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РЕЗЮМЕ. Муковисцидоз — наследственное полиорганное заболевание, имеющее тяжелое течение, при 
котором продолжительность и качество жизни больных детей напрямую связаны с их нутритивным ста-
тусом. Высокая частота недостаточности питания является актуальной проблемой при муковисцидозе, 
так как в результате нарушения физического развития страдает функция легких, снижается качество и 
продолжительность жизни. В обзоре подробно рассмотрены этиология  и особенности формирования де-
фицита питания у детей с муковисцидозом. Основными причинами дефицита питания считаются синдром 
мальабсорбции в результате недостаточности экзокринной функции поджелудочной железы и высокие 
энергетические потребности вследствие хронического легочного воспаления, которые усугубляются вос-
палительным процессом и избыточным ростом бактерий в кишечнике, низкой секрецией бикарбоната в 
желудке, нарушением функции печени и метаболическими проблемами. Подчеркивается необходимость 
регулярных оценок нутритивного статуса, независимо от возраста пациентов, с использованием не только 
индекса массы тела, но и анализа состава тела и степени минерализации костной ткани. Профилактику 
нарушений питания у детей с муковисцидозом начинают с лечения панкреатической недостаточности. 
В статье представлены особенности дозирования ферментных препаратов, возможные причины неэф-
фективности и осложнения терапии. Даны диетологические рекомендации по ведению пациентов с муко-
висцидозом в зависимости от физического статуса и возраста, а также приведены показания и описаны 
возможности применения агрессивных методов нутритивной поддержки.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: муковисцидоз, нутритивный статус, заместительная ферментная терапия, дети, 
питание
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ABSTRACT.  Cystic fibrosis is a hereditary multiple organ disease with a severe course, in which the duration and 
quality of life of sick children is directly related to their nutritional status. The high incidence of malnutrition is 
an urgent problem in cystic fibrosis, as lung function suffers as a result of impaired physical development, and 
the quality and duration of life decrease. The review examines in detail the etiology and features of the formation 
of nutritional deficiency in children with cystic fibrosis. The main causes of nutritional deficiency are considered 
to be malabsorption syndrome as a result of insufficient exocrine function of the pancreas and high energy 
requirements due to chronic pulmonary inflammation, which are aggravated by the inflammatory process and 
excessive growth of bacteria in the intestine, low bicarbonate secretion in the stomach, impaired liver function 
and metabolic problems. The need for regular assessments of nutritional status, regardless of the age of patients, 
is emphasized using not only body mass index, but also an analysis of body composition and the degree of bone 
mineralization. The prevention of nutritional disorders in children with cystic fibrosis begins with the treatment 
of pancreatic insufficiency, the features of the dosage of enzyme preparations, possible causes of inefficiency 
and complications of therapy are presented. Dietary recommendations are given for the management of patients 
with cystic fibrosis, depending on their physical status and age. Indications and possibilities of using aggressive 
methods of nutritional support are presented.

KEYWORDS: cystic fibrosis, nutritional status, enzyme replacement therapy, children, nutrition
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Муковисцидоз — наследственная полиорганная 
патология, обусловленная мутацией гена муковис-
цидозного трансмембранного регулятора прово-
димости (МВТР), характеризующаяся поражением 
экзокринных желез жизненно важных органов и 
систем и имеющая обычно тяжелое течение и не-
благоприятный прогноз [1]. В России частота муко-
висцидоза составляет 1:9000 новорожденных [2]. 
Ген МВТР контролирует структуру и функцию белка, 
который является хлоридным каналом, локализу-
ется в апикальной части мембраны эпителиальных 
клеток выводных протоков желез внешней секре-
ции (потовых, слюнных, желез в бронхах, поджелу-
дочной железе, кишечнике, урогенитальном трак-
те) и регулирует транспорт электролитов (главным 
образом хлора) между этими клетками и межкле-
точной жидкостью. При затруднении прохождения 
хлора через клеточную мембрану увеличивается 
реабсорбция натрия железистыми клетками, на-
рушается электрический потенциал просвета, что 
вызывает изменение электролитного состава и де-
гидратацию секрета экзокринных желез. В резуль-
тате выделяемый секрет становится очень густым 
и вязким, при этом страдают верхние и нижние 
дыхательные пути, желудочно-кишечный тракт, 
печень, поджелудочная железа, мочеполовая си-
стема [1]. Канал МВТР также участвует в регуляции 
транспорта ионов калия и кальция в тканях легких 
и желудочно-кишечного тракта [1, 3, 4]. 

орошо известно, что муковисцидоз связан с 
низким нутритивным статусом вследствие наруше-
ния поступления питательных веществ и энергии, 
а также высоких энергетических потребностей [1, 
5–7]. Основная причина — мальабсорбция, которая 
обусловлена недостаточным поступлением пан-
креатических ферментов в просвет кишечника в 
результате нарушения экзокринной функции под-
желудочной железы. Панкреатическая недостаточ-
ность (ПН) наблюдается у 85–90% пациентов с МВ 
и диагностируется по низкому (<200 мкг/г) содер-
жанию эластазы-1 в кале [3, 8, 10]. ПН развивается 
в раннем возрасте и является основной причиной 
отставания в физическом развитии на первом году 
жизни, когда из-за недостатка липазы до 80% по-
ступающих в организм жиров выводятся со стулом 
[6, 10, 11]. В случаях, когда изначально функция 
поджелудочной железы сохранена, ПН развивает-
ся позднее, как следствие прогрессирования бо-
лезни. При муковисцидозе нарушения пищеваре-
ния усугуб ляются воспалительным процессом в 
кишечнике, избыточным ростом бактерий в тонкой 
кишке, недостаточной секрецией бикарбоната в 

желудке, нарушением функции печени [1, 11]. Энер-
гетические потребности детей, страдающих МВ, 
значительно выше, чем у здоровых детей, что объ-
ясняется хроническим воспалительным процессом 
в респираторной системе. Стресс и невыполнение 
медицинских рекомендаций могут усиливать дефи-
цит питания [3, 8, 9]. У детей с МВ часто наблюдается 
снижение аппетита, связанное с воспалительными 
процессами, дискомфортом вследствие нарушения 
работы желудочного-кишечного тракта (гастроэзо-
фагеальный рефлюкс, запор, синдром дистальной 
интестинальной обструкции, избыточный рост бак-
терий) и побочными эффектами лекарств [8, 12, 13]. 

По мере прогрессирования МВ у детей старше-
го возраста и взрослых возникают различные ме-
таболические осложнения, которые увеличивают 
дефицит питательных веществ, что еще сильнее 
ухудшает нутритивный статус и увеличивает риск 
смерти [14, 15, 18]. Сахарный диабет, ассоцииро-
ванный с МВ, провоцирует и усиливает недостаточ-
ность питания за счет уменьшения анаболических 
эффектов инсулина [3, 8, 9]. Стеатоз печени при МВ 
связан с дефицитом жирорастворимых витаминов, 
жирных кислот и кальция [1, 3]. Это ухудшает недо-
статочность питания в целом и вносит свой вклад 
в другие нарушения, такие как остеопения и остео-
пороз [1, 3, 12]. Низкий нутритивный статус влияет 
на функцию дыхательной мускулатуры, снижает 
толерантность к физическим нагрузкам и ухудшает 
иммунитет [13, 14]. В результате нарушения физи-
ческого развития страдает функция легких, каче-
ство жизни снижается, а продолжительность ее 
сокращается [14]. Неблагоприятные последствия 
недостаточности питания являются основанием 
для ранней и агрессивной диетотерапии, которая 
должна начинаться в раннем детстве и продол-
жаться пожизненно [3, 6, 10]. Вне зависимости от 
возраста пациентов для улучшения исходов забо-
левания необходимы регулярные оценки нутритив-
ного статуса. Контролировать физическое развитие 
детей с МВ необходимо в возрасте до 1 года при на-
личии отклонений в нутритивном статусе 1–2 раза 
в неделю, при нормальном питании ежемесячно 
при каждом визите к врачу, старшим детям и под-
росткам — каждые 3�месяца, взрослым — каждые 
3–6 месяцев [3, 5, 13]. 

Для оценки физического развития использует-
ся соматометрический (антропометрический) ме-
тод: масса тела, рост и индекс массы тела (ИМТ), 
которые у детей рассчитывают в соответствии с 
возрастом и полом по центильным таблицам или 
перцентилям/Z-скор (SD) по программам WHO-
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Anthro, WHO-AnthroPlus [16]. Питание младенцев и 
детей, страдающих МВ, считается достаточным, 
если их показатели физического развития не от-
личаются от нормативных показателей для попу-
ляции здоровых сверстников. Младенцам и детям 
младшего возраста к двум годам жизни необходи-
мо достичь показателей массы и длины тела, соот-
ветствующих 50-му перцентилю здоровой популя-
ции сверстников. Для детей старшего возраста и 
подростков (от 2 до 18 лет) целевым показателем 
является ИМТ, соответствующий как минимум 
50-му перцентилю здоровой популяции [3, 5, 13]. 
При показателях Z-score по ИМТ от –1 до –2 (<50, 
≥10 перцентиль) следует диагностировать сред-
нетяжелую недостаточность питания, а при >–2 
(<10�перцентиль) — тяжелую недостаточность пита-
ния. У взрослых тяжесть недостаточности питания 
рекомендуется оценивать по показателям ИМТ: ИМТ 
15–17 кг/м2 соответствует недостаточности питания 
средней степени тяжести, ИМТ менее 15 кг/м2�— тя-
желой степени недостаточности питания [5, 12]. Для 
пациентов младше 20 лет, чей рост больше, чем на 
одно стандартное отклонение отличается (в�сторо-
ну уменьшения) от соответствующего по возрасту 
и полу значения для здоровых, Z-показатель ИМТ 
необходимо корректировать по росту или возрасту, 
соответствующему фактическому росту. Это позво-
ляет избежать завышенных результатов при оцен-
ке дефицита ИМТ у пациентов с низким ростом [8, 
13]. В то же время ИМТ не позволяет полноценно 
оценить нутритивный статус детей с МВ, так как он 
не дает представление о составе тела, в частности, 
соотношении жировой и тощей массы тела [17, 18]. 
Безжировая масса тела и степень минерализации 
костей являются более чувствительными индика-
торами дефицита питательных веществ, чем ИМТ. 
Низкие значения этих показателей считаются пре-
дикторами нарушения функции легких как у детей, 
так и у взрослых с МВ. Нормальный ИМТ (Z-score 
(SD) близкий к 0) может быть у ребенка с повышен-
ной жировой массой тела и низкой безжировой мас-
сой, которая включает мышцы, кости и внутренние 
органы (термин «ожирение с нормальным ИМТ») 
[19–21]. Это особенно актуально в настоящее вре-
мя, так как использование таргетной терапии для 
лечения МВ позволяет пациентам существенно 
увеличивать массу тела. Установлено, что высокая 
жировая масса тела (соответственно, низкая без-
жировая масса тела) ухудшает прогноз МВ [13, 20]. 

Состав тела можно оценить с помощью различ-
ных методов. В настоящее время с этой целью ши-
роко применяется биоимпедансометрия, которая 

позволяет оценить долю жировой и тощей массы, 
пониженные значения которых указывают на низ-
кий статус питания, а также активную клеточную 
массу (низкие значения этого показателя указыва-
ют на дефицит белка и двигательной активности). 
Данный метод позволяет оценить долю скелетно-
мышечной массы (%) в тощей массе, что важно для 
определения уровня работоспособности и возмож-
ности заниматься физическими упражнениями с 
целью улучшения эвакуации мокроты [20]. 

Другим важным показателем нутритивного 
статуса является оценка минеральной плотности 
кости. При муковисцидозе всем пациентам стар-
ше 8–10 лет показано проведение DXA (денсито-
метрии) с интервалом в 1–5 лет, в зависимости от 
возраста пациента, результатов предшествующих 
исследований и факторов риска (например, отсут-
ствие физической активности, терапия глюкокорти-
коидами) [3, 9, 22, 23]. К биохимическим маркерам, 
характеризующим нутритивный статус, относятся 
общий анализ крови, содержание железа, уровень 
жирорастворимых витаминов в плазме крови, сы-
вороточные показатели функции печени и уровень 
электролитов [3, 13]. 

Профилактику нарушений питания у детей с МВ 
начинают с лечения панкреатической недостаточ-
ности (ПН) [7]. Заместительная терапия панкреа-
тическими ферментами (ЗТПФ) жизненно необ-
ходима для поддержания адекватного питания у 
пациентов с ПН. Панкреатические ферменты (ПФ) 
назначаются внутрь в виде таблеток, покрытых ки-
шечнорастворимой оболочкой, или в виде микро-
сфер, что предотвращает их инактивацию кислотой 
желудочного сока и обеспечивает их доставку в 
двенадцатиперстную кишку. В нашей стране пре-
имущественно используются минимикро сферы, 
покрытые кишечно-растворимой оболочкой без 
метакриновой кислоты, которые считаются более 
эффективными, чем таблетки с кишечно-раство-
римой оболочкой [24, 25]. ЗТПФ назначают всем 
пациентам, имеющим низкую концентрацию пан-
креатической эластазы-1 в кале (<200 мкг/г). Для 
маленьких детей капсулы, содержащие миними-
кросферы, вскрывают, делят содержимое и дают 
с ложки с молоком, водой или яблочным пюре до 
или в начале кормления. Минимикросферы нельзя 
дробить, нельзя смешивать со всем объемом пищи 
(например, с молочной смесью в бутылочке). Необ-
ходимо тщательно контролировать, не остались ли 
микрокапсулы в полости рта. Подбор доз панкреа-
тических ферментов традиционно проводится эм-
пирически. У большинства пациен тов доза должна 
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быть меньше или не превышать 10 000 ЕД по липазе 
на 1 кг массы тела в сутки или 4000 ЕД на 1 г потреб-
ленного жира. Начальная доза обычно составляет 
1000 ЕД/кг по липазе на каждый прием пищи для 
детей младше 4 лет и 500 ЕД/кг по липазе во время 
приема пищи для детей старше 4 лет и взрослых, в 
дальнейшем доза может постепенно повышаться 
до исчезновения симптомов стеатореи. Новорож-
денным на каждые 120 мл питания (смесь или жен-
ское молоко) стартовая доза рассчитывается как 
2500–3333 ЕД липазы (1/4–1/3 капсулы препарата 
с активностью 10 000 ЕД липазы в капсуле) [3, 5, 26, 
27]. Показателями адекватной дозы ферментных 
препаратов являются улучшение прибавки массы 
тела детей, уменьшение объема стула, его часто-
ты, исчезновение болей в животе. Лабораторные 
показатели — уменьшение степени стеатореи, что 
контролируется с помощью копрограммы (количе-
ство нейтрального жира) [3, 9, 28]. Исследование, 
проведенное в центрах муковисцидоза, продемон-
стрировало отсутствие единого подхода к назначе-
нию заместительной ферментной терапии, в� раз-
ных странах дозы панкреатических ферментов 
значительно различались, а адекватная доза для 
младенцев до сих пор остается неизвестной [29]. 
В исследовании Е.И. Кондратьевой и соавт. (2018) 
установлено, что доза ферментов, рассчитанная 
эмпирически, в 95% случаев не совпадает с дозой, 
рассчитанной на содержание жира в пище, и для 
оптимальной дозировки необходим персонализи-
рованный подбор панкреатических ферментов с 
учетом фактического потребления жира на каждый 
прием пищи [28]. 

У ряда пациентов, особенно при белково-энер-
гетической недостаточности и других состояни-
ях, может понадобиться доза панкреатина более 
10�000�ЕД по липазе на 1 кг массы тела в сутки или 
4000 ЕД на 1 г потребленного жира. Потребность 
значительного увеличения доз ферментов или их 
неэффективность может быть связана с повышен-
ной кислотностью желудочного сока и недостаточ-
ным ощелачиванием химуса в двенадцатиперстной 
кишке. Эффективность ферментной терапии может 
быть повышена на фоне применения ингибиторов 
протонной помпы, что предотвращает разрушение 
липазы желудочным соком [8, 10]. Недостаточная 
эффективность ЗТПФ также может быть связана 
с гастроэзофагеальным рефлюксом, воспалитель-
ными заболеваниями кишечника, избыточным 
бактериальным ростом в кишечнике, холестазом, 
паразитарной инвазией, лактазной недостаточно-
стью [30]. Побочными эффектами заместительной 

ферментной терапии являются раздражение сли-
зистой оболочки ротовой полости при разжевы-
вании или удержании во рту кислотоустойчивых 
микрогранул, перианальное раздражение при 
выделении со стулом большого количества фер-
ментов при ускоренном интестинальном транзите 
или слишком больших дозах, тяжелые запоры при 
дефиците жира в питании и больших дозах фер-
ментов [28, 29]. Осложнением, связанным с дози-
ровкой ферментной терапии, считается синдром 
дистальной интестинальной обструкции (СДИО). 
Предполагается, что несоблюдение пациентами 
режима приема панкреатических ферментов мо-
жет приводить к развитию эпизодов СДИО [31]. 
Серьезным осложнением, связанным с приемом 
больших доз панкреатических ферментов (более 
10 000 ЕД/кг), является фиброзная колонопатия. 
Точная причина развития этого осложнения не 
установлена, предполагается связь с химически-
ми компонентами кислотоустойчивого покрытия 
капсул [3, 5, 28].

Диетотерапия составляет важную часть ком-
плексной терапии при МВ и подразумевает вы-
сококалорийное, с высоким содержанием белка, 
неограниченное по жиру питание, с адекватной 
ферментной заместительной терапией (у больных с 
панкреатической недостаточностью) [7]. Все паци-
енты с МВ должны потреблять в сутки увеличенное 
количество калорий по сравнению со здоровыми 
детьми. С целью поддержания хорошего нутритив-
ного статуса суточная калорийность увеличивается 
до 120–150–200%, потребление белка составляет 
20%, жира 35–40% и углеводов 40–45% от суточного 
калоража (табл. 1). Учитывая повышенные энерге-
тические потребности вследствие катаболических 
процессов при хроническом воспалении и дефи-
ците массы тела, калорийность суточного рациона 
пациентам с муковисцидозом рассчитывается не 
на фактический, а на долженствующий вес [5]. При 
тяжелой дыхательной недостаточности 50–60% не-
белковых калорий должно приходиться на жиры 
(имеют наименьший дыхательный коэффициент�— 
0,7) [3, 5]. Согласно отечественным рекомендаци-
ям, в повседневной практике при расчете допол-
нительных калорий рекомендуется пользоваться 
следующими ориентирами: 1–2 года — 200 ккал; 
3–5 лет — 400 ккал; 6–11 лет — 600 ккал, старше 
12�лет и взрослые — 800 ккал в сутки [3, 5]. 

Показанием к дополнительному питанию спе-
циализированными высококалорийными смесями 
является любое снижение нормальных (возраст-
ных) прибавок массы тела/роста и ИМТ (табл. 2). 
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Таблица 1. Потребности в энергии и белке у больных с муковисцидозом в зависимости от возраста [5]

Table 1 . Energy and protein requirements in cystic fi brosis patients by age [5]

Возраст / Age Белок, г/кг в сутки / 
Protein, g/kg per day

Энергия, ккал/кг в сутки / Energy, kcal/kg per day

минимальная / minimal максимальная / maximum

0–1 год / year
Здоровые дети / 
Healthy children [17]

3–4 (до 6)
2–2,5

130
110

200
115

1–3 года / year 4–3 90–100 150

3–10 лет / year 3–2,5 70–80 100

11–14 лет / year 2,5–1,5 45–70 90

Таблица 2. Диетологические рекомендации по ведению пациентов с муковисцидозом в зависимости от физиче-
ского статуса [5, 13]

Table 2. Dietary guidelines for the management of cystic fi brosis patients according to physical status [5, 13]

Дети до 2 лет / 
Children under 2 years old

Дети 2–18 лет / 
Children 2–18 years old

Взрослые / Adults Состояние питания / 
Nutritional status

Масса и длина 
≥50-го перцентиля / 
Weight and length 
50th percentile

ИМТ ≥50-го перцентиля / 
BMI 50th percentile

ИМТ 18,5–22,0 кг/м2 
для женщин
18,5–23,0 (кг/м2) для муж-
чин / 
BMI 18.5–22.0 kg/m2 
for women
18.5–23.0 kg/m2 for men

Нормальное состояние 
питания.
Профилактическое 
консультирование 
по вопросам питания / 
Normal nutritional status.
Preventive nutritional 
counseling

Масса и длина <50, 
≥10-го пе р центиля / 
Weight 
and length <50, 
≥10 percentile

ИМТ <50, ≥10 перцентиля.
Потеря или отсутствие 
прибавки веса в преды-
дущие 2–4 месяца / 
BMI <50, ≥10th 
percentile.
Loss or no weight gain in 
the previous 2–4 months

ИМТ <18,5 кг/м2 или сни-
жение массы тела на 5% 
менее чем за 2 месяца / 
BMI <18.5 kg/m2 or 5% 
body weight loss in less than 
2 months

Нарушение нутритивно-
го статуса: коррекция 
диеты и добавление 
продуктов энтерального 
питания / 
Nutritional status 
disorder: dietary 
correction and addition 
of enteral nutrition 
products

Масса и длина <10-го 
перцентиля / 
Weight and length <10 per-
centile

ИМТ <10 перцентиля.
Потеря <3 и >2 перцен-
тилей массы тела и за-
держка роста с момента 
последнего посещения / 
BMI <10th percentile.
Loss of <3rd and >2nd 
percentile body weight 
and growth failure since 
last visit

ИМТ стойко <18,5 кг/м2 
или снижение ИМТ более 
чем на 5% за 2 прошедших 
месяца / 
BMI persistently <18.5 kg/m2 
or a decrease in BMI of 
more than 5% over the past 
2 months

Нарушение нутритив-
ного статуса тяжелой 
степени. Агрессивное 
питание / 
Severe nutritional status 
disorder. Aggressive 
nutrition

Примечание: ИМТ — индекс массы тела.
Note: BMI — body mass index.

Основной принцип диетотерапии при МВ — ак-
тивный подход к питанию в любом возрасте. Де-
тям с МВ старше года рекомендуется включать в 
рацион высокобелковые продукты (яйца, рыба, 
творог, сыр) не реже 3 раз в день, молоко и кисло-
молочные продукты — не менее 500–800 мл в день. 

В качестве дополнительного источника белка ис-
пользуются лечебные смеси на основе цельного 
молочного белка, при их неэффективности — ги-
дролизованного молочного белка с повышенным 
или нормальным содержанием белка, которые 
назначаются по 150–200–250 мл 1–3 раза в день 
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в качестве перекуса. К высококалорийным относят-
ся смеси, содержащие более 70 ккал/100 мл для де-
тей до 1�года, от 100 до 150 ккал — для детей 1–6�лет; 
от�150 до 200 ккал — для детей старше 7�лет и взрос-
лых [3, 5, 9]. Объем дополнительного питания опре-
деляется степенью нутритивной недостаточности и 
аппетитом [9, 14, 28, 32]. Дополнительное питание 
не должно заменять основной прием пищи, необ-
ходимо обращать внимание на количество и время 
приема пищевых добавок [13, 33]. 

Для детей с МВ жизненно важно высокое потреб-
ление качественных жиров, возможность этого 
обеспечивается адекватной заместительной фер-
ментной терапией [7]. Диета должна быть богата 
жирами, имеющими в составе большое количество 
полиненасыщенных жирных кислот: омега-6 (куку-
рузное, подсолнечное масло) и омега-3 (льняное 
масло, жир морских рыб) и жирных кислот, богатых 
природным витамином E [3, 28, 34]. При выражен-
ной степени белково-энергетической недостаточ-
ности, невозможности компенсировать стеаторею 
с помощью ферментов, возникновении осложне-
ний (выпадение прямой кишки) применяется обо-
гащение жирового компонента рациона смесями 
с высоким содержанием среднецепочечных три-
глицеридов (СЦТ), модульными жировыми сме-
сями (эмульсии), которые имеют в своем составе 
только СЦТ, или специальными препаратами СЦТ. 
Растительные масла, содержащие в составе СЦТ 
(кокосовое и пальмовое масла), легко всасывают-
ся непосредственно в сосуды системы воротной 
вены и поэтому являются легкодоступными источ-
никами энергии для больных с МВ. В�то же время 
избыточное потребление СЦТ, которые относятся 
к насыщенным жирам, усиливает кетогенные про-
цессы [3, 9, 13, 27]. Увеличение потребления жиров 
не должно происходить за счет увеличения потреб-
ления кулинарных насыщенных жиров и трансжир-
ных кислот, что может привести к увеличению ри-
ска сердечно-сосудистых заболеваний [34]. 

Основная часть углеводов в рационе больных 
МВ должна быть представлена продуктами с не-
высоким гликемическим индексом — крахмалами 
и мальтодекстринами зерновых. Для переварива-
ния мальтодекстринов не требуется панкреатиче-
ская амилаза, они имеют низкую осмолярность, 
что позволяет увеличить калорийность, не увели-
чивая осмотическую нагрузку на кишку. Для рас-
щепления крахмала требуется панкреатическая 
амилаза, нерасщепленный крахмал приводит к по-
вышенному газообразованию и вздутию в кишеч-
нике. В питании детей с МВ простые углеводы не 

ограничиваются, но с учетом риска возникновения 
ассоциированного с МВ сахарного диабета их упо-
требляют после основных приемов пищи во избе-
жание резких колебаний уровня сахара в крови [3, 
5, 28].

Установлено, что лактазная недостаточность 
нередко сочетается с МВ, особенно у детей, опе-
рированных по поводу мекониального илеуса или 
синдрома дистальной интестинальной обструкции 
(СДИО), наличие специфических симптомов при 
употреблении молочных продуктов требует исклю-
чения дефицита лактазы [35]. При подтверждении 
лактазной недостаточности детям на грудном 
вскармливании используют добавки, содержащие 
фермент лактазу, при смешанном или искусствен-
ном вскармливании — низколактозные или без-
лактозные смеси на основе глубокого гидролиза 
белка [27]. Детям старше года показаны полуэле-
ментные безлактозные смеси для энтерального 
питания, которые содержат углеводный компо-
нент в виде мальтодекстринов [3, 9, 28]. В рационе 
детей с МВ должны быть продукты, богатые пище-
выми волокнами, в то же время ограничивается 
пища, богатая грубой клетчаткой [28, 32].

У пациентов с МВ имеется повышенная потреб-
ность в натрии, хлоре, кальции и железе вследствие 
повышенного потоотделения, нарушения всасы-
вания в кишечнике и хронического воспаления [3, 
13]. Всем детям рекомендовано подсаливать пищу 
с целью коррекции натрия и хлора, причем потреб-
ность в соли увеличивается в зависимости от тем-
пературы окружающей среды [5, 36]. 

Дефицит кальция, необходимого для здоровья 
костей, может возникнуть у больных с МВ в свя-
зи с недостатком витамина D, а также вследствие 
нарушения всасывания в кишечнике при недоста-
точно скорректированной ПН. Повысить содержа-
ние кальция в пище возможно за счет увеличения 
в рационе молочных продуктов, например сыра. 
Больные МВ должны дополнительно ежеднев-
но получать кальций: 400–800 мг — дети; 800–
1200 мг — подростки и взрослые [3, 5, 28]. 

Для пациентов с МВ характерен дефицит же-
леза и развитие железодефицитной анемии, при 
обнаружении признаков анемии в анализе крови, 
до�начала лечения, необходимо дифференцировать 
железодефицитную анемию и анемию, связанную с 
хроническим воспалением [6, 13]. При задержке ро-
ста, повышенной чувствительности к инфекциям, 
задержке полового развития, заболеваниях глаз, 
анорексии у детей с МВ необходимо исключать де-
фицит цинка [13, 37]. 
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У пациентов с МВ с панкреатической недоста-
точностью и у части больных с сохранной функцией 
поджелудочной железы развивается дефицит жи-
рорастворимых витаминов�[5, 9, 13]. Рекомендуется 
проводить мониторинг уровней жирорастворимых 
витаминов (A, E, D, K) в сыворотке крови всем па-
циентам с МВ, по показаниям, с целью своевремен-
ного выявления их недостаточности и адекватной 
коррекции терапии [5, 28]. Дозы жирорастворимых 
витаминов превышают физиологическую потреб-
ность и профилактические дозы, используемые у 
здоровых детей [5, 36]. Витаминные добавки, содер-
жащие жирорастворимые витамины, принимают 
вместе с пищей, богатой жирами, и с ферментами 
для улучшения их всасывания. Считается, что де-
фицит водорастворимых витаминов у детей с МВ 
встречается редко [3, 5, 28]. Обычно водораство-
римые витамины назначаются больным МВ в обыч-
ных профилактических дозах, рекомендуемых здо-
ровым лицам соответствующего возраста. Дефицит 
витамина В12 может возникнуть у пациентов, опери-
рованных по поводу мекониального илеуса [28, 38]. 
Водорастворимые витамины принимают в виде по-
ливитаминных комплексов без микроэлементов [3]. 

Для детей раннего возраста рекомендуется ис-
ключительно грудное вскармливание с добавкой 
панкреатических ферментов. Известно, что груд-
ное вскармливание ассоциировано с лучшей легоч-
ной функцией и более низкой частотой инфекций 
по сравнению с искусственным [3, 13, 28]. Грудное 
вскармливание позволяет обеспечить ребенка ши-
роким спектром защитных факторов и биологиче-
ски активных веществ, а также липазой, но содер-
жание белка в женском молоке низкое (0,9–1,1 г на 
100 мл), а у детей с МВ до 50% белка может терять-
ся со стулом [39–41]. При недостаточных весовых 
прибавках у детей грудного возраста рекомендует-
ся добавлять до 5 г сухой смеси на основе гидро-
лизата белка с СЦТ в каждые 100 мл материнского 
молока [27]. Новорожденные и дети первых меся-
цев жизни, которые не могут самостоятельно полу-
чать необходимый объем молока из груди матери 
ввиду тяжести состояния (общая слабость, одыш-
ка, сердечно-легочная недостаточность), должны 
получать сцеженное нативное материнское молоко 
из бутылочки или через назогастральный зонд. При 
смешанном/искусственном вскармливании дети с 
нормальными темпами физического развития, от-
сутствием диспепсических жалоб и стеатореи при 
адекватных дозах панкреатических ферментов 
могут получать обычные адаптированные молоч-
ные смеси. При этом рекомендуется выбирать сме-

си с более высоким содержанием белка (1,1–1,3 г 
на 100 мл) и жира (не менее 3,5 г/100 мл) [31, 39]. 
При развитии недостаточности питания, а также 
сохранении стеатореи на фоне адекватных доз 
ферментов используют смеси для маловесных и не-
доношенных детей, которые отличаются высоким 
содержанием белка и имеют в составе жирового 
компонента среднецепочечные триглицериды, что 
позволяет улучшить утилизацию жира, не увеличи-
вая дозировку ферментов. Белковый компонент 
смеси может быть представлен либо цельным 
молочным белком, либо гидролизатом белка. При 
кормлении детей первых месяцев жизни с белко-
во-энергетической недостаточностью II–III степени, 
при зондовом питании, у�детей с аллергией к бел-
кам коровьего молока используют смеси на основе 
глубоких гидролизатов белка, имеющие в составе 
жирового компонента СЦТ и липиды с высоким со-
держанием эссенциальных (полиненасыщенных) 
жирных кислот [26, 27, 41]. Детям, которые полу-
чают антибактериальную терапию, рекомендуется 
заменить часть объема молочной смеси (1/3) на 
адаптированный кисломолочный продукт или сме-
си с пробиотиками. 

Прикорм обычно вводится в возрасте 4–5 меся-
цев, при низкой прибавке массы тела детям с МВ 
по индивидуальным показаниям прикорм может 
быть введен и раньше [5, 26, 28, 41]. Рекомендуется 
всегда вводить энергетически богатые продукты 
прикорма (каши на специализированных смесях, 
с сахаром и сливочным маслом, овощные пюре с 
растительным маслом и мясное пюре, творог 5% 
жирности, желток). Первым прикормом может 
быть и мясо, как источник, богатый железом и 
цинком. Следует использовать высококалорийные 
продукты прикорма, обогащенные витаминно-ми-
неральным комплексом: детские молочные каши, 
овощные пюре с добавлением мяса промышленно-
го производства. Дополнительное количество по-
варенной соли в день ориентировочно составляет 
1/8 чайной ложки (0,6–0,7 г) для ребенка первого 
полугодия и 1/4 чайной ложки (1,25 г) для ребенка 
6–12 месяцев [3, 9, 27, 41]. На первом году жизни 
рекомендуется не уменьшать частоту кормлений, 
сохраняя 6-разовое питание, что формирует пра-
вильное пищевое поведение в дальнейшей жизни. 
Неадаптированные молочные продукты (кефир, 
натуральный йогурт), как и здоровым детям, можно 
вводить с возраста 8 месяцев в объеме 200 мл [5, 41]. 

У детей дошкольного и школьного возраста пи-
тание должно быть регулярным — 6 раз в день: три 
основных приема пищи (завтрак, обед, ужин) и три 
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дополнительных перекуса (2-й завтрак, полдник и 
на ночь). Каждый основной прием пищи должен 
содержать блюда с качественными животными 
белками (мясо, субпродукты, рыбу, яйца или молоч-
ные продукты — сыр, творог), качественные жиры, 
сложные углеводы (крупы, хлеб, овощи). Допол-
нительные приемы пищи (перекусы: 2-й завтрак, 
полдник, перед сном) должны состоять из кисло-
молочных продуктов, творога, фруктов, выпечки 
и умеренного количества сладостей. Необходимо 
помнить о диетологической профилактике патоло-
гии печени и сахарного диабета, ассоциированных 
с МВ. В�этой связи важно оценивать качественный 
состав жиров, входящих в рацион. Пациентам с 
МВ рекомендуется ежедневно употреблять как ос-
новной источник кальция и высококачественного 
белка необезжиренные молоко, творог, сыр, кисло-
молочные продукты, обогащенные живыми штам-
мами пробиотиков (бифидобактерий и лактобакте-
рий), йогурты короткого срока хранения, биокефир. 
С целью обогащения рациона омега-3 жирными 
кислотами рекомендовано использовать слабосо-
леную (не копченую) жирную морскую рыбу: сельдь, 
семгу, форель и другие лососевые, икру 3–4�раза в 
неделю в качестве закуски [3, 5, 9, 28]. Из�питания 
пациентов с МВ исключаются трансжиры, продук-
ты и блюда, осложняющие работу печени и жел-
чевыводящих путей (крепкие бульоны, острые, 
кислые блюда и пряности; продукты, содержащие 
стабилизаторы, красители и консерванты, гото-
вые сухие полуфабрикаты, фастфуд); уменьшается 
количество насыщенных жиров, рафинированных 
простых углеводов (сахар, конфеты), особенно от-
дельно от других приемов пищи, при диспепсиче-
ских явлениях — продукты, усиливающие газообра-
зование в кишечнике [9, 13, 28]. 

Нарушения аппетита часто наблюдаются у де-
тей с МВ, обычно дети неохотно пробуют новые 
продукты и плохо слушают родителей во время 
приема пищи. Неприятие своего внешнего вида и 
пищевые расстройства, типичные для подростков, 
также встречаются у больных с МВ этого возраста. 
Нарушение пищевого поведения угрожает полно-
ценному потреблению калорий у пациентов с муко-
висцидозом. Консультации нутрициолога, обучение 
родителей поведенческим стратегиям и правилам 
питания эффективно помогают в улучшении нутри-
тивного статуса детей с МВ [42–45]. 

Отсутствие прибавки или снижение массы тела 
в течение 6 месяцев, фактическая масса тела ниже 
3-го перцентиля (или Z-score ИМТ/возраст, масса 
тела/возраст, масса тела/рост менее 2-го перцен-

тиля); фактическая масса тела ниже должного зна-
чения на 15% или менее 25-го перцентиля на фоне 
дополнительного питания высококалорийными 
смесями являются показаниями к применению 
агрессивных методов нутритивной поддержки [5, 
9, 13]. К агрессивным методам относятся зондо-
вое энтеральное и парентеральное питание. Ис-
пользование зондового питания способствует уве-
личению веса и улучшению нутритивного статуса 
[46–49]. Зондовое энтеральное питание в виде ноч-
ной гипералиментации проводится через назогас-
тральный зонд или перкутанную гастростому, при 
этом используют смеси для энтерального питания. 
Зондовое питание вводится постепенно по мере 
переносимости в виде медленного (инфузионно-
го) вливания на протяжении ночи или струйного 
(болюсного) вливания днем, или при помощи ком-
бинации этих двух методов. В ночное время необ-
ходимый объем жидкой питательной смеси вводят 
капельно (оптимально — с помощью инфузионного 
насоса) в течение 5–6 часов. Для больных МВ опти-
мальна установка низкопрофильной гастростомы 
(типа MIC-KEY Kimberly-Clark), которая позволяет 
поддерживать активный образ жизни, не мешает 
спортивным занятиям и проведению кинезиотера-
пии. При питании могут использоваться как полу-
элементные смеси (на основе гидролизатов белка), 
так и полимерные (последние предпочтительны 
ввиду относительно низкой осмолярности и стои-
мости). Ночную гипералиментацию начинают с 1/3 
объема смеси, рассчитанной от суточной потреб-
ности в калориях и увеличивают по мере прибавки 
в весе. Объем смеси для ночной гипералимента-
ции не должен снижать аппетит больного в днев-
ное время. Заместительная ферментная терапия у 
пациентов с панкреатической недостаточностью 
проводится мини-микросферическими препарата-
ми панкреатина. До настоящего времени нет опре-
деленных рекомендаций по расчету потребностей 
(ориентировочно от 2000 до 4000 МЕ по липазе на 
1 г жира во вводимой смеси) и режиму введения 
ферментов (в один или два приема в течение инфу-
зии смеси). При болюсном введении может потре-
боваться увеличение дозы ферментов из-за высо-
кой скорости введения жиров, а также добавление 
небольшой дозы инсулина [3, 9, 15, 18]. Паренте-
ральное питание в плановом порядке не использу-
ется как метод нутритивной поддержки пациентам 
с МВ. Парентеральное питание в плановом порядке 
не используется как метод нутритивной поддерж-
ки пациентов с МВ, но может быть необходимо у 
младенцев после резекции кишечника по поводу 
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мекониального илеуса, а также у детей и взрослых 
после операции на органах желудочно-кишечного 
тракта, когда энтеральное питание невозможно. 
Частичное парентеральное питание используется 
у очень ослабленных больных, которым предстоит 
трансплантация легких [3, 5, 14]. 
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