тренировать дыхательную мускулатуру; 

o улучшать вентиляцию лёгких; 

o повышать эмоциональный тонус пациента. 

С раннего детства (начиная 3-х лет) необходимо стимулировать пациентов заниматься 

динамическими видами спорта, связанными с нагрузками средней интенсивности, особенно 

сопряжёнными с пребыванием на свежем воздухе. Физические упражнения облегчают очищение 

бронхов от вязкой мокроты и развивают дыхательную и общую мускулатуру. Некоторые 

упражнения укрепляют грудную клетку и исправляют осанку.  

В редких случаях тяжесть состояния пациента полностью исключает возможность 

занятия физическими упражнениями. Поэтому вопросы спортивной активности (выбор вида 

спорта и нагрузки) должен решать лечащий врач. 

Пациентам с МВ не следует заниматься особенно травматичными видами спорта 

(тяжёлая атлетика, футбол, хоккей и т.п.), поскольку длительное ограничение физической 

активности, связанное с восстановлением после травмы, неблагоприятно сказывается на 

дренажной функции лёгких. 

Услуги по приказу Минздрава России от 13.10.2017 N 804н «Об утверждении 

номенклатуры медицинских услуг»: 

o Лечебная физкультура при заболеваниях бронхолегочной системы 
o Механотерапия при заболеваниях бронхолегочной системы 
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o Лечебная физкультура с использованием аппаратов и тренажеров при заболеваниях 

бронхолегочной системы 

o Дыхательные упражнения дренирующие 
o Лечебная физкультура с биологической обратной связью при заболеваниях 

бронхолегочной системы 

3.3 Диетотерапия и витаминотерапия 

3.3.1 Общие принципы диетотерапии у пациентов с МВ 

Диетотерапия составляет важную часть комплексной терапии при МВ [1,2,22]. 

 Рекомендуется всем пациентам с муковисцидозом увеличение суточного потребления 

калорий до 120-150% по сравнению с нормами по возрасту, пропорциональное увеличение 

потребления высококачественного белка (20% от суточного калоража) и жира (35-40% от 

суточного калоража) с целью поддержания адекватного нутритивного статуса [62]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: Пациентам с МВ необходима ранняя нутритивная поддержка. Установлена 

непосредственная связь между состоянием питания и функцией легких. Существует прямая 

корреляция между показателем индекса массы тела, функцией легких и продолжительностью 

жизни.  

Индекс массы тела (ИМТ) = масса тела (кг) / квадрат роста (м2). 

При ИМТ >50 перцентиля (при ИМТ = 21 – 22 кг/м2 у взрослых) зарегистрировано 

существенное улучшение показателя ОФВ1.  

Высокий перцентиль показателя вес/возраст ассоциируется с лучшими показателями ОФВ1, 

линейного роста, снижением сроков госпитализации, снижением количества бронхолегочных 

обострений, а также увеличением продолжительности жизни.  

Белки 
Пациенты с МВ нуждаются в повышенном количестве белка из-за его потерь 

(мальабсорбции) и в дополнительном поступлении его в период катаболизма при легочных 

обострениях. Источниками полноценного белка являются натуральные продукты (мясо, птица, 

рыба, морепродукты, молоко, кисломолочные продукты, творог, сыры, яйца). Детям старше 

года рекомендуется включать в рацион высокобелковые продукты (яйца, рыба, творог, сыр) не 

реже 3 раз в день, молоко и кисломолочные продукты не менее 500 – 800 мл в день. 

Взрослым пациентам с муковисцидозом рекомендовано употреблять в день 2 – 3 порции 

продуктов, содержащих белок высокой биологической ценности (мясо, птица, рыба, яйца, 

творог, сыр). 
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В качестве дополнительного источника белка рекомендуется использование лечебных 

смесей для энтерального и дополнительного питания. Дополнительное питание назначают по 

150 - 200 – 250 мл 1 – 3 раза в день (например, на второй завтрак, на полдник или перед сном, 

возможно в сочетании с фруктовым пюре, печеньем, хлопьями и т.п.). К использованию 

рекомендуются смеси на основе цельного молочного белка (стандартные специализированные 

продукты энтерального питания) с нормальным или повышенным содержанием белка. В случае 

недостаточной эффективности стандартных продуктов используются смеси на основе 

гидролизованного молочного белка (специализированные продуты энерального питания на 

основе гидролизованного белка молочной сыворотки) с нормальным или повышенным 

количеством калорий 

Объем дополнительного питания определяется степенью нутритивной 

недостаточности и аппетитом. 

У взрослых пациентов при расчете объема дополнительного питания необходимо 

учитывать тяжесть дыхательной недостаточности. Соблюдение принципа «много, не значит 

хорошо» у пациентов с тяжелой дыхательной недостаточностью – профилактика усиления 

синдрома гиперкатаболизма при перегрузке питательными субстратами. 

Жиры 
Чрезвычайно важно сохранение высокого потребления жиров пациентами с МВ. Жиры 

являются наиболее энергетически «плотным» энергоносителем (9 ккал/г); увеличение квоты 

жира в энергообеспечении снижает образование CO2, минимизирует его задержку в организме, 

положительно влияет на газообмен в легких. Возможность высокого потребления жира 

обеспечивается адекватной заместительной ферментной терапией.  

Хотя количество жира в диете пациентов с МВ не ограничивается, важное значение 

приобретает его качественный состав. В связи с нарушениями в гепатобилиарной сфере, 

количество насыщенных и трансжиров (животные жиры, содержащиеся в жареных 

продуктах, колбасных изделиях, коже птицы, кулинарные жиры, маргарин) необходимо 

ограничивать, отдавая предпочтение жирам, богатым полиненасыщенными жирными 

кислотами (ПНЖК): омега-6 (кукурузное, подсолнечное масло) и омега-3 (льняное масло, жир 

морских рыб) жирными кислотами, природным витамином Е. Такие масла как – кукурузное 

подсолнечное, рапсовое следует использовать в качестве базовых продуктов для приготовления 

пищи. А такие масла, как льняное, тыквенное, сафлоровое, масло, масло грецких орехов, 

виноградных косточек и др. в качестве дополнительной, биологически активной добавки к пище, 

в небольшом объеме, без термической обработки, добавляя в готовые блюда. 
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Растительное кокосовое масло - содержит в своем составе среднецепочечные 

триглицериды (СЦТ). Триглицериды со средней длиной углеродной цепи (С6-С12) являются легко 

доступным источником энергии, так как не нуждаются в эмульгации желчными солями и 

гидролизе панкреатической липазой и легко всасываются, минуя лимфатическую систему, 

непосредственно в кровеносные сосуды системы воротной вены. Однако, следует знать, что 

СЦТ относятся к насыщенным жирам, обладают кетогенным эффектом, в связи с этим 

следует избегать избыточного употребления их в рационе. 

Ряд смесей для лечебного  питания содержат в своём составе СЦТ. Содержание их 

варьирует в пределах 20-70% жирового компонента, остальные жиры представлены липидами 

с высоким содержанием эссенциальных (полиненасыщенных) жирных кислот. Модульные 

жировые  смеси  (эмульсии) имеют в  своем составе только СЦТ.  Показанием к использованию 

таких продуктов, смесей является невозможность увеличить калорийность рациона и 

компенсировать стеаторею с помощью адекватных доз микросферических ферментов, 

выраженная степень нутритивной недостаточности. 

Углеводы 
Энергетический дефицит восполняется также за счет углеводов. Дисахариды, в том 

числе сахар, в большинстве случаев переносятся хорошо. В диету по аппетиту включают сахар, 

фрукты, сладкие напитки, мед, варенье, конфеты. В рационе питания простые углеводы не 

ограничиваются, однако, в связи с возрастающим риском возникновения ассоциированного с МВ 

сахарного диабета, их рекомендуется употреблять только после основных приемов пищи, во 

избежание резких колебаний уровня гликемии.  

 Необходимо помнить, что у 91% пациентов отмечается кариозное поражение зубов, 

что требует тщательной гигиены полости рта и регулярного наблюдения врача-стоматолога.  

 У пациентов, сохраняющих жалобы на диарею, вздутие живота, боли в животе и 

повышенное газообразование при употреблении молочных продуктов, необходимо исключить 

лактазную недостаточность. Снижение лактазной активности в биоптатах слизистой 

оболочки тонкой кишки 103 детей с МВ и тяжелой панкреатической недостаточностью было 

обнаружено в 58% (тяжелая гиполактазия в 31% и умеренная в 28% случаев)[287].  

 Особую группу составляют дети, оперированные по поводу мекониевого илеуса, а 

также пациенты, оперированные по поводу СДИО, которые могут иметь лактазную 

недостаточность в той или иной степени, в зависимости от длины резекции  тонкой кишки 

(пострезекционный синдром/синдром короткой кишки). 

 Детям на грудном вскармливании, при наличии лактазной недостаточности, 

используют биологически активные добавки, содержащие лактазу (лактазар, лактаза –беби и 
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др.), при смешанном или искусственном вскармливании - низколактозные заменители грудного 

молока, а также безлактозные смеси на основе глубокого гидролиза белка. Детям старше года 

при сохраняющихся симтомах лактазной недостаточности, кишечной дисфункции показаны 

полуэлементные смеси для энтерального питания. 

В дигестии полимеров глюкозы – мальтодекстринов с небольшим числом глюкозных 

остатков (5-8) в большей степени принимает участие глюкоамилаза и мальтаза (ферменты 

кишечного пристеночного пищеварения), чем панкреатическая амилаза. Мальтодекстрины 

имеют более низкую осмолярность, чем моно- и дисахариды, поэтому их использование в 

составе специализированных смесей для энтерального и дополнительного питания позволяет 

существенно увеличить калорийность без увеличения осмотической нагрузки на кишку.  

Расщепление крахмала зависит от панкреатической амилазы, поэтому он усваивается 

хуже, чем ди- и моносахариды. Амилорея, также как креаторея и стеаторея, нуждается в 

коррекции панкреатином**. Излишки нерасщепленного крахмала, поступая в толстую кишку, 

гидролизируются кишечной микрофлорой, что приводит к повышенному газообразованию, 

вздутию и болям в животе.  

Пациентам с МВ не ограничиваются продукты и блюда, богатые растворимыми 

пищевыми волокнами (пектины, камеди), которые способствуют профилактике запоров и 

синдрома дистальной интестинальной обструкции (СДИО). Однако, при сохранении 

диспептических явлений не рекомендуется в больших количествах пища, богатая грубой 

клетчаткой и волокнами (бобовые, каши из цельного зерна, цельнозерновой и ржаной хлеб, 

отруби, косточки, кожица от фруктов и овощей, сухофрукты, низкосортное мясо с большим 

содержанием соединительной ткани), которые увеличивают объем каловых масс и усиливают 

метеоризм. 

 Для обеспечения повышенных энергетических потребностей калорийность суточного 

рациона пациентам с муковисцидозом рекомендуется рассчитывать не на фактический, а на 

долженствующий вес с учетом  катаболических процессов при хроническом воспалении и исходя 

из дефицита массы тела (табл. 21) [2,62].  

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: Потребность в энергии у детей и взрослых с МВ, по данным различных 

источников, должна быть повышена до 120-150%, по сравнению с теоретическими расчетами 

на фактический вес, в зависимости от возраста и нутритивного статуса пациента (таблица 

21). 35-40% всей энергетической потребности должно обеспечиваться жирами, 20% белками и 

60-65% - углеводами. 
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При тяжелой дыхательной недостаточности 50 – 60% небелковых калорий должно 

приходиться на жиры (имеют наименьший дыхательный коэффициент – 0,7) [288 ] 

Существуют довольно сложные формулы для расчета необходимых дополнительных калорий, 

однако в повседневной практике можно пользоваться следующими ориентирами:  

o 1-2 года - 200 ккал,  

o 3-5 лет - 400 ккал,  

o 6-11 лет - 600 ккал,  

o старше 12 лет и для взрослых - 800 ккал в сутки [1].   

Таблица 21. Рекомендуемые величины потребления белка и энергии  
Возраст Белок, г/кг/сут Энергия, ккал/кг/сут 

  Минимальная Максимальная  
0 - 1 год 3 - 4 (до 6) 130 200 
1 - 3 года 4 – 3 90 - 100 150 

3 - 10 лет 3 – 2,5 70 - 80 100 

11-14 лет 2,5 - 1,5 45 - 70 90 

Взрослые 2-2,5 35 50 

 Недостаточность питания рекомендуется диагностировать, если процент соответствия 

массы по росту и полу или массо-ростовой индекс (МРИ), фактическая масса/идеальная масса по 

росту и полу х 100% меньше 90% у пациентов детского возраста, а у подростков и взрослых - 

если ИМТ составляет менее 18,5кг/м2. Ведение пациентов с МВ осуществляют в зависимости от 

их физического статуса (табл.22). При показаниях Z-score по ИМТ от -1 до -2 следует 

диагностировать среднетяжелую недостаточность питания, а при >-2 – тяжелую недостаточность 

питания [289].  

(УУР – C, УДД – 5). 

• У взрослых тяжесть недостаточности питания рекомендуется оценивать по показателям ИМТ:  

ИМТ – 17 - 15 кг/м2  - соответствует недостаточности питания средней степени тяжести, ИМТ – 

менее 15 кг/м2  - тяжелой степени недостаточности питания [288 ]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: 
Таблица 22. Диетологические рекомендации по ведению пациентов с МВ в зависимости от 

физического статуса  [62] 

Дети ≤ 2-х лет Дети 2-18 лет  Взрослые  Состояние питания 
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Вес и длина  50 перцентиль ИМТ   50 перцентиль  ИМТ  = 18,5 – 22,0 кг/м2 для 

женщин, 18,5 – 23,0  кг/м2 для 

мужчин 

 

Нормальное состояние питания: 

Профилактическое 

консультирование по вопросам 

питания 

Вес и длина ˂50 ≥ 10 

перцентиль 

ИМТ  50 ≥ 10  перцентиль  

Потеря  или отсутствие 

прибавки веса в предыдущие 

2-4 мес 

ИМТ ˂ 18,5 кг/м2, или снижение 

массы тела на 5%  менее, чем за 

2 месяца 

 

Нарушение нутритивного 

статуса: коррекция диеты и 

добавление продуктов 

энтерального питания 

Вес и длина  10 перцентиль ИМТ 10  перцентиль  

Потеря  2 перцентилей веса 

и задержка  роста с момента 

последнего посещения 

ИМТ стойко ˂ 18,5 кг/м2, или 

снижение ИМТ более, чем на 

5% за 2 прошедших месяца 

 

Нарушение нутритивного 

статуса тяжелой   степени: 

Зондовое питание    

 Рекомендованная цель нутритивной поддержки при МВ - обеспечить физическое развитие 

пациента согласно возрастным нормам (достижение оказателей физического развития в границе 

25-75 перцентиль после коррекции нутритивного статуса, рекомендуемая цель  - 50 перцентиль), 

Для взрослых - целевой ИМТ = 21 кг/м2 у женщин и 22 кг/м2 у мужчин и прирост % мышечной 

массы [62]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий:  
Систематический подход к оценке питания при МВ 

Возраст  Методы оценки, кратность 

Старшие дети и взрослые Мониторинг массы тела, роста, ИМТ каждые 3 месяца 

Мониторинг питания 

Дети и взрослые - Маркеры состояния питания – клинический, биохимический анализы 

крвои, жирорастворимые витамины сыворотки 

- Мониториг заместительной терапии ферментными препаратами 

(панкреатин**) – через 3-6 месяцев после начала терапии или 

изменения дозы 

- Эластаза в стуле ежегодно при нормальной функции поджелудочной 

железы 

- ОГТТ ежегодно с 10 лет 

 

Диетологическое консультирование 

Дети и взрослые Дети – каждые три месяца, взрослые – каждые 6 месяцев 
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3.3.2 Дети первого года жизни 

Грудное вскармливание 

Идеальным для новорожденных и детей первого года жизни является непастеризованное 

грудное материнское молоко, так как оно содержит широкий спектр защитных факторов и 

биологически активных веществ. Важную роль играет активность термолабильной липазы в 

нативном (непастеризованном) женском молоке. Для детей с МВ показана защитная роль 

естественного вскармливания: младенцы, получающие грудное молоко, имеют лучшие 

показатели легочных функций и низкую частоту инфекционных эпизодов, по сравнению с детьми 

на искусственном вскармливании. Новорожденные и дети первых месяцев жизни, которые не 

могут самостоятельно высасывать необходимый объем молока из груди ввиду тяжести 

состояния (общая слабость, одышка, сердечно-легочная недостаточность) должны получать 

сцеженное непастеризованное материнское молоко из бутылочки или через назогастральный 

зонд. 

 В некоторых случаях требуется дополнительное поступление энергии с помощью 

обогащения грудного молока. Так, при недостаточной прибавке в весе молоко можно обогащать 

добавлением на каждые 100 мл приблизительно 5 г (1 мерная ложка) сухой смеси на основе 

гидролизата белка с СЦТ.  

 Детям грудного возраста с МВ и панкреатической недостаточностью рекомендуется 

назначать ферментную заместительную терапию препаратами панкреатина** (в виде 

минимикросфер) в каждое кормление с целью коррекции панкреатической недостаточности 

[2,62]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: с момента введения неонатального скрининга на МВ в России (2006 г.) появилась 

возможность раннего начала лечения, однако вопрос, когда и кому начинать заместительную 

терапию панкреатическими ферментами, не всегда ясен. Уровень панкреатической эластазы-1 

в стуле в течение первого года жизни может существенно варьировать и однократного его 

измерения не всегда достаточно. Следует ориентироваться на темпы прибавки в массе и 

показатели копрограммы (наличие стеатореи) [62]. 

Смешанное/искусственное вскармливание 

У детей, сохраняющих удовлетворительные темпы физического развития, могут 

использоваться обычные адаптированные молочные смеси.  

При смешанном/искусственном вскармливании большинство младенцев, при своевременной 

диагностике панкреатической недостаточности и ее коррекции панкреатическими 

ферментами, хорошо растут и развиваются при использовании обычных адаптированных 
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молочных смесей с преобладанием сывороточных белков в составе белкового компонента 

(60:40) [62]. 

 У детей первого года жизни с муковисцидозом не рекомендуется использовать заменители 

молока с низким  содержанием белка (1,1 – 1,3 г/100 мл) и жира (менее 3,5 г/100 мл), так как они 

не обеспечивают нутритивные потребности пациентов с МВ [290]. 

(УУР – C, УДД – 5).  

 При недостаточной прибавке в весе у пациентов с муковисцидозом рекомендуется 

отдавать предпочтение высококалорийным смесям, имеющим в качестве жирового компонента 

СЦТ и растительные жиры в эмульгированной форме, что позволяет улучшить утилизацию жира 

и снизить дозу панкреатических ферментов [291]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарии: этим требованиям отвечают отдельные смеси для недоношенных и маловесных 

детей.  

Могут применяться: Антирефлюксная смесь, Жидкая специальная молочная смесь  для 

вскармливания недоношенных и маловесных детей, Специализированный продукт детского 

диетического лечебного питания для детей раннего возраста, смесь специализированная сухая 

безлактозная (мелкий сухой порошок), Сухая специализированная смесь без лактозы, Сухая 

специальная молочная смесь  для вскармливания недоношенных и маловесных детей и другие. 

При смешанном/искусственном вскармливании большинство младенцев, при 

своевременной диагностике панкреатической недостаточности и ее коррекции 

панкреатическими ферментами, хорошо растут и развиваются при использовании обычных 

адаптированных молочных смесей с преобладанием сывороточных белков в составе белкового 

компонента (60:40). 

 Рекомендовано назначение смесей на основе гидролизатов молочного белка при аллергии 

к белкам коровьего молока и временно – после оперативного вмешательства по-поводу 

мекониевого илеуса или СДИО или других оперативных вмешательствах на кишечнике с 

лечебной целью [290]. 

(УУР – C, УДД – 5).  

 Пациентам, получающим массивную антибактериальную терапию, а также повторные 

курсы антибиотиков, рекомендовано ввести адаптированную кисломолочную смесь или смесь, 

обогащенную пробиотиками, в количестве до 1/3 суточного объема кормления для поддержания 

нормальной микрофлоры кишечника [290]. 

(УУР – C, УДД – 5).  
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 Прикорм рекомендуется вводить в 4–5 мес. (как и в популяции здоровых детей), а 

некоторым детям, при низкой прибавке в массе - раньше  с целью коррекции данных нарушений 

(табл. 23) [290]. 

(УУР – C, УДД – 5).  

Комментарий: первыми блюдами прикорма служат энергетически плотные блюда: каши на 

сцеженном молоке или молочной смеси со сливочным маслом, детский творог 4,5-5% жирности, 

далее вводят овощное пюре с мясным пюре и растительным маслом, желток.  

Следует использовать высококалорийные продукты прикорма, обогащенные витаминно-

минеральным комплексом: детские молочные каши промышленного производства с добавлением 

сливочного масла, овощные пюре с добавлением растительного масла, мяса.  

Возможно введение мясного пюре в качестве первого прикорма детям на естественном 

вскармливании, как хороший источник железа и цинка.  

Коровье и козье молоко можно использовать только для приготовления блюд с 8–9 

месяцев. В эти же сроки можно вводить неадаптированные кисломолочные продукты (кефир, 

натуральный йогурт), обогащенные живыми бифидо- и лактобактериями. Блюда прикорма, в 

отличие от здоровых детей, подсаливают. Дополнительное количество поваренной соли в день 

ориентировочно составляет 1/8 чайной ложки (0,6 – 0,7 г) для ребенка первого полугодия и ¼ ч. 

л. (1,25 г) для ребенка 6-12 месяцев [290].  

Таблица 23. Особенности введения прикорма детям первого года жизни с МВ 
Продукты и блюда Возраст (мес) 
Фруктовое пюре 7 
Творог 4 - 5 
Желток 5 - 6 
Овощное пюре 5 - 6 
Растительное масло 4 - 5 
Каша 4 (на сцеженном грудном молоке, 

молочной смеси или гидролизате) 
Сливочное масло 4-5 
Мясное пюре  4,5 – 5,5 
Неадаптированные кисломолочные 
напитки (кефир, йогурт) 

 8 – 9 

Сухари, хлеб 7 – 8 
Рыба 8 - 9 

 
3.3.3 Питание дошкольников и школьников и взрослых 

Стандартные принципы питания одинаковы для детей, подростков и взрослых 

Основной принцип - «активный» подход к питанию пациента с МВ в любом возрасте 
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o Питание ребенка должно быть регулярным (6 раз в день даже для школьников, а также 

для взрослых, формула 3+3): 3 основных приема пищи (завтрак, обед, ужин) и 3 

дополнительных перекуса (2-й завтрак, полдник, на ночь); 

o Питание должно быть «плотным»: в каждый основной прием пищи должны включаться 

блюда, содержащие качественные животные белки, цинк (мясо, субпродукты, рыба, 

яйца или молочные продукты – сыр, творог), качественные жиры (растительное, 

сливочное масло, сметана, сливки), сложные (крупы, хлеб, овощи) и в меньшей степени 

простые (фрукты, сладости, варенье, мед) углеводы; 

o Дополнительные приемы пищи (перекусы: 2-й завтрак, полдник, перед сном) 

обязательны; они состоят, как правило, из кисломолочных продуктов, творога, фруктов, 

выпечки и умеренного количества сладостей. 

При муковисцидозе до 10% пациентов к подростковому возрасту формируют фиброз и цирроз 

печени (CFLD - цирроз печени, ассоциированный с МВ); до 13% пациентов к 20-летнему 

возрасту и до 50% к 30 годам формируют ассоциированный с МВ сахарный диабет (CFRD - 

диабет, ассоциированный с МВ). Поэтому, несмотря на то, что при МВ, при отсутствии 

аллергических реакций, в международных рекомендациях разрешены любые продукты, 

некоторые блюда не рекомендуется употреблять постоянно и в больших количествах:  

o продукты и блюда, осложняющие работу печени и желчевыводящих путей - тугоплавкие 

и транс-жиры (см. выше), крепкие бульоны, острые, кислые блюда и пряности; 

o продукты промышленного производства, содержащие большое количество 

стабилизаторов, искусственных красителей и консервантов, майонез промышленного 

производства; 

o т.н. «мусорную пищу», готовые сухие полуфабрикаты, фаст-фуд; 

o сладкие газированные напитки и неразбавленные фруктовые напитки промышленного 

производства; 

o в большом количестве и отдельно от других приемов пищи – рафинированные простые 

углеводы (сахар, конфеты) с целью не допускать резкого подъема уровня гликемии;  

o при диспепсических явлениях – большие объемы продуктов, усиливающих газообразование 

в кишечнике: цельнозерновой и отрубной хлеб, свежую и кислую белокочанную, 

краснокочанную капусту, бобовые, свеклу, кожицу и семечки от фруктов, орехи, грибы. 

 При бронхолегочных обострениях, значительном отставании в весе для увеличения 

поступления энергии, высококачественного белка, витаминов и минеральных веществ в качестве 
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перекусов рекомендуется использовать специализированные высокоэнергетические коктейли 

или смеси для энтерального питания [2,62]. 

(УУР – C, УДД – 5).  

 Рекомендовано обогащение рациона полиненасыщенными жирными кислотами, кальцием, 

пробиотиками для восполнения повышенных нутритивных потребностей пациентов с МВ (см. 

раздел 3.3.1 «Общие принципы диетотерапии у пациентов с МВ», жиры). С целью обогащения 

рациона омега-3 жирными кислотами рекомендовано использовать слабосоленую (не копченую) 

жирную морскую рыбу: сельдь, семгу, форель и др. лососевые, икру 3- 4 раза в неделю в качестве 

закуски [62]. 

 (УУР – C, УДД – 5).  

 Растительное масло (льняное, тыквенное, кедровое, масло грецкого ореха, соевое, рапсовое, 

подсолнечное, кукурузное, оливковое) рекомендуется использовать в нерафинированном виде 

без термической обработки, добавляя в салаты и готовые овощные блюда, для приготовления 

домашнего майонеза с целью обогащения рациона полиненасыщенными жирными кислотами и 

биологически активными веществами [2,62]. 

(УУР – C, УДД – 5).  

 Пациентам с МВ рекомендуется ежедневно употреблять, как основной источник кальция и 

высококачественного белка -  необезжиренные молоко, творог, сыр, кисломолочные продукты, 

обогащенные живыми штаммами пробиотиков (бифидобактерий и лактобактерий) – йогурты 

короткого срока хранения, биокефир и т.п. [2,62]. 

(УУР – C, УДД – 5).  

 При формировании сахарного диабета, ассоциированного с муковисцидозом (МЗСД (CFRD)), 

рекомендуется  калорийность рациона и содержание жиров сохранять повышенным для 

восполнения повышенных нутритивных потребностей пациентов с МВ [2,50,62,91] (см. раздел 

3.1.6 «Терапия эндокринной недостаточности поджелудочной железы (МЗСД)»). 

(УУР – C, УДД – 5). 

3.3.4 Микронутриенты и витамины  

 Всем детям с МВ рекомендовано подсаливание пищи с целью коррекции баланса хлора и 

натрия  (табл. 24,25)  [2,62]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

 Таблица 24. Суточные потребности в соли (NaCl) у детей с МВ [2,62]  

Вес ребенка/ 
температура 

< 5 кг 5 – 10 кг > 10 кг 
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окружающей 
среды 

20 ºС 0,8 г/день 0,5 г/день Минимум  
 + 0,8 г/день/10 кг 

25 ºС 1,5 г/день 2 г/день Минимум 2 г/день 
 + 1 г/день/10 кг 

30 ºС 2,8 г/день 4 г/день Минимум 4 г/день 
 + 2 г/день/10 кг 

Примечание: старшие дети, как правило, сами регулируют количество соли в своих блюдах по принципу 
«солонка на столе». 

 
Таблица 25. Профилактические дозы натрия для пациентов с МВ [62] 

Возраст Дотация натрия Примечания 
Дети 0-6 мес 1–2 ммоль/кг/дн Для детей с риском соледефицита – соль, разведенная в 

воде или фруктовом соке  небольшими порциями 
втечение дня, 

Детям по 
показаниям (см. 
примечания) 

до 4 ммоль/кг/дн Побъем соли у грудных детей, проживающих в жарком 
климате или при повышенных потерях жидкости (рвота, 
повышенная температура тела,  диарея, тахипноэ, или 
при наличии стомы у грудного ребенка). 

Дети после 6 мес 
и взрослые 

Соленая пища 
или соль 

Применять в стрессовых ситуациях с избыточных 
потливостью (лихорадка, физические нагрузки, жаркая 
погода). 

Примечания: 
1/5-1/6 чайной ложки примерно соответствует 15 ммоль NaCl солевых растворов, предназначенных для 
пероральной регидратации [2]; 
Для перевода ммоль в мг натрия, хлора или натрия хлорида необходимо умножить количество ммоль на 
23, 35 или 58 (молекулярную массу натрия, хлора или натрия хлорида) соответственно [62]. 
 
 Всем пациентам с МВ рекомендовано дополнительное введение препаратов кальция: с 

целью профилактики недостаточности кальция в организме и остеопенических состяний [2,62]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарии: применяются препараты кальция (кальция глюконат**, кальция 

глицерофосфат) и комбинированные препараты (Кальция карбонат+Колекальциферол)  

 Всем пациентам с МВ рекомендовано назначение жирорастворимых витаминов с целью 

восполнения дефицита их поступления с пищей на фоне мальдигестии и мальабсорбции 

[2,62,96,291]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: вследствие мальабсорбции жира у пациентов с МВ нарушается всасывание 

жирорастворимых витаминов.  

У пациентов с МВ хорошо известно о недостаточности витамина D и нарушениях фосфорно-

кальциевого обмена. Лечебный эффект высоких доз витаминов А и D нуждается в дальнейшем 

изучении. Однако хорошо известно, что все пациенты с МВ с панкреатической 
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недостаточностью ежедневно должны получать дополнительно жирорастворимые витамины 

(А, D, Е и К) и бета-каротин, оптимально в водорастворимой форме. Пациенты с сохранной 

функцией поджелудочной железы обязательно должны получать дополнительно витамин Е. 

Водорастворимые витамины назначаются пациентам с МВ в обычных профилактических 

дозировках, рекомендуемых здоровым лицам соответствующего возраста, за исключением 

витамина С, потребность в котором у пациентов повышена, и витамина В12 случаях резекции 

подвздошной кишки.  

В таблице 26 приведены рекомендуемые профилактические дозировки для дополнительного 

введения жирорастворимых витаминов, и терапевтические дозы витамина D для пациентов с 

МВ. 

Таблица 26. Рекомендуемые профилактические дозы жирорастворимых витаминов  и 
бетакаротена для пациентов с МВ [2,62,96,255,292,282,283]. 
 

Витамины Дозировка (МЕ/сут) Форма выпуска для РФ  

#Колекальциферол*
* 
 (Витамин D) 
  
Сывороточный 25 (ОН) 
D минимум– более  30 
нг/мл 
 

 
Дети 1 года жизни 
 1-3 года 
 4-10 лет  
> 11 лет  

 
1000-1500  МЕ/сут  
1500-2000 МЕ/сут 
2000-3000 МЕ/сут, 
 от 2000 (лето, осень) до 
4000 (зима, весна) МЕ/сут  
Доза зависит от 
сывороточного уровня и 
должна регулярно 
корректироваться  

1 капля = 500 МЕ (12,5 мкг) 

#Альфа-Токоферола 
ацетат 
(капсулы, 
противопоказаны 
детям до 18 лет) 
или  
Витамин Е  
(раствор для приема 
внутрь [масляный] 
противопоказан 
детям до 3 лет) 
 
Уровень соотношения 
ɑ-
токоферол:холестери
н > 5,4 
Мониторинг по 
показаниям,  после 
изменения дозы 

 

0-6 мес  
6-12 мес  
1-4 года 
4-10 лет 
Старше 10 лет 

25 МЕ (18,4 мг) 
50 МЕ (36,8 мг) 
100 МЕ (73,5 мг) 
100-200 МЕ (73,5 – 147,1 
мг) 
200-400 МЕ (147,1 – 294,1 
мг) 

30% масляный р-р: 1капля 
= 6,5 МЕ (4,8 мг) 
10% масляный р-р:  
1 капля = 2 МЕ (1,47 мг)  
Масляный раствор в 
капсулах 100 МЕ(73,5 мг) , 
200 МЕ (147,1 мг) , 400 
МЕ(294,2 мг)  

#Менадиона натрия 
бисульфит 
(Витамин К)   

0 – 1 год: 0,3 – 1 мг/сут  
Старше 1 года: 1 – 10 мг/сут  
При патологии печени: 10 – 15 мг/сут  

 1 таблетка 15 мг 
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(таблетки 
противопоказаны до 3 
лет, раствор для 
внутримышечного 
введения – без 
возрастных 
ограничений) 
Протормбиновое время, 
уровень витамина К в 
крови 

Ретинол**  
(Вит. А1)  
 
Нормы определяются 
лабораторией, 
проводящей анализ 
Мониторинг по 
показаниям, после 
изменения дозы 

Тест при 
планировании 
беременности 

 

Начинать с низких доз. Подбирать по уровню в 
сыворотке крови (ежегодный контроль) 

1 капля 3,44% р-ра = 5000 
МЕ (1,5 мг) 
1 драже = 3300 МЕ  
(1 мг) 
1 капсула = 12000 МЕ (3,6 
мг) 

 

0-1 год  
1-6 лет 
7 лет и старше 

1650 МЕ (0,5 мг) 
3300 МЕ (1 мг) 
5000 МЕ (1,5 мг) 

Бетакаротен 
(Бета-каротин) 

Начать с 1 мг/кг х сут – 12 недель, далее 
поддерживающая доза – 10 мг/сут  

1 капля = 1 мг 

Примечания:  * - терапевтические дозы витамина D  указаны в  таблице 20 (терапия остеопороза)  
Могут применяться комбинированные препараты, например, Витамин Е+Ретинол 

 
3.3.5 Агрессивные методы нутритивной поддержки у пациентов с МВ 

К «агрессивным» методам нутритивной поддержки у пациентов с МВ относятся:  

1. Зондовое энтеральное питание в виде ночной гипералиментации, через назогастральный зонд 

или через перкутанную гастростому (трубки питательные гастростомические и еюнальные 

MIC, MIC-KEY с принадлежностями). С помощью ночной гипералиментации, при адекватном 

контроле панкреатическими заменителями, можно дополнительно обеспечить от 30 до 50% 

рассчитанной энергопотребности [9]. 

2. Парентеральное питание 

o Полное (центральный венозный катетер); показаниями являются: 

- состояния после операции на кишечнике; 

- синдром короткой кишки; 

- острый панкреатит. 

o Частичное (с целью дополнительного питания), используется периферическая 

вена: 
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- жировые эмульсии; 

- глюкозо-аминокислотные смеси, витамины. 

 Рекомендовано применение «агрессивных» методов нутритивной поддержки при: 

o отсутствии прибавки в весе или снижение веса в течение 6 месяцев; 

o фактической массе тела ниже 3 перцентиля; 

o фактической массе тела ниже должного значения на 15% или менее 25 перцентиля 

на фоне дополнительного питания специальными смесями [2,22,62]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: «агрессивные» методы нутритивной поддержки показали весьма высокую 

эффективность, в особенности у пациентов с МВ с выраженными нарушениями нутритивного 

статуса. Однако, оптимальные методики, схемы применения, виды и способы введения 

питательных смесей, способы заместительной ферментной терапии при проведении зондовой 

гипералиментации нуждаются в дальнейшей отработке в практике отечественной 

пульмонологии и педиатрии. 

Показано, что только применение энтерального зондового питания через гастростому 

достоверно приводит к улучшению нутритивного статуса пациентов с МВ.  

3.3.6 Программы ЭВМ для подбора диеты и ферментной терапии для врачей и 

пациентов 

Разработаны программы для ЭВМ, которые направлены на оптимизацию комплексной терапии 

муковисцидоза и применяются в ряде регинов РФ [293]. Программа ЭВМ «Мониторинг 

нутритивного статуса, рациона питания и ферментной терапии при муковисцидозе» 

(Государственная регистрация № 2016 660762 от 21.09.16) позволяет сократить 

трудозатраты врача при расчетах индивидуальной диеты и дозы заместительной ферментной 

терапии. Мобильная версия программы ЭВМ «Мониторинг нутритивного статуса, рациона 

питания и ферментной терапии при муковисцидозе. Мобильная версия» (Государственная 

регистрация № 2017 661283 от 09.10.17) помогает пациентам самостоятельно подбирать дозу 

ферментов на каждый прием пищи; в режиме онлайн передавать данные (в 

деперсонифицированном виде) о физическом развитии, рационе питания, дозах панкреатина для 

консультации с лечащим врачом, обучает самоконтролю над своим заболеванием.  

Использование данных программ показало свою  эффективность в клинической практике 

[241,293,294,295]. 
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3.4 Хирургическое лечение 

 

 При неэффективности консервативных методов, нарастании эпизодов кровохарканья и 

развитии легочных кровотечений пациентам с МВ рекомендовано хирургическое пособие с 

целью остановки кровотечения [261,263,264,265]. 

(УУР – C, УДД – 5).  

Комментарий: методикой выбора является эмболизация бронхиальных артерий, достаточная 

простая процедура, заключающаяся в эндоваскулярной эмболизации кровоточащего сосуда 

инертными материалами. Эмболизация позволяет купировать эпизоды кровохарканья или 

значительно отсрочить следующие в 2/3 случаев. Также может проводиться эндоскопическая 

клапанная бронхолокация. Резекция кровоточащего сегмента, доли или целого легкого может 

проводиться только в чрезвычайных случаях по витальным показаниям.  

Нарастание легочных кровотечений и невозможность их контролировать эмболизацией – 

показание для рассмотрения пациента как кандидата на трансплантацию легких. 

 Лечение пневмоторакса у пациентов с МВ рекомендуется проводить согласно 

клиническим рекомендациям по пневмотораксу с целью выбора оптимальной тактики ведения 

пациента [261,262,296].  

(УУР – C; УДД – 5). 
Комментарии: пневмоторакс, по данным Национального Регистра, в Российской Федерации 

встречается ежегодно у 2,39% взрослых пациентов с муковисцидозом, что намного чаще чем у 

детей, и является следствием разрыва субплевральных булл. При рецидивах его 

рассматривается необходимость применения плевродеза. В таком случае манипуляцией выбора 

является локальный химический плевродез или плеврэктомия. К таким операциям, как резекция 

субплевральных булл, необходимо относится с осторожностью, учитывая возникновение 

дополнительного спаечного процесса, что может затруднять в дальнейшем трансплантацию 

легких. 

 Рекомендуется эндоскопическое хирургическое лечение хронического риносинусита 

(ХРС) на фоне муковисцидоза при выраженном затруднении носового дыхания за счет 

назального полипоза и/или медиализации латеральной стенки полости носа; некупируемом 

консервативными методами обострении инфекционно-воспалительного процесса в ОНП, 

который рассматривается в качестве важной причины контаминации бронхолегочной системы; 

развитии синусогенных орбитальных и/или внутричерепных осложнений; необходимости 

санации полости носа и ОНП перед трансплантацией легких [297,298,299,300].  

(УУР – В, УДД – 3).  
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Комментарий: для детей и взрослых пациентов оптимальным методом хирургического лечения 

ХРС во всем мире признана расширенная эндоскопическая функциональная риносинусохирургия 

(FESS-Functional Endoscopic Sinus Surgery) – малоинвазивный, органосохраняющий, 

физиологичный метод хирургического лечения заболеваний носа и околоносовых пазух. По 

классификации P. J. Wormald (Австралия, 2012), расширенная FESS включает в себя   

полипотомию в сочетании с полисинусотомией (максимально широким вскрытием всех 

пораженных полипозом пазух, расширением соустий верхнечелюстных пазух до 7 мм и более, 

вскрытием клеток решетчатого лабиринта с обнажением основания черепа). Показаниями к 

хирургическому лечению являются: выраженное затруднение носового дыхания за счет 

назального полипоза и/или медиализации латеральной стенки полости носа; некупируемое 

консервативными методами обострение инфекционно-воспалительного процесса в ОНП, 

который рассматривается в качестве важной причины контаминации бронхолегочной 

системы; развитие синусогенных орбитальных и/или внутричерепных осложнений; санация 

полости носа и ОНП перед трансплантацией легких. Изолированная оценка результатов  КТ 

ОНП не может служить показанием к хиругическому лечению. На данный момент есть 

убедительные доказательства снижения степени контаминации нижних дыхательных путей 

после ринохирургического лечения. Тем не менее, пациенты и/или родители/законные 

представители должны быть информированы, что хирургическое лечение не является 

средством излечения от ХРС и назального полипоза и о высокой вероятности рецидивов и 

потребности в повторных вмешательствах.  

 Рекомендовано направить пациента с  муковисцидозом в терминальной стадии цирроза 

печени, но с относительно сохранной функцией внешнего дыхания к врачу-трансплантологу для 

оценки возможности проведения трансплантации печени [1,2,22]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: радикальный метод лечения. Первая операция в РФ проведена только в 2009 г. 

Хирургическое лечение мекониевого илеуса 

 Пациентам с МВ и мекониевым илеусом при отсутствии возможности консервативного 

лечения или при его неэффективности рекомендуется проведение оперативного лечения с целью 

разрешения кишечной непроходимости и предотвращения осложнений [123,271,301]. 

(УУР – C, УДД – 4). 

Комментарии:  

Оперативное лечение 
1. Диагностическая лапароскопия → лапаротомия (преимущественно правосторонним 

нижнепоперечным доступом, удобным для выведения илеостомы) 
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2. Интестинотомия на границе расширенной и суженной кишки 

3. Опорожнение отводящего отдела кишечника 

4. Поэтажная биопсия кишки 

5. Выведение кишечной стомы на границе расширенной и суженной кишки (операция 

выбора) 

6. Наложение межкишечного анастомоза (при достаточном опыте оперирующего хирурга 

и отсутствии сомнений в патологии толстой кишки, желательно с проведением 

интраоперационной биопсии) 

Послеоперационное ведение: 
1. По восстановлении пассажа по кишечнику энтеральная нагрузка не ранее 3 

послеоперационных суток 

2. Расширение объема кормления при адекватной толерантности объему кормления 

3. Приоритетно грудное молоко, необходимо строгое соблюдение матерью щадящей 

диеты.  

4. При подозрении на муковисцидоз назначение панкреатина** из расчета начальной дозы 

600-800 ед липазы на 1 грамм жира в смеси или в грудном молоке [22,271] 

5. При больших потерях по кишечной стоме переход на лечебные смеси с частичным или 

полным гидролизом белка 

6. Уход за отводящим отделом кишечника  

7.  Верификация причин возникновения: 

• Морфология биоптата 

• Генетическое исследование 

• Кал на панкреатическую эластазу 

• Консультация специалиста по муковисцидозу.  

• Верификация внутриутробной инфекции 

Осложнения кишечной стомы 
• Эвагинация кишки 

• Перистомальный дерматит 

• Парастомальная грыжа 

• Мальабсорбция на фоне кишечной стомы 

• Отсутствие прибавки в весе 

Радикальный этап хирургической коррекции 
1. Плановая через 2-3 месяца после первичной операции при: 

• Стабилизации состояния пациента 

• Адекватной прибавки в весе 
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• Смене внутрибольничной флоры на «домашнюю» 

2. Срочная -  через 2-3 недели после первичной операции: 

• Отсутствие возможности достичь возрастного объема кормления 

• Некорригируемые потери по стоме 

• Сохраняющаяся зависимость от инфузионной терапии 

• Клинически значимые очаги инфекции в отключенном отделе кишки 

• Осложнения кишечной стомы, создающих угрозу жизни пациента 

3. Обязательное предоперационное обследование: 

• Результаты микроскопического обследования 

• Исследование микробиологического пейзажа 

• Антеградная рентгенконтрастная ирригоскопия 

• Получение результатов нормальной морфологии биоптата стенки кишки 

Оперативное лечение радикального этапа хирургической коррекции 

Закрытие кишечной стомы с наложением межкишечного анастомоза 

Примечание 

- Любой вариант врожденной низкой кишечной непроходимости у новорожденного требует 

проведения дообследования у ребенка на муковисцидоз, а наличие внутриутробного 

псевдокистозного перитонита у новорожденного позволяет максимально рано заподозрить 

смешанную форму муковисцидоза и начать лечение уже с периода новорожденности (см. раздел 

«Клиническая картина заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)») [301]. 

- Необходимо стремиться к как можно более раннему закрытию кишечной стомы.  

Трансплантация легких 

 Рекомендовано направить пациента с муковисцидозом тяжелого течения, торпидного к 

терапии, частыми обострениями и осложнениями к врачу-трансплантологу для решения вопроса 

о проведении трансплантации легких [302].  

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарии: в мировой практике трансплантация лёгких (ТЛ) является общепризнанным 

методом лечения пациентов в терминальной стадии заболеваний лёгких различной этиологии. 

Среди показаний к ТЛ у пациентов старше 18 лет муковисцидоз (МВ) занимает 3 позицию, 

уступая ХОБЛ и лёгочному фиброзу, и занимает первое место у пациентов детского возраста 

от 6 до 17 лет. ТЛ при тщательном отборе пациентов достоверно улучшает показатели 

выживаемости и качество жизни. Медиана продолжительности жизни пациентов после ТЛ по 

поводу МВ характеризуется наилучшими показателями при сравнении с другими заболеваниями 

и составляет более 11 лет.  
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Основанием для направления пациента  с МВ в Центр трансплантации (ЦТ) является: 

1. ОФВ1 ≤30% или прогрессивное снижение показателя ОФВ1, несмотря на максимально 

возможную терапию 

2. Дистанция в тесте 6-минутной ходьбы менее 400 м 

3. Развитие лёгочной гипертензии в отсутствие гипоксемической дыхательной 

недостаточности 

4. Прогрессивное ухудшение состояния пациента, приводящее к частым госпитализациям 

вследствие:  

a. Развития и нарастания дыхательной недостаточности с потребностью в проведении 

НВЛ 

b. Повышения антибиотикорезистентности, ухудшения клинического восстановления при 

обострениях, роста частоты обострений и госпитализаций 

c. Ухудшения нутритивного статуса, несмотря на дополнительное энтеральное питание 

d. Рецидивирующих пневмотораксов 

e. Лёгочных кровотечений и кровохарканий, резистентных к эмболизации бронхиальных 

артерий.  

Целью обращению в ЦТ является установление показаний и исключение противопоказаний к 

трансплантации лёгких.  

Показания к трансплантации лёгких: 
1. Хроническая дыхательная недостаточность (гипоксемическая форма PaO2<60 

мм.рт.ст.; гиперкапническая форма PaCO2 >50 мм.рт.ст.) 

2. Длительная неинвазивная вентиляция лёгких 

3. Лёгочная гипертензия (СДЛА>35 мм.рт.ст при ЭХО-КГ, или СДЛА> 25 мм.рт.ст. по 

результатам катетеризации сердца)  

4. Частые обострения заболевания, требующие стационарного лечения 

5. Прогрессивное снижение показателей функции внешнего дыхания 

6. 4 функциональный класс по NYHA. 

Противопоказания к трансплантации лёгких делятся на абсолютные и относительные. 

Вклад последних в принятие решения о постановке в лист ожидания определяется на основании 

локальных протоколов и собственного опыта  ЦТ.  

Абсолютные противопоказания к трансплантации легких при МВ: 
1. Наличие в анамнезе злокачественных онкологических заболеваний со сроками ремиссии 

после соответствующей терапии менее 5 лет (исключение – рак кожи T1-2N0M0, после 

радикального лечения, с ремиссией более 2 лет) 
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2. Тяжелая дисфункция или заболевание других органов и/или систем при отсутствии 

возможности симультантной коррекции 

3. Тяжелое состояние пациента, характеризующееся нарушением витальных функций 

организма (острое нарушение мозгового кровообращения, отсрый инфаркт миокарда и т.д.) 

4. Некоррегируемые нарушения гемостаза 

5. Хроническая персистирующая неконтролируемая микробная инфекция, туберкулёз 

6. Выраженная деформация грудной клетки и позвоночника  

7. ИМТ ≥35 кг/м2 

8. Психические нарушения с потерей дееспособности, адекватного контакта,  зависимости 

от психоактивных веществ, алкоголя и/или табака 

9. Отсутствие комплаентности и надлежащей социальной поддержки 

Относительные противопоказания: 
 

1. Возраст старше 65 лет 

2. Ожирение 1 степени (ИМТ 30,0–34,9 кг/м2) 

3. Прогрессирующее или тяжелое истощение (ИМТ менее 15 кг/м2) 

4. Тяжелый остеопороз с наличием патологических переломов или болевого синдрома 

5. Предшествующие операции на грудной клетке с резекцией легких и/или проведением 

плевродеза 

6. Искусственная вентиляция легких и/или наличие у реципиента вспомогательного 

кровообращения и/или экстракорпоральной мембранной оксигенации 

7. Внелегочная колонизация или инфицирование высокорезистентными или 

высоковирулентными бактериями или грибами 

8. Наличие хронического вирусного гепатита В и/или С, ВИЧ-инфекции и/или СПИДа 

9. Хроническое инфицирование дыхательных путей такими микроорганизмами, как 

Burkholderia cepacia, Mycobacterium abscessus 

10. Другие заболевания или состояния без клинических признаков терминального поражения 

органов-мишеней. 

Показания к направлению в ЦТ и постановке в лист ожидания пациента детского возраста 

в целом не отличаются от таковых у пациентов старше 18 лет. Однако в каждом конкретном 

случае взвешенное решение принимается консилиумом в составе хирургов-трансплантологов, 

анестезиологов, педиатров, пульмонологов и специалистов по муковисцидозу.  

3.5. Репродуктивное здоровье мужчин с муковисцидозом 

Диагностику состояния репродуктивной системы мужчин с МВ см. в разделе 2. «Диагностика» 
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 Рекомендуется пациентам мужского пола с муковисцидозом, имеющим 

азооспермию/криптозооспермию, проведение биопсии тестикул (с 18-летнего возраста). При 

получении сперматозоидов, пригодных для оплодотворения, возможно их использование в 

процедурах ЭКО/ICSI (и криоконсервация при возможности и необходимости), при отсутствии 

сперматозоидов – рекомендовано использование донорских гамет в программах ВРТ для 

сохранения возможности деторождения [101,104,130].  

(УУР – C, УДД – 5). 

 Рекомендуется пациентам мужского пола в возрасте с 15 лет с муковисцидозом без 

азооспермии/криптозооспермии криоконсервация сперматозоидов (по возможности ранняя) для 

последующего их использования в программах ЭКО/ICSI для возможности деторождения, в 

частности у носителей патогенного варианта 3849+10kbC>T в гене CFTR [99,303].  

(УУР – C, УДД – 4). 

3.6 Беременность при муковисцидозе 

Планирование беременности у женщин с любым тяжелым экстрагенитальным заболеванием 

является важным фактором профилактики осложненного течения беременности и залогом 

успешного её завершения.  

Подготовка к беременности должна проводится по трем направлениям:  
 Генетическое консультирование с целью уточнения риска рождения ребенка с 

муковисцидозом.  

 Оценка клинического и функционального состояния пациентки:  

-  весо-ростовые характеристики 

-  показатели респираторной функции 

- инфекция дыхательных путей 

 Социальная адаптация (помощь в понимании последствий принятого решения)  

Пациентка должна быть осведомлена о возможном взаимном влиянии муковисцидоза и 

беременности, риске рождения ребенка с муковисцидозом. Принимая во внимание наличие 

тяжелого недуга у матери, следует уточнить, кто при необходимости, будет оказывать 

помощь в уходе за ребенком. Существенным моментом при тяжелом течении заболевания 

является планирование будущего для ребенка. 

 Во время беременности дыхательная система женщины претерпевает значительные 

анатомические и функциональные изменения:  

Подъем диафрагмы до 4 см 

Снижение ОЕЛ, ФОЕ, ОО  

Увеличение минутной вентиляции  
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Рост потребления кислорода  

Гиперсекреция и отек слизистой дыхательных путей (преимущественно в третьем 

триместре).  

Снижение легочных объемов в сочетании с бронхиальной обструкцией (ОФВ1<50%) вызывает 

закрытие мелких дыхательных путей (<2 мм) во время спокойного выдоха, до достижения 

легочной системой точки равновесия (т.е. достижения ФОЕ). Ранний экспираторный коллапс 

приводит к затруднению отхождения мокроты у пациентов с муковисцидозом. В случае 

выраженных обструктивных нарушений высока опасность развития мукостаза, обострения 

инфекционного процесса, а также изменения диффузионно-перфузионных отношений и 

развития артериальной гипоксемии.  

Энергетические затраты организма матери и плода, возросшие во время беременности, 

требуют дополнительного усвоения 300 ккал/сутки. Внешнесекреторная недостаточность 

поджелудочной железы, приводящая к мальдигестии и мальабсорбции, требует особенного 

внимания к вопросам питания и заместительной терапии у пациенток с муковисцидозом во 

время беременности.  

Во время беременности увеличивается объем циркулирующей плазмы, что приводит к 

увеличению частоты сердечных сокращений и ударного объема. Механическое сдавление 

растущим плодом нижней полой вены вызывает дополнительное увеличение преднагрузки. У 

пациенток, страдающих тяжелой легочной патологией, это может привести к развитию 

легочной гипертензии, перегрузке правых отделов сердца, развитием сердечной 

недостаточности [304,305].  

Факторы риска жизнеугрожающих осложнений  

Наиболее значимым фактором, снижающим показатели выживаемости у родивших женщин, 

является инфицирование дыхательных путей Burkholderia cepacia complex.  

Другими факторами, определяющими неблагоприятный прогноз при беременности у пациентки 

с муковисцидозом, являются:  

Снижение ОФВ1 менее 50% от должного  

Низкий нутритивный статус пациентки, прибавление беременной в весе менее 4,5 кг  

Легочная гипертензия  

Инфицирование дыхательных путей Burkholderia cepacia complex. 

Сахарный диабет [306]. 

 Для определения риска рождения ребенка с муковисцидозом, рекомендовано провести 

генетическое исследование будущего отца ребенка, так как в случае выявления у него мутации в 

гене МВТР, риск рождения больного ребенка составит 50% [304].  
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(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: следует также сообщить пациентке, что даже если результат анализа по 

выявлению наиболее частых мутаций отрицательный, остается риск носительства вторым 

родителем ребенка неизвестной мутации. В этом случае необходимо дальнейшее генетическое 

исследование гена МВТР. Если второй родитель не является носителем мутации муковисцидоза, 

то ребенок будет облигатным носителем одной из мутаций матери, фенотипически здоровым. 

 Пациенток, планирующих беременность, рекомендовано вести мультидисциплинарной 

командой специалистов в связи с тем, что беременность для пациенток с МВ является 

дополнительной нагрузкой при имеющемся хроническом заболевании, кроме того, необходимо 

тщательно подбирать лекарственные препараты для терапии МВ с учетом их эффективности для 

женщины и безопасности для плода [304].  

(УУР – С, УДД – 5). 

Комментарий:  наряду с наблюдением и лечением у врача-пульмонолога самое пристальное 

внимание следует уделить оценке нутритивного статуса. Обязательна консультация врача-

диетолога. При необходимости назначается лечебное питание.  

Оптимизации состояния здоровья (подавление хронической инфекции, улучшение функции 

внешнего дыхания, компенсация сахарного диабета, адекватное питание и нормализация 

процессов пищеварения) повышает шансы на скорое наступление беременности и является 

профилактикой обострения болезни, что позволяет снизить медикаментозную нагрузку в 

первом триместре, в период органогенеза. 

Лечение муковисцидоза во время беременности 

 Рекомендовано адекватное (в полном объеме) лечение муковисцидоза у пациенток с МВ 

и беременностью, что является основным методом профилактики осложненного течения 

беременности и лечения фетоплацентарной недостаточности [304]. 

(УУР – С, УДД – 5). 

Комментарии: особенности физиологической адаптации к беременности, увеличивающие 

нагрузку на системы дыхания, кровообращения, требующие увеличения энергетических затрат 

организма матери, определяют необходимость значительного расширения программы лечения 

этой группы пациенток [304].  

Необходимо максимально увеличить калораж суточного рациона беременных, используя 

высококалорийные пищевые добавки, продолжать заместительную ферментную терапию и при 

необходимости антацидную терапию. В связи с высокой степенью проникновения блокаторов 

Н2-рецепторов через плацентарный барьер, рекомендовано заменить их игибиторами 

протонной помпы. 
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 Рекомендовано при необходимсти назначения лекарственной терапии беременным 

пациенткам с МВ осуществлять выбор ЛС в соответствии с классификацией фармакологических 

препаратов по степени возможного риска для плода с целью предупреждения фетотоксических 

эффектов [304,307].  

(УУР – С, УДД – 5). 

Комментарии:  

Классификация лекарственного ущерба для плода:  

Категория А Риск мало вероятен  

Категория В В испытаниях на животных препарат безвреден; клинические испытания не 

проводились  

Категория С В испытаниях на животных доказан потенциальный риск для плода; клинические 

испытания не проводились  

Категория D Доказан потенциальный риск для плода; клинический эффект препарата 

превышает потенциальный риск для плода;  

Категория X Риск для плода доказан и превышает лечебное действие препарата.  

Из перечисленных групп только препараты группы Х полностью исключаются во время 

беременности.  

Для лечения хронического инфицирования дыхательных путей золотистым стафилококком и 

неферментирующей Грам-отрицательной палочкой (преимущественно синегнойная инфекция) 

во время беременности, необходимо активно продолжать таблетированную, внутривенную и 

ингаляционную антибактериальную терапию.  

К антибиотикам категории В относятся все препараты из группы пенициллинов и 

цефалоспоринов, а также меропенем**, азитромицин**, эритромицин, азтреонам 

(противопоказания: гиперчувствительность) 

К антибиотикам категории С относятся все препараты из группы фторхинолонов, 

сульфаниламидов, а также имипенем/циластин**, кларитромицин**, гентамицин**, 

ванкомицин**, линезолид** (противопоказания: гиперчувствительность).  

К антибиотикам категории D относятся все препараты из группы тетрациклинов, 

аминогликозидов, кроме гентамицина**, а также сульфаниламиды в поздние сроки 

беременности.  

Ингаляционная форма терапии приобретает особенное значение во время беременности, так 

как позволяет доставлять препараты в бронхиальное дерево, в меньшей степени повышая 

пороговую концентрацию в крови.  
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Женщины, инфицированные неферментирующей Грам-отрицательной флорой, нуждаются в 

проведении нескольких курсов внутривенной антибактериальной терапии за время 

беременности с учетом возможного риска для плода. Чаще всего применяются цефтазидим**, 

цефепим**, меропенем** (противопоказания: гиперчувствительность) [304,307].  

Кинезитерапия пациенток с муковисцидозом во время беременности  

 При беременности пациенткам с МВ рекомендовано максимально интенсифицировать 

применение муколитических препаратов и кинезитерапии для сохранения дренажных функций 

бронхиального дерева  [304,307].  

(УУР – С, УДД – 5). 

Комментарии: ежедневные занятия кинезитерапией следует продолжать и во время 

беременности. Дыхательные упражнения не должны вызывать утомления или одышки, порядок 

их выполнения следует приспосабливать к индивидуальным особенностям пациентки. 

Необходимо обеспечить возможность выполнения дыхательных упражнений при различных 

положениях тела (сидя или лежа). Этим требованиям соответствуют такие техники 

кинезитерапии, как цикл активного дыхания и аутогенный дренаж. Терапия, с помощью 

дыхательных тренажеров, создающих вибрации бронхиальной стенки и/или положительное 

давление на выдохе, в том числе, с контролем и регулированием этого давления (специальные 

маски, PARI PEP I, PEP S системы, Тренажер дыхательный с переменным положительным 

давлением на выдохе PARI o-PEP тип 018  (флаттер) и др.); позволяет увеличить дренажный 

эффект выполняемых дыхательных упражнений.  

Ежедневные  физические упражнения также улучшают дренаж бронхиального дерева, 

однако физическая нагрузка не должна быть максимальной, так как на фоне понижения ФОЕ и 

повышения потребления кислорода существует опасность развития кислородного голодания 

для плода. В качестве динамических упражнений можно рекомендовать плавание, гимнастику. 

В комплекс гимнастики необходимо включить упражнения по укреплению мышц тазового дна 

[308].  

Роды  

 Беременным с МВ рекомендовано плановое родоразрешение (програмированные роды) 

вследствие наличия тяжелого экстрагенитального заболевания, обуславливающего риск развития 

осложнений и возникновения необходимости экстренного оказания акушерских пособий 

[304,307,309].  

(УУР – С, УДД – 5).  

Комментарии: роды следует вести через естественные родовые пути с мониторным 

контролем за состоянием роженицы, сердцебиением плода и характером родовой 
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деятельности. При тяжелом течении болезни необходимо ограничить длительные и сильные 

потуги. С этой целью рекомендована эпизио- или перинеотомия.  

Проведение кесарева сечения у пациенток с муковисцидозом связано с высоким риском 

инфекционных осложнений, нарушения бронхиального дренажа и усиления бронхиальной 

обструкции. Ограничение физической активности в раннем послеоперационном периоде и 

болевые ощущения, провоцируемые кашлем, затрудняют отхождение мокроты. 

Терапевтическими показаниями для проведения кесарева сечения являются наличие спонтанного 

пневмоторакса в анамнезе, дыхательная недостаточность со снижением сатурации ниже 

92%, показатели функции внешнего дыхания менее 50% от должных величин.  

Акушерские показания для абдоминального родоразрешения: декомпенсированная фето-

плацентарная недостаточность, острая гипоксия плода, упорная слабость родовой 

деятельности.  

Предпочтительный метод обезболивания родов и кесарева сечения - эпидуральная анестезия. 

Послеродовый период  

 После рождения ребенка рекомендовано не снижать интенсивность проводимой терапии, 

так как заботы о новорожденном потребуют от пациентки больших физических сил [304,307].  

(УУР – С, УДД – 5).  

Комментарий: нарушение режима сна, питания, постоянная занятость заставляют 

пациенток пренебрегать регулярной киензитерапией, пропускать курсы антибактериального 

лечения, что приводит к снижению веса, ухудшению респираторной функции.  

К лактации и грудному вскармливанию у родильниц с муковисцидозом следует подходить 

индивидуально. Большинству таких родильниц лактация не противопоказана. Однако при 

тяжелом течении заболевания и развитии акушерских осложнений, потребовавших досрочного 

родоразрешения, возникают показания к выключению лактации.  

Обсуждая с пациенткой с муковисцидозом ее желание стать матерью, необходимо уточнить, 

в какой степени члены семьи готовы помочь в уходе за ребенком, так как заботы о 

новорожденном потребуют больших физических сил.  

3.7 Паллиативная помощь 

Палллиативная помощь пациентам с муковисцидозом оказывается на основании 

соответствующих нормативных документов (см. Приложение А3). 

4. Медицинская реабилитация и санаторно-курортное лечение, медицинские 

показания и противопоказания к применению методов медицинской 
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реабилитации, в том числе основанных на использовании природных 

лечебных факторов 

Пациентам с МВ рекомендуется проведение индивидуально подобранных 

реабилитационных мероприятий, нацеленных на поддержание легочной функции. 

5. Профилактика и диспансерное наблюдение, медицинские показания и 

противопоказания к применению методов профилактики  

Способов первичной профилактики МВ – не существует. В качестве мер вторичной 

профилактики этого заболевания выступают: 

1) дородовая диагностика и  

2) неонатальная диагностика МВ. 

 Рекомендуется всем пациентам с муковисцидозом, планирующим деторождение, 

консультация врача-генетика и молекулярно-генетическое обследование супруги/супруга на 

носительство мутаций гена CFTR. В случае обнаружения патогенных вариантов рекомендуется 

преимплантационное генетическое тестирование (ПГТ-М) на МВ [2,101,130,303].  

(УУР – C, УДД – 5). 

Профилактика Псевдо-Барттер синдрома 

 Рекомендованы следующие меры для профилактики Псевдо-Барттер синдрома:  

o Своевременная диагностика муковисцидоза;  

o Информирование родителей о симптомах ПБС; 

o Контроль уровня электролитов крови особенно у детей раннего возраста; 

o Профилактическое назначение натрия из расчета 1-2 ммоль/кг/сут в виде поваренной 

соли (1/5-1/6 чайной ложки примерно соответствует 15 ммоль NaCl), солевых растворов, 

предназначенных для пероральной регидратации [2]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Вакцинация 

Известно, что дети с муковисцидозом являются группой риска по развитию инфекционных 

заболеваний и носительства таких микроорганизмов, как S. aureus, H. influenzae, S. pneumoniae, 

мукоидных и немукоидных форм P. aeruginosa и Burkholderia cepacia complex. Высока 

распространенность среди этих детей сопутствующей хронической патологии, усугубляющей 

тяжесть течения инфекции и предрасполагающей к возникновению различных осложнений. 

Профилактика инфекций у пациентов с МВ должна осуществляться не эпизодически, а путем 

планомерного выполнения мероприятий, предупреждающих распространение инфекции, а 
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также мер, повышающих общую и специфическую сопротивляемость организма. 

Эффективным средством в предупреждении инфекционной заболеваемости является 

вакцинопрофилактика. 

 Рекомендовано проведение вакцинации согласно национальному календарю прививок и 

календарю профилактических прививок по эпидемическим показаниям. Вакцинировать детей 

рекомендуется в фазу ремиссии, на фоне стабильного соматического состояния и проводимой 

терапии [310,311,312,313]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: противопоказания: индивидуальная непереносимость. 

- Пациенты с хроническим гепатитом, в т.ч. с начинающимся циррозом печени могут быть 

привиты в периоде ремиссии или низкой активности заболевания на фоне выраженного 

снижения уровня трансаминаз до максимально достижимых величин [312]. 

- Терапия кортикостероидами для системного применения приводит к выраженной 

иммуносупрессии лишь при использовании высоких доз (преднизолон** ≥2 мг/кг/сут или 20 

мг/сут для ребенка весом >10 кг) в течение 14 дней и более. Таким детям убитые вакцины 

вводятся в обычные сроки по выздоровлении, живые вакцины вводят не ранее, чем через 1 

месяц от окончания лечения. Как живые, так и инактивированные вакцины вводят в обычном 

порядке лицам, получающим стероидные препараты: кратковременно (до 1 недели) любые 

дозы; курсами длительностью до 2 недель низкие или средние (до 1 мг/кг преднизолона**) 

дозы; длительно поддерживающие дозы (например, 5-10 мг преднизолона** через день); в 

качестве заместительной терапии низкие (физиологические) дозы; местно: накожно, 

ингаляционно, в виде глазных капель, внутрь сустава [312]. 

- Пациентам, которым планируется проведение трансплантации органов (печень, легкие), 

следует провести вакцинацию до проведения операции, в связи с дальнейшим применением 

цитостатической терапии по общепринятым при трансплантации органов рекомендациям 

[310,312,314]. 

 Рекомендована вакцинация пациентов с МВ против пневмококковой инфекции с целью 

предотвращения инфекций, вызванных S.pneumoniae[310,312,314,315,316,317,318,319,320] 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: для вакцинации детей до 2 лет используется Пневмококковая конъюгированная 

вакцина (ПКВ – 13). Схема зависит от возраста начала иммунизации. Вакцинация проводится 

согласно инструкции к препарату. 

У детей старше 2 лет, возможно применение Пневмококковой полисахаридной вакцины (ППВ – 

23) однократно, с повторным введением через 3-5 лет. 
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Вакцинация взрослых проводится при отсутствии иммунизации против пневмококковой 

инфекции ПКВ – 13, затем через 12 месяцев вводится ППВ – 23 с ревакцинацией через 4-5 лет. 

При уже имеющейся прежней вакцинации против пневмококковой инфекции вводится ППВ – 23, 

однократно, с ревакцинацией через 4-5 лет [317]. 

 Рекомендована вакцинация против гриппа с целью предотвращения сезонного гриппа и, 

соответственно, обострения хронического воспалительного процесса в легких и ОНП у 

пациентов с МВ [314,319,321,322,323]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: Вакцинация против гриппа всех возрастных групп проводится 3 и 4 валентными 

инактивированными вакцинами 1 раз в год, осенью, до начала эпидемии гриппа. Детям 

дошкольного возраста, которые первый раз начали вакцинироваться против гриппа, необходимо 

введение двух доз по 0,25 мл с интервалом 4 недели. 

 При этом в настоящее время недостаточно рандомизированных исследований, 

доказывающих эффективность вакцинации против гриппа, что связано с небольшим 

количеством проведенных исследований и низким их качеством. Есть необходимость в 

проведении исследований более высокого качества [323]. 

 Рекомендована вакцинация против гемофильной инфекции типа b с целью предотвращения 

инфекций, вызванных H. influenzae [314,320,324,325,326]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: проводится моновакцинами или в составе комбинированных вакцин. Принимая 

во внимание важное клиническое значение инфекций, вызванных гемофильной палочкой типа b, 

вакцинация пациентов с МВ должна быть начата в максимально ранние сроки, 

предусмотренные национальным календарем прививок (с трехмесячного возраста),  трехкратно 

с интервалом в 1,5 месяца; ревакцинация проводится через 12 месяцев после третьей прививки. 

При начале вакцинации в 6–12 месяцев жизни достаточно двух инъекций с интервалом 1–2 

месяца и ревакцинации через 12 месяцев после второй дозы. После года вакцинируют 

однократно. 

 Рекомендована вакцинация против ветряной оспы с целью предотвращения данного 

заболевания и его осложнений [310,327]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: вакцинация детей осуществляется с 12-ти месяцев жизни согласно инструкции 

по применению препарата. Также показано проведение экстренной профилактики ветряной 

оспы контактных детей, не привитых в течение первых 72- 96 часов после контакта с 

заболевшим ветряной оспой. 
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 Особое значение инфекция Varicella zoster имеет у пациентов после проведения 

трансплантации и получающих препараты группы кортикостероиды для системного 

применения, кроме того, описаны повреждения легких на фоне заболевания ветряной оспой в 

популяции взрослых людей.  

 Рекомендована вакцинация против менингококковой инфекции с целью предотвращения 

менингитов и его осложнений [328]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: допускается проведение полисахаридными и конъюгированными вакцинами у 

всех возрастных групп, зарегистрированными на территории РФ. Следует иметь в виду, что 

применение полисахаридных вакцин у детей до 2 лет может быть неэффективным. При 

наличии прежней вакцинации детей полисахаридной вакциной следует провести ревакцинацию 

конъюгированной вакциной через 12 месяцев. Вакцинация проводится согласно инструкции по 

применению препарата. 

 Рекомендована вакцинация против гепатита А и гепатита В с целью предотвращения 

данных заболеваний, учитывая наличие поражений печени в рамках основной патологии [310]. 

(УУР – C, УДД – 5).  

Комментарий: вакцинация проводится согласно инструкции по применению препарата. 

 Рекомендована вакцинация против ротавирусной инфекции [329]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарий: вакцинация проводится согласно инструкции по применению препарата.  

 Рекомендована пассивная иммунизация против респираторно-синцитиальной вирусной 

инфекции (РС) с целью предупреждения тяжелых форм острых бронхиолитов у детей с МВ 

[329,330]. 

(УУР – B, УДД – 2). 

Комментарий: рекомендовано применение препарата Паливизумаб** ― гуманизированные 

моноклональные антитела к белку слияния (белок F) РС – вируса, 1 раз в месяц перед началом 

эпидемического подъема РС-вирусной заболеваемости, который начинается в ноябре и 

продолжается до апреля (4−5 введений за эпидемический сезон). Однако для окончательного 

решения об однозначной целесообразности данного вмешательства необходимо проведение 

дальнейших исследований [331]. 

Профилактика аспергиллеза 
 Рекомендовано принимать меры по минимизации вероятности инфицировани Aspergillus 

spp., в связи с тем, что данный патоген распространен повсеместно, постоянно присутствуют в 
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воздухе внешней среды и внутри помещений, а полностью исключить контакт пациента с 

микромицетами невозможно. Цель вмешательства – предупреждение АБЛА и ХАЛ  [2]. 

(УУР – C, УДД – 5). 

Комментарии: пациенты с МВ не должны находиться в жилых и больничных помещениях, 

пораженных плесенью. Необходимо следить за соблюдением температурно-влажностного 

режима в помещениях, не допускать протечек, аварий, затоплений подвалов и т.п. В случае 

появления признаков плесени в помещениях необходимо перевести пациентов с МВ в другое 

помещение. Для ликвидации последствий появления плесени в зданиях необходимо выявить и 

устранить причину появления сырости в здании, провести просушку и обработку очагов 

биоповреждений строительными биоцидами, активными против грибов. 

В квартирах пациентов с МВ, а также больничных помещениях и поликлиниках, не должно быть 

цветов в горшках, зимних садов и пр. В связи с тем, что большое количество спор грибов 

присутствует на частичках пыли, необходимо избегать контакта пациентов с МВ с пылью, 

тщательно проводить влажную уборку помещений. 

Пациентам с МВ следует избегать мест с большой концентрацией спор грибов в окружающей 

среде  – парки, сады, леса, места скопления разлагающихся органических веществ (компостные 

массы, гниющая древесина, трава), зернохранилища,  строительные площадки, помещения с 

текущим ремонтом, не следует работать в таких сферах, как садоводство, земледелие,  

строительство, пребывать в специализированных помещениях (конюшни, курятники и т. д.). 

Пациенты с МВ не должны использовать в пищу подгнившие или заплесневелые овощи, ягоды, 

фрукты, так как в процессе контакта возможна инспирация спор микромицтов, обсеменение 

кожи и одежды пациента.  

При нарушении правил эксплуатации Aspergillus spp. могут поражать системы вентиляции, 

поэтому следует своевременно обслуживать и осуществлять замену фильтров  кондиционеров.  

6. ОРГАНИЗАЦИЯ ОКАЗАНИЯ МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ 

При оказании медицинской помощи пациентам с муковисцидозом необходимо 

использовать мультидисциплинарный подход, что обусловлено как тяжестью состояния, так 

и поражением различных органов и систем (Приложение Г7).  

Ведение пациентов с МВ предпочтительно проводить в специализированных центрах 

(кабинетах или отделениях муковисцидоза). Следует испольовать стационарозамещающие 

технологии.  

Динамическое наблюдение в амбулаторно-поликлинических условиях при оказании 

первичной медико-санитарной помощи осуществляет врач-педиатр участковый (врач-педиатр, 
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или врач-пульмонолог, или врач общей практики, которые прошли соответствующий 

тематический курс в рамках программ непрерывного медицинского образования, а также 

имеют опыт ведения пациентов с данной нозологией; консультации специалистов – по 

показаниям) с частотой, определяемой тяжестью состояния пациента и имеющимися 

осложнениями болезни (1 раз в 1-3 месяца или по показаниям). Впервые диагностированные дети 

или пациенты с тяжелыми формами заболевания должны наблюдаться чаще (ежемесячно), 

пациенты с легким или атипичным течением МВ могут наблюдаться реже (каждые 3-6 мес.). 

Наблюдение за пациентом и контроль состояния необходимо осуществлять регулярно в 

условиях дневного стационара. Госпиализация проводится по показаниям (Приложение Г10) в 

круглосуточный стационар (в пульмонологическое, инфекционное или иное отделение, в штате 

которого есть специалисты, имеющие опыт ведения пациентов с данной нозологией). Пациента 

госпитализируют в палату с учетом подтвержденного ранее микробиологического пейзажа 

(особенно для Р. aeruginosa, В. cepacia comрlex, MRSA, Stenotrophomonas maltophilia, 

Achromobacter spp., нетуберкулезных микобактерий, хронический аспергиллеза), при 

возможности – индивидуальный бокс. В зависимости от состояния пациента срок 

госпитализации может составить от 4 до 21 дня.  

Пациенты с МВ, нуждающиеся в стационарном лечении в рамках первичной 

специализированной медико-санитарной помощи, направляются по медицинским показаниям в 

пульмонологическое, инфекционное или иное отделение (по показаниям, условия – указаны выше) 

медицинской организации врачом скорой медицинской помощи, врачом-педиатром участковым, 

врачом-пульмонологом или иным специалистом амбулаторно-поликлинического звена. 

Пациентов с муковисцидозом, нуждающихся в оказании специализированной 

медицинской помощи, в том числе высокотехнологичной, в стационарных условиях, по 

медицинским показаниям направляют в соответствующее отделение медицинской организации 

врач-пульмонолог или врач-педиатр. 

Маршрутизация пациента детского возраста во взрослую сеть – во взрослый центр МВ, 

осуществляется к 18 годам.  

Пациенты с муковисцидозом получают: 

- в рамках первичной медико-санитарной помощи – плановую и неотложную 

амбулаторно-поликлиническую и первичную специализированную помощь (соответствующего 

профиля, по показаниям и в зависимости от тяжести состояния, а также скорую медицинскую 

помощь); 
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- в рамках специализированной медицинской помощи – специализированную, в том числе 

высокотехнологичную медицинскую помощь, в соответствующих условиях дневного или 

круглосуточного стационара.  

При направлении в отделение (центр или кабинет) муковисцидоза, врачом-педиатром 

участковым или врачом другой специальности предоставляется выписка из амбулаторной 

карты (истории болезни) с указанием предварительного (или заключительного) диагноза, 

сопутствующих заболеваний, а также имеющихся результатов лабораторных и 

функциональных исследований. 

Правила профилактики перекрестной инфекции при муковисцидозе 
 [2,309] 

1.  

1.  

Организация оказания помощи пациентам. Профилактика инфекции. 

Общие меры профилактики  

 Меры по изоляции биологических жидкостей (мокрота, кровь) пациента с МВ.  

 Дезинфекция оборудования или предметов, которые могут быть загрязнены жидкостями и 

выделениями.  

 Строгое соблюдение мер предосторожности медицинскими работниками при контакте с 

пациентами с МВ:  

– использование одноразовых медицинских перчаток, обработка фонендоскопа, 

пульсоксиметра и т.д.  

– использование одноразовых пеленок для осмотра.  

– использование одноразовых халатов при работе с пациентами, требующими соблюдения 

мер контактной изоляции (B. cepacia complex, MRSA, мультирезистентная P. aeruginosa, 

Achromobacter spp., НТМБ), и во время кинезитерапии.  

– использование одноразовых антибактериальных фильтров при спирометрии.  

 Контакты между пациентами с МВ должны быть сведены к минимуму.  

 Гигиена рук медицинских работников:  

 1. Мытье и дезинфекция рук проводится:  

– после снятия перчаток.  

– до и после контакта с пациентом.  
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 – после контакта со:  

 – слизистыми пациента.  

 – мокротой пациента.  

 – предметами, загрязненными мокротой пациента.  

 – дыхательным оборудованием, которым пользовался пациент.  

 Использование спиртовых антисептиков (в виде салфеток, в диспенсерах) в кабинетах и в 

общем коридоре.  

 Медицинские работники, непосредственно контактирующие с пациентами, не должны 

использовать накладные ногти.  

 Использование перчаток необходимо при: контакте с пациентами, требующими изоляции, 

контакте с мокротой или кровью пациента  

 Использование одноразовых пеленок, халатов, масок, защитных очков: при контакте с 

больными, требующими изоляции, при контакте с мокротой пациента (при дренаже, 

аспирации, осмотре пациента с приступообразным кашлем) или при контакте с кровью.  

 Гигиена рук пациентов:  

 –обработка спиртовыми антисептиками (в нескольких клинических исследованиях 

 показано, что обработка спиртовыми антисептиками удаляет бактерии с рук 

 эффективнее, чем мытье рук с антисептическим мылом). Если есть видимое 

 загрязнение, то используют мыло и антисептик.  

 –после пульсоксиметрии.  

 –после контакта с медицинским оборудованием.  

 –после проведения кинезитерапии.  

 –после посещения санузла.  

 –после приема врачом.  

 Предметы (платки, салфетки, маски, баночки и др.), загрязненные мокротой пациента, 

должны утилизироваться согласно СанПиН 2.1.7.2790-10 «Санитарно-эпидемиологические 

требования к обращению с медицинскими отходами» как отходы класса Б.  

Дезинфекция в амбулаторных условиях  

Оборудование:   

 Спирометры – внутренние механизмы аппарата не стерилизуются, не дезинфицируются. 

Обработка турбины или датчика производится в соответствии с  
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инструкцией изготовителя, обязательно использование одноразовых антибактериальных 

фильтров, предпочтительны одноразовые загубники или стерилизация многоразовых. У 

пациентов, подлежащих мерам контактной изоляции, спирометрия должна проводиться на 

отдельном аппарате. Категория А  

 Пульсоксиметры – обработка рук спиртовым антисептиком после использования.  

 Кинезитерапевтическое оборудование, мячи, манжета тонометра обрабатываются 

дезинфицирующими средствами.  

 Небулайзеры и дыхательные тренажеры должны быть только индивидуального 

использования.  

 Твердые поверхности (плановые текущие уборки, а также уборка после окончания приема 

пациента).  

 Обработка фонендоскопа после каждого осмотра пациента.  

 

Выявление источника, путей и факторов передачи. 

Врачам-бактериологам и врачам-эпидемиологам: 

 при первичном выявлении у пациента с МВ Всс, Achromobacter spp., мультирезистеного 

клона P. aeruginosa и MRSA, а также при выявлении нового генотипа необходимо проводить 

эпидемиологическое расследование с целью выявления источника инфекции, факторов передачи, 

а также контактировавших пациентов с МВ.  

 при выявлении источников и факторов инфекции требуется провести дополнительные 

действия, например, изоляцию госпитализированного пациента с МВ, т.е. источника инфекции, 

внеплановю профилактическую дезинфекцию больницы, а также микробиологическое 

обследование контактировавших пациентов.  

 для выявления источника инфекции и факторов передачи необходимо собрать 

эпидемиологический анамнез и провести внутривидовое типирование выделенных 

микроорганизмов. При этом исходить из предположения, что штаммы Всс, Achromobacter spp., 

P. aeruginosa и MRSA, выделенные от источника инфекции, с объектов внешней среды, 

являющихся факторами передачи, и от обследуемого пациента с МВ, должны быть идентичными 

по фенотипическим и генотипическим свойствам. 

 бактерии Всс и Achromobacter spp. типировать молекулярно-генетическими методами, так 

как типирование по фенотипическим свойствам имеет низкую дискриминационную способность. 
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Для оперативного анализа и выявления источника использовать быстрые методы, основанные на 

ПЦР или другие методы типирования.  

 генетическое типирование на данном этапе могут выполнять лаборатории стационаров, 

использующие в своей практике метод ПЦР.  

 при невозможности внутривидового типирования в лаборатории стационара для 

генотипирования направлять изоляты бактерий в специализированные лаборатории, имеющие 

оборудование для молекулярного типирования. 

 в специализированную лабораторию следует направлять: 

- все изоляты (Всс, Achromobacter spp., мультирезистентные P. aeruginosa и MRSA), впервые 

выделенные от каждого пациента; 

 по крайней мере, по одному изоляту Всс, Achromobacter spp., мультирезистентного P. 

aeruginosa и MRSA в год от каждого пациента; 

 любой изолят, подозрительный на возможную связь со вспышкой или трансмиссией 

между пациентами; 

 грамотрицательные колистинрезистентные микроорганизмы, которые не были 

идентифицированы окончательно после рутинного анализа или при сомнительных результатах.  

 доставка изолятов должна осуществляться максимально быстро с соблюдением мер 

биологической безопасности, применяемых при упаковке и транспортировке штаммов 

микроорганизмов согласно санитарным правилам СП 1.2.036095. Штаммы должны 

сопровождаться направлением, содержащим информацию о пациенте, о предполагаемых 

источниках и факторах риска колонизации данным микроорганизмом. 

 на основании данных типирования рекомендуется осуществлять слежение за 

динамикой распространения среди пациентов МВ клонов, имеющих эпидемическое значение, а 

также оценить циркуляцию международных эпидемических клонов.  

  

Мониторинг антибиотикочувствительности. 

Кроме подтверждение принадлежности штаммов к Всс и Achromobacter spp. с помощью  

MALDI- TOF или молекулярно-генетическим методом и внутривидового типирования в 

референс-лаборатории должно проводиться также определение антибиотикочувствительности и 

мониторинг антибиотикорезистентности (таблица 5), молекулярно-генетический мониторинг за 

популяцией возбудителя - секвенирование возбудителей, исследование микроэволюционных 

процессов, слежение за изменчивостью возбудителей, а также необходимо создание и ведение 
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баз данных возбудителей. 

В таблице 27 приведены антимикробные препараты, резистентность к которым основных 

возбудителей хронической инфекции легких у пациентов с МВ является клинически и 

эпидемиологически значимой и подлежит мониторингу. 

Таблица 27. Антимикробные препараты, резистентность к которым подлежит 

мониторингу. 

Микро-организм S.aureus P.aeruginosa Bcc Achromobacter 

spp. 

S.maltophila 

Противомикробный 
препарат 
системного 
действия 

бета-лактамные 
антибактериальные 
препараты 
другие бета-
лактамные 
антибактериальные 
препараты 
Фторхинолоны 
Рифампицин** 
Макролиды 
Линезолид** 
Ванкомицин** 

Другие бета-
лактамные 
антибактериальные 
препараты 
(Цефалоспорины 
расширенного 
спектра1) 
Карбапенемы 
Фторхинолоны 
Аминогликозиды 
Колистиметат 
натрия 

Другие бета-
лактамные 
антибактериальные 
препараты 
(Цефалоспорины 
расширенного 
спектра1) 
Карбапенемы 
Амфениколы 
Ко-тримоксазол 
[Сульфаметоксазол+ 
Триметоприм]** 

Другие бета-
лактамные 
антибактериальные 
препараты 
(Цефалоспорины 
расширенного 
спектра1)Карбапенемы 
Фениколы 
Ко-тримоксазол 
[Сульфаметоксазол+ 
Триметоприм] 
Колистиметат натрия 
 

Другие бета-
лактамные 
антибактериальные 
препараты 
(Цефалоспорины 
расширенного 
спектра1) 
Фторхинолоны 
Карбапенемы 
Амфениколы 
Ко-тримоксазол 
[Сульфаметоксазол+ 

Триметоприм]** 
1 –  цефотаксим**, цефтриаксон**, цефоперазон, цефоперазон+[Сульбактам]**, 

цефтазидим**, цефдиторен, цефиксим, цефтибутен, цефепим**, цефпиром и др. 

Молекулярно-генетический мониторинг позволит выявить возникновение новых 

эпидемических клонов; возникновение новых клонов с высокой вирулентностью в результате 

горизонтального переноса генов или межвидовой рекомбинации; новых 

антибиотикорезистентных клонов, изменения антигенных свойств. Это поможет сделать 

эпидемическое прогнозирование и обосновать своевременное вмешательство в ход 

эпидемического процесса. 

На основе полученных данных проводится эпидемиологическая диагностика с 

определением типа эпидемического процесса по ведущему пути передачи и эпидемическое 

прогнозирование. Данные эпидемиологического мониторинга могут быть использованы в 

качестве основы при разработке научно обоснованных эффективных мер по борьбе с 

распространением Всс, Achromobacter spp., мультирезистентных P. aeruginosa и MRSA, 

микобактерий и грибов среди пациентов с МВ и в популяции в целом. При этом, в случае с МВ, 

как и при других хронических инфекциях, результаты проводимых мероприятий будут заметны 

через многие годы. 
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Организация амбулаторной и стационарной помощи  

 Прием пациентов с МВ не должен осуществляться в поликлиниках, где находятся 

одновременно другие пациенты с МВ. Работа амбулаторного центра и стационара регулируется 

Постановлением Главного государственного санитарного врача РФ от 28 января 2021 г. N 4 "Об 

утверждении санитарных правил и норм СанПиН 3.3686-21 "Санитарно-эпидемиологические 

требования по профилактике инфекционных болезней", Приказом МЗиСР РФ от 15 мая 2012 г. 

№ 535н «Об утверждении перечня медицинских и эпидемиологических показаний к размещению 

пациентов в маломестных палатах (боксах)» (http:// legalacts.ru/doc/prikaz-minzdravsotsrazvitija-

rossii-ot-15052012-n-535n/) и рекомендациями European Cystic Fibrosis Society.  

 Пациенты должны быть разделены на потоки в зависимости от микрофлоры дыхательного 

тракта. Пациенты не должны контактировать в зонах ожидания, как, например, в регистратуре, 

палатах, отделениях аптеки и рентгенологии. Во время пребывания в стационаре пациенты не 

должны пользоваться одной комнатой, ванной или туалетом. Пациент с микробиологическим 

высевом из мокроты бактерий Burkholderia cepacia complex, метициллин-резистентных 

Staphylococcus aureus, Achromobacter spp., нетуберкулезных микобактерий должен приниматься 

на амбулаторном приеме в отдельном боксе с отдельным входом, не заходя в центр 

муковисцидоза (или в МО).   

 Пациенты с муковисцидозом не должны контактировать в зонах ожидания, как, например, 

в регистратуре, палатах, отделениях аптеки и рентгенологии. Пациенты с муковисцидозом 

должны обеспечиваться одноразовыми лицевыми масками, бахилами. Пациенты с 

муковисцидозом при нахождении в одном помещении должны держаться на расстоянии не менее 

2 м друг от друга и соблюдать все меры профилактики. После приема каждого пациента 

проводится обработка поверхностей мебели, приборов и дверных ручек.  

 Пациенты обеспечиваются одноразовыми масками, бахилами.  

 Врачи должны быть обеспечены одноразовыми халатами, масками, перчатками, должен 

быть обеспечен доступ к средствам дезинфекции рук и приборов.  

  

2.  

3.  

  

Правила ожидания приема врача в поликлинике  
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 Все пациенты с муковисцидозом, ожидая начала приема, обязаны находиться в лицевой 

маске.  

 Гигиена рук (обработка дезинфицирующим раствором из бесконтактных диспенсеров в зоне 

ожидания, использование антибактериальных гелей или спиртовых салфеток для 

индивидуального использования).  

 Сплевывание мокроты должно осуществляться пациентом в бумажный платок или салфетку, 

можно баночку (одноразовый стакан) с крышкой. Категорически запрещается эвакуация 

мокроты в раковину, душевую кабину или унитаз.  

 Пациенты в зоне ожидания должны находиться друг от друга на расстоянии не менее 2 

метров.  

 Не рекомендуется использовать предметы, которые нельзя обработать после посещения 

Центра муковисицидоза (мягкие игрушки и пр.).  

 Не рекомендуется принимать пищу, находясь в общей зоне ожидания приема.  

 В центре муковисцидоза правила поведения пациентов должны быть размещены на доске 

объявлений, на сайте организации (www.mukoviscidoz.org) и доступны для ознакомления. 

Правила нахождения пациентов с МВ в стационаре. 

 Перед госпитализацией пациенты с муковисцидозом сдают микробиологический анализ 

мокроты (не позднее чем за 1 месяц). Пациенты размещаются в одноместные палаты (боксы) 

согласно микрофлоре дыхательного тракта.  

 Госпитализация пациентов с Burkholderia cepacia complex осуществляется в лечебные 

учреждения, имеющие специализированные боксы для данной инфекции. Пациенты, 

инфицированные Burkholderia cepacia complex, Achromobacter spp., нетуберкулезными 

микобактериями или устойчивыми к ванкомицину энтерококками, должны размещаться в 

отдельной палате/боксе с душем и туалетом, желательно с отдельным входом.  Госпитализация 

пациентов с резистентной флорой ведется в приемном отделении для инфекционных пациентов; 

пациенты проходят в палаты (боксы) через отдельный вход.  

 Пациенты с муковисцидозом, инфицированные иной флорой, размещаются в 

одноместной палате с душем и туалетом или с другими пациентами, не страдающими 

муковисцидозом и с низким риском инфицирования.  

http://www.mukoviscidoz.org/
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 Боксы для пациентов со стафилококковой и синегнойной инфекцией желательно 

размещать при планировании отделения в противоположных концах коридора или на разных 

этажах. 

 Все пациенты c муковисцидозом после трансплантации должны находиться в 

одноместной палате.  

 Для пациентов с муковисцидозом с Burkholderia cepacia complex и Achromobacter spp., 

нетуберкулезными микобактериями или устойчивыми к ванкомицину энтерококками, должно 

быть отдельное медицинское оборудование для каждого пациента (индивидуальный спирометр, 

фонендоскоп, пульсоксиметр, глюкометр, тонометр и т.д.).  

 Посещение диагностических процедур пациентов муковисцидозом должно планироваться 

согласно микрофлоре дыхательного тракта. 

 Дезинфекция помещений, оборудования и т.д. проводится согласно Санитарно-

эпидемиологические правила и нормативы СанПиН 2.1.3.2630-10 "Санитарно-

эпидемиологические требования к организациям, осуществляющим медицинскую деятельность" 

(утв. постановлением Главного государственного санитарного врача РФ от 18 мая 2010 г. N 

58)Пациенты, инфицированные Bсс, MRSA, НТМБ или устойчивыми к ванкомицину** 

энтерококками, должны размещаться в отдельной палате/боксе с душем и туалетом, желательно 

с отдельным входом.  

 Пациенты с МВ, которые дома спят в одной комнате, могут в стационаре находиться в 

одной палате.  

 Пациентов обучают кашлять в бумажный платок, в салфетку или одноразовый стакан с 

крышкой, которые затем утилизируют. 

 Салфетки, испачканные мокротой, пациенты должны утилизировать в закрытые 

контейнеры, открывающиеся без касания рук.  

 В стационарных условиях пациенты с МВ используют только индивидуальное 

оборудование (дыхательные тренажеры, аппараты для кинезитерапии, ингаляторы), которое 

приносят с собой из дома.  

 Обрабатывать руки перед выходом из палаты.  

 Избегать контактов с другими пациентами с МВ.  
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 В общих помещениях держаться от других пациентов на расстоянии не менее 2 метров.  

 Использовать лицевую маску.  

 Диагностические службы (кабинет рентген-диагностики, УЗИ и др.) должны быть 

осведомлены о правилах изоляции пациентов с МВ.  

 Правила поведения в стационаре должны быть выданы родителям и ребенку/пациенту 

при госпитализации и размещены сайте медицинской организации.  

Инженерный путь решения инфекционного контроля при планировке отделения, 

вентиляции.  

 Планирование отделения проводится согласно Постановлению Главного 

государственного санитарного врача РФ от 18 мая 2010 г. N 58 "Об утверждении СанПиН 

2.1.3.2630-10 "Санитарно-эпидемиологические требования к организациям, осуществляющим 

медицинскую деятельность" с изменениями и дополнениями от: 4 марта, 10 июня 2016 г.  

 План бокса для пациентов со стафилококковой и синегнойной инфекцией: вход из 

коридора отделения, при возможности - тамбур на входе с раковиной; санитарный узел с 

раковиной и желательно душем; палата.  

 План бокса для пациентов с B. cepacia complex и Achromobacter spp: для медицинского 

персонала рекомендуется планировать вход из коридора отделения в шлюз на входе из 

отделения, тамбур при наличии нескольких палат с раковиной; санитарный узел в каждой палате 

с раковиной; палата(ы), для пациентов и родственников вход с улицы.  

 

Правила и методы обработки и смены ингаляторов, небулайзеров и дыхательных 

тренажеров (при индивидуальном использовании и в стационаре)  

! Неполная дезинфекция способствует росту бактерий, и тем самым увеличивает риск 

инфицирования.  

 Небулайзер и использованные принадлежности должны быть тщательно очищены после 

каждого применения. Дезинфекция должна проводиться не реже одного раза в день.  

Подготовка к очистке  

 Отсоедините трубку от небулайзера; 

  Разберите небулайзер на составные части;  

 При использовании мундштука с клапаном осторожно вытащить синий клапан выдоха из 

гнезда в наконечнике. Клапан должен оставаться присоединенным к мундштуку; 



 
 
 

160 
 

Уход за соединительной трубкой  

 Подключить соединительную трубку к компрессору; 

 Включить компрессор; 

  Оставить компрессор в работающем состоянии до тех пор, пока конденсат, 

образовавшийся в трубке, не будет удален воздухом, проходящим через трубку;  

- при загрязнении и изменении цвета пластмассы трубку-воздуховод следует заменить.  

Очистка  

 Поместить все детали небулайзера в теплую водопроводную воду с небольшим 

количеством жидкости для мытья посуды не менее чем на 5 мин; 

 Тщательно промыть все детали в проточной воде; 

 Для удаления лишней воды встряхнуть детали; 

Дезинфекция  

 После очистки проводится дезинфекция составных частей небулайзера и использованных 

принадлежностей (кроме соединительных трубок). Эффективная дезинфекция возможна только 

если небулайзер был тщательно очищен.  

 При использовании маски с резиновыми лентами: резиновые ленты могут 

подвергаться только очистке (стирке), так как при действии высоких температур, 

используемых при дезинфекции, они могут быть повреждены.  

Дезинфекция кипячением  

 Поместить все детали в кипящую воду не менее чем на 5 минут. Используется чистая 

кастрюля и свежая вода с пониженным содержанием кальция.  

Пластик может расплавиться, если он вступит в контакт с горячим дном кастрюли. Поэтому 

следует убедиться, что в кастрюле достаточно воды.  

Дезинфекция с помощью стандартного термического дезинфектора для детских бутылочек (не 

для микроволновой печи)  

 Для эффективной дезинфекции используется дезинфектор с рабочим циклом не менее 6 

минут. Во время дезинфекции, чтобы определить продолжительность процедуры дезинфекции и 

количество воды, необходимое для этого, необходимо следовать инструкции по эксплуатации 

дезинфектора, который используется.  

 Неполная дезинфекция способствует росту бактерий, и тем самым увеличивает риск 
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инфицирования. Дезинфекция не завершена, если была прекращена до автоматического 

выключения дезинфектора, или минимальное время дезинфекции, указанное в инструкции по 

эксплуатации дезинфектора не истекло. Дезинфектор должен содержаться в чистоте, и его 

работоспособность следует регулярно контролировать.  

Дезинфекция с помощью микроволнового дезинфектора  

 Микроволновые дезинфекторы обеспечивают эффективную дезинфекцию компонентов 

изделия в стандартной коммерческой микроволновой печи.  

 Составные части небулайзеров, содержащие металлические компоненты не является 

устойчивыми к воздействию микроволн, и, следовательно, они не должны дезинфицироваться в 

микроволновой печи.  

 Поместить компоненты изделия в дезинфектор, оставив достаточное пространство между 

ними, чтобы пар мог надежно проникнуть ко всем поверхностям.  

Условия дезинфекции в микроволновой печи:  

Мощность в ваттах          Время дезинфекции                     Время охлаждения  

     850–950                               4 мин.                                               2 мин.  

     600–850                               6 мин.                                                2 мин.  

 Информация о количестве воды, необходимой для процесса дезинфекции, включена в 

инструкции по эксплуатации дезинфектора и микроволновой печи.  

 Компоненты изделия не должны подвергаться воздействию микроволнового излучения, 

если они не находятся в микроволновом дезинфекторе. Если компоненты изделия подвергаются 

нагреву в микроволновой печи без защиты дезинфектора, отдельные детали могут быть 

повреждены.  

 Нельзя для дезинфекции использовать функцию гриля, так как это тоже может привести 

к повреждению обрабатываемых частей небулайзера.  

 Дезинфекция не считается завершенной должным образом, если не соблюдено указанное 

минимальное время дезинфекции, а также требуемая выходная мощность микроволновой печи. 

Дезинфектор также должен быть чистым. Регулярно проверяйте работоспособность 

микроволнового дезинфектора. Для дезинфекции используется только вода, никогда не 

используются химические вещества.  

Химическая очистка с дезинфекцией  

 Очистка и дезинфекция могут быть проведены в рамках одного цикла при помощи 

химических веществ. С этой целью используется средство дезинфицирующее «Бомикс плюс» 

(«Bomix plus»). Для обеспечения безопасности при обращении с химическими веществами 

следуйте инструкции по эксплуатации дезинфицирующего средства, в частности прилагаемой 
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инструкции по технике безопасности.  

 Приготовьте 2% раствор средства дезинфицирующего «Бомикс плюс» («Bomix plus»)  

путем смешивания 10 мл концентрата с 500 мл водопроводной воды.  

 Поместить все детали в приготовленный раствор и оставьте их там на 5 мин.  

Если значительно превысить период применения, то пластмассовые детали могут иметь 

запах дезинфицирующего средства.  

 Тщательно вымыть все детали в проточной (свежевскипяченной или дистиллированной) 

воде (остатки дезинфицирующего средства могут вызывать аллергические реакции или 

раздражение слизистой оболочки).  

-Утилизировать использованный раствор (разбавленный раствор можно вылить в канализацию).  

Визуальный контроль  

 Требуется осмотреть все компоненты изделия после каждой чистки и дезинфекции. 

Замените неисправные, деформированные или сильно обесцвеченные части.  

Влажная среда может способствовать росту бактерий. Поэтому следует удалить все части 

устройства из кастрюли или дезинфектора после окончания дезинфекции. Необходимо высушить 

все детали. Риск инфицирования снижается, когда детали полностью высушены.  

Сушка и хранение  

 Поместить все детали на сухую, чистую и впитывающую поверхность для просушки. 

 Завернуть небулайзер в чистую салфетку без ворса (например, в чистое кухонное 

полотенце) и держите его в сухом, защищенном от пыли месте.  

Не следует оставлять небулайзер для хранения в ванной комнате.  

Стерилизация в условиях стационара  

 При нахождении пациента в стационаре небулайзер и принадлежности могут 

подвергаться автоклавированию каждые 3-4 дня. Метод стерилизации может быть применен 

для изделий, которые прошли очистку и дезинфекцию.  

Подготовка и процедура автоклавирования  

 Упакуйте все отдельные детали в систему со стерильным барьером согласно DIN EN 

11607 (например, в бумажно-пленочную упаковку).  

 Максимальная температура и время стерилизации: 121 °C, по меньшей мере, в течение 

20 мин. или 132 °C / 134 °C, по меньшей мере в течение 3 мин.  

Хранение  

 Стерильный небулайзер может храниться в бумажном пакете до 3 суток, в биксе – до 7 
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суток.  

 Не следует подвергать стерилизации взрослую и детскую мягкие маски без стабилизатора 

маски, так как это может привести к потере формы под воздействием высоких температур.  

Содержание и очистка компрессора  

 Очистку разрешается проводить только в том случае, если устройство выключено и 

сетевая вилка вынута из розетки. 

 Существует опасность повреждения устройства из-за проникновения жидкостей.  

 Запрещается распылять жидкость на компрессор или сетевой кабель.  

 Для очистки наружной поверхности компрессора следует использовать чистую влажную 

(смоченную дезинфекционным средством) салфетку.  

Замена фильтра  

 При стандартных условиях эксплуатации фильтр компрессора требуется заменять через 

каждые 200 часов работы, но не реже одного раза в год.  

Следует регулярно проверять фильтр (после каждой 10-й процедуры). Если он загрязнен (имеет 

серый или коричневый оттенок) или засорен, его необходимо заменить. Если фильтр стал 

влажным, его также требуется заменить новым.  

Очищать фильтр и использовать его повторно запрещается!  

Хранить компрессор и принадлежности следует в сухом месте, защищенном от 

продолжительного действия прямых солнечных лучей. Не рекомендуется хранить компрессор на 

балконе, в автомобиле, в запыленных и влажных помещениях.  

Сроки использования небулайзера и компрессора.  

 Быстро изнашиваемые комплектующие, такие как небулайзер, мундштук или маска, 

трубка-воздуховод и фильтр к компрессору подлежат регулярной замене, не реже одного раза в 

год, а в случае сильного загрязнения, деформации или поломки - немедленно.  

 При колонизации антибиотикорезистентной микробной флорой смену небулайзера 

рекомендуется производить после каждого курса ингаляционной антибактериальной терапии 

или 1 раз в 2-3 мес. В остальных случаях не реже 2 раз в год.  

 Компрессор должен быть ежегодно протестирован специалистами технической 

поддержки.  

 Ожидаемый средний срок службы компрессора ингаляционной системы определяется 
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согласно эксплуатационной документации.  

Дыхательные тренажеры используются и обрабатываются аналогично. Дыхательные 

тренажеры без возможности их дезинфекции не должны использоваться более 1 месяца.  

 

Организация обучения и досуга пациентов с муковисцидозом  

ДДУ, школы, и другие образовательные учреждения  

 В одной школе могут учиться несколько пациентов МВ, но они не должны обучаться в 

одном классе. Категория А  

 Пациенты МВ не должны находиться в одном помещении (столовая, физкультурный зал) 

одновременно. Категория В  

 Если они находятся в одном помещении, должны держаться на расстоянии не менее 2 м 

друг от друга и соблюдать все меры профилактики. Категория В  

 Учителя и медицинские работники должны быть информированы о правилах поведения 

детей в школе.  

Школы для родителей и другие мероприятия, посвященные МВ  

 Организация школ для пациентов, совместного отдыха и мероприятий, проведение 

праздников для пациентов с МВ недопустимы! Школы проводятся для родителей, родственников 

и их попечителей. Для пациентов возможны школы в системе он-лайн, в виде вебинаров. 

Пациентвы с МВ должны избегать прямого контакта. Необходимо разрабатывать 

образовательные программы по МВ, не требующие прямого контакта между пациентами: 

видеозаписи, видеоконференции, образовательные порталы в Интернете [110; 23].  

Строительство, ремонт, садоводческие работы  

 Пациенты с МВ должны избегать мест, где проводятся строительство, ремонт и 

садоводческие работы, чтобы избежать контакта со спорами Aspergillus spp. Пациентам с МВ не 

следует работать на приусадебных участках с использованием компоста и пр.  

Организация санаторно-курортного лечения  

 Организация спортивных лагерей, летних школ, совместного отдыха для пациентов с 

МВ недопустима!  

 При организации санаторно-курортного лечения требования предъявляются аналогично, 

как при госпитализации (см. Организация амбулаторной и стационарной помощи). При 

организации санаторно–курортного лечения в один заезд должны быть направлены пациенты с 
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однотипной микрофлорой. Следует размещать пациентов на отдельных этажах или в разных 

корпусах, не допускать их контакта при выполнении диагностических и лечебных процедур, в 

столовой и игровых комнатах.  

 

7. Дополнительная информация (в том числе факторы, влияющие на исход 

заболевания или состояния) 

МВ — хроническое неизлечимое заболевание, поэтому пациенты нуждаются в активном 

диспансерном наблюдении и непрерывном лечении. У одних пациентов, несмотря на 

своевременную диагностику и адекватную терапию, поражение бронхолёгочной системы быстро 

прогрессирует, у других - динамика изменений более благоприятна. Многие пациенты доживают 

до взрослого и даже зрелого возраста. 

Критерии оценки качества медицинской помощи 

 
 
Таблица 28 

Критерии оценки качества медико-санитарной помощи взрослым и детям при кистозном фиброзе 
(муковисцидозе) (коды по МКБ - 10: E84) 

№ п/п Критерии качества Оценка выполнения 
1  Выполнено определение активности панкреатической эластазы-

1 в кале не реже 1 раза в 12 месяцев (у первичных пациентов 
при установлении диагноза и у пациентов с сохранной 
экзокринной функцией поджелудочной железы (с 
панкреатической эластазой-1 более 200 мкг в г кала)) Да/Нет   

2  Выполнен прием (осмотр, консультация)  врача-
гастроэнтеролога (или врача-диетолога или врача-педиатра, 
прошедшего обучение на тематическом цикле по 
муковисцидозу), для исключения гиперацидного состояния и 
его коррекции при отсутствии эффекта от 
ферментозаместительной терапии и при наличии белково-
энергетической недостаточности Да/Нет 

3  Выполнен прием (осмотр, консультация) врача-
оториноларинголога при обострении хронического синусита и 
если не был выполнен в предшествующий год  Да/Нет 

4  Выполнено микробиологическое исследование посева флоры в 
мокроте (фарингеальном мазке или индуцированной мокроте 
или трахеальном аспирате) не реже 1 раза в 3 месяца Да/Нет  

5  Выполнено определение функции внешнего дыхания пациенту 
старше 5 лет (если не было выполнено в предшествующие 3 
месяца) Да/Нет  

6  Проведена антибактериальная терапия не менее, чем двумя 
препаратами внутривенно (при тяжелом обострении со стороны 
дыхательного тракта) Да/Нет 
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7  Проводится ферментозаместительная терапия препаратом 
панкреатина в виде минимикросфер с кислотоустойчивой 
оболочкой (при снижении уровня панкреатической эластазы-1 в 
кале менее 200 мкг в г кала при отсутствии медицинских 
противопоказаний) Да/Нет 

 

Таблица 29. 

Критерии оценки качества специализированной медицинской помощи взрослым и детям при кистозном 
фиброзе (муковисцидоз) (коды по МКБ - 10: E84) 

№ п/п Критерии качества Оценка выполнения 
1  Выполнено определение активности панкреатической эластазы-

1 в кале (если не проводилось в предшествующие 12 мес) (у 
первичных пациентов при установлении диагноза и у 
пациентов с сохранной экзокринной функцией поджелудочной 
железы (с панкреатической эластазой-1 более 200 мкг в г кала)) Да/Нет   

2  Выполнен прием (осмотр, консультация)  врача-
гастроэнтеролога (или врача-диетолога или врача-педиатра, 
прошедшего обучение на тематическом цикле по 
муковисцидозу), для исключения гиперацидного состояния и 
его коррекции при отсутствии эффекта от 
ферментозаместительной терапии и при наличии белково-
энергетической недостаточности Да/Нет 

3  Выполнен прием (осмотр, консультация) врача-
оториноларинголога при обострении хронического синусита и 
если не был выполнен в предшествующий год  Да/Нет 

4  Выполнено микробиологическое исследование посева флоры в 
мокроте (фарингеальном мазке или индуцированной мокроте 
или трахеальном аспирате) (если не было выполнено в 
предшествующие 3 месяца, либо при наличии дополнительных 
показаний) Да/Нет  

5  Выполнено определение функции внешнего дыхания пациенту 
старше 5 лет  Да/Нет  

6  Проведена антибактериальная терапия не менее, чем двумя 
препаратами внутривенно (при тяжелом обострении со стороны 
дыхательного тракта) Да/Нет 

7  Проведена ферментозаместительная терапия препаратом 
панкреатина в виде минимикросфер с кислотоустойчивой 
оболочкой при снижении уровня панкреатической эластазы-1 в 
кале (менее 200 мкг в г кала) при отсутствии медицинских 
противопоказаний Да/Нет 
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клинических рекомендаций 
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Приложение А2. Методология разработки клинических рекомендаций 

Целевая аудитория данных клинических рекомендаций: 

 Врачи-пульмонологи 

 Врачи-педиатры 

 Врачи общей врачебной практики (семейные врачи) 

 Врачи-генетики 

 Врачи аллергологи-иммунологи 

 Врачи-гастроэнтерологи 

 Врачи-эндокринологи 

 Врачи–диетологи 

 Врачи-оториноларингологи 

 Врачи – сурдологи - оториноларингологи 

 Врачи по лечебной физкультуре (или врачи по медицинской реабилитации, или врачи–

физиотерапевты, или специалисты с высшим (немедицинским) образованием 

(инструкторы–методисты по лечебной физкультуре, или специалисты со средним 

профессиональным (медицинским) образованием (инструкторы по лечебной 

физкультуре, медицинские сестры по массажу, медицинские сестры по физиотерапии)). 

 Врачи функциональной диагностики 

 Врачи –акушеры-гинекологи 

 Врачи – урологи 

 Врачи урологи-андрологи детские 

 Врачи – кардиологи 

 Врачи кардиологи детские 

 Студенты медицинских ВУЗов 

 Обучающиеся в ординатуре и интернатуре 

Методы, использованные для сбора/селекции доказательств: 

поиск в электронных базах данных. 

Описание методов, использованных для сбора/селекции доказательств: 

доказательной базой для рекомендаций являются публикации, вошедшие в Кокрановскую 

библиотеку, базы данных EMBASE и MEDLINE. Глубина поиска составляла 5 лет. 

Методы, использованные для оценки качества и силы доказательств: 

 Консенсус экспертов; 
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 Оценка значимости в соответствии с рейтинговой схемой. 

Таблица 1. Шкала оценки уровней ̆достоверности доказательств (УДД) для методов диагностики 
(диагностических вмешательств)  

 
УДД  Расшифровка  

1.  
Систематические обзоры исследовании ̆с контролем референсным методом или 
систематический обзор рандомизированных клинических исследований с применением 
мета-анализа  

2.  

Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные 
рандомизированные клинические исследования и систематические обзоры исследовании ̆
любого дизаин̆а, за исключением рандомизированных клинических исследовании,̆ с 
применением мета-анализа  

3.  
Исследования без последовательного контроля референсным методом или исследования с 
референсным методом, не являющимся независимым от исследуемого метода или 
нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе когортные исследования  

4.  Несравнительные исследования, описание клинического случая  
5.  Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов  

 

Таблица 2. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов 
профилактики, лечения и реабилитации (профилактических, лечебных, реабилитационных 
вмешательств)  
УДД  Расшифровка  

1.  Систематический обзор рандомизированных клинических исследовании ̆с применением 
мета-анализа  

2.  
Отдельные рандомизированные клинические исследования и систематические обзоры 
исследовании ̆любого дизайна, за исключением рандомизированных клинических 
исследовании,̆ с применением мета-анализа  

3.  Нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе когортные исследования  

4.  Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, 
исследование "случай-контроль"  

5.  Имеется лишь обоснование механизма деис̆твия вмешательства (доклинические 
исследования) или мнение экспертов  

Таблица 3. Шкала оценки уровней ̆ убедительности рекомендации ̆ (УУР) для методов 
профилактики, диагностики, лечения и реабилитации (профилактических, диагностических, 
лечебных, реабилитационных вмешательств)  
УУР  Расшифровка  

A  
Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются 
важными, все исследования имеют высокое или удовлетворительное методологическое 
качество, их выводы по интересующим исходам являются согласованными)  

B  

Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) 
являются важными, не все исследования имеют высокое или удовлетворительное 
методологическое качество и/или их выводы по интересующим исходам не являются 
согласованными)  

C  

Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества (все 
рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются неважными, все 
исследования имеют низкое методологическое качество и их выводы по интересующим 
исходам не являются согласованными)  
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Методы, использованные для анализа доказательств: 

 Обзоры опубликованных мета-анализов; 

 Систематические обзоры с таблицами доказательств. 

Описание методов, использованных для анализа доказательств: 

При отборе публикаций как потенциальных источников доказательств использованная в 

каждом исследовании методология изучается для того, чтобы убедиться в ее валидности. 

Результат изучения влияет на уровень доказательств, присваиваемый публикации, что, в свою 

очередь, влияет на силу вытекающих из нее рекомендаций. 

На процессе оценки, несомненно, может сказываться и субъективный фактор. Для 

минимизации потенциальных ошибок каждое исследование оценивалось независимо, т.е. по 

меньшей мере двумя независимыми членами рабочей группы. Какие-либо различия в оценках 

обсуждались уже всей группой в полном составе. При невозможности достижения консенсуса 

привлекался независимый эксперт. 

Таблицы доказательств: 

Таблицы доказательств заполнялись членами рабочей группы. 

Методы, использованные для формулирования рекомендаций: 

Консенсус экспертов. 

Экономический анализ: 

Анализ стоимости не проводился и публикации по фармакоэкономике не 

анализировались. 

Метод валидизации рекомендаций: 

 Внешняя экспертная оценка; 

 Внутренняя экспертная оценка. 

Описание метода валидизации рекомендаций: 

Настоящие рекомендации в предварительной версии были рецензированы независимыми 

экспертами, которых попросили прокомментировать прежде всего то, насколько интерпретация 

доказательств, лежащих в основе рекомендаций, доступна для понимания.  

Получены комментарии со стороны врачей первичного звена в отношении доходчивости 

изложения рекомендаций и их оценки важности рекомендаций как рабочего инструмента 

повседневной практики. 

Предварительная версия была также направлена рецензенту, не имеющему медицинского 

образования, для получения комментариев с точки зрения перспектив пациентов. 

Комментарии, полученные от экспертов, тщательно систематизировались и обсуждались 

председателем и членами рабочей группы. Каждый пункт обсуждался, и вносимые в результате 



 
 
 

200 
 

этого изменения в рекомендации регистрировались. Если же изменения не вносились, то 

регистрировались причины отказа от внесения изменений. 

Консультация и экспертная оценка: 

Проект рекомендаций был рецензирован независимыми экспертами, которых попросили 

прокомментировать, прежде всего, доходчивость и точность интерпретации доказательной базы, 

лежащей в основе рекомендаций. 

Рабочая группа: 

Для окончательной редакции и контроля качества рекомендации были повторно 

проанализированы членами рабочей группы, которые пришли к заключению, что все замечания 

и комментарии экспертов приняты во внимание, риск систематических ошибок при разработке 

рекомендаций сведен к минимуму. 

Порядок обновления клинических рекомендаций. 

Механизм обновления клинических рекомендаций предусматривает их систематическую 

актуализацию – не реже чем один раз в три года, а также при появлении новых данных с позиции 

доказательной медицины по вопросам диагностики, лечения, профилактики и реабилитации 

конкретных заболеваний, наличии обоснованных дополнений/замечаний к ранее утверждённым 

КР, но не чаще 1 раза в 6 месяцев. 
  



 
 
 

201 
 

 
Приложение А3. Справочные материалы, включая соответствие показаний к 
применению и противопоказаний, способов применения и доз лекарственных 

препаратов, инструкции по применению лекарственного препарата 
 

Порядки оказания медицинской помощи:  

1.    Приказ Министерства здравоохранения и социального развития РФ от 16 апреля 2012 г. 

N 366н "Об утверждении Порядка оказания педиатрической помощи" 

2.    Приказ Министерства здравоохранения РФ "Об утверждении Порядка оказания 

медицинской помощи больным с врожденными и (или) наследственными 

заболеваниями" от 15 ноября 2012 г. № 917н.  

Стандарты оказания медицинской помощи: 

1. Стандарт специализированной медицинской помощи при кистозном фиброзе (Приказ 

Минздрава России от 28.12.2012 № 1605н). 

2. Стандарт первичной медико-санитарной помощи при кистозном фиброзе (Приказ 

Минздрава России от 20.12.2012 № 1206н) 

Информация о лекарственных средствах: https://grls.rosminzdrav.ru/ 

Основные нормативно-правовые акты, регулирующие оказание  

паллиативной медицинской помощи 

1. Федеральный закон "О внесении изменений в Федеральный закон "Об основах охраны 

здоровья граждан в Российской Федерации" по вопросам оказания паллиативной 

медицинской помощи" от 06.03.2019 № 18-ФЗ.  

2. Приказ Минздрава России № 345н, Минтруда России от 31.05.2019 № 372н «Об 

утверждении положения об организации оказания паллиативной медицинской помощи, 

включая порядок взаимодействия медицинских организаций, организаций социального 

обслуживания и общественных объединений, иных некоммерческих организаций, 

осуществляющих свою деятельность в сфере охраны здоровья».  

3. Приказ Минздрава России № 348н от 31 мая 2019 года «Об утверждении перечня 

медицинских изделий, предназначенных для поддержания органов и систем организма 

человека, предоставляемых для использования на дому».  

4. Приказ Минздрава России № 505н от 10 июля 2019 года «Об утверждении Порядка 

передачи от медицинской организации пациенту (его законному представителю) 

медицинских изделий, предназначенных для поддержания функций органов и систем 

организма человека, для использования на дому при оказании паллиативной медицинской 

помощи».  
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5. Приказ МЗ РФ № 831 от 3 октября 2019 года «Об утверждении ведомственной целевой 

программы «Развитие системы оказания паллиативной медицинской помощи».  

 

Прочие нормативно-правовые документы, с учетом которых разработаны клинические 

рекомендации:  

1. Федеральный закон от 30.03.1999 N 52-ФЗ "О санитарно-эпидемиологическом благополучии 

населения" (Собрание законодательства Российской Федерации, N 14, ст. 1650; 2002, N 1 (ч. I), 

ст. 2; 2003, N 2, ст. 167; N 27 (ч. I), ст. 2700; 2004, N 35, ст. 3607; 2005, N 19, ст. 1752; 2006, N 1, 

ст. 10; 2007, N 1 (ч. I), ст. 21, 29; N 27, ст. 3213; N 46, ст. 5554; N 49, ст. 6070; 2008, N 24, ст. 2801; 

N 29 (ч. I), ст. 3418); 

2. Федеральный закон от 21 ноября 2011 г. № 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан 

в Российской Федерации» (Собрание законодательства Российской Федерации, 2011 г., № 

48, ст. 6724); 

3. Международная классификация болезней, травм и состояний, влияющих на здоровье 

(МКБ – 10); 

4. ГОСТ Р 52600 -2006 «Протоколы ведения больных. Общие положения» (Приказ 

Федерального агентства по техническому регулированию и метрологии от 05.12.2006 № 

288); 

5. Приказ МЗ РФ от 19 января 1995г. № 8 О развитии и совершенствовании деятельности 

лабораторий клинической микробиологии (бактериологии) лечебно-профилактических 

учреждений. 

6. Приказ МЗ РФ от 20 декабря 2012г. № 1183н Об утверждении номенклатуры должностей 

медицинских работников и фармацевтических работников.  

7. Приказ МЗ РФ от 23 июля 2010 г. № 541н. Единый квалификационный справочник 

должностей руководителей, специалистов и служащих, раздел Квалификационные 

характеристики должностей работников в сфере здравоохранения.  

8. СанПиН 2.1.3.2630-10 "Санитарно-эпидемиологические требования к организациям, 

осуществляющим медицинскую деятельность" 

9. МР 4.2.0114-16 Методы контроля. Биологические и микробиологические факторы. 

Лабораторная диагностика внебольничной пневмонии пневмококковой этиологии. МР МЗ 

РСФСР от 19.12.1991. Методы бактериологического исследования условно-патогенных 

микроорганизмов в клинической микробиологии 

10. Федеральный закон от 25.12.2018 № 489 489-ФЗ «О внесении изменений в статью 40 

Федерального закона "Об обязательном медицинском страховании в Российской 

http://www.bestpravo.ru/federalnoje/bz-gosudarstvo/c5n.htm
http://www.bestpravo.ru/federalnoje/bz-gosudarstvo/c5n.htm
http://www.bestpravo.ru/federalnoje/bz-gosudarstvo/c5n.htm
http://www.bestpravo.ru/federalnoje/bz-gosudarstvo/c5n.htm
http://www.bestpravo.ru/federalnoje/bz-gosudarstvo/c5n.htm
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Федерации" и Федеральный закон "Об основах охраны здоровья граждан в Российской 

Федерации" по вопросам клинических рекомендаций». 

11. Приказ Минздрава России № 103н от 28.02.2019 г. «Об утверждении порядка и сроков 

разработки клинических рекомендаций, их пересмотра, типовой формы клинических 

рекомендаций и требований к их структуре, составу и научной обоснованности 

включаемой в клинические рекомендации информации». 

12. Приказ Минздрава России от 13.10.2017 N 804н "Об утверждении номенклатуры 

медицинских услуг". 

13. Приказ Министерства труда и социальной защиты РФ от 27 августа 2019 г. n 585н "О 

классификациях и критериях, используемых при осуществлении медико-социальной 

экспертизы граждан федеральными государственными учреждениями медико-социальной 

экспертизы" (вступает в силу с 1 января 2020 года); 

14. Приказ Министерства здравоохранения РФ от 14 января 2019 г. № 4н 

«Об утверждении порядка назначения лекарственных препаратов, форм рецептурных 

бланков на лекарственные препараты, порядка оформления указанных бланков, их учета 

и хранения» 

15. Приказ Министерство здравоохранения и социального развития Российской 

Федерации «О порядке применения лекарственных средств у больных по жизненным 

показаниям» от 9 августа 2005 г. № 494 

16. Информационное письмо Минздрава России по возможности закупки лекарственного 

препарата по торговому наименованию 

(https://www.rosminzdrav.ru/news/2019/12/18/13043-minzdrav-podgotovil-informatsionnoe-

pismo-po-vozmozhnosti-zakupki-lekarstvennogo-preparata-po-torgovomu-naimenovaniyu); 

17. Перечень специализированных продуктов лечебного питания для детей-инвалидов на 

2020 год, Распоряжение Правительства Российской Федерации от 11 декабря 2019 года № 

2984-р  

Примеры диагнозов: 
 

– Кистозный  фиброз поджелудочной железы (муковисцидоз – Е84.0) [генотип  

F508del/F508del], лёгочно-кишечная форма, среднетяжелое течение. Хронический бронхит. 

Дыхательная недостаточность 0-1 степени. Хроническая инфекция Ps.aeruginosa. Хроническая 

панкреатическая недостаточность, тяжелая степень. Отставание в физическом развитии. 

БЭН 2ст. 

– Кистозный фиброз (муковисцидоз – Е84.8) [генотип: 2143delT/ не известна], легочно-

кишечная форма, тяжёлое течение. Хронический диффузный бронхит. Распространённые 

https://www.rosminzdrav.ru/news/2019/12/18/13043-minzdrav-podgotovil-informatsionnoe-pismo-po-vozmozhnosti-zakupki-lekarstvennogo-preparata-po-torgovomu-naimenovaniyu
https://www.rosminzdrav.ru/news/2019/12/18/13043-minzdrav-podgotovil-informatsionnoe-pismo-po-vozmozhnosti-zakupki-lekarstvennogo-preparata-po-torgovomu-naimenovaniyu
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цилиндрические бронхоэктазы обоих лёгких. Обострение бронхолегочного процесса по 

бронхитическому типу. Дыхательная недостаточность II степени. Хроническая инфекция 

Staphylococcus aureus, хроническая инфекция Pseudomonas aeruginosa, Achromobacter ruhlandii 

(первичный высев).  Хронический полипозно-гнойный пансинусит. Хроническая панкреатическая 

недостаточность, тяжелая степень. Дуоденит. Бульбит. Недостаточность привратника. 

Дуоденогастральный рефлюкс. Антральный гастрит. Цирроз печени (F4 по шкале METAVIR - 

по данным фиброэластометрии печени). Нарушение толерантности к глюкозе.  
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Приложение Б. Алгоритмы действий врача 
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Приложение В. Информация для пациента 

 
Муковисцидоз – генетическое заболевание, которое обусловлено мутациями в гене 

муковисцидозного трансмембранного регулятора проводимости. В результате генетического 

дефекта секрет большинства желез внешней секреции сгущается, затрудняется его эвакуация.  

При муковисцидозе нарушен нормальный отток слизи из дыхательных путей, что 

приводит к застою мокроты и воспалению, поэтому у пациентов часто отмечается кашель с 

выделением мокроты, нередко у такого ребенка доктора выслушивают влажные и/или сухие 

локальные или распространенные хрипы в легких 

Заболевание муковисцидоз (кистозный фиброз) характеризуется тем, что в той или иной 

степени в патологический процесс вовлекается весь организм, но в большей степени - органы 

дыхания, поджелудочная железа, печень, желчные пути, желудочно-кишечный тракт, потовые 

железы. Благодаря ранней диагностике и новейшим терапевтическим режимам, муковисцидоз 

(кистозный фиброз) давно перестал быть только педиатрической проблемой. 

Адекватное своевременное и регулярное лечение, а также реабилитация способствуют 

улучшению прогноза и качества жизни у большинства пациентов. 

Диагностика и лечение пациентов с муковисцидозом проводится мультидисциплинарной 

командой, включающей врача–пульмонолога (педиатра), врача–диетолога, врача по лечебной 

физкультуре (или врача по медицинской реабилитации, или врача–физиотерапевта, или 

специалиста с высшим (немедицинским) образованием (инструктора–методиста по лечебной 

физкультуре, врача по лечебной физкультуре) или специалиста со средним профессиональным 

(медицинским) образованием (инструктора по лечебной физкультуре, медицинскую сестру по 

массажу, медицинскую сестру по физиотерапии), врача - оториноларинголога,  врача-

гастроэнтеролога, психолога. 

Исключительно важным является ежедневное проведение мероприятий, способствующих 

очистке дыхательных путей. Этим техникам и методикам обучает врач-физиотерапевт в 

специализированном центре муковисцидоза. 

Общественные места  

 При посещении мест массового скопления людей пациентам с муковисицидозом 

необходимо соблюдать стандартные меры профилактики инфекций, прежде всего включающие 

в себя:  

- Гигиену рук.  

Обрабатывать руки антибактериальным гелем или спиртовыми салфетками перед принятием 

пищи, после посещения туалета, после контакта с животными или игры на детской площадке 
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(работе на огороде и т.д)  

- Ношение лицевой маски.  

Особенно в таких высокорисковых по вирусной нагрузке местах, как метро, аэропорт, вокзал, на 

детских праздниках, культурно-массовых мероприятиях в закрытых помещениях. При 

организации мероприятий на воздухе ношение лицевой маски не обязательно.  

- После возвращения из мест массового скопления людей вымыть руки, умыть лицо, промыть 

назальным душем нос, сменить одежду. 

 Пациенты МВ в одной семье  

 Не использовать общие предметы (зубные щетки, посуда, дыхательное и 

кинезитерапевтическое оборудование).  

 Проводить кинезитерапию в разных комнатах и в разное время, не использовать 

дыхательные тренажеры друг друга.  

 Пациенты с МВ, не живущие в одной семье, должны соблюдать меры предосторожности: не 

здороваться за руку, избегать тесных контактов, держаться друг от друг на расстоянии 2 м.  

Обработка небулайзера (очистка, дезинфекция) после каждого использования.  

5.10. Профилактика водного пути инфицирования  

 Вода из-под крана. Может содержать атипичные микобактерии, синегнойную палочку, 

грибы. Вода, очищенная с помощью фильтров, не пропускающих частицы > 0,2 мкм, 

безопасна, но тем не менее использовать ее как питьевую можно только после кипячения. 

Для разведения ингаляционных растворов использовать стерильную воду. Стерильная вода 

может со временем контаминироваться, как быстро это происходит, неизвестно. 

 Аспираторы, небулайзеры (возможна передача инфекции от оборудования пациенту). Для 

аэрозольной терапии используются только стерильные растворы, применять их следует с 

соблюдением асептики. После каждого использования необходимо проводить дезобработку 

и стерилизацию оборудования.  

 Душевые кабины в бассейне, аквапарки, бассейны малого объема (в том числе детские 

бассейны при отелях), бани/сауны могут стать источником инфекции.  

 Водоемы со стоячей или загрязненной водой, родники (небольшие озера и водохранилища, 

особенно с большим количеством диких птиц и др.) могут стать источником инфекции. 

Профилактика водного пути инфицирования  
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 Полоскать рот и употреблять в пищу только кипяченую или бутилированную воду.  

 Использовать для ингаляционной терапии только стерильные растворы.  

 Смывать воду в унитазе только при закрытой крышке.  

 Обрабатывать небулайзер после каждого использования.  

 Менять фильтры и небулайзер 1 раз в 6 месяцев и при проведении эрадикационной терапии 

инфекций.  

 Дезинфицировать назальный душ после каждого использования.  

 У детей раннего возраста для анализа микробной флоры проводить глубокий мазок из зева 

или получать мокроту, используя индивидуальный аспиратор.  

 Не мыться в душевой кабине до и после посещения бассейна.  

 Избегать купания в мелких бассейнах, аквапарках, загрязненных водоемах.  

 Не употреблять воду из источников и родников.  

 

5.11. Пищевой путь инфицирования. Профилактика пищевого пути инфицирования  

Пищевой путь инфицирования  

1. Недостаточно промытые овощи/фрукты/ягоды  

2. Некачественная термическая обработка продуктов  

3. Использование в пищу несвежих овощей/фруктов/ягод  

4. Грибы Aspergillus spp. могут содержаться в кукурузе, орехах, семенах и зерне  

Профилактика пищевого пути инфицирования  

 Использовать для обработки овощей, ягод и фруктов специальные дезинфицирующие 

средства.  

 Адекватная термическая обработка мясных и морепродуктов.  

 Не использовать в пищу подгнившие или заплесневелые овощи, ягоды, фрукты.  

 

5.12. Воздушно – капельный и контактный пути заражения. Профилактика  

 Воздушно –капельный и контактный пути заражения. 
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1. Воздушно-капельный путь передачи инфекции — это заражение через воздух, в который 

попадают и распространяются на расстояние около 2 м при разговоре, кашле и чихании 

пациентов мельчайшие брызги и капли слюны и носовой слизи, содержащие возбудителей 

болезней — капельная инфекция (основные возбудители хронического микробно –

воспалительного процесса дыхательного тракта (Bсс, MRSA, мультирезистентная P. aeruginosa, 

Achromobacter spp., НТМБ), а также грипп, ангина, дифтерия, коклюш, корь, скарлатина, 

туберкулез). При высыхании этих брызг и капель возбудители болезни долго сохраняются в 

пыли— пылевая инфекция. Заражение происходит при вдыхании возбудителей болезней.  

2.  Контактные путь через поверхности, также может быть причиной инфицирования. 

3. Aspergillus spp. обитают в почве и на растительных остатках. В связи с этим они постоянно 

присутствуют в воздухе внешней среды и внутри помещений. Поскольку Aspergillus spp. 

распространены повсеместно, полностью исключить контакт пациента с микромицетами 

невозможно, тем не менее следует стремиться максимально снизить риск инфицирования.  

4. Респираторные вирусы являются важными патогенами для пациентов с МВ. Вирусы, такие как 

респираторно-синцитиальный вирус (RSV), вирус гриппа, вирус парагриппа, аденовирус и 

риновирусы, имеют относительно короткие периоды инкубации (менее 1 недели), а передача 

происходит в основном посредством прямого контакта с инфицированными людьми или 

косвенного контакта, касаясь инфицированных предметов. Капельная передача инфекционных 

респираторных секретов происходит с вирусом гриппа и аденовирусами. Дети с МВ не более 

восприимчивы к инфекциям вирусных респираторных путей, чем их здоровые сверстники. 

Однако респираторные вирусные заболевания могут у них протекать тяжелее и способствовать 

развитию бактериальной инфекции. 

Профилактика . 

 Не подходить к другим пациентам с МВ ближе, чем на 2 м. 

 Использовать лицевые маски. 

 Использовать лицевую маску во время повышенной заболеваемости и посещения 

общественных учреждений, а также при посещении лечебных учреждений. 

 Обрабатывать поверхности после пациентов. 

 Обработка рук.  

 Пациенты с МВ не должны находиться в жилых и больничных помещениях, пораженных 

плесенью. 
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 Необходимо следить за соблюдением температурно-влажностного режима в помещениях, не 

допускать протечек, аварий, затоплений подвалов и т.п. 

 В случае появления признаков плесени в помещениях необходимо перевести пациентов МВ 

в другое помещение.  

 Для ликвидации последствий появления плесени в зданиях необходимо выявить и устранить 

причину появления сырости в здании, провести просушку и обработку очагов 

биоповреждений строительными биоцидами, активными против грибов.  

 В квартирах пациентов с МВ, а также больничных помещениях и поликлиниках, не должно 

быть цветов в горшках, зимних садов и пр.  

 В связи с тем, что большое количество спор грибов присутствует на частичках пыли, 

необходимо избегать контакта пациентов с МВ с пылью, тщательно проводить влажную 

уборку помещений.  
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Приложение Г. Шкалы оценки, вопросники и другие оценочные 

инструменты состояния пациента, приведенные в клинических 

рекомендациях 

Приложение Г1. Шкала оценки степени фиброза печени METAVIR (Meta-

Analysis of Hisological Data In Viral Hepatitis) – Мета-анализ гистологических 

данных при вирусных гепатитах 
 
Источник: [332 (в модификации 333, 334,335]. 

Тип: шкала оценки 

Назначение: оценка степени фиброза печени 

Оценочный инструмент: шкала 

Содержание и ключ:  

Значения эластичности печени при различных стадиях фиброза (транзиентная 

фиброэластометрия) (Эластометрия печени) 

Стадия фиброза Значения эластичности 
( кПа) 

F0 (отсутствие фиброза) < 5,8 
F1 (легкий фиброз) 5,8-7,2 
F2 (умеренный фиброз) 7,2-9,5 
F3 (выраженный фиброз) 
 

9,5-12,5 

F4 (цирроз) ≥ 12,5 
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Приложение Г2. Классификация аспергиллеза 

Выделяют пять стадий Аллергического бронхолегочного аспергиллеза (АБЛА)*:  
- острая стадия,  

- ремиссия,  

- обострение,  

- ГКС-зависимая  

- фиброз.  

*у пациентов с муковисцидозом АБЛА нередко протекает как медленно прогрессирующее 

заболевание, указанные стадии  выделить не удается [15,39]. 

 Хронический аспергиллез легких (ХАЛ)  

Хронический аспергиллез легких  – сборное понятие, которое включает**:  
- нодулярный аспергиллез,  

- одиночнай аспергиллома, 

- хронический кавернозный аспергиллез,  

- хронический фиброзирующий аспергиллез, 

- подострый инвазивный аспергиллез/ 

** у пациентов с муковисцидозом ХАЛ протекает преимущественно как нодулярный 

аспергиллез, одиночная аспергиллома или хронический кавернозный аспергиллез [17,18]. 

 Аспергиллезный трахеобронхит 
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Приложение Г3. Шкала oценки тяжести и степени компенсации цирроза 

Чайлд-Пью (the Child–Pugh score)  

Источник: [48], валидация шкалы в РФ не проводилась. 

Тип: шкала оценки 

Назначение: оценка степени компенсации цирроза печени 

Оценочный инструмент: шкала 

Содержание:  

               Баллы 
Признаки 

1 2 3 

Энцефалопатия Нет минимальные 
проявления 

кома 

Асцит Отсутствует контролируется  рефрактерный 
Билирубин (ммоль/л) ˂34 34-35 ˃51 
Альбумин (г/л) ˃35 28-35 ˂28 
Протромбиновое 
время1 (сек.) 

˂4 4-6 ˃6 

1 – Значения протромбинового времени 4-6 сек. соответствует приблизительно 50% и 40% от нормы 
соответственно 
 
Класс цирроза выставляется в зависимости от суммы баллов по всем параметрам. 

Ключ:  

Сумма баллов 5—6 соответствует классу A, при сумме 7-9 — класс B, а при общей сумме 

в 10 -15 баллов выставляется класс C. 

Ожидаемая продолжительность жизни у пациентов класса А составляет 15—20 лет, 

послеоперационная летальность при полостном хирургическом вмешательстве - 10 %. 

Класс В является показанием для рассмотрения вопроса о пересадке печени; при этом 

послеоперационная летальность при полостном хирургическом вмешательстве достигает 30 %. 

У больных класса С ожидаемая продолжительность жизни достигает 1-3 года, а 

послеоперационная летальность при полостном вмешательстве - 82 %. 

На основании критериев Чайлда - Пью предложено оценивать необходимость в 

трансплантации печени: высокая необходимость у пациентов, относящихся к классу С, 

умеренная - у пациентов класса В и низкая - у пациентов класса А [336] 

Оценка выживаемости пациентов с циррозом печени 

[https://www.gastroscan.ru/handbook/117/7543]. 

 

Класс по Чайлд-Пью Баллы Годичная выживаемость, % Двухлетняя выживаемость, % 
A 5–6 100 85 
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B 7–9 81 57 
C 10–15 45 35 
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Приложение Г4. Рентгеноденситометрия у пациентов с МВ 

 Двуэнергетическая рентгеновская денситометрия (Рентгеноденситометрия) (DXA) 

является «золотым стандартом» количественного определения костной массы (минеральной 

плотности кости или МПК). 

В современной клинической практике индивидуальная МПК сравнивается с референсной 

базой данных. Наиболее приемлемым способом оценки МПК является оценка с помощью Т-и Z-

критериев.  

Т-критерий представляет собой количество стандартных отклонений выше и ниже 

среднего показателя пика костной массы у молодых. Применим только у женщин в пери- и 

постменопаузе и у мужчин 50 лет и старше [127,337]. 

У детей, подростков, взрослых (мужчин младше 50 лет и женщин в пременопаузе) для 

оценки МПК используется Z-критерий (количество стандартных отклонений выше и ниже 

среднего показателя для лиц аналогичного возраста). Т-критерий никогда не используется (А).  

 В случае, когда содержание костных минералов или МПК по Z-критерию 

соответствует уровню ≤ -2 SD, следует применять термин «низкое содержание минерала в 

кости или низкая МПК для данного хронологического возраста» [51,127,337]. 
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Приложение Г5. Алгоритм обследования и тактика решения вопроса 

репродукции у мужчин с МВ 

 
 

Алгоритм обследования и тактика решения вопроса репродукции, который зависит от трех 
составляющих: результатов генетического обследования, результатов спермиологического 
исследования и статуса фертильности супруги. 
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Приложение Г6. Данные о природной резистентности ведущих 

микроорганизмов при МВ  

[Error! Reference source not found.] 
 
S. aureus обладает природной устойчивостью к азтреонаму, темоциллину, полимиксину В/ 

колистину, налидиксовой кислоте и цефтазидиму**. 

 Все НГОБ обладают природной устойчивостью к бензилпенициллину**, цефалоспоринам 

первого и второго поколения, гликопептидам, фузидовой кислоте, макролидам, линкозамидам, 

стрептограминам, рифампицину**, даптомицину** и линезолиду**.  

 P.aeruginosa природно устойчива к ампициллину, амоксициллин/клавулановая кислоте, 

цефазолину**, цефалексину**, цефалотину, цефадроксилу, цефотаксиму**, цефтриаксону**, 

эртапенему**, хлорамфениколу**, канамицину**, неомицину, триметоприму, тетрациклину, 

тигециклину**.  

Achromobacter xylosoxydans природно устойчив к ампициллину**, цефазолину**, 

цефалексину**, цефалотину, цефадроксилу, цефотаксиму**, цефтриаксону**, эртапенему**.  

B.cepacia complex природно устойчива к ампициллину**, амоксициллин/клавулановой 

кислоте**, ампициллин/сульбактаму**, тикарциллину, пиперациллину, 

тикарциллин/клавулановой кислоте, пиперациллин/тазобактаму, цефазолину**, цефалексину**, 

цефалотину, цефадроксилу, цефотаксиму**, цефтриаксону**, азтреонаму, эртапенему**, 

ципрофлоксацину**, хлорамфениколу**, аминогликозидам, триметоприму, фосфомицину**, 

полимиксину В/ колистину.  

Stenotrophomonas  maltophilia природно устойчива к ампициллину**, 

амоксициллин/клавулановой кислоте**, ампициллин/сульбактаму**, тикарциллину, 

пиперациллину, пиперациллин/тазобактаму, цефазолину**, цефалексину**, цефалотин, 

цефадроксилу, цефотаксиму**, цефтриаксону**, азтреонаму, эртапенему**, имипенему, 

меропенему**, аминогликозидам, триметоприму, фосфомицину**, тетрациклину. Но может 

быть чувствительна к триметоприм/сульфаметоксазолу**. 

 Haemophilus influenzae природно устойчива к гликопептидам, линкозамидам, даптомицину**, 

линезолиду**, фузидовой кислоте, стрептограминам. 
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Приложение Г7. Перечень лабораторных и инструментальных 

исследований и консультаций специалистов, осуществляемых в среднем 

при динамическом наблюдении пациентов с муковисцидозом 
 
 

Вид обследования  

При 
первичном 
обращении 

Плановый 
визит 

(каждые 3 
мес.) 

Каждые 6 
месяцев 

Ежегодно 

Каждые 
2 года 

По показаниям 

Жалобы, анамнез + +     

Антропометрия с оценкой 
по процентильным рядам 
и динамикой 

+ +     

Клинический осмотр + +     

Спирометрия1 

(исследование 
неспровоцированных 
дыхательных объемов и 
потоков) 

+ +     

Спирометрия с пробой с 
бронхолитиком1 

(исследование 
дыхательных объемов с 
применением 
лекарственных 
препаратов) 

+     + 

Бодиплетизмография1 +   +  + 

Пульсоксиметрия + +     

Общий анализ крови 
(Общий (клинический) 
анализ крови 
развернутый) 

+ +     

Биохимический анализ 
крови1 

(анализ крови 
биохимический 
общетерапевтический, 
исследование уровня 
глюкозы в крови) 

+  +    

Ориентировочное 
исследование гемостаза 
(коагулограмма) 

+ + (по 
показаниям) 

+   + 

Оральный 
глюкозотолерантный тест 
(ОГТТ), суточное 
мониторирование 
гликемии1 

+   +  + 
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Вид обследования  

При 
первичном 
обращении 

Плановый 
визит 

(каждые 3 
мес.) 

Каждые 6 
месяцев 

Ежегодно 

Каждые 
2 года 

По показаниям 

(проведение 
глюкозотолерантного 
теста, исследование 
уровня глюкозы в крови 
методом непрерывного 
мониторирования) 
Микробиологический 
анализ мокроты 
(наименования услуг в 
соответствии с 
Номенклатурой 
медицинских услуг услуг 
см. комментарий в 
разделе 2.3. 
«Лабораторная 
диагностика») 

+ +    + 

Копрология 
(копрологическое 
исследование) 

+   +  + 

Определение активности 
панкреатической 
эластазы-1 в кале2 

+   + (при 
сохранной 

экзокринной 
функции 

поджелудоч
ной железы) 

 + 

Электрокардиография 
(ЭКГ)  

+     + 

Эхокардиография (ЭХО- 
КГ) 

+   +   

УЗИ органов брюшной 
полости, допплерография  
(ультразвуковое 
исследование органов 
брюшной полости 
(комплексное), 
ультразвуковое 
исследование печени, 
ультразвуковое 
исследование 
гепатобиллиарной зоны) 

+   +   

Эластометрия печени +     + 

Рентгенография органов 
грудной клетки 
(рентгенография легких) 

+   +  +  

КТ органов грудной 
клетки (с 5 лет или по 
показаниям) 
(компьютерная 
томография легких)  

    + + 
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Вид обследования  

При 
первичном 
обращении 

Плановый 
визит 

(каждые 3 
мес.) 

Каждые 6 
месяцев 

Ежегодно 

Каждые 
2 года 

По показаниям 

Магнитно-резонансная 
томография органов 
грудной полости 

     + 

КТ пазух носа (с 5 лет) 
(компьютерная 
томография придаточных 
пазух носа, гортани)1 

+   +  + 

Магнитно-резонансная 
томография 
околоносовых пазух1 

     + 

Остеоденситометрия1 

(рентгеноденситометрия) 
  ± ± ± + 

Абдоминальная 
рентгенография 

     + 

Оценка дефицита 
витамин А (определение 
концентрации витамина 
А (ретинола) в сыворотке 
крови4) 

       + 

Оценка дефицита 
витамин D – 
(исследование уровня 25-
ОН витамина Д в крови) 

   +   

Оценка дефицита 
витамин Е:  
(определение уровней ɑ-
токоферола3 и 
холестерина в сыворотке 
крови, а также их 
соотношения)  

       + 

Оценка дефицита 
витамина К: 
(определение 
протромбинового 
(тромбопластинового) 
времени в крови или в 
плазме)  

     + (обязательно- 
перед 

оперативным 
вмешательство

м, при 
кровотечениях) 

Оценка дефицита 
витамина К (определение 
уровня витамина К в 
сыворотке крови3) 

     + 

Витамин В12 
(определение уровня 
витамина 
В12(цианокобаламин) в 
крови) 

     + (всем  
пациентам с 

МВ с 
синдромом 
короткой 
кишки) 

Консультация 
оториноларинголога 

  +4    
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Вид обследования  

При 
первичном 
обращении 

Плановый 
визит 

(каждые 3 
мес.) 

Каждые 6 
месяцев 

Ежегодно 

Каждые 
2 года 

По показаниям 

Эндоскопия носоглотки 
(эндоскопическая 
эндоназальная ревизия 
полости носа, 
носоглотки) 

     + 

Тональная пороговая 
аудиометрия 
(регистрация вызванной 
отоакустической эмиссии 
и/или регистрация 
коротколатентных 
слуховых вызванных 
потенциалов, ASSR-тест)1 

     + 

Консультация врача-
диетолога 

 +     

Консультация психолога      + 

Контроль навыков 
кинезитерапии и 
использования 
дыхательных тренажеров 
и приборов 

 +     

Консультация врача-
гастроэнтеролога 

  +    

Фиброэзофагогастродуод
еноскопия 
(эзофагогастродуоденоск
опия) 

     + 

Консультация врача-
эндокринолога 

     + 

Консультация врача-
трансплантолога 

     + 

Консультация врача-
кардиолога (кардиолога 
детского) 

     + 

Консультация врача-
уролога (уролога-
андролога детского) 

     + 

Консультация врача-
акушера-гинеколога 

     + 

Рекомендации по 
лекарственному 
обеспечению, внесение 
изменений в 
региональный реестр по 
лекарственному 
обеспечению 

 +     

Годовой эпикриз 
(выписка для МСЭ) с 
рекомендациями и 

   +   
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Вид обследования  

При 
первичном 
обращении 

Плановый 
визит 

(каждые 3 
мес.) 

Каждые 6 
месяцев 

Ежегодно 

Каждые 
2 года 

По показаниям 

планом наблюдения на 
год 
Подписание 
информированного 
согласия и внесение 
данных пациента в 
национальный регистр 

   +   

 
Примечания: 
1 В отдельных возрастных группах с учетом возраста [2]  
2 Для пациентов с нормальным уровнем эластазы, т.е. сохранной функцией поджелудочной железы (МКБ 10 – Е.84. 
0). 
3 Отсутствует в утвержденной Номенклатуре медицинских услуг (Приказ Минздрава России от 13.10.2017 № 804н). 
4 При наличии полисинусита и полипов носа – чаще 
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Приложение Г8.  Расшифровка примечаний 
…** – препарат входит в перечень жизненно необходимых и важнейших лекарственных 

препаратов (Распоряжение Правительства РФ от 12.10.2019 № 2406-р «Об утверждении перечня 

жизненно необходимых и важнейших лекарственных препаратов на 2020 год, а также перечней 

лекарственных препаратов для медицинского применения и минимального ассортимента 

лекарственных препаратов, необходимых для оказания медицинской помощи» », Распоряжение 

Правительства РФ от 23 ноября 2020 г. № 3073-р 

# - применение off-label – вне зарегистрированных в инструкции лекарственного средства 

показаний осуществляется по решению врачебной комиссии, с разрешения Локального 

этического комитета медицинской организации (при наличии), с условием подписанного 

информированного согласия родителей (законного представителя) и пациента в возрасте старше 

15 лет; 

*** - медицинское изделие, имплантируемое в организм человека при оказании медицинской 

помощи в рамках программы государственных гарантий бесплатного оказания гражданам 

медицинской помощи. 

**** - продукт питания, включен в Распоряжение Правительства РФ от 7 декабря 2020 г. № 3242-

р Об утверждении перечня специализированных продуктов лечебного питания для детей-

инвалидов на 2021 г. 

Приложение Г9.  Смеси для лечебного и дополнительного питания для 

пациентов с муковисцидозом 
Группа Характеристика смеси Применение, предназначение 

Для детей 1 
года жизни 

Молочные смеси для искусственного/дополнительного 
вскармливания недоношенных и маловесных детей 1-го 
года жизни. Содержание белка 1,9 – 2,2 г/100 мл, 20% 
СЦТ в составе жирового компонента смеси. 
Энергетическая ценность смеси 77 – 100 ккал/100 мл 
смеси 

Молочные смеси для детей 1-го 
года жизни, с 
недостаточностью питания 
(гипотрофией) 

Для детей 1 
года жизни 

Смеси на основе глубокого гидролиза молочного белка 
(казеина, сывороточного белка), с включением 50-60% 
СЦТ в составе жирового компонента, безлактозные 

Смеси для детей с МВ для 
энтерального питания после 
операции после мекониевого 
илеуса, а также при аллергии к 
белкам коровьего молока 

Для детей 
старше 1 года 

Изо- (1 ккал/мл) и гипер(1,5 ккал/мл) калорийные 
молочные смеси, с высоким содержанием белка, для 
детей старше 1 года. Смеси могут быть сухими и 
жидкими, с разными (допущенными МЗ РФ) вкусовыми 
добавками 

Нутриэн Стандарт (сухая смесь, с нейтральным вкусом, 
или со вкусом клубники, банан, ванили, карамели)**** 

Энтеральное и дополнительное 
питание для детей старше 1 
года, сипинг, ночная 
гипералиментация 
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Нутриэн Стандарт (жидкая стерилизованная смесь, с 
нейтральным вкусом, или со вкусом клубники, банан, 
ванили, карамели)**** 

Нутриэн Стандарт  с пищевыми волокнами (сухая смесь, 
с нейтральным вкусом, или со вкусом клубники, банан, 
ванили, карамели)**** 

Нутриэн Стандарт с пищевыми волокнами (жидкая 
стерилизованная смесь, с нейтральным вкусом, или со 
вкусом клубники, банан, ванили, карамели)**** 

Нутризон эдванст Нутридринк сухая смесь**** 

НутриниДринк с пищевыми волокнами, со вкусом 
ванили, жидкая форма**** 

Для детей 
старше 1 года 

Изо- (1 ккал/мл) и гипер(1,5 ккал/мл) калорийные  смеси 
на основе глубокого  гидролиза молочного белка, для 
детей старше 1 года; с содержанием СЦТ 50-60% 
жирового компонента.  Смеси могут быть сухими и 
жидкими, с разными (допущенными МЗ РФ) вкусовыми 
добавками 

 

Энтеральное и дополнительное 
питание для детей старше 1 
года, после операций на 
органах ЖКТ, с аллергией к 
белкам коровьего молока; 
сипинг, ночная 
гипералиментация 
 

Для детей 
старше 3 лет и 
взрослых 

Изо- (1 ккал/мл) и гипер(1,5 – 2 ккал/мл) калорийные 
смеси, с высоким содержанием белка, для детей старше 
3 лет и взрослых. Смеси могут быть сухими и жидкими, 
с разными (допущенными МЗ РФ) вкусовыми 
добавками 

Нутриэн Стандарт (сухая смесь, с нейтральным вкусом, 
или со вкусом клубники, банан, ванили, карамели)**** 

Нутриэн Стандарт (жидкая стерилизованная смесь, с 
нейтральным вкусом, или со вкусом клубники, банан, 
ванили, карамели)**** 

Нутриэн Стандарт  с пищевыми волокнами (сухая смесь, 
с нейтральным вкусом, или со вкусом клубники, банан, 
ванили, карамели)**** 

Нутриэн Стандарт с пищевыми волокнами (жидкая 
стерилизованная смесь, с нейтральным вкусом, или со 
вкусом клубники, банан, ванили, карамели)**** 

Нутриэн Энергия (жидкая стерилизованная смесь, с 
нейтральным вкусом, или со вкусом клубники, банан, 
ванили, карамели)* 

Нутризон эдванст Нутридринк сухая смесь**** 

НутриниДринк с пищевыми волокнами, со вкусом 
ванили, жидкая форма**** 

Энтеральное и дополнительное 
питание для детей старше 3 лет 
и взрослых, ночная 
гипералиментация 
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Для детей 
старше 1 года и 
взрослых с 
МВ- 
ассоциированн
ым диабетом 

Изо- и гиперкалорийные молочные смеси  с низким 
гликемическим индексом, для питания пациентов с 
сахарным диабетом 
Нутриэн Диабет (жидкая стерилизованная смесь, с 
нейтральным вкусом, или со вкусом клубники, банан, 
ванили, карамели)**** 

Для дополнительного и 
энтерального питания, ночной 
гипералиментации пациентов с 
МВ и ассоциированным 
сахарным диабетом 

Среднецепо-
чечные 
триглицериды 

Эмульсия 50% или 100% масло среднецепочечных 
триглицеридов (СЦТ) 
Ликвиджен+ жидкая жировая эмульсия**** 

Дополнительное питание – 
источник легкоусвояемых 
калорий -  для детей старше 1 
года 

 
  

****Включены в Распоряжение Правительства РФ от 7 декабря 2020 г. № 3242-р Об утверждении перечня 
специализированных продуктов лечебного питания для детей-инвалидов на 2021 г. 

 

ПРИЛОЖЕНИЕ Г10  ПОКАЗАНИЯ К ГОСПИТАЛИЗАЦИИ 

(СТАЦИОНАРНОМУ ЛЕЧЕНИЮ) ДЕТЕЙ И ВЗРОСЛЫХ С 

МУКОВИСЦИДОЗОМ  

[ Капранов Н. И. Современная диагностика, терапия и социальная адаптация больных 
муковисцидозом в Российской Федерации // Педиатрия. – 2014. – № 4. – С. 6-11.]. 
 
 1. Тяжелое обострение бронхолегочного процесса с признаками дыхательной недостаточности.  
2. Легочное кровотечение, кровохарканье некупирующееся.  
3. Пневмоторакс.  
4. Кровотечение из варикозно-расширенных вен (ВРВ) пищевода, ВРВ верхних отделов 
желудка.  
5. Признаки кишечной непроходимости  
6. Синдром потери солей (псевдо-Барттера синдром – гипокалиемия, гипонатриемия, 
гипохлоремия, алкалоз) тяжелой степени, требующий круглосуточного мониторинга 
электролитов, внутривенного введения электролитов.  
7. Необходимость проведения плановой или, при развитии нетяжелого обострения, 
внутривенной антибактериальной терапии при отсутствии возможности проведения ее в 
условиях дневного стационара или стационара на дому.  
8. Необходимость планового оперативного вмешательства.  
9. Установка венозных портов, гастростомы.  
10. Необходимость оперативного лечения осложнений муковисцидоза (полипотомия, 
радикальная гайморотомия, спленэктомия, склерозирование вен пищевода и т.д.).  
11. Острый панкреатит и обострение хронического.  
12. Трансплантация легких, печени.  
13. Терминальная фаза муковисцидоза.  
14. Другие, не связанные с муковисцидозом жизнеугрожающие состояния. 
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