
57

обзор | review

Резюме

Сохранная функция лёгких, определяющая прогноз заболевания у больных муковисцидозом (МВ), напрямую зависит 
от нутритивного статуса пациента. Считается, что нормальный индекс массы тела (ИМТ) для данного возраста/пола 
пациента свидетельствует о нормальном нутритивном статусе. Однако известно, что у больных МВ только безжировая 
масса тела (костно- мышечная и висцеральная) напрямую коррелирует с функцией легких. Метод оценки состава тела 
у детей с муковисцидозом с помощью биоимпедансометрии является современным, информативным и доступным 
в педиатрической практике. Показатели состава тела можно использовать у этих пациентов не только с диагности-
ческой и прогностической целью, но и для мониторинга за течением болезни у конкретного больного, составления 
программы коррекции питания и двигательной активности.

Биоимпедансный метод оценки состава тела детей с муковицидозом, проведенный в данной работе, показы-
вает, что у детей с нормальным и даже низким ИМТ процент безжировой/тощей массы тела оказывается низким, 
что требует мер по увеличению мышечной/костной массы, особенно — силе дыхательной мускулатуры, как путем 
коррекции белкового компонента рациона, так и по увеличению физической/спортивной активности, в дополнение 
к обязательной кинезитерапии.

Ключевые слова: муковисцидоз, нутритивный статус, биоимпедансный анализ, состав тела, функция легких, тощая 
масса тела, кинезитерапия, диетотерапия муковисцидоза, физические упражнения, дети
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Summary

The pulmonary function which determines the prognosis of the disease in patients with cystic fi brosis (CF) depends directly on 
their nutritional status. Normal body mass index (BMI) for a given age/sex of the patient is considered to correspond with normal 
nutritional status. However, it is known that in CF patients only lean body mass (musculoskeletal and visceral) correlates directly 
with lung function. Bioimpedansometry, as the he method for assessing body composition in children with cystic fi brosis is actual, 
informative and available in pediatric practice. Body composition indicators can be used in these patients not only for diagnostic 
and prognostic purposes, but also for monitoring the course of the disease in a particular patient and correction of nutrition.

The estimation of body composition with bioimpedance method in children with CF, carried out in this study, shows that 
in children with normal and even low BMI, the percentage of lean body mass is low, which requires measures to increase 
muscle/bone mass, the strength of the respiratory muscles especially, both by correcting the protein component of the 
diet, and by increasing physical / sports activity, in addition to compulsory respiratory physiotherapy.

Keywords: cystic fi brosis, nutritional status, body composition, bioimpedance analysis, pulmonary function, lean body mass, 
physiotherapy, diet therapy for cystic fi brosis, exercise
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Введение

Муковисцидоз (МВ) до настоящего дня остается 
одной из самых сложных мультисистемных пато-
логий как у взрослых, так и у детей. Патогенез МВ 
обусловлен мутациями в гене муковисцидозного 
транспортного регулятора, который расположен 
на длинном плече 7-й хромосомы и кодирует ра-
боту белка хлорно- натриевого канала на мембране 
эпителиальных клеток. Следствием нарушения 
движения ионов хлора через клеточную мембрану 
является образование вязкого секрета всеми экзо-
кринными железами, что нарушает работу многих 
органов и систем, прежде всего дыхательных путей 
и желудочно- кишечного тракта [1–5].

МВ является достаточно частым заболеванием 
среди орфанных болезней (частота наследования 
1:10.000 новорожденных в России) [6]. В педиа-
трической практике МВ часто маскируется под 
различные болезни органов дыхания, печени 
и поджелудочной железы, патологию ЛОР орга-
нов, острые инфекционные заболевания и мн. др. 
Введение в России в 2007 г неонатального скри-
нинга позволило чаще диагностировать МВ еще 
до появления клинических проявлений (в идеале 
в возрасте ребенка с 1-го месяца жизни) и макси-
мально рано назначать базисную терапию. У мно-
гих пациентов МВ протекает тяжело, требует 
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постоянного комплексного медикаментозного ле-
чения, кинезитерапии, индивидуального подбора 
ферменто- заместительной терапии и лечебного 
питания. Важнейшей целью лечения МВ является 
замедление прогрессирования бронхолёгочных 
нарушений, так как именно от ухудшения функции 
лёгких зависит снижение качества и продолжи-

* жировая масса тела – масса всех липидов организма.

тельности жизни [7–9]. В многочисленных иссле-
дованиях показано, что сохранная функция лёгких 
у больных МВ напрямую зависит от состояния 
питания пациента. Изучение нутритивного статуса 
и состава тела ребенка с МВ важно проводить для 
своевременного подбора адекватной нутритивной 
поддержки и физической нагрузки [9–11].

Нутритивный статус
Под нутритивным статусом (НС) понимают ре-
зультат воздействия характера питания и пищевых 
факторов, проявляющийся в объективных параме-
трах тела, его биологических сред и компонентов 
[12]. У ребенка с муковисцидозом НС отражает 
тяжесть состояния пациента и является критерием 
контроля над течением болезни. Недостаточность 
питания часто сопровождает муковисцидоз и мо-
жет быть как его признаком, так и сопутствующей 
патологией [8, 9, 13, 14].

По данным опубликованного Регистра боль-
ных муковисцидозом в Российской Федерации за 
2018 год, среди детей с МВ низкое значение ИМТ 
(индекса массы тела, масса тела, кг2/рост, см) пер-
центиль (ИМТ<25) – наблюдался почти у половины 
больных (в 45,1% случаев); медиана перцентиля 
массы тела составляла – 33,7, медиана перцентиля 
роста – 36,7 и медиана перцентиля ИМТ/возраст – 
29,1 при целевом значении 50 [6].

Низкий НС делает больного уязвимым для 
высокопатогенной микрофлоры. У таких боль-
ных встает вопрос о физической возможности 
выполнения кинезитерапии (специальной ды-
хательной гимнастики), занятий физическими/
спортивными упражнениями, посещения школы 
и мн. др. «Борьба за вес» у пациента с МВ и вра-
ча, который его наблюдает, происходит каждый 

день. У значительной доли пациентов достичь по-
вышения массы тела удается только с помощью 
дополнительного лечебного высококалорийного 
питания. В самых тяжелых случаях приходится 
прибегать к агрессивным методам нутритивной 
поддержки – установке гастростомы и проведению 
ночной гипералиментации высококалорийными 
питательными смесями.

Состояние нутритивного статуса ребенка с МВ 
определяется многими факторами: [1,9]:
1. генотипом (одинаковые мутации или сочетание 

мутаций из разных классов определяет различ-
ный фенотип течения болезни);

2. высокими энергетическими потребностями из-
за больших энергетических потерь, связанных 
с одышкой, кашлем, выделением мокроты;

3. системным воспалительным ответом и подавле-
нием факторов роста провоспалительными ци-
токинами на фоне хронического бактериального 
воспаления в дыхательных путях;

4. внешнесекреторной панкреатической недоста-
точностью и кишечной мальабсорбцией, повы-
шенным метаболизмом незаменимых жирных 
кислот;

5. снижением аппетита из-за плохого самочув-
ствия в момент обострения заболевания.

Индекс массы тела
Для оценки НС, помимо клинических и биохи-
мических методов, традиционно используются 
антропометрические (соматометрические) данные – 
масса тела, рост, индекс массы тела (ИМТ), которые 
у детей рассчитывают в соответствии с возрастом 
и полом по центильным таблицам или перцен-
тилям/Z-скор (SD) по программам WHO-Anthro, 
WHO-AnthroPlus [15]. Индекс массы тела является 
показателем, который традиционно используется 
для оценки нутритивного статуса (абсолютные 
цифры для взрослых, перцентили/ Z-скор (SD) для 
детей [9, 13].

Для характеристики удовлетворительного ну-
тритивного статуса детей с МВ рекомендуется 
использовать следующие целевые показатели [9]:
• младенцы и дети младше 2 лет: нулевое стандарт-

ное отклонение (0 Z-score, SD; 50-й перцентиль) 
показателей массы и длины тела относительно 
нормативных значений для здоровой популяции, 
соответствующей по возрасту.

• дети 2–18 лет: нулевое стандартное отклонение 
(0 Z-score, SD; 50-й перцентиль) показателя ИМТ 
относительно нормативных значений для здоро-
вой популяции, соответствующей по возрасту.

Важное дополнение: при оценке нутритивного 
статуса ребенка с МВ, необходимо учитывать так-
же отклонения показателей роста, поскольку при 
задержке роста у ребенка с данным заболеванием 
может быть нормальный индекс массы тела.

Однако, целевых значений ИМТ недостаточно 
для полноценной характеристики нутритивного 
статуса больных МВ, так как он не дает представ-
ления о составе тела, в частности, соотношении 
жировой и тощей массы тела [7, 16, 17]. Нормальный 
ИМТ (Z-score (SD) близкий к 0) может быть у ре-
бенка с повышенной жировой массой тела и низкой 
безжировой массой, которая включает массу мышц, 
костей и внутренних органов (термин «ожирение 
с нормальной ИМТ» [16]. Некоторые авторы не 
рекомендуют использовать ИМТ для диагностики 
нарушений нутритивного статуса из-за того, что, 
по их данным, при диагностированном ожирении 
в общей популяции взрослых и детей, этот показа-
тель находится в нормальных пределах» [18].

Работы последних лет показали, что увеличение 
массы тела больных муковисцидозом не обязатель-
но коррелирует с улучшением функции легких. 
Особо отметим, что высокая жировая масса тела* 
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(соответственно, низкая безжировая масса тела) 
ухудшает прогноз МВ. Безжировая масса тела** 
и степень минерализации костей являются более 
чувствительными индикаторами нутритивного 
статуса, чем ИМТ. Низкие значения этих показате-
лей являются предикторами ухудшения функции 
легких, как у детей, так и взрослых с МВ [8, 9].

** безжировая масса тела= тощая масса тела – количественное содержание в организме метаболически активных тканей

Показано, что пациенты с высокой безжиро-
вой (тощей) массой тела* имели более сохранную 
функцию лёгких, чем пациенты с высокой жиро-
вой массой. Для пациентов с МВ важна детальная 
оценка состава тела, так как при нормальном ин-
дексе массы тела процент жировой массы тела у них 
может быть повышен относительно тощей [16, 19].

Биоэлектрический импедансный анализ (БИА)
Для оценки состава тела в настоящее время широко 
применяется метод, заимствованный из спортив-
ной медицины – биоимпедансометрия, который 
является безопасным, неинвазивным и недоро-
гим [7, 20–23]. Он основан на измерении разности 
электрического сопротивления тканей (жировой, 
мышечной, костной) на низких и высоких частотах 
синусоидального тока. В БИА в качестве исходных 
данных используются результаты антропометри-
ческих измерений и измерений параметров элек-
трической проводимости участков тела человека. 
В итоге применения этой технологии получают 
расчетные значения параметров состава тела и ско-
рости метаболических процессов. Расчёт произво-
дится при помощи компьютерной программы [24].

В протоколе биоимпедансного исследования 
учитываются такие компоненты (параметры) со-
става тела, как:
• жировая масса организма (кг) – жир тела пред-

ставляет собой важнейшее депо энергии в орга-
низме и участвует в регуляции физиологических 
и обменных процессов. Нормальное содержание 
жировой ткани является условиям поддержания 
здоровья, хорошего самочувствия и работоспо-
собности;

• тощая (безжировая) масса организма (кг) – опре-
деляется как разность между общей массы тела 
и жировой массой, и содержит метаболически- 
активные (скелетно- мышечная масса), так 
и  инертные ткани (соединительная ткань). 
Пониженные значения жировой и тощей массы 
указывают на пониженный статус питания или 
белково- энергетическую недостаточность;

• активная клеточная масса (кг) – частью тощей 
массы тела, сформирована из клеток, потре-
бляющих основную долю кислорода и энергии 
и является значимой характеристикой интен-
сивности обменных процессов в организме. 
Сниженные значения данного показателя сви-
детельствует о дефиците белкового компонента 
питания как результат общего недостатка белка 
в рационе или индивидуальными особенностя-
ми усвоения белкового компонента питания. 
Повышенное значения данного показателя ука-
зывает на усиленное потребление и нормальное 
усвоение белков;

• доля активной клеточной массы (%) в тощей 
массе даёт интегральную оценку относитель-
ного уровня метаболической активности тощей 
массы и является признаком двигательной ак-
тивности. Низкие значения данного показателя 
являются признаком гиподинамии;

• скелетно- мышечная масса (кг) – одна из состав-
ляющих безжировой массы тела, используется 

для характеристики общего уровня физического 
развития;

• доля скелетно- мышечной массы (%) в тощей 
массе используется для оценки текущего уровня 
физической работоспособности;

• фазовый угол – вычисляется на основе измерен-
ных значений активного (R50) и реактивного 
(Xc50) сопротивлений на частоте 50кГц. Данный 
показатель дает информацию о текущем уров-
не метаболизма обследуемого, наряду с оцен-
кой основного и удельного основного обмена. 
Показано, что низкий уровень фазового угла 
встречается при терминальных стадиях хрони-
ческих заболеваний [24, 25].
Метод БИА широко применяется и отлично за-

рекомендовал себя в спортивной медицине. В 2004–
2009 гг в НИИ питания РАМН была проведена 
верификация данных состава тела, полученных 
с помощью отечественного биоимпедансного ана-
лизатора АВС01 «Медасс». Они были сопоставлены 
с данными, полученными с помощью двухэнерге-
тической рентгеновской абсорбциометрии и не-
прямой калориметрии. В результате была отмечена 
высокая корреляция значений жировой массы тела, 
безжировой массы и общей воды. Данный метод 
был использован для скринингового анализа со-
става тела популяции РФ в 2010–2012 гг. В данное 
исследование вошло более двух миллионов человек 
в Центрах здоровья на территории Российской 
Федерации. Полученные данные были проанализи-
рованы и дана характеристика физического разви-
тия населения России, где были учтены антропом-
етрические показатели, параметры биоимпеданса, 
состава тела и энегрообмена. На данный момент 
существуют многочисленные публикации, где 
подробно описана точность и воспроизводимость 
биоимпедансных оценок состава тела в сравнении 
с традиционными методиками [24].

Данный метод оценки состава тела у детей эф-
фективно используется при разных нозологиях, 
например, для оценки состава тела у больных с дет-
ским церебральным параличом и сопутствующей 
белково- энергетической недостаточностью [26].

В ряде исследований было показано, что резуль-
таты БИА у пациентов с МВ по жировой и без-
жировой массе тела положительно коррелируют 
с результатами оценки состава тела, полученны-
ми традиционными методами (толщина кожной 
складки, окружность плеча) [27, 28], а также более 
сложным и дорогостоящим методом двухэнергети-
ческой рентгеновской абсорбциометрии [29–31]. По 
результатам этих исследований, отмечена высокая 
степень корреляции (p<0,001) между всеми пере-
численными методиками измерения состава тела 
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(толщина кожной складки, биоимпедансометрия 
и двухэнергетическая рентгеновская абсорбцио-
метрия). Это показывает, что БИА может исполь-
зоваться для достоверной оценки нутритивного 
статуса и состава тела пациентов с МВ.

Сравнение нутритивного статуса пациентов 
может быть произведено, если у пациентов при-
меняется один и тот же метод измерения состава 
тела. На основании систематических обзоров по 
методам оценки нутритивного статуса у пациен-
тов с МВ, проведенного в 2018–2019 гг. Calella P. 
с соавторами, было сделано заключение, что до-
стоверными методами с достаточным количеством 
исследований были двухэнергетическая рентгенов-
ская абсорбциометрия и биоимпедансный анализ 
состава тела [7, 32, 33].

Биоимпедансометрию рекомендуется выпол-
нять натощак, что может быть обременительно для 
пациентов. В большинстве исследований биоим-
педансный анализ не выполнялся после еды, так 
как считалось, что это может привести к увеличе-
нию значений жировой массы и снижению тощей 
массы [21, 34, 35]. Однако не было чётких данных, 
насколько нужны такие строгие условия проведе-
ния анализа в клинической практике [35, 36, 37]. 
Hollander- Kraaijeveld F.M. et al (2020) исследовали 
необходимость проведения БИА натощак и возмож-
ность проведения его вне зависимости от приёма 

пищи. У 84 взрослых пациентов с МВ была прове-
дена оценка тощей и жировой массы тела натощак 
и независимо от приёма пищи. Для оценки функ-
ции лёгких использовали показатель ОФВ1 (объем 
форсированного выдоха за 1 секунду, принятый 
основной критерий оценки функции легких). Было 
показано, что разница между проведением био-
импедансного анализа натощак и после еды была 
клинически не значимой, связь с функцией лёгких 
оставалась одинаковой вне зависимости от приёма 
пищи. Таким образом, был сделан вывод, что биоим-
педансометрию не обязательно проводить натощак, 
что значительно удобнее для пациентов [7].

Исследования по применению БИА при МВ на 
сегодняшний день немногочисленны и их резуль-
таты носят противоречивый характер. Поэтому 
работа по изучению информативности метода БИА 
и его целесообразности у детей с муковисцидозом 
в зависимости от тяжести течения болезни, возрас-
та, физической активности, осложнений основного 
заболевания является актуальной. Поэтому целью 
нашего исследования явилась оценка состава тела 
детей с МВ по данным биоимпедансомерии в за-
висимости от их антропометрических показате-
лей, рассчитанных по программам WHO-Anthro, 
WHO-AnthroPlus, и корреляция состава тела с тя-
жестью течения заболевания и функцией внешнего 
дыхания.

Материалы и методы

В 2016–2021 гг в пульмонологическом отделении 
ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава России 
под наблюдением находились 102 ребенка в возрас-
те от 5 до 18 лет с разной степенью тяжести течения 
муковисцидоза. В течение госпитализации были 
проведены антропометрические измерения каждо-
му пациенту, а также выполнен биоимпедансный 
анализ тела.

Учитывая, что БИА имеет возрастные ограниче-
ния и может проводиться детям от 5 лет, для срав-
нения с данными Российского регистра больных 
МВ [6, 37, 38] были сформированы 2 возрастные 
категории: 5–10 лет и 10–18 лет.

Рост измерялся с помощью стандартного отка-
либрованного ростомера. Масса тела определялась 
с помощью медицинских весов с допустимой по-
грешностью <0,1кг.

Биоимпедансметрический анализ проводи-
ли сотрудники ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» 
Минздрава России с помощью отечественного 
анализатора АБС-01 «Медасс» с использованием 
базовой компьютерной программы АВС01–0362, 
с соблюдением всех правил методики [23].

С помощью программного обеспечения био-
импедансного анализатора, используя значения 
активного сопротивления на частоте 50 кГЦ, рас-
считывали абсолютные и относительные значения 

жировой, тощей, скелетно- мышечной и активной 
клеточной массы, энергические затраты в покое.

Исследование функции внешнего дыхания про-
водилась на аппарате «MasterScreen», Германия. 
При спирометрии оценивали показатель ОФВ1. 
Данный показатель считается интегральным 
и отражает в целом тяжесть поражения бронхо- 
легочной системы.

Тяжесть течения муковисцидоза оценивалась 
с помощью шкалы Швахмана- Брасфильда (ИШ) 
в модификации С. В. Рачинского и Н. И. Капранова 
[1]. По данной шкале, в зависимости от общего 
состояния (работоспособность, утомляемость, по-
сещение школы, кашель), клинических показателей 
(кожные покровы, нарушения пульса и дыхания, 
деформации грудной клетки, физикальные изме-
нения в легких), состояния питания и рентгеноло-
гических изменений, тяжесть течения заболевания 
оценивают в баллах: удовлетворительное состоя-
ние – 71–100 баллов, легкое течение- 56–70 баллов, 
течение средней степени тяжести- 41–55 баллов, 
тяжелое течение- 40 баллов и ниже.

Для обработки антропометрических данных 
была использована программа ВОЗ Who- Antro 
Plus, версия 1.0.4 (для детей старше 5 лет) с расче-
том Z-scores роста/возрасту (HAZ), ИМТ/возрасту 
(BAZ), и масса тела/возрасту(WAZ) [15].

Статистический анализ
Коэффициент корреляции был рассчитан с по-
мощью формулы Пирсона с целью анализа по-
ложительной или отрицательной связи между 
показателями активной клеточной массы (опреде-

ленной с помощью биоимпедансметрии) и функ-
цией внешнего дыхания (ОФВ1). Так же была рас-
считана корреляция между ИМТ (индекс массы 
тела) и ОФВ1.
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Результаты

Антропометрические показатели
Основные антропометрические показатели и дан-
ные биоимпедансометрии тела были проанализи-
рованы у 102 детей с МВ (61 девочка (59,8%) и 41 
мальчик (40,1%).

В соответствии со шкалой тяжести течения МВ 
Швахмана- Брасфильда, легкое течение заболева-
ния наблюдалось у 29 (28,4%) детей (ИШ 62,9±3,7 
баллов); течение средней тяжести – у 30 (29,5%) 
детей (ИШ 49,0±4,4 баллов) и тяжелое течение у 43 
(42%) пациентов (ИШ 35,0±4,8 баллов).

Всем детям проведена спирометрия, с оценкой 
уровня показателя ОФВ1. У 36 детей (35,3%) уста-
новлено нарушение функция внешнего дыхания 
(ОФВ1<70%). Из них, у 10 детей, уровень ОФВ1 на-
ходится на критическом уровне (>40%).

Результаты оценки антропометрических пока-
зателей с помощью программы WHO-AnthroPlus 
представлены в таблицах 1 и 2.

Медианы основных показателей (Z-score от –1,01 
до –0,53) у детей с МВ в возрасте с 5 до 10 лет соот-
ветствовали данным Российского регистра, в стар-
шей возрастной группе наблюдались более низкие 
показатели (BAZ –1,45). Это может быть связано 
с тем, что дети с МВ, включённые в исследование 
и находящиеся на госпитализации, имели более 
тяжёлое течение заболевания по шкале Швахмана- 

Брасвильда, чем те дети, которые имеют относитель-
но стабильное течение и наблюдаются амбулаторно.

В каждой возрастной группе встречались дети 
с МВ как с очень низкими антропометрическими 
показателями, так и с избыточной массой тела/
ожирением. У 26% детей в возрасте от 5 до 10 лет 
и 26% пациентов в возрасте 10–18 лет установлены 
сниженные показатели, характеризующие нутри-
тивный статус. При этом 6% детей (5–10 лет), и 30,1% 
старших детей (10–18 лет) – имели низкие показали 
НС (BAZ < –2). Избыточная масса тела (BAZ>2) 
наблюдалась у 2,7% детей в возрасте от 10 до 18 лет, 
у пациентов в возрасте 5–10 лет избыточная масса 
тела не встречалось (рисунки 1, 2).

Следует отметить, что острая недостаточность 
питания (НП) (Z-score ИМТ к возрасту от (–1) до 
(–4) SD) была зафиксирована у 43 детей (42%), у 13 
(30%) из них в легкой форме (от -1 до –2 SD), у 9 
(21%) – в умеренной, а у 11 (26%) детей – в тяжелой 
форме.

Хроническая недостаточность питания (Z-score 
рост/возраст ≤2 SD) зафиксирована у 10 (9,8%) де-
тей, у 6 из них – в тяжелой форме. Это были дети 
с тяжелым течением муковисцидоза, у 2 из этих 
пациентов была проведена трансплантация печени, 
у 3 больных – подтвержден цирроз печени.

3.2. Результаты биоимпедансного анализа у пациентов с муковисцидозом
Биоимпедансный анализ был проведен всем паци-
ентам с МВ в возрасте 5–18 лет. Основные показа-
тели биоимпедансометрии оценивали с помощью 
Z-score.

Показатели Z-score ИМТ у 58 (56,8%) пациентов 
находились в пределах нормальных величин (±1), 
при этом у 50 (86%) из числа этих детей показатель 
жировой массы соответствовал норме, у 6 (10,5%) 
детей отмечался избыток жировой массы тела, у 2 
(3,5%) детей – недостаток жировой массы тела.

У 42 (72,4%) детей данной группы Z-score то-
щей массы находился в пределах нормы (±1SD), у 5 
(8,6%) детей выявлен высокий показатель тощей 
массы (Z-score выше 1), у 11 (19%) детей отмечался 
дефицит тощей массы тела.

Показатель активной клеточной массы (Z-score 
АКМ) у 31 (30,4%) пациента находился в пределах 
нормы, у 1 (1,9%) ребенка был выше средних вели-
чин, у остальных 26 (68,7%) был снижен. Более поло-
вины детей (31; 53,4%) имели сниженный показатель 

Возраст 
и число детей 
в группе

Медиана, 
доверительный 

интервал

Z score масса 
тела/возраст

(WAZ)

Z score рост/
возраст

(HAZ)

Z score ИМТ/
возраст

(BAZ)

5 лет – 10 лет
n = 29

Me -0,488 -0,14 -0,52
ДИ [–2,96; +1,33] [–2,66; +1,84] [–3,59; +1,9]

10–18 лет
n = 73

Me - -0,74 -1,45
ДИ - [–3,54; +2,11] [–2,39; +0,81]

Таблица 1
Распределение пациентов с муковисцидозом (n,%) в зависи-
мости от степени тяжести недостаточности питания

*- для пациентов с муковисцидозом нормальные показатели 
Z-scores находятся в пределах ± 1

** – у детей старше 10 лет показатель WAZ в программе 
WhoAntro+ не рассчитывается

Table 1
Distribution of patients with cystic fi brosis (n,%) depending on 
the severity of the malnutrition

Число детей Величина Z-scores
Интервал <(–3) (–3)-(–2) (–2)-(–1) (–1)-(+1)* +1-(+2) >(+2)

HAZ (Z-score рост/возрасту) – n=102
n 15 10 28 36 12 1
% 14,9 9,8 27,5 35,2 11,7 0,9

BAZ(Z-score ИМТ детей/возрасту)- n=102
n 13 11 30 44 2 2
% 12,7 10,8 29,5 43,2 1,9 1,9

WAZ**(Z-score масса/возраст)- n=29
n – 2 7 19 1 –
% – 6,9 24,1 65,5 3,5 –

Таблица 2
Распределение Z scores в зависимости от возраста детей 
с муковисцидозом, Ме; [ДИ 5; 95]

Table 2
Distribution of Z scores depending on the age of children with 
cystic fi brosis, Me; [CI 5; 95]
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доли активной клеточной массы, у 26 (68,7%) детей 
данный показатель находился в пределах нормы, 
только у 1 ребенка Z-score доля активной клеточной 
массы была выше +1SD. Распределение указанных 
выше показателей в группе больных МВ с нор-
мальным индексом массы тела представлено на 
рисунке 3.

Из 102 обследованных детей Z-score ИМТ <-1SD 
имели 40 (39%) пациентов («худые»). В этой группе 
у 22 (55%) детей Z-score жировой массы тела на-
ходился в пределах нормы, у остальных 18 (45%) 
детей – был ниже уровня –1SD.

Недостаток тощей массы тела разной степени 
выраженности имело большинство (36; 89%) де-
тей. В пределах нормы (±1SD) данный показатель 
находится у 4 детей.

Показатель активной клеточной массы находил-
ся в пределах нормы (±1SD) только у 2 (5%) детей, 
у остальных пациентов (38; 95%) выявлена недоста-
точность активной клеточной массы.

Показатель доли активной клеточной массы у 17 
(42,5%) пациентов был снижен, у 21 (52,5%) ребенка 
находился в пределах нормы и только у 2 (5%) был 
повышен (выше (±1SD).

Распределение показателей состава тела в группе 
пациентов с МВ при сниженном индексе массы тела 
представлено на рисунке 4.

Избыточная масса тела (Z-score ИМТ>+1SD) 
была выявлена у 4 (4,2%) пациентов. У всех этих 
детей имелся избыток жировой массы тела, при 
этом у 2 пациентов Z-score жировой массы тела был 
выше +2SD. Z-score тощей массы тела у всех паци-
ентов данной группы был выше нормы. Сниженная 
активная клеточная масса отмечена у 2 детей, и у 2 – 
она была в пределах нормы. Показатель доли актив-
ной клеточной массы находится в пределах нормы 
у 2 детей, у 1 ребенка он был повышен и у 1 – снижен.

Распределение показателей состава тела в группе 
пациентов с МВ при повышенном индексе массы 
тела представлено на рисунке 5.

Рисунок 1.
Число детей с муковисцидо-
зом 5–10 лет (%) с различной 
степенью тяжести нутри-
итвной недостаточности 
в соответствии с показате-
лем BAZ

Figure 1.
Th e number of children with 
cystic fi brosis 5–10 years old 
(%) with varying degrees of se-
verity of nutritional defi ciency 
in accordance with the BAZ 
indicator

Рисунок 2.
Число детей с муковисцидо-
зом 10–18 лет (%) с раз-
личной степенью тяжести 
нутритивной недостаточно-
сти в соответствии с показа-
телем BAZ

Figure 2.
Th e number of children with 
cystic fi brosis 10–18 years old 
(%) with varying degrees of se-
verity of nutritional defi ciency 
in accordance with the BAZ 
indicator
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Рисунок 3.
Распределение показателей Z scores жировой массы, тощей 
массы, активной клеточной массы и доли активной клеточ-
ной массы, представленное как число пациентов (%) от обще-
го числа детей с муковисцидозом, имеющих нормальный Z 
score ИМТ/возраст

Figure 3.
Distribution of Z scores for fat mass, lean mass, active cell mass 
and the proportion of active cell mass, presented as the number 
of patients (%) of the total number of children with cystic fi brosis 
with normal BAZ

Рисунок 4.
Распределение показателей Z scores жировой массы, тощей 
массы, активной клеточной массы и доли активной кле-
точной массы, представленное как число пациентов (%) от 
общего числа детей с муковисцидозом, имеющих низкие Z 
score ИМТ/возраст

Figure 4.
Distribution of Z scores of fat mass, lean mass, active cell mass 
and the proportion of active cell mass, presented as the number 
of patients (%) of the total number of children with cystic fi brosis 
with low BAZ
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Важно отметить, что один ребенок данной груп-
пы систематически занимался тяжелой атлети-
кой и, несмотря на избыток жировой массы тела, 
у него выявлены хорошие показатели тощей массы 
тела и доли активной клеточной массы. У этого 
ребенка тяжесть течения муковисцидоза по шкале 
Швахмана- Брасфильда оценивалась как легкая 
(ИШ 63 балла). Три ребенка, несмотря на доста-
точный уровень тощей массы, имели низкий пока-
затель доли активной клеточной массы (–2,2±0,5), 
при этом тяжесть течения муковисцидоза соответ-
ствовала средней степени (42,3±0,2).

Однако, в связи с небольшим числом детей в вы-
борке пациентов с повышенным ИМТ, необходимо 
проведение дальнейших исследований для более 
объективной оценки данных биоимпедансометрии 
и обоснования адекватных подходов к назначению 
лечебного питания пациентам с муковисцидозом 
с избыточной массой тела/ожирением.

Нами был проведен корреляционный анализ для 
выявления возможной связи показателей состава 
тела, оцененного с помощью биоимпедансного ана-
лиза, со степенью тяжести течения муковисцидоза, 
определяемой по шкале Швахмана- Брасвильда. 
При этом обнаружена прямая корреляция между 
тяжестью заболевания и значением Z-score тощей 
массы тела (r=0,61, p=0,003). Показано, что чем 

тяжелее протекало заболевание, тем ниже был по-
казатель Z-score тощей массы тела. Установлено, 
что дети с очень низким значением Z-score тощей 
массы тела (>-3SD) в год имели более 4 обострений 
по пневмоническому типу и очень низкий показа-
тель ОФВ1 (40%±2,6).

Обнаружена высокая прямая корреляция (r=0,57, 
p<0,005) значений Z-score тощей массы тела и по-
казателей функции внешнего дыхания (ОФВ1). 
Установлена слабая прямая корреляция между Z 
score ИМТ и показателями спирометрии (ОФВ1) 
(r=0,23, p<0,05). Выявлена средняя отрицательная 
корреляция между степенью тяжести течения му-
ковисцидоза и показателями, характеризующими 
жировую массу тела (r= –0,41, p<0,05): чем выше 
показатель жировой массы тела, тем тяжелее те-
чение заболевания.

Полученные данные свидетельствуют о том, что 
для оценки нутритивного статуса детей с муковис-
цидозом недостаточно определения одного индекса 
массы тела, необходимо проводить более деталь-
ную оценку состава тела с помощью биоимпедан-
сометрии, чтобы вовремя определять нарушения 
нутритивного статуса и воздействовать на них 
как диетологическими методами, так и методами 
кинезитерапии, а также адекватной физической 
нагрузкой.

Клинические примеры
1. Мальчик, Q.G., 14 лет:, диагноз муковисцидоз 
[генотип: delF508/delF508], лёгочно- кишечная фор-
ма, средне- тяжелое течение. Хронический бронхит. 
Диагноз был выставлен в 3,5 года. Ребенок с 8 лет 
занимается тяжёлой атлетикой, ведёт активный 
образ жизни. По данные оценки фактического 
питания, в рационе увеличена квота белка и жира 
в соответствии с существующими рекомендация-
ми. ИМТ=22 Обострения бронхо- лёгочного про-
цесса наблюдаются редко (меньше 1 раза в год), 
в посеве мокроты – Staphylococcus aureus. Объем 
форсированного вдоха за 1 сек (ОФВ1) в пределах 
нормы (90–98%). Назначенную кинезитерапию 
выполняет ежедневно.

При оценке состава тела с помощью биоимпе-
дансометрии отмечается несколько повышенный 
уровень жировой массы тела, при нормальных по-
казатели тощей массы тела, скелетно- мышечной, 
доли скелетно- мышечной массы (рисунок 6).

Как видно, в данном случае индекс массы тела 
пациента с муковисцидозом находился выше 
нормы, при этом отмечена хорошо развитая то-
щая масса тела. Благодаря регулярным занятиям 
спортом и кинезитерапией, активному образу 
жизни у данного ребенка имелся достаточный 
уровень активной клеточной массы, а также вы-
сокий уровень скелетно- мышечной массы, в том 
числе хорошо развита дыхательная мускулату-
ра, что очень важно для больных муковисцидо-
зом. Благодаря выполнению диетологических 
рекомендаций, важные показатели нутритив-
ного статуса – соотношение тощей и жировой 
массы тела – у данного пациента соответствуют 
норме. Результатом своевременно назначенного 
комплексного лечения и хорошей комплаентно-
сти семьи пациента явились высокие показатели 
функции внешнего дыхания (прежде всего высо-
кие значения ОФВ1).
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Распределение показателей Z scores жировой массы, тощей 
массы, активной клеточной массы и доли активной клеточ-
ной массы, представленное как число пациентов (%) от обще-
го числа детей с муковисцидозом, имеющих повышенный Z 
score ИМТ/возраст

Figure 5.
Distribution of Z scores of fat mass, lean mass, active cell mass 
and the proportion of active cell mass, presented as the number 
of patients (%) of the total number of children with cystic fi brosis 
with increased BAZ



65

обзор | review

2. Девочка, R.F., 13 лет, диагноз: муковисцидоз 
[генотип: delF508/del 2.3–21kb], легочно- кишечная 
форма, тяжёлое течение. Хронический гнойный 
обструктивный бронхит, период обострения. 
Диффузный пневмофиброз. Множественные 
бронхоэктазы кистозные и варикозные обоих 
легких. Субплевральные буллы S-1,2 правого лёг-
кого и S-1,2,6 левого лёгкого. Дыхательная недо-
статочность 2 ст. Диагноз был выставлен в 5 лет. 
Отмечаются частые обострения бронхолегочного 
процесса по пневмоническому типу (до 3–5 раз 
в год), в посеве мокроты высеивается Achromobacter 
xylosoxidans, ФВД: ОФВ1 в пределах 24–35%. Ведет 
малоподвижный образ жизни, кинезитерапию вы-
полняет нерегулярно. ИМТ= 12,6. Аппетит у ребен-
ка снижен, избирательный. В фактическом рационе 
отмечается дефицит основных пищевых веществ 
и энергии.

При оценке состава тела обнаружен очень низ-
кий уровень тощей массы тела (Z-score= – 4,7), 
что объясняется недостаточным поступлением 

белка и энергии с пищей. По данным БИА выявлен 
очень низкий уровень скелетно- мышечной мас-
сы – (Z-score= – 2,72SD) на фоне недостаточности 
питания и малоподвижного образа жизни. Низкий 
уровень фазового угла (Z-score –1,073) свидетель-
ствует об истощении организма (рис. 7, 8). С целью 
коррекции нутритивного статуса девочке была 
установлена низкопрофильная гастростома для 
проведения ночной гипералиментации

В данном клиническом примере у пациентки 
с муковисцидозом выявлен очень низкий ИМТ. 
При этом нормальная жировая масса тела сопро-
вождается значительным снижением тощей массы 
(Z-score-4,79SD). В данном примере представлен так 
называемый «порочный круг», когда из-за плохого 
самочувствия, низкого нутритивного статуса и ча-
стых обострений заболевания у ребенка значитель-
но снижена двигательная активность, практически 
отсутствуют физические нагрузки, что привело 
к значительному снижению показателя активной 
клеточной массы и доли активной клеточной массы. 

Рисунок 6.
Биоимпедансный анализ 
состава тела пациента Q.G. 
с повышенным Z score ИМТ

Figure 6.
Bioimpedance analysis of 
patient Q.G. (with increased 
BAZ) body composition
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Рисунок 7.
Биоимпедансный анализ 
состава тела пациентки R.G. 
с низким Z-score ИМТ

Figure 7.
Bioimpedance analysis of the 
patient R.G. (low BAZ) body 
composition

Рисунок 8.
Фазовый угол пациентки 
R.G. с низким Z-score ИМТ

Figure 8.
Phase angle of patient R.G. 
with low BAZ

Нормальные значения 
величины фазового угла 
зависят от пола и возраста. 
На втором графике пока-
заны возрастные измене-
ния диапазона значений 
фазового угла и его сред-
него значения для здоро-
вых людей. Красная стрел-
ка указывает на величину 
Вашего фазового угла.
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Это в свою очередь оказало отрицательное влияние 
на функцию дыхательной мускулатуры и стало 
причиной плохого респираторного маневра. Все 
это приводит к большей вероятности заселения 

дыхательных путей высоко патогенной микро-
биотой, резистентной к большинству антибиоти-
ков, снижению легочной функции и как следствие 
к ухудшению общего прогноза заболевания.

Выводы

Оценка состава тела у детей с муковисцидозом 
с помощью биоимпедансометрии является совре-
менным, информативным и доступным методом 
в педиатрической практике. Показатели соста-
ва тела можно использовать у этих пациентов не 
только с диагностической и прогностической це-
лью, но и для мониторинга за течением болезни 
у конкретного больного и составления программы 
коррекции питания.

Нормальный показатель ИМТ у детей с муковис-
цидозом не всегда является показателем адекватного 
состава тела, и соответственно, не может служить 
прогностическим показателем динамики функции 
легких. Лечебная диета с повышенным уровнем 
белка за счет использования продуктов энтераль-
ного питания является важной составляющей ком-

плексного лечения больных муковисцидозом. При 
несбалансированном питании и избытке жиров 
в рационе возможно увеличение жировой массы 
тела при нормальном или повышенном индексе 
массы тела. Занятия спортом и высокая физическая 
активность, регулярное выполнение кинезитерапии, 
а также повышение квоты белка и энергии в раци-
оне способствуют увеличению мышечной/костной 
массы, что особенно важно для улучшения функции 
дыхательной мускулатуры. Все вышеперечисленные 
мероприятия, направленные на повышение актив-
ности дыхательных мышц, способствуют обеспече-
нию эффективного респираторного маневра и дре-
нажу мокроты, что повысит сохранность функции 
легких, качество и продолжительность жизни детей, 
больных муковисцидозом.
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