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Резюме

Цель обзора — проанализировать реком ендации, содержащиеся в обновленной версии Руководства ESPEN-ESPGHAN-
ECFS 2024 года по вопросам питания младенцев, детей и взрослых при муковисцидозе (МВ). Предыдущая версия 
Руководства была опубликована в 2016 году. Рабочая группа экспертов, в которую вошли врачи, диетологи и предста-
вители пациентских сообществ, обновила рекомендации по питанию, включая методы его оценки и ведения в любом 
возрасте. Расширены главы о беременности, заболеваниях печени, диабете, связанном с МВ, заболеваниях костей, 
пищевых и минеральных добавках, пробиотиках. Появились новые главы, посвященные питанию при использовании 
высокоэффективной (таргетной) терапии модуляторами CFTR и питанию после трансплантации органов. Главное за-
ключается в изменении концепции питания в эру таргетной терапии от гиперкалорийной высокожировой диеты для 
всех пациентов до «здорового питания» как основной рекомендации. Руководство ESPEN-ESPGHAN-ECFS 2024 года 
по вопросам питания при МВ содержит целый ряд важных положений, которые будут полезны практическим врачам 
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Summary

The aim of the review is to analyse the Guidelines in the updated version of the ESPEN-ESPGHAN-ECFS 2024 Guidelines on 
infant, child and adult nutrition in cystic fi brosis (CF). The previous version of the Guideline was published in 2016. An expert 
working group of physicians, dietitians, and patient community representatives updated the nutritional recommendations, 
including methods for nutritional assessment and management at all ages. Chapters on pregnancy, liver disease, CF-related 
diabetes, bone disease, nutritional and mineral supplements, and probiotics have been expanded. There are new chapters 
on nutrition in the use of highly eff ective CFTR modulator (targeted) therapies and nutrition after organ transplantation. 
The main point is the change in the concept of nutrition in the era of targeted therapy from a hypercaloric high-fat diet for 
all patients to ‘healthy eating’ as the main recommendation. The ESPEN-ESPGHAN-ECFS 2024 Guidelines on nutrition in CF 
contain a number of important provisions that will be useful to paediatricians and general practitioners, pulmonologists, 
gastroenterologists and dietitians specialising in CF. Signifi cant diff erences in the clinical and epidemiological situation in the 
Russian Federation should be taken into account when diagnosing disturbances of nutritional status and determining the 
tactics of nutritional support for patients with CF.
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педиатрам и терапевтам, пульмонологам, гастроэнтерологам и диетологам, специализирующимся в области МВ. Сле-
дует учитывать существенные различия в клинико- эпидемиологической ситуации в РФ при диагностике нарушений 
нутритивного статуса и определении тактики нутритивной поддержки пациентов с муковисцидозом.
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1. Ввведение

Муковисцидоз (МВ) – хроническое жизнеугрожа-
ющее генетическое заболевание, встречающееся 
во всех этнических группах. Заболеваемость МВ 
составляет примерно один на 3500 белых новоро-
жденных в Европе. Показатели средняя распро-
страненность в Соединенных Штатах Америки 
и странах Европейского Союза (ЕС) сходны и со-
ставляют 0,74 и 0,80 на 10 000 человек, соответствен-
но [3]. По данным ФГБНУ Медико- генетического 
научного центра, распространенность муковис-
цидоза в РФ составляет 1:9000 новорожденных [ 4], 
а количество больных МВ в России, по данным 
последнего опубликованного национального ре-
гистра [5] в 2021 году составляет 3969 человек, из 
них 27,4% взрослых (старше 18 лет).

Заболевание возникает в результате мутаций 
в гене, кодирующем белок – муковисцидозный 
трансмембранный регулятор (МВТР, CFTR), что 
приводит к дефициту или дисфункции соответ-
ствующего белка (МВТР, CFTR), а это, в свою оче-
редь, обусловливает блокировку транспорта ионов 
натрия и хлора через эпителиальные и другие кле-
точные мембраны. В результате нарушается транс-
порт жидкости, выделения слизистых желез ста-
новятся густыми, что в конечном итоге нарушает 
функцию таких органов, как легкие и поджелудоч-
ная железа, печень и желчный пузырь, кишечник, 
а также репродуктивной системы. В легких густая 
слизь на поверхности дыхательных путей приводит 
к снижению мукоцилиарного клиренса, повышает 
риски воспаления и инфекции. В поджелудочной 
железе сгущенный секрет закупоривает внутри-
панкреатические протоки, уменьшая доставку пи-
щеварительных ферментов в двенадцатиперстную 
кишку и ухудшая расщепление и всасывание ос-
новных питательных веществ и жирорастворимых 
витаминов [4].

После 2016 года, когда была опубликована пре-
дыдущая версия Руководства в области питания 
при МВ, произошли значительные изменения, во 
многом обусловленные началом применения вы-
сокоэффективной модуляторной (таргетной) тера-
пии, которые отражены в обновлённом Руководстве 
ESPEN-ESPGHAN-ECFS [1]. Активная работа нача-
лась с 2022 года, после ежегодного собрания ECFS 
в Роттердаме, когда было проведено несколько 
встреч «лицом к лицу». Обновление основано на 
методе GRADE с поиском литературы, проведенным 
с 2014 по 2022 год. Признано, что рандомизирован-
ных контролируемых исследований (РКИ) в области 
питания при МВ не хватает. Многие из рекоменда-
ций и заявлений в Руководстве ESPEN-ESPGHAN-
ECFS основаны на консенсусном мнении экспертов.

Руководство достаточно объемное и состоит из 
18 глав и 86 рекомендаций и 11 дополнительных 
утверждений. Каждое утверждение в тексте сопро-
вождается имеющимися данными из опубликован-
ных в последнее время научных или клинических 
исследований. Онлайн- голосование (Delphi раунд) 
по рекомендациям осуществлялось с 19 июня по 
18 июля 2023 года, в котором участвовать могли все 
члены Европейского общества клинического пита-
ния и метаболизма (ESPEN), куда входят и пред-
ставители Европейского общества педиатрической 
гастроэнтерологии (ESPGHAN) и Европейского 
общества МВ (ECFS). Все 86 рекомендаций и один-
надцать утверждений достигли согласия >90%, 
что сделало ненужным проведение последующей 
конференции по консенсусу.

Определение уровней доказательности и степе-
ней рекомендаций, а также классификация силы 
консенсуса и  стратегия поиска литературных 
источников подробно представлены в начале до-
кумента [1, 6].

3. Оценка и мониторинг питания

3.1. Общие положения
Точная оценка и регулярный мониторинг роста 
и нутритивного статуса питания является кра-
еугольным камнем ведения пациентов с  МВ. 
У младенцев и детей оценка нутритивного статуса 
должна быть комплексной, с использованием не-
скольких различных параметров и наблюдением их 
в динамике. Для младенцев, которым диагноз был 
поставлен при неонатальном скрининге, особое 
внимание должно уделяться питанию, которое 
является ключом для поддержания нормального 
роста даже до появления клинических симптомов 
МВ. Мониторинг роста необходимо проводить 
чаще в раннем возрасте и при плохом состоянии 
питания пациента – в любом возрасте. Адекватным 
состояние питания у младенцев и детей с МВ счита-
ется, когда рост аналогичен росту здоровых детей 
соответствующего возраста, но с дополнительным 
акцентом на состав тела.

Целевые значения по сравнению с Руководством 
2016 года не меняются: вес к росту >50-го перценти-
ля у детей <2 лет и ИМТ> 50-го перцентиля среди 

лиц старше двух и до 18 лет, должны продолжать 
использоваться. Для взрослых с МВ старше 18 лет 
целевым показателем является ИМТ на уровне или 
более 22 кг/м2 для женщин и 23 кг/м2 для мужчин. 
Необходимо отметить, что вес к росту или ИМТ 
могут быть ложно нормальными или высокими 
у пациентов с задержкой роста.

В новых рекомендациях делается акцент на необ-
ходимость проведения регулярной и детальной оцен-
ки нутритивного статуса. Основные параметры мо-
ниторинга состояния питания остаются прежними:
• Младенцы: z-скоры веса к возрасту, длины тела 

к возрасту и веса к длине тела (В/Р, WFL), а также 
окружности головы к возрасту каждые одну-две 
недели до тех пор, пока не будут получены ре-
зультаты, свидетельствующие об адекватном 
питании и соответствующие целевому нутри-
тивному статусу, далее ежемесячно в течение 
первого года жизни.

• Дети от 1 года и ≤ 2 лет: z-скоры веса к возра-
сту, длины тела к возрасту и В/Р (WFL), а также 
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окружности головы к возрасту каждые два-три 
месяца.

• Дети старше 2 лет: z-скоры веса к возрасту, роста 
к возрасту и ИМТ к возрасту не реже одного раза 
в три месяца.

• Взрослые: ИМТ не реже одного раза в три-шесть 
месяцев.

Если в прошлых рекомендациях для оценки 
состояния нутритивного статуса рекомендовали 
использовать в основном центильные таблицы, 
то в новых рекомендациях используются в основ-
ном Z-скор (индекса массы тела, массы тела, роста 
к возрасту). Еще раз обращается внимание, что мы 
не должны ожидать высокого ребенка от низких 
родителей, и при оценке данного показателя необ-
ходимо вводить соответствующие корректировки 
в зависимости от этноса пациента. Рекомендовано 
включение поправки на целевой рост (ЦР) с учетом 
роста родителей при оценке z-скоров роста к воз-
расту у детей с МВ, для того чтобы оценить, растет 
ли ребенок в соответствии со своим генетическим 
потенциалом. Сравнивая центры или страны, 

следует применять осторожную интерпретацию 
при использовании различных методик при оценке 
роста и состояния питания у детей с МВ, например, 
таблицы для конкретной страны [7,8].

В РФ рекомендуется использовать програм-
мы ВОЗWHOAnthro [https://www.who.int/tools/
child- growth-standards/soft ware] и WHOAnthroPlus 
[https://www.who.int/tools/growth- reference-data-
for-5to19-years/application- tools].

Особый акцент делается на необходимость 
оценить состав тела с расчетом жировой массы 
и безжировой массы тела. Нормальный или даже 
низкий ИМТ может маскировать высокую жиро-
вую массу и/или низкую безжировую). В процессе 
наблюдения пациентам с МВ следует проводить 
оценку состава тела с расчетом жировой массы 
(ЖМ) и безжировой массы (БЖМ), а не только 
исключительно ИМТ, потому что их связь с (ре-
спираторными) исходами сильнее, чем только 
ИМТ, а также потому, что низкий или нормаль-
ный ИМТ может маскировать высокую жиро-
вую массу (ЖМ) или низкую безжировую массу 
(БЖМ) [8].

3.2. Методы оценки состава тела
В Руководстве ESPEN-ESPGHAN-ECFS 2016 года 
важности оценки состава тела уделялось небольшое 
внимание; в основном говорилось про оценку соста-
ва тела с помощью двухэнергетической рентгенов-
ской абсорбциометрии (ДЭРА/DXA). В обновлен-
ном Руководстве подчеркивается, что для оценки 
состава тела могут применяться различные методы: 
DXA, биоимпедансометрия (БЭИ, для детей с 5 лет), 
измерения силы захвата кисти (для лиц старше 
6 лет) и антропометрические измерения (окруж-
ность середины плеча и кожные складки). Выбор 
метода оценки состава тела должен определяться 
доступностью, наличием ресурсов и технических 
средств, а также клиническими факторами [9–14].

Наиболее объективные данные о составе тела 
(ЖМ, БЖМ и данные о распределении жира), могут 
быть получены с помощью DXA, однако методика 
пока может быть малодоступной в РФ.

Биоэлектрический импедансный анализ (БИА), 
который является неинвазивным и более доступ-
ным «прикроватным» методом, можно приме-
нять для оценки состава тела при МВ; результаты 
измерения при использовании БИА достаточно 

достоверны и сопоставимы с результатами, полу-
ченными с помощью DXA [15].

Для оценки состава тела можно применять ан-
тропометрию средней трети плеча, включая из-
мерение окружности середины плеча и кожных 
складок над трицепсом, особенно в случаях, если 
двухэнергетическая рентгеновская абсорбциоме-
трия (DXA) или биоэлектрический импедансный 
анализ (БИА) недоступны. Для измерения окруж-
ности мышц плеча требуется обычная сантиметро-
вая лента и калипер.

У взрослых и детей ≥ 6 лет с МВ могут быть 
рассмотрены повторные измерения силы сжатия 
руки (кисти), поскольку это может помочь об-
наружить ранние изменения мышечной функ-
ции. Методика является простой, недорогой, 
неинвазивной и в тоже время чувствительной. 
Проводится с использованием различных динамо-
метров. Считается, что сила сжатия руки отражает 
состояние питания, поскольку изменяется прямо 
пропорционально потерям белка, однако зависит 
от возраста, пола и психологического состояния 
человека [14].

3.3. Другие инструменты оценки нутритивного статуса
В  прошлом Руководстве эксперты выделяли 
анализ суточного или 3-х-5-и суточного фак-
тического питания как основной инструмент 
нутритивного скрининга. В новом Руководстве 
говорится об использовании различных инстру-
ментов нутритивного скрининга, специфичных 
для МВ, которые включают в себя антропоме-
трические показатели, наличие или отсутствие 
панкреатической недостаточности, недостаточ-
ное потребление пищи и наличие сахарного диа-
бета ассоциированного с МВ, но повторяется, что 
важной частью скрининга является регулярная 
оценка диеты и оценка соблюдения диетических 

рекомендаций (каждые три-шесть месяцев у де-
тей и каждые шесть- двенадцать месяцев у взрос-
лых с МВ).

Биохимические маркеры нутритивного статуса 
у пациентов с МВ могут включать общий анализ 
крови, сывороточный альбумин, показатели обме-
на железа, уровень жирорастворимых витаминов 
в плазме, электролиты. Однако не существует 
единственного маркера для точной оценки со-
стояния питания. Оценка нутритивного статуса 
должна основываться на сочетании клинических, 
антропометрических параметров, составе тела 
и биохимических параметров [1].



167

дискуссия | discussion

4.  Нарушения состояния питания: 
недостаточное питание и избыточный вес

Обращает на себя внимание Глава 4 о нарушении состояния питания, где говорится не только о недо-
статочном питании, но и о проблемах избыточного веса.

4.1.  Постановка проблемы: 
муковисцидоз, недостаточность питания, избыточное питание, ожирение

Со времени публикации предыдущих рекомен-
даций ситуация с питанием при МВ существенно 
изменилась. Количество истощенных пациентов 
уменьшилось, особенно в развитых странах, од-
новременно наблюдалось увеличение пациентов 
с избыточным весом и ожирением, с различной 
частотой – от 6 до 33% за последние два десятилетия. 
Выявилось важное различие между развитыми 
странами, где распространенность недостаточно-
сти питания составляет 4–19% среди детей и взрос-
лых с МВ, и развивающимися странами, в которых 
25–50% пациентов страдают от недостаточности 
питания [16–21].

При МВ существует «классическое» несоот-
ветствие между повышенными энергетическими 
потребностями и недостаточным потреблением 
пищи. На протяжении десятилетий стандартом 
диетологической помощи при МВ считалась вы-
сококалорийная диета с высоким содержанием 
жиров [т. н. “Legacy diet”], наряду с приемом жи-
рорастворимых витаминов и заместительной фер-
ментной терапией (PERT) для предотвращения 
недостаточности питания. В новых рекомендациях 
уделяется большое внимание «здоровой» диете как 
стандартной практике с целью избежать ожирения.

В новых рекомендациях приведены четкие цифры 
для постановки диагноза недостаточности питания:
• для взрослых ИМТ <18,5 кг/м2

• для детей:

Недостаточный вес: Z-score вес /возраст <-2 SD 
или ИМТ <5-го перцентиля, <-2 SD (= 2-го пер-
центиля) медианного референтного значения по 
возрасту и полу.

Задержка роста: Z-score рост/возраст < –2 SD 
среднего референcного значения по возрасту и полу.

Для определения избыточного веса/ожирения:
• для взрослых

 » ИМТ 25–29,9 кг/м2 для избыточного веса
 » ИМТ ≥30 кг/м2 для ожирения

• для детей от двух лет и старше:

– ИМТ между 85–94,9 перцентилем или z-скор 
ИМТ >1 SD (~84-й перцентиль) выше медианного 
референтного показателя ВОЗ по полу и возрасту – 
для избыточного веса

– ИМТ ≥95-го перцентиля ожирения или z-скор 
ИМТ >2 SD (~98-й перцентиль) выше медианного 
референтного показателя ВОЗ по полу и возрасту – 
для ожирения.

4.1.2. Целевые показатели нутритивного статуса для МВ
В новом документе выделяется пункт, посвящен-
ный целевым показателям нутритивного статуса.

Целевой ИМТ при МВ выше, чем просто недо-
пущение недостаточности питания. Отмечается 
оптимальное плато ОФВ1%, если перцентиль ИМТ 
составляет около 50 у детей и около 22 кг/м2 для 
женщин и 23 кг/м2 для мужчин [22].

Питание детей грудного возраста с МВ считается 
адекватным, если они достигают нормальных пер-
центилей веса и роста, аналогичных популяции без 
МВ, к двухлетнему возрасту. У детей с МВ питание 
считается адекватным, когда рост аналогичен росту 
детей соответствующего возраста, не страдающих 
МВ, и ИМТ приближается к 50 перцентилю [1,2].

4.2. Недостаточность питания
Недостаточное питание продолжает ассоциировать-
ся с худшим легочным исходом, снижением качества 
жизни, повышенным риском трансплантации и уве-
личением риска смерти [21].

На частоту недостаточного питания при МВ может 
оказать отрицательное влияние отсутствие неона-
тального скрининга, недоступность определенных 
методов лечения (лечение ДНКазой, ферментами под-
желудочной железы), экзокринная недостаточность 
поджелудочной железы (ПН), отсутствие продоволь-
ственной безопасности, колонизация Pseudomonas 
aeruginosa и возраст на момент постановки диагноза.

Раннее восстановление роста при МВ имеет реша-
ющее значение, поскольку недостаточное питание 

в младенчестве имеет тенденцию сохраняться и до-
гоняющий рост после 2-летнего возраста трудно 
достижим. Чем дольше сохраняются адекватные 
темпы роста после раннего восстановления, тем 
лучше легочные исходы в возрасте шести-семи лет 
и двенадцати лет.

В этом же пункте выдвигается понятие «ожире-
ние с нормальным весом», когда на фоне нормаль-
ного или даже повышенного ИМТ имеется низкий 
уровень безжировой массы, что встречается при-
мерно у 1/3 МВ популяции. Подчеркивается необ-
ходимость разработки адаптированных стратегий 
для предотвращения ожирения при нормальном 
весе [11].

4.3. Избыточный вес и ожирение

Выделен параграф, посвященный проблеме ожи-
рения при МВ. Специфичными для пациента с МВ 
факторами, связанными с избыточным весом или 

ожирением, в настоящее время считаются: более 
поздний возраст при постановке диагноза, более 
старший возраст, отсутствие панкреатической 
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недостаточности (PS), функция легких, наличие хотя 
бы одного аллеля класса IV или V, прием ивакафтора, 
низкий социально- экономический статус и муж-
ской пол. Данные о взаимосвязи легочной функции 
(определяемой как объем форсированного выдоха за 
1 минуту – ОФВ1) с избыточной массой тела у паци-
ентов МВ противоречивы. Некоторые исследования 

описывают улучшение ОФВ1 с избыточной мас-
сой тела, другие не наблюдают дополнительного 
преимущества избыточной массы тела. Однако 
подчеркивается, что следует избегать избыточного 
веса и ожирения при МВ, так как с ними связаны 
серьезные проблемы, такие как: гипертония, ги-
перхолестеринемия, стеатоз печени и диабет [16–19].

5. Ферменто- заместительная терапия поджелудочной железы

Панкреатическая недостаточность (ПН) встре-
чается более чем у 85% людей с МВ. Экзокринное 
поражение поджелудочной железы начинается 
внутриутробно. ПН приводит к невозможности 
доставки ферментов поджелудочной железы в две-
надцатиперстную кишку. Нарушенная секреция 
бикарбоната поджелудочной железой приводит 
к длительному закислению содержимого в прокси-
мальном отделе двенадцатиперстной кишки после 
опорожнения желудка. ПН диагностируется по 
низким уровням фекальной эластазы – 1 (< 100 мг/г 
кала; пограничные значения 100–200 мг/г).

Заместительную ферментную терапию (ЗФТ) 
поджелудочной железы следует начинать всем 
пациентам с  признаками экзокринной ПН. 
Прием ферментов поджелудочной железы при-
водит к улучшению антропометрических пока-
зателей и связанных с мальдигестией желудочно- 
кишечных симптомов [22].

Не рекомендуется рутинное использование ин-
гибиторов протонной помпы (ИПП) с целью по-
вышения эффективности ферментов. Если они все 
же назначаются, клинические результаты лечения 

пациентов, получающих такие лекарства, должны 
тщательно контролироваться. Прием этих пре-
паратов должен быть прекращен, если текущий 
мониторинг не показывает улучшения симптомов. 
При долгосрочном использовании ИПП у детей 
необходимо учитывать потенциальные побочные 
эффекты, к важнейшим из которых относятся 
повышение уязвимости к кишечным инфекциям 
и синдром избыточного бактериального роста. 
Недавнее исследование у взрослых с МВ показало, 
что длительное применение ИПП может повышать 
риск легочной инфекции, не улучшая при этом 
нутритивный статус [23].

Дозирование ЗФТ (Таблица 1) проводится ин-
дивидуально, используя наиболее подходящий 
знаменатель* для назначения ферментов подже-
лудочной железы.

(* – Рекомендации по ЗФТ выражаются в еди-
ницах липазы (ЕЛ)/грамм пищевого жира, ЕЛ/
кг массы тела и на кг массы тела на прием пищи. 
Изменение знаменателя приводит к вариабельному 
количеству ферментов поджелудочной железы на 
прием пищи)

Возраст Рекомендуемые добавки

Младенцы (до 12 мес) 2000–4000 ед. липазы /120 мл молочной смеси или грудного молока и приблизитель-
но 2000 ед. липазы на 1 г жира в пище

Дети 1–4 лет 2000–4000 ед. липазы на 1 г жира в пище, увеличивая дозу при необходимости 
(до 10000 ед. липазы на 1 кг веса в сутки)

Дети > 4 лет и взрослые

Начать с 500 ед. липазы/кг веса на прием пищи, далее титровать дозу до максимальной:
• 1000–2500 ед. липазы/кг на прием пищи, или
• 10000 ед. липазы/кг в сутки, или
• 2000–4000 на 1 г жира в пище, перекусах или напитках, содержащих жир

Таблица 1.
Заместительная 
терапия панк-
реатическими 
ферментами (ЗФТ)
по липазе: руко-
водство консен-
суса

В качестве параметров правильно подобранной 
дозы ЗФТ рекомендуется использовать: динамику 
антропометрических характеристик и коэффици-
ента абсорбции жира (КАЖ), признанного эталон-
ным стандартом для оценки усвоения диетического 
жира [25].

Помимо правильно подобранной дозы фермен-
тов, серьезной проблемой является соблюдение 
комплаенса по ЗФТ. Чем старше ребенок, тем труд-
нее отслеживать прием ЗФТ, в связи с повыше-
нием независимости и снижением родительского 
контроля. Трудности в назначении ЗФТ могут по-
явиться у пациентов, получающих ночную гипера-
лиментацию через зонд. Стандартно рекомендуется 
пероральный прием ферментов, в соответствии 

с количеством потребляемого жира, в начале зон-
дового питания и в ночное время, если больной 
бодрствует.

Введение ЗФТ младенцам также может представ-
лять некоторые проблемы. Необходимая доза сме-
шивается с небольшим количеством продукта пи-
тания (смесь, пюре, гаше) и дается из ложки. ЗФТ не 
следует добавлять в весь объем питания младенца. 
Ферменты в неэнтеросолюбильной или порошко-
образной форме можно смешивать с питанием, если 
пероральный прием микросфер невозможен.

Правильность приема ЗФТ необходимо контро-
лировать ежемесячно для младенцев, раз в 3 месяца 
для детей старше 1 года и подростков, и каждые 
6 месяцев для взрослых.
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6. Жирорастворимые витамины

Экзокринная ПН вследствие нарушения всасыва-
ния жирорастворимых витаминов может привести 
к экхимозам из-за тромбообразования (дефицит 
витамина К), атаксии и периферической нейро-
патии (дефицит витамина Е), нарушению ночно-
го зрения и ксерофтальмии (дефицит витами-
на А), спазмам и судорогам мышц, остеомаляции 

и остеопорозу (дефицит витамина D). Пациенты 
с МВ даже с сохранной функцией поджелудочной 
железы также подвержены риску дефицита жиро-
растворимых витаминов [26–28].

Рекомендации по дополнительному приему жи-
рорастворимых витаминов остаются без измене-
ний по сравнению с 2016 годом [2] (Таблица 2).

Витамин А

Количество зависит от уровня в сыворотке 
и формы добавки:
Ретинол (преформированный):
• начинать с низких доз
• адаптировать быстро до достижения нормаль-

ных референтных значений в сыворотке
Бета-каротин (провитамин А):
• назначьте 1 мг/кг/день (максимум 50 мг/день) 

на 12 недель
• продолжайте на поддерживающей дозе (макси-

мум 10 мг/день)

Нормальные референтные 
уровни дает лаборатория, про-
водящая анализ
Мониторинг проводится 
ежегодно и через 3–6 месяцев 
после коррекции дозы
Также тест необходим при пла-
нировании беременности

Витамин Д

В зависимости от уровня в сыворотке, которая 
зависит от потребления с пищей и экспозицией 
к солнечному свету:
• начальные дозы Д3 (холекальциферола)

 » Младенцы от 400 МЕ/день до максимальной 
дозы в 1000 МЕ/день

 » Все остальные от 800 МЕ/день до максималь-
ной дозы в 2000 МЕ для детей 1–10 лет и 4000 
МЕ для более старших пациентов

• Поддерживающая доза: адаптируйте в соответ-
ствии с уровнем ы сыворотке, предпочтительно 
измеряемой в конце темных месяцев

Сывороточный уровень 
25(ОН)D минимум 20 нг/мл 
(50 нмоль/мл)
Мониторинг проводится 
ежегодно и через 3–6 месяцев 
после коррекции дозы

Витамин Е (токоферолы)

Дозирование  альфа- токоферола:
• 100–400 МЕ/день
• 50 МЕ/день для младенцев до 1 года

Соотношение 
 альфа- токоферол/холестерин 
в плазме > 5,4 мг/г
Мониторинг ежегодно и спустя 
3–6 месяцев после коррекции 
дозы

Витамин К
Витамин К1
• Младенцы 0,3–1 мг/день
• Остальные дети и взрослые 1–10 мг/день

Рутинные биохимические 
методы мало доступны

Таблица 2.
Рекомендации по 
применению жиро-
растворимых вита-
минов для людей 
с МВ и недостаточ-
ностью функции 
поджелудочной 
железы

Биохимическую оценку содержания витами-
нов и микроэлементов следует интерпретировать 
с осторожностью во время обострения бронхоле-
гочного процесса при МВ.

У пациентов с МВ и экзокринной ПН уровни 
жирорастворимых витаминов в плазме желательно 
оценить после начала приема ферментов и вита-
минных добавок; через три-шесть месяцев после 
начала или изменения витаминотерапии; и в даль-
нейшем ежегодно. У пациентов, получающие лече-
ние модуляторами CFTR, необходимо проверить 
уровни жирорастворимых витаминов спустя три 
месяца после начала терапии, особенно у детей 
раннего возраста и подростков, которым может 
потребоваться снижение дозировок.

У пациентов с МВ и сохранной экзокринной 
функцией поджелудочной железы уровень жиро-
растворимых витаминов в плазме можно оцени-
вать 1 раз в год.

Необходимо принимать жирорастворимые ви-
тамины вместе с пищей с высоким содержанием 
жиров и добавками ферментов поджелудочной 

железы для улучшения усвоения. Это не нужно, 
если витаминный препарат в водорастворимой 
форме.

Уровень витамина D необходимо поддерживать 
выше уровня 20 нг/мл (>50нмоль/л). Целевой уро-
вень Витамина D должен составлять 30–50 нг/мл 
(75–125 нмоль/л). Уровни не должны превышать 
100 мг/мл (250 нмоль/л). В новом консенсусе при-
водятся доказательства того, что гиповитаминоз 
D повышает риск развития диабета ассоцииро-
ванного с МВ и риск более раннего его дебюта [26]. 
Пациентам следует принимать витамин D в виде 
холекальциферола (D3).

Недостаточный уровень витамина D может за-
висеть от типа препарата. Если не удается достичь 
достаточного уровня с препаратом на масляной 
основе, можно использовать водорастворимую 
форму препарата или препарат на основе порошка. 
Если уровни недостаточны или дефицитны, врач 
должен исключить несоблюдение назначенного ре-
жима как причину дефицита. Необходимо прокон-
сультироваться с эндокринологами в случае, если 
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сохраняются трудности с поддержанием уровня 
витамина D выше 30 нг/мл (≥75 нмоль/л) и под-
тверждается соблюдение назначенного режима. 
Беременные женщины должны принимать допол-
нительные добавки в размере 600 МЕ (15 мг) в день.

Уровень витамина А рекомендуется контроли-
ровать 1 раз в год, или чаще (раз в 3–6 мес) при 
изменении дозы или в  особых ситуациях, на-
пример, таких, как беременность. Прием вита-
мина А должен приводить к нормализации его 
уровня. В Руководстве выделена новая проблема: 

гипервитаминоз витамина А. Необходимо тща-
тельно контролировать его уровень после прове-
дения трансплантации и во время терапии моду-
ляторами CFTR.

В новом Руководстве подчеркивается важность 
витамина Е в организме больного МВ и что адекват-
ное обеспечение им жизненно важно для здоровья 
легких и антиоксидантного статуса.

Уровень витамина К необходимо особенно тща-
тельно отслеживать у новорожденных и пациентов 
с ассоциированным с МВ заболеванием печени.

7. Сохранная функция поджелудочной железы (ПС)

В новых рекомендациях появился отдельный раз-
дел «Сохранная функция поджелудочной железы». 
У пациентов с сохранной функцией поджелудоч-
ной железы определять фекальную эластазу-1 не-
обходимо ежегодно.

У пациентов с сохранной функцией ПЖ реже 
встречается недостаточность веса и более высокая 
вероятность развития избыточной массы тела 
и ожирения. У этих пациентов наблюдается худ-
ший липидный профиль и более высокий процент 
аномальных липидов по сравнению с пациента-
ми с ПН, поэтому им рекомендуется проведение 
скрининга на наличие стандартных сердечно- 
сосудистых факторов риска (например, дисли-
пидемии).

Если в предыдущих рекомендациях поддер-
живалось мнение, что пациенты с  сохранной 

функцией ПЖ также подвержены риску дефицита 
жирорастворимых витаминов, то в новом консен-
сусе данное утверждение приобретает индивиду-
альный подход, и мониторинг уровня витаминов 
в плазме рекомендовано проводить ежегодно.

Современные исследования обнаружили и дру-
гие проблемы у пациентов с МВ с сохранной функ-
цией ПЖ. Потребление насыщенных жирных 
кислот больными МВ было выше рекомендуемого 
уровня (на 15,8% >10%), что может способствовать 
развитию сердечно- сосудистых заболеваний в бо-
лее позднем возрасте. В другом исследовании пока-
зано, что у пациентов с МВ и ПС было обнаружено 
увеличение толщины комплекса интим – медиа по 
сравнению с ПН, что также подчеркнуло необходи-
мость пересмотра традиционных рекомендаций по 
диете при сохранной функцией ПЖ при МВ [29–32].

8. Питание и функция легких

В Руководстве приводятся доказательства того, 
что для улучшения состояния функции легких 
и увеличения продолжительности жизни необ-
ходимо стремиться к поддержанию нормального 
ИМТ и нормального состава тела (т. е. количества 
жировой массы и безжировой массы в пределах 
нормы для возраста и пола).

Нормальный диапазон показателей вес/возраст 
и длина /возраст для малышей младше 2 лет, опти-
мальный ИМТ у детей старшего возраста и взрослых 

коррелируют с улучшением ОФВ1. Вмешательства, 
направленные на улучшение питания в раннем 
возрасте, могут привести к улучшению функции 
легких в более позднем возрасте [20,21]. Наличие 
сохранной функции ПЖ у пациентов с МВ по срав-
нению с теми, у кого ПЖ страдает, связано с более 
высокими уровнями ОФВ1, лучшей легочной функ-
цией, менее тяжелым заболеванием легких и более 
медленной скоростью снижения ОФВ1, которая, 
по-видимому, не зависит от ИМТ [31,32].

9. Питание младенцев, детей ясельного возраста и старших детей

Рекомендации по питанию в Европе [2], США [27], 
Австралии и Новой Зеландии [28] направлены на 
максимальное сохранение грудного вскармлива-
ния. Независимо от статуса поджелудочной же-
лезы, младенцы с МВ должны получать исключи-
тельно грудное вскармливание до своевременного 
введения прикорма (4–6 месяцев в соответствии 
с рекомендациями ESPGHAN и ВОЗ), и далее со-
ответствующего возрасту введения необходимых 
продуктов вплоть до двух лет. Пропаганда грудного 
вскармливания должна включать как можно более 
раннюю поддержку лактации, как в больнице, так 
и по месту жительства [33].

Для младенцев с диагнозом МВ рекомендуется 
обеспечение возможности обогащения грудного 

молока или снабжения соответствующими молоч-
ными смесями, насколько это необходимо, в тече-
ние первого года жизни, с целью восстановления 
нормальных z-скоров веса и роста для возраста. 
Прикорм следует вводить в том же возрасте, как 
это рекомендовано для населения в целом.

Формирование адекватного пищевого пове-
дения, позитивного отношения к пище и кон-
сультации по питанию для семей должны быть 
частью работы и обучения для многопрофиль-
ной команды специалистов в области МВ. Важно 
заложить основы осознанного отношения к пи-
танию на протяжении всей жизни. Прием пищи 
не должен превращаться в поле битвы, а диетолог 
и психолог должны способствовать позитивному 
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взаимодействию и  поведению во время еды. 
Школьный возраст – это этап, на котором ребен-
ка следует поощрять получить базовые знания 

о главных физиологических процессах и брать на 
себя возрастающую ответственность за питание 
и прием ЗФТ [1].

9.2. Кормление младенцев с мекониевым илеусом (МИ)
Пациентов с МИ следует рассматривать как паци-
ентов с высоким уровнем нутритивного риска, по 
сравнению со случаями с МВ без МИ. Повышение 
осведомленности и бдительности должны под-
держиваться мультидисциплинарной командой, 
включающей специалистов в области детской хи-
рургии, неонатологии, гастроэнтерологии и дие-
тологии.

Младенцам с МИ после хирургического вме-
шательства (около 70%) первоначально требуется 
поддержка парентеральным питанием (ПП), для 
обеспечения их роста. При выборе рецептуры па-
рентерального питания предпочтительно исполь-
зовать препараты с липидным противовоспали-
тельным профилем, включающем триглицериды со 

средней длиной цепи (МСТ) и рыбий жир, чтобы 
минимизировать риск холестаза.

Как только будет сочтено целесообразным, после 
разрешения окклюзии МИ, следует без промедле-
ния начать и продолжать энтеральное питание (ЭН), 
с учетом переносимости. Выбор типа питания при 
МИ может быть разнообразным (грудное молоко, 
стандартная или специализированная смесь (на-
пример, аминокислотная смесь, гидролизат белка 
и МСТ) согласно клинической практике. Независимо 
от выбора типа питания и наличия энтеростомы, 
необходима соответствующая доза заместительной 
ферментной терапии ПЖ, а также возмещение объе-
ма жидкости и натрия, которые должны быть адапти-
рованы к ежедневным потерям через стому [34].

10. Питание взрослых

С развитием болезни и увеличением продолжи-
тельности жизни, с течением времени в популя-
ции пациентов с МВ наблюдается рост частоты 
осложнений. После начала применения высоко-
эффективных модуляторов CFTR сообщается 
об увеличении частоты избыточной массы тела 
и ожирения, а также об усилении кардиометабо-
лических факторов риска. Кроме того, у взрослых 
больных МВ чаще встречаются остеопения и осте-
опороз, злокачественные новообразования, а также 
заболевания почек.

Для пациентов МВ с возрастом необходимо 
рекомендовать соответствующую коррекцию 

питания, адекватную гидратацию и физическую 
активность, для увеличения безжировой массы 
тела или предотвращения ее утраты.

В Руководстве рекомендуется проводить разли-
чие между ПН и ПС- пациентами с МВ в отношении 
диетотерапии. Взрослые больные с ПН и нарушен-
ной функцией легких подвергаются повышенному 
риску недостаточности питания. ПС – взрослые 
с более легкими легочными симптомами более 
подвержены риску избыточного питания. Однако, 
встречаются и пациенты с МВ и ПН, с избыточным 
весом и ожирением. Различия в нутритивном стату-
се требуют индивидуальной диетотерапии.

10.1. Беременность
У женщин с МВ, которые планируют забеременеть 
и во время беременности, необходимо проводить 
индивидуальную оценку и коррекцию питания для 
достижения приемлемого ИМТ и соответствующе-
го набора веса, а также прием добавок с достаточ-
ным количеством витаминов и микроэлементов. 
Оценку питания во время беременности следует 
проводить чаще.
• Рекомендуется иметь ИМТ 22 кг/м2 до беремен-

ности. Если это не будет достигнуто, опубли-
кованы рекомендации по темпам увеличения 
веса во время беременности [3]. Например, для 
женщины с ИМТ до беременности <18,5 кг/м2 
рекомендуется прибавка за время беременности 
12,5–18,0 кг.

• Прием витамина А в дозе 10 000 МЕ/сут не ре-
комендуется из-за связи с повышенным риском 
выкидыша и врожденных пороков развития.

• Рекомендовано начинать пренатальный прием 
фолиевой кислоты с дозировки 400 мг.

• Во время беременности и кормления грудью важ-
но получать достаточное количество жидкости. 
Ощущение жажды при МВ может быть нарушено.

Кормящие мамы в среднем требуют добавки 
в 500 ккал/день. Грудное вскармливание, повы-
шающее потребность в питании кормящей матери, 
может быть вынуждено прекращено у женщин 
с невозможностью поддерживать нормальный фи-
зический статус [35].

11. Пищевые добавки при муковисцидозе

Пероральные пищевые добавки (ППД) (oral nu-
tritional supplements – ONS) могут быть полез-
ным для пациентов, чей нутритивный статус 
остается низким, несмотря на коррекцию пи-
тания, оптимизацию ЗФТ и в отсутствие фак-
торов, связанных со здоровьем, или поведенче-
ских проблем, которые могли бы способствовать 

недостаточному питанию. Клиницисты должны 
регулярно осматривать и оценивать пациентов, 
которые принимают ППД, чтобы определить 
их влияние и необходимость дальнейшего ис-
пользования. Кроме того, добавки также мо-
гут использоваться для улучшения статуса по 
конкретным питательным веществам, таким 
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как ненасыщенные жирные кислоты, минералы 
и витамины. Следует уделять внимание тому, 
чтобы прием пищевых добавок обеспечивал до-
полнительное питание, а не заменял основных 
приемов пищи. В настоящее время доступно 
большое разнообразие форм выпуска и вкусов 
ППД, что повышает вероятность найти продукт, 
отвечающий личным предпочтениям, и сводит 
к минимуму чувство усталости от вкуса («прие-
даемость»), о котором часто сообщают при дли-
тельном использовании добавок [36].

Если оптимизация перорального питания не 
позволяет поддерживать оптимальный нутри-
тивный статус, можно рассмотреть возможность 
энтерального питания (ЭП) для увеличения 
потребления питательных веществ пациентом. 
Начинать ЭП следует до наступления периодов 
ускоренного роста. В случае, если пациент не рас-
тет в соответствии со своим генетическим потен-
циалом, рекомендуется своевременно обсудить 
использование ЭП с пациентом и его семьей,

Способ, формула и  сроки проведения ЭП 
определяются предпочтениями пациента и его 
клиническим статусом. Энтеральная смесь мо-
жет различаться – от полимерной до элементной 
или гидролизованной. ЭП начинается с намере-
ния улучшить состояние питания, однако часто 
приводит лишь к предотвращению дальнейшего 
снижения. В начале ЭП рекомендуется проводить 
скрининг нарушений метаболизма глюкозы.

Для длительной нутритивной поддержки корм-
ление через гастростому обычно предпочтительнее, 
чем через назогастральный зонд. Чтобы увеличить 
вероятность успеха, очень важно подробно объяс-
нить потребности и выбор питания для пациента.

Питание обычно вводят постепенно, в соот-
ветствии с переносимостью, и назначают в виде 
непрерывных инфузий в течение ночи. Болюсное 
питание (самотечное или с помощью помпы) на-
значается в течение дня, или используется комби-
нация того и другого.

При ночном кормлении необходимо убедить па-
циентов съедать свой обычный рацион в течение дня. 
Большинство пациентов хорошо переносят высоко-
энергетические полимерные смеси (1,5–2 ккал/мл). 
Если они плохо переносятся, может быть полезной 
элементная или полуэлементная смесь. При прове-
дении ЭП необходимо проводить ЗФТ; доза и путь 
введения индивидуально варьируется [37,38].

Использование парентерального питания (ПП) 
должно быть оставлено для исключительных слу-
чаев, когда ЭП невозможно или не удалось. ПП 
может быть необходимым в качестве краткосроч-
ной нутритивной поддержки после резекция 
кишечника у младенцев с мекониевым илеусом 
и детей и взрослых после обширных операций на 
желудочно- кишечном тракте, когда проведение ЭП 
невозможно. ПП также может быть полезно для па-
циентов с тяжелыми нарушениями нутритивного 
статуса, ожидающих трансплантации.

12. Добавки микроэлементов

В обновленном Руководстве сообщается об от-
сутствии доказанной необходимости в дополни-
тельном приеме кальция у больных МВ, или того, 
что добавки, превышающие рекомендованные 
потребности здоровых людей того же возраста, 
дают  какие-либо дополнительные выгоды, однако 
выявление и решение проблемы неоптимального 
потребления кальция должно быть приоритетом. 
Потребление кальция должно анализироваться 
диетологом не реже одного раза в год, чтобы га-
рантировать оптимальный рост и здоровье костей 
при МВ.

Ежедневное потребление кальция должно со-
ответствовать рекомендациям Европейской ко-
миссии по безопасности пищевых продуктов, для 
здоровых детей и взрослых того же возраста. Эти 
рекомендации остаются такими же, как и раньше:
• 0–6 месяцев: 200 мг;
• 7–11 месяцев: 280 мг;
• 1–3 года: 450 мг;
• 4–10 лет: 800 мг;
• 11–17 лет: 1150 мг;
• 18–25 лет: 1000 мг;
• >25 лет 950 мг

Добавки цинка можно рассмотреть для людей 
с МВ, у которых доказан дефицит цинка или у ко-
торых есть риск возникновения проблем с недоста-
точностью цинка (например, низкий рост, низкое 
потребление пищи, повышенная восприимчивость 
к  инфекциям, задержка полового созревания 

и акродерматит). Рутинное дополнительное вве-
дение цинка в виде добавок при лечении МВ не 
приносит никакой клинической пользы.

Оценка статуса цинка должна включать биохи-
мические маркеры (интерпретируются с осторож-
ностью) в сочетании с клиническим обследованием 
и оценкой рациона питания.

Впервые в обновленном Руководстве обращено 
внимание на факторы, которые могут увеличить 
риск дефицита цинка: вегетарианская/веганская 
диета, высокое потребление фитатов (соли фити-
новой кислоты) и клетчатки, беременность и лакта-
ция, дети на грудном вскармливании старше шести 
месяцев, пациенты с илеостомами.

В клинической практике для восполнения до-
казанного или предполагаемого дефицита цинка 
можно пользоваться прежними рекомендациями:
• Для младенцев 1 мг/кг/сут (макс. 15 мг/сут);
• Для детей 15 мг/сут;
• Для взрослых 25 мг/сут. сроком на шесть меся-

цев [39].

Многие факторы могут способствовать дефи-
циту железа, включая хроническую инфекцию 
и воспаление, недостаточное потребление же-
леза с пищей и хроническую кровопотерю [40]. 
Мальабсорбция может играть роль в метаболизме 
железа, хотя некоторые исследования показали 
отсутствие существенной связи между панкреа-
тической недостаточностью и дефицитом железа. 
Предполагается, что риск развития анемии связан 
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с маркерами тяжелого течения МВ, включая низ-
кий ИМТ, диабет, заболевания костей и дефицит 
витамина А.

В случаях дефицита железа следует устранить 
основной воспалительный процесс. Прием доба-
вок железа следует проводить только в том случае, 
если дефицит в дальнейшем сохраняется. У детей, 
подростков и взрослых пациентов сывороточное 
железо должно контролироваться ежегодно, диф-
ференцируя между железодефицитной анемией 
и анемией хронического воспаления; при подо-
зрении на дефицит железа частота мониторинга 
должна быть увеличена.

Как и  раньше, в  обновленном Руководстве 
предлагается использовать такие показатели, как 
ферритин сыворотки, общая железосвязывающая 
способность и насыщение трансферрина для об-
легчения дифференциации анемии, вызванной 

дефицитом железа с анемией, возникающей в ре-
зультате хронического воспаления (Таблица 3).

В результате дисфункции МВТР у пациентов 
с МВ в два-четыре раза увеличивается концен-
трация натрия и хлорида в потовой жидкости по 
сравнению со здоровым контролем. Риски потери 
натрия больше в жарких условиях, при респира-
торных инфекциях и при повышенных потерях 
из-за рвоты, диареи или повышенной температуры 
тела. Клинические последствия дефицита натрия 
включают задержку роста, что особенно актуально 
для младенцев.

У младенцев, детей и взрослых с МВ определен-
ные уровни добавки соли (хлорида натрия) могут 
потребоваться в зависимости от возраста и клини-
ческой картины, состояния, физической активности 
и климатической обстановки (Таблица 4). Эти реко-
мендации не изменились по сравнению с 2016 годом.

Нормальные референтные 
значенияb для

Железодефицитная 
анемия

Анемия хронического 
воспаления

Обе формы анемии

Сывороточное железо Ниже нормы Ниже нормы Ниже нормы
Сывороточный ферритин Ниже нормы Выше нормы М.б. различным
Общая железосвязывающая 
способность Выше нормы Ниже нормы или нор-

мальнаяa, b М.б. различной

Насыщение трансферрина,% Ниже нормы Ниже нормы Ниже нормы

Таблица 3.
Использование 
дополнительных 
измерений при 
дефиците железа 
для дифференци-
ального диагноза 
форм анемии

Примечания:
a – используйте 
нормальные рефе-
рентные значения 
лаборатории, про-
водящей анализ
b – либо ниже 
нормального 
референтного 
значения, либо 
в его пределах

Возраст Добавки натрияа Детали
Младенцы на грудном 
вскармливании, 
0–6 мес

1–2 ммоль/кг в день
Для младенцев из группы риска дефицита натрия добавляйте 
соль малыми порциями в течение дня, разведенными в воде 
или фруктовом соке

Для младенцев при 
специальных условиях 
(см. в правой колонке)

До 4 ммоль/кг в день
Потребность увеличивается для младенцев, живущих в жар-
ком климате, при больших потерях жидкости из-за рвоты, 
лихорадки, диареи, одышки; для младенцев со стомами

Более саршие дети 
и взрослые

Подсоленная пища, 
капсулы с солью/со-
лонки

Дополнительный прием соли в стрессовых ситуациях, когда 
ожидается повышенное потоотделение (лихорадка, упражне-
ния/спорт, жаркая погода)

Таблица 4. 
Дополнительный 
прием натрия 
в зависимости от 
возраста при МВ

Примечание:
а – для перевода 
ммоль натрия в мг 
натрия, хлорида 
или натрия хлори-
да (соли) умножай-
те ммоль на 25, 35 
или 58 (молекуляр-
ная масса натрия, 
хлорида и натрия 
хлорида (соли), 
соответственно)

Примерно, ¼ чайной ложки соли содержит около 
25 ммоль или 575 мг натрия.

Потребность в добавках соли/натрия можно 
рассчитать по измерению фракционной экскреции 
натрия (FENa) и поддерживать уровень FENa в пре-
делах от 0,5% до 1,5%. В повседневной практике 
соотношение натрия и креатинина легче измерить 
в моче и оно коррелирует с FENa [41].

В настоящий момент нет достоверных данных 
о пользе рутинного дополнительного приема па-
циентами с МВ таких добавок, как микроэле-
мент селен[42], а также глутатион, незаменимые 
жирные кислоты: альфа- линоленовая (омега-3) 
и линолевая (омега-6) [43] и стимуляторов аппе-
тита [44].

13. Патология костей

В качестве профилактики остеопении и остеопороза 
пациентам с МВ рекомендуется регулярно зани-
маться упражнениями с весовой нагрузкой [257], по-
скольку физическая активность сильно коррелирует 
с увеличением минеральной плотности кости (МПК) 

[127, 128]. Детям и подросткам необходимо рекомен-
довать заниматься высокоэффективными физиче-
скими упражнениями с весовой нагрузкой по 20–30 
минут три раза в неделю в дополнение к обычным 
занятиям физкультурой и кинезитерапией.

13.2. Оценка
Множественные факторы риска связаны с плохим 
состоянием костной ткани у людей с МВ, как детей, 
так и взрослых (Таблица 5).

Пациентам с МВ с диагностированной остео-
пенией или остеопорозом необходимо провести 

скрининг на другие состояния, которые могут 
отрицательно влиять на состояние костной тка-
ни, такие как: целиакия, первичный и вторичный 
гиперпаратиреоз и эндокринопатии, задержка 
полового созревания, гипогонадизм и дефицит/
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резистентность гормона роста; другие факторы 
риска (связанные с МВ) включают транспланта-
цию органов, выраженную депрессию, частое/
длительное применение ингибиторов протонной 
помпы и хроническую болезнь печени.

Пациенты с МВ с остеопенией или остеопо-
розом должны получить коррекцию диеты для 
достижения нормального набора веса и роста у де-
тей и оптимальной массы тела у взрослых, в т. ч. 
включая адекватное потребление продуктов, бо-
гатых кальцием и сбалансированного количества 
жирных кислот. Может понадобиться назначение 
дополнительно кальция, витамина D и витами-
нов К [45–50].

В руководстве не дается абсолютных рекоменда-
ций в пользу лечения бисфосфонатами для пациен-
тов с МВ с низкой МПК или с риском низкой МПК, 
хотя эксперты понимают, что некоторым пациентам 
это принесет пользу. При принятии решения может 
быть полезна консультация эндокринолога. У детей 
пероральные бисфосфонаты не подтвердили пользу 
в отношении риска переломов, но улучшили МПК 
поясничного отдела позвоночника без  каких-либо 
побочных эффектов, связанных с мышечной болью 
или желудочно- кишечными симптомами, в течение 
12 месяцев. У детей с низким МПК, бисфосфонаты 
могут способствовать улучшению z – скора МПК 
и могут быть рассмотрены для поддержания здо-
ровой МПК в более поздние годы [50].

14. Диабет, связанный с муковисцидозом (CFRD).

Диабет, ассоциированный с МВ (CFRD) является 
известным осложнением МВ, возникающим парал-
лельно с увеличением продолжительности жизни. 
Исследования показали ассоциацию между CFRD 
или нарушениями метаболизма глюкозы и ухудше-
нием легочной функции и нутритивного статуса.

Все больные МВ должны проходить ежегодный 
скрининг на CFRD, начиная с возраста десяти лет.

В случае необъяснимого клинического ухудше-
ния или развития заболевания печени в возрасте до 
10 лет, необходимо провести определение толерант-
ности к глюкозе. Учитывая, что имеются данные 
об аномальных профилях непрерывного мони-
торинга уровня глюкозы у пациентов, несмотря 
на нормальный оральный  глюкозо- толератнтный 
тест (ОГТТ) через 2 часа, рекомендуется измерять 
пиковый уровень глюкозы во время ОГТТ через 1 
час. Другие методы, такие как уровень гликозили-
рованного гемоглобина (HbA1c) и непрерывный 
мониторинг уровня глюкозы, изучались как аль-
тернатива ОГТТ [51–55].

Пациенты с CFRD или нарушением толерант-
ности к глюкозе нуждаются в назначении соот-
ветствующей диетотерапии, обучении и лечении 

с учетом клинического состояния и нутритивного 
статуса. Пациенты должны быть информированы 
о взаимосвязи между углеводами и инсулином. 
Информация об использовании подсчета углево-
дов, гликемического индекса и гликемической на-
грузки пищи должна быть индивидуализирована.

На основании имеющихся данных, инсулин не 
всегда является предпочтительной терапией [56] 
для лечения различных стадий нарушений обмена 
глюкозы, наблюдаемых при МВ. Следует уделить 
внимание коррекции питания и другим доступным 
противодиабетическим средствам. Однако, при 
наличии явно недостаточной секреции инсулина, 
рекомендуемой терапией является инсулин.

Пациенты с CFRD должны регулярно наблю-
даться специализированной командой с опытом 
работы в области диабета и МВ. Медицинские ра-
ботники должны поддерживать пациентов с CFRD 
или нарушением толерантности к глюкозе, чтобы 
удовлетворить их потребности в питании и опти-
мизировать их гликемический контроль. Пациенты 
с нарушенной толерантностью к глюкозе или CFRD 
должны ежегодно обследоваться на наличие ос-
ложнений диабета.

15. Заболевание печени, связанное с МВ (CFLD)

Оптимальное питание имеет решающее значение 
для пациентов с циррозом и/или портальной ги-
пертензией, которые следует рассматривать как 

высоко катаболические состояния. У этих паци-
ентов патогенез недостаточности питания мно-
гофакторный, с потенциалом множественного 

Общие У взрослых
Низкий нутритивный статус ИМТ < –2
Низкая функция легких (z-скор ОФВ1 < –2)
Частые госпитализации
Сниженная мышечная масса
Задержка полового созревания
Отсутствие силовых упражнений
Лечение глюкокортикоидами
Гипогонадизм
Дефицит вит. Д
Низкое потребление кальция
Дефицит вит. К
Патология печени
Целиакия

Алкоголь
Курение
Употребление кофеина

Таблица 5.
Факторы риска для плохого состояния костной ткани
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дефицита питательных веществ. Нарушение вса-
сывания жиров у пациентов с циррозом печени 
может усугубляться холестазом, в дополнение 
к основной панкреатической недостаточности 
(ПН), которую следует корректировать с помощью 
адекватных доз ЗФТ, для обеспечения оптимально-
го всасывания длинноцепочечных жирных кислот. 
Независимо от наличия холестаза, необходимо 
мониторировать содержание жирорастворимых 
витаминов и добавлять в больших дозах, по мере 
необходимости.

В Руководстве подчеркивается, что пациен-
ты с МВ и циррозом печени и/или портальной 
гипертензией подвергаются риску недостаточ-
ности питания и должны получать тщательное 
обследование каждые шесть месяцев у диетолога, 
имеющего опыт лечения МВ, с целью выявления 
и/или предотвращения конкретного дефицита 
питательных веществ и планирования соответ-
ствующего персонализированного вмешательства.

Пациентам с поражением печени может по-
требоваться увеличение потребления энергии 
(до 150% от средней рекомендуемой потребно-
сти), за счет увеличения доли жира (до 40–50% 
потребления энергии), с особым вниманием к по-
линенасыщенным жирным кислотам (ПНЖК) 
и с добавлением среднецепочечных триглицеридов 
(СЦТ). Оптимальная пропорция жиров в виде СЦТ 
оценивается от 30 до 50%. Более высокого содер-
жания СЦТ в рационе (например >80% от общих 
липидов) без дополнительного введения ПНЖК 
следует избегать, поскольку это может привести 
к дефициту НЖК. Потребление белка должно быть 
адекватным с учетом возраста и ограниченным 
только в случаях печеночной недостаточности во 
избежание энцефалопатии. При тяжелом заболе-
вании печени также рекомендуется ограничение 

приема соли, чтобы уменьшить ее возможное вли-
яние на асцит.

При CFLD следует рассмотреть возможность 
энтерального назогастрального питания у лиц 
с анорексией с установленным нарушением пита-
ния и обеспечить адекватное потребление калорий 
в ожидании трансплантации печени. В редких слу-
чаях может потребоваться парентеральное пита-
ние (ПП) при тяжелой недостаточности питания, 
отвращении к пище или анорексии из-за органо-
мегалии.

Решение об использовании питания через гастро-
стому или назогастральный зонд, как правило, в ноч-
ное время, не следует откладывать при серьезных 
показаниях, поскольку наибольшую пользу полу-
чают пациенты, чей дефицит питательных веществ 
относительно мягкий, тогда как при резком истоще-
нии результаты обычно разочаровывают. Техникой 
выбора является чрескожная эндоскопическая 
гастростомия. Ночное кормление максимальным 
объемом до 1000 мл у взрослых обычно переносится 
хорошо. Цель состоит в том, чтобы обеспечить око-
ло 50% суточной потребности в калориях. Однако, 
чрескожной эндоскопической гастростомии следует 
избегать у пациентов с варикозно расширенными 
венами пищевода и/или портальной гастропатией 
из-за риска желудочного кровотечения.

Следует избегать или ограничить применение 
потенциально гепатотоксичных препаратов у па-
циентов с МВ с прогрессирующим заболеванием 
печени, включая модуляторы МВТР. Кроме того, 
все пациенты с МВ должны проходить контроль 
на употребление алкоголя (с последующим обра-
зовательным вмешательством) и направляться на 
лечение в случаях чрезмерного употребления, осо-
бенно для людей с нарушениями функции печени 
любой степени тяжести [1].

16. Пробиотики

МВ связан с ранним состоянием хронического 
дисбиоза, который может усугубить желудочно- 
кишечные проблемы, наблюдаемые при МВ. 
Многие методы лечения, такие как повторный 
или постоянный прием антибиотиков, низкока-
чественная диета с высоким содержанием жиров 
и высокой калорийностью еще больше усугубля-
ют дисбиоз. Со времени предыдущих опубли-
кованных рекомендаций [2] ряд исследований 
[57–59] рассматривали возможность клинического 
улучшения при использовании пробиотиков или 
синбиотиков на респираторные исходы или состо-
яние питания при МВ и не смогли подтвердить 

ранее сообщавшиеся тенденции. Не наблюдалось 
никакого влияния пробиотиков/синбиотиков на 
нутритивный статус и легочную функцию, также 
как и на качество жизни. Таким образом пробио-
тики/синбиотики не могут быть рекомендованы 
с целью улучшения клинических исходов МВ, 
несмотря на то, что многие пациенты принимают 
их без медицинской консультации. Более того, 
необходимо соблюдать осторожность, чтобы из-
бежать проблем с комплаентностью к лечению при 
увеличении терапевтической нагрузки с помощью 
методов, которые не доказали свою эффектив-
ность.

17. Питание и терапия модуляторами CFTR

Терапия модуляторами CFTR (таргетная терапия) 
привела к  изменению парадигмы лечения МВ. 
Лечение теперь направлено на основной дефект МВ, 
произошло значительное улучшение нутритивного 
статуса пациентов с МВ. Улучшение функции лег-
ких, о чем свидетельствует увеличение ОФВ1, на-
блюдалось у пациентов, принимавших ивакафтор, 

люмакафтор- ивакафтор, тезакафтор- ивакафтор, 
и так называемую высокоэффективную таргетную 
(тройную) терапию элексакафтор- тезакафтор-
ивакафтор (ETI).

Влияние модуляторов CFTR на массу тела и ИМТ 
различается в зависимости от генетической му-
тации пациента и типа CFTR-модулятора [173]. 
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Значительное увеличение избыточного веса и ожи-
рение наблюдается у пациентов, получающих ETI. 
Увеличение избыточного веса произошло с 19,4% 
до 31,3% и ожирения с 7,5% до 9,7%. Механизмы из-
менения массы тела при модуляторной терапии до 
конца не установлены. Сообщалось о сокращении 
расхода энергии в состоянии покоя у пациентов на 
ивакафторе. Улучшение функции легких и меньшее 
количество легочных обострений могут умень-
шить катаболическое воздействие, которое, в свою 
очередь, может снизить потребности в энергии. 
Кроме того, модуляторы CFTR улучшают уровень 
pH в тонкой кишке у пациентов с мутацией G551D, 
а это, в свою очередь, связывают с клинически зна-
чимым одновременном увеличением веса [60–75]. 
Необходимы дальнейшие исследования в этой об-
ласти для информирования при принятии решений 
по организации питания.

В Руководстве отмечается, что своевременная ди-
етическая консультация должна быть предоставлена 
всем лицам с МВ, начинающим терапию модулято-
ром CFTR. Она должна включать рекомендации об 
ограничении и управлении набором веса.

Нутритивный статус и потребление пищи боль-
ными с МВ на CFTR – модуляторной терапии, вклю-
чая прием соли и жирорастворимых витаминов, 
следует регулярно пересматривать и рекомендовать 
коррекцию в соответствии с наблюдаемыми измене-
ниями. Было показано, что терапия модуляторами 
CFTR изменяет уровни жирорастворимых витами-
нов в плазме, снижая риск развития дефицита жи-
рорастворимых витаминов; появились даже сообще-
ния о гипервитаминозах. Особую тревогу вызывает 
сообщение о гипервитаминозе А с фульминантной 
вторичной внутричерепной гипертензией после 
начала лечения элексакафтором/тезакафтором/ива-
кафтором у подростка с муковисцидозом [71].

Cледует тщательно контролировать желудочно- 
кишечные симптомы после начала терапии модуля-
торами. Предполагается, что кишечное воспаление 
может снижаться за счет воздействия модулято-
ра CFTR на функцию причинно- значимого белка 
и микробиоту в желудочно- кишечном тракте [182]. 
В качестве маркера эффективности терапии модуля-
торами CFTR рекомендован фекальный кальпротек-
тин и фекальная эластаза 1. У детей раннего возраста 
с МВ (12–24 месяцев) среднее абсолютное увеличение 
фекальной эластазы 1 на ≥164 мг/г наблюдалось через 
24 недели терапии ивакафтором, у шести из девяти 
детей была низкая фекальная эластаза на исходном 
уровне (<50 мг/г) с улучшением до >200 мг/г к 24 неде-
ле. Изменений фекальной эластазы 1 не наблюдалось 
у пациентов с ПН в возрасте от 5 лет до 61 года за 3 ме-
сяца лечения ивакафтором, тем не менее, отмечалось 
значительное увеличение коэффициента абсорбции 
жира, что положительно коррелировало с изменени-
ем ОФВ1 [175]. Влияние терапии модуляторами CFTR 

на функцию поджелудочной железы, вероятно, будет 
зависеть от возраста, в котором началось лечение.

Ввиду того, что модуляторы CFTR могут улучшить 
функцию бета-клеток и секрецию инсулина, уровень 
глюкозы в крови необходимо регулярно контролиро-
вать во избежание гипогликемии при использовании 
прежних доз инсулина, назначенных перед началом 
применения модуляторов. Неотложные ситуации 
описаны почти исключительно для лумакафтор- 
ивакафтор. Данные регистров свидетельствуют 
о благоприятных тенденциях на распространенность 
CFRD у пациентов МВ на монотерапии ивакафто-
ром в течение более 5 лет по сравнению с группой 
сравнения, не получавшей лечения. Необходимы 
дальнейшие исследования для изучения механизма 
и долгосрочного влияния высокоэффективной трой-
ной терапии (ETI) на нарушения гликемического 
профиля и прогрессирование CFRD.

В Руководстве рассматриваются вопросы вари-
абельного влияния модуляторов CFTR на карди-
ометаболические параметры, включая изменения 
артериального давления, гликемию и липидный 
профиль плазмы.

Информация о кардиометаболических эффектах 
ETI получена в одноцентровом обсервационном ре-
троспективном анализе 134 взрослых с МВ после года 
лечения [67]. Некоторые из этих изменений традици-
онно считались благоприятными для кардиометабо-
лического здоровья, например, снижение случайных 
показателей глюкозы в крови и гликозилированного 
гемоглобина A1С (у пациентов без CFRD). Однако, 
также были зарегистрированы неблагоприятные 
эффекты, включая умеренное повышение систоли-
ческого и диастолического артериального давления 
(в полной когорте), повышение общего холестерина 
и холестерина ЛПНП (у пациентов с CFRD). Хотя 
повышение артериального давления могло быть 
частично связано с увеличением массы тела, также 
возможно, что уменьшение потерь соли на фоне 
приема модулятора CFTR способствовало наблю-
давшемуся умеренному повышению артериального 
давления. Устаревшая диета (“Legacy diet”) при МВ 
поощряет употребление соли, поэтому может быть 
оправдано более пристальное внимание к потребле-
нию натрия в контексте возникающей гипертонии. 
Эти данные указывают, что пациенты, получающие 
модуляторы CFTR (особенно на тройной терапии) 
могут подвергаться риску развития гиперлипидемии 
и гипертонии, что требует регулярного контроля за 
артериальным давлением: через три месяца после 
начала терапии и далее не реже одного раза в год, 
и назначение соответствующего лечения при нали-
чии клинических показаний. У пациентов с МВ, по-
лучающих терапию модулятором CFTR, необходимо 
ежегодно проверять липидный профиль и получать 
соответствующие рекомендации по диете, а при не-
обходимости – медицинскую помощь.

18. Трансплантация

Перед трансплантацией легких (ТЛ) необходи-
мо оптимизировать нутритивный статус для всех 
больных, с особой заботой о серьезно истощенных 
пациентах. В Руководстве отмечено, что ИМТ до 

трансплантации ниже 18,5 кг/м2 чаще встречается 
у пациентов, умерших в листе ожидания, такие 
пациенты имеют повышенный риск умереть в срок 
90 дней после трансплантации. Именно поэтому, 
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включение в лист ожидания ТЛ менее вероятно для 
пациентов с тяжелым истощением (ИМТ <17 кг/
м2). Также и избыточный вес до трансплантации 
(т. е. ИМТ > 25 кг/м2) связан с более низкой выжи-
ваемостью после ТЛ. Правда, это наблюдение не 
подтверждено в педиатрии, где не было выявлено 
значительного негативного влияния избыточного 
веса на выживаемость детей при МВ после ТЛ.

После трансплантации легких нутритивная 
поддержка должна быть направлена на раннее 
восстановление ИМТ (т. е. ИМТ ≥18,5 кг/м2) или 
увеличение ИМТ (т. е. +1,9 кг/м2) через 1 год после 
ТЛ, так как это связано с лучшей выживаемостью.

Перед трансплантацией легких следует уделить 
особое внимание назначениям для оптимизации 
здоровья костей с использованием доступных 
методов лечения в каждом конкретном случае. 
У большинства пациентов наблюдается снижение 
минеральной плотности костной ткани и субопти-
мальные уровни витамина К и кальция, как до, так 
и после трансплантации. Кроме того, уровень дефи-
цита витамина Д достигает 33% и 71%, при исполь-
зовании пороговых значений для сывороточного 
25-ОН-витамина Д <50 нмоль/л и <75 нмоль/л, соот-
ветственно. 30% имеют сочетание остеопении и ги-
повитаминоза Д. Доступное лечение (адекватное 
питание, силовые упражнения, добавки кальция, 
витамина D, витамина К, бисфосфонатов) должны 
предлагаться на индивидуальной основе [76,77].

CFLD считается третьей по значимости причи-
ной смерти при МВ и трансплантация печени (ТП) 
может быть спасительной процедурой для паци-
ентов с CFLD, особенно с такими осложнениями, 

как портальная гипертензия или цирроз печени. 
Перед проведением трансплантации печени (ТП) 
нутритивный статус должен быть оптимизирован 
для всех пациентов, с особым уходом за тяжело 
истощенными пациентами.

Нутритивный статус оказывает влияние на па-
циентов, ожидающих ТП. Задержка роста связа-
на с более высоким риском смертности в листе 
ожидания ТП, и может отрицательно влиять на 
выживаемость после ТП. Это подчеркивает фунда-
ментальную роль нутритивной поддержки у детей 
и взрослых с CFLD, ожидающих или перенесших 
ТП. У взрослых ИМТ сохранялся на прежнем уров-
не через 1 и 5 лет после ТП, в то время как у детей 
описаны серии случаев с противоречивыми ре-
зультатами.

ТП может оказать положительное влияние на 
МПК после ТП по сравнению с пациентами без 
трансплантации, в результате восстановления от-
тока желчи, позволяющего лучше усваивать пи-
тательные вещества, улучшать анаболизм белков 
и увеличивать физическую активность из-за луч-
шего качества жизни [78,79].

В Руководстве отмечено, что поскольку литера-
тура о комбинированной трансплантации органов 
(печень- поджелудочная железа, печень- легкие) 
ограничивается сообщениями о единичных слу-
чаях или небольших сериях, невозможно дать обо-
снованные рекомендации.

В Руководстве не приведены конкретные осо-
бенности питания пациентов, перенесших транс-
плантацию органов и находящихся вследствие 
этого на иммунносупрессивной терапии.

19. Заключение

Питание остается очень важной частью жизни 
пациентов с МВ. Разработка правильных подходов 
к питанию была и остается одним из основных 
способов повышения выживаемости и качества 
жизни при этом заболевании.

В обновленном Руководстве ESPEN-ESPGHAN-
ECFS 2024 г. представлены современные представ-
ления в области питания при МВ. В настоящее вре-
мя происходит очередное изменение приоритетов 
в организации нутритивной поддержки пациентов 
с МВ, важное место уделяется индивидуальному 
подходу, что в первую очередь связано с введени-
ем патогенетической терапии МВ модуляторами 
CFTR. Пациенты, не принимающие модуляторы 
CFTR, по-прежнему нуждаются в интенсивных 
усилиях по оптимизации калорийности рациона. 
Для тех, кто принимает модуляторы CFTR, тради-
ционная высокожировая/высококалорийная диета 
при МВ может иметь негативные пищевые послед-
ствия. Клиницисты должны знать о потенциаль-
ных сердечно- сосудистых осложнениях, связанных 
с традиционной высокожировой/высококалорий-
ной диетой при МВ, особенно учитывая увеличе-
ние продолжительности жизни. Именно поэтому 
изменение концепции питания в эру таргетной 
терапии от гиперкалорийной высокожировой ди-
еты ВСЕМ до «здорового питания» становится ос-
новной рекомендацией обновленного Руководства.

В отечественных рекомендациях по питанию 
больных с МВ, сформулированных в Клинических 
рекомендациях 2021 г. [80], представлен традици-
онный «классический» подход («Legacy CF diet»), 
предусматривающий назначение высокоэнергети-
ческой (120–150% по сравнению с нормативами для 
здоровых сверстников) и высокожировой (30–40% 
энергетической потребности) диеты всем пациен-
там. Это можно объяснить следующими факторами:
• Начиная c 2021 г., дети с распространенными 

мутациями в РФ начали получать лечение мо-
дуляторами CFTR; всего такое лечение сегодня 
получают более 1700 детей. Однако, к настояще-
му времени еще не проанализировано влияние 
лечения таргетными препаратами на нутритив-
ный статус пациентов в РФ.

• До настоящего времени недостаточность пита-
ния является достаточно серьезной проблемой 
для пациентов с МВ в РФ. Так, согласно отече-
ственному Регистру 2021 г. [5], 45,2% детей имели 
перцентиль ИМТ ниже 25 и 39,2% взрослых – 
ИМТ ниже 18,5кг/м2. Но в Регистре не предусмо-
трена опция отражения возможной частоты 
избыточного питания и ожирения у пациентов.

В отечественных клинических рекомендациях 
[80], предлагается оценка нутритивного статуса 
только по традиционным антропометрическим 
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показателям (вес, рост, в виде перцентильных по-
казателей для детей и абсолютного значения ИМТ 
для взрослых), не предусмотрены методы оценки 
состава тела и не отражено влияние избыточной 
массы тела, ожирения и т. н. «ожирения с нор-
мальным ИМТ», т. е. дефицита безжировой массы 
тела на легочную функцию и течение МВ в целом, 
хотя ряд отечественных исследований указывает 
на это [15].

В отечественных клинических рекомендациях 
приведена доступная и понятная информация о ре-
комендуемых дозах жирорастворимых витаминов 
для пациентов с МВ; однако, учитывая возмож-
ные изменения потребностей в жирораствори-
мых витаминах под влиянием таргетной терапии, 
необходимо предусмотреть возможность инди-
видуального подбора дозировок, для чего должна 
быть регламентирована кратность мониторинга 
в сыворотке (1 раз в 3–6 мес.).

При обновлении отечественных клинических 
рекомендаций будет необходимо уделить вни-
мание вопросам питания пациентов при ассо-
циированных сахарном диабете, болезни печени, 

нарушениях минеральной плотности костей, пита-
нию беременных и кормящих женщин, нутритив-
ной подготовке и питанию после трансплантации 
легких и печени.

В эпоху применения модуляторов CFTR необхо-
димы дальнейшие исследования для более точного 
определения оптимального ведения пациентов 
с МВ во многих областях, включая составление 
диеты, мониторинг/добавление витаминов, по-
требности в натрии, коррекцию функции подже-
лудочной железы, коррекцию избыточного веса 
и ожирения и др.

Медицинским сотрудникам, специализиру-
ющимся в области муковисцидоза в Российской 
Федерации, решения по диагностике нарушений 
нутритивного статуса и определению тактики 
нутритивной поддержки пациентов с МВ долж-
ны приниматься с учетом данного обновленного 
«Руководства ESPEN-ESPGHAN-ECFS по питанию 
и поддержанию физического статуса пациентов 
с МВ» от 2024 года, с учетом особенностей клинико- 
эпидемиологической и экономической ситуации 
в нашей стране.

Сокращения:

ECFS — Европейское общество по борьбе с муковисцидозом
ESPEN — Европейское общество клинического питания и метаболизма
ESPGHAN — Европейское общество детской гастроэнтерологии, гепатологии и питания
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