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Резюме
За последние 40 лет наблюдается увеличение среднего возраста выживаемости пациентов с  муковисцидозом (МВ), что объясняется 
достижениями в диагностике и лечении пациентов с этим заболеванием. Этот прогресс также связан с уровнем ухода, предоставляемо-
го в центрах лечения МВ. Целью исследования являлась демонстрация эффективности наблюдения в специализированном отделении / 
центре, оказывающим помощь пациентам с МВ. Материалы и методы. В исследование по регулярному динамическому наблюдению 
и микробиологическому мониторингу включены пациенты с МВ (n = 193; возраст – 0–17,9 года), проживающие в Московской области 
(МО). Показатели сравнивались за период с декабря 2021 по декабрь 2024 г. Для сравнительной характеристики состояния здоровья 
пациентов использовались данные российского Регистра пациентов с МВ за 2021–2023 гг. Результаты. У пациентов с МВ, проживаю-
щих в  МО, отмечено улучшение показателей функции внешнего дыхания: значимо увеличился объем форсированного выдоха 
за 1-ю секунду (M ± SD, %долж.) – с 88,15 ± 20,64 в конце 2021 г. до 93,1 ± 18,7 – в конце 2024 г. (p < 0,00001); показатель форсированной 
жизненной емкости легких (M ± SD, %) увеличился с 93,23 ± 16,40 до 95,4 ± 15,2 соответственно (p < 0,00001). Сроки внутривенной 
терапии при обострениях бронхолегочного процесса снизились с 6,00 ± 12,25 до 1,30 ± 7,16 дня (p < 0,00001). За период 2021–2024 гг. 
число хронически инфицированных Pseudomonas aeruginosa детей с МВ в МО снизилось с 18 до 7,3 % на фоне активного динамического 
наблюдения. Аналогично снизилось число пациентов с рецидивирующим высевом P. aeruginosa – с 17,67 до 6,16 %. Число пациентов, 
у которых обнаружен метициллин-чувствительный золотистый стафилококк (Methicillin-susceptible Staphylococcus aureus – MSSA), увели-
чилось с 76 до 89,2 %. Меньше стало пациентов, у которых обнаружен метициллин-резистентный S. aureus (Methicillin-resistant S. aureus – 
MRSA): в  2021 г. – 8 %, в  2024 г. – 3,14 %. Число пациентов, инфицированных Burkholderia cepacia complex (Bcc), возросло в  2022 г. 
по сравнению с 2021 г., однако в 2024 г. высевов Вcc не выявлено. Число пациентов, инфицированных Achromobacter spp., снизилось 
с 3,03 до 0,52 % за время наблюдения. Заключение. Установлены существенные различия в основных показателях течения заболевания 
у пациентов с МВ при разном уровне оказания медицинской помощи. Наблюдение за пациентами с МВ в специализированных центрах 
дает лучшие результаты по сравнению с лицами, которые не наблюдаются регулярно и не имеют возможности постоянного микробио-
логического мониторинга. Необходимо создание центров МВ по международным стандартам во всех регионах Российской Федерации.
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За последние 40 лет наблюдается увеличение среднего 
возраста выживаемости пациентов с муковисцидо-
зом (МВ), что объясняется достижениями в диагно-
стике и лечении пациентов с этим заболеванием. Этот 
прогресс также связан с уровнем ухода, предостав-
ляемого педиатрами, а теперь и взрослыми врачами 
в центрах лечения МВ. Первые центры МВ были ор-
ганизованы в 1961 г. в США. В 1975 г. организован 
центр МВ в Великобритании (Лидс). Показано, что 
наблюдение в специализированных центрах дает пре-
имущества пациентам с МВ [1, 2]. Общепризнано, что 
результаты у больных, получающих помощь в спе-
циальных центрах МВ, лучше, чем в других местах. 
В центрах МВ сконцентрированы и интегрированы 
знания и навыки в области легочной медицины, га-
строэнтерологии, питания, сестринского ухода, ре-
спираторной терапии, социальной работы и генетики 
для оказания специализированной помощи пациен-
там с МВ с детского до взрослого возраста [3–7].

Ключ к  эффективности специальных центров 
МВ – междисциплинарная бригада, которая должна 
включать в себя консультантов, клинического спе-
циалиста – медсестру / медбрата, микробиолога, фи-
зиотерапевта, диетолога, фармацевта, клинического 
психолога, социального работника, медицинского ге-
нетика, смежных медицинских специалистов, каждый 
из которых должен иметь опыт помощи пациентам 
с МВ. Специальные центры МВ должны объединяться 
в национальные и международные сети и передавать 
информацию центра в регистры, чтобы продвигать 
изучение болезни [8–11].

Центр МВ Московской области (МО) был орга-
низован в ноябре 2016 г. В его работе продолжены 
традиции Московского центра по организации помо-
щи пациентам с МВ и функции Российского центра 
МВ. В центре оказывается помощь пациентам с МВ 
от 0 до 17,9 года. В центре организовано регулярное 
динамическое наблюдение:
•	 не реже 1 раза в 3 мес. – за пациентами старше 

1 года, по показаниям – чаще;
•	 не реже 1 раза в месяц – за пациентами от 1 до 

6 мес.;
•	 не реже 1 раза в 2 мес. – за пациентами от 6 мес. 

до 1 года.
Лечение и наблюдение за пациентами с МВ про-

водится в соответствии с европейскими стандартами 
[8]. Во время регулярных плановых осмотров прово-
дится контроль над динамикой нутритивного статуса 
с коррекцией ферментотерапии, рациона питания, 
консультацией диетолога, оценкой динамики пока-
зателей функции внешнего дыхания (ФВД) и микро-
биологического статуса с коррекцией применения 
антибактериальных препаратов, муколитической 
и бронхолитической терапии. Контроль над техникой 
применения ингаляционной терапии, методиками 
кинезитерапии проводится на консультации кинези-
терапевта. Пациенты в МО обеспечиваются ингаля-
ционными приборами, препаратами муколитической 
терапии (гипертонический раствор натрия хлорида 
с добавлением гиалуроновой кислоты, маннитол), 
регулярно проводится замена небулайзеров (1 раз 
в 3 мес.) и компрессоров (1 раз в 4 года). Отдельная 

Abstract
Over the past 40 years, the mean survival age of patients with cystic fibrosis (CF) has increased, driven by advances in diagnosis and treatment. This 
progress has also been linked to the level of care provided in CF treatment centers. Aim. To demonstrate the effectiveness of monitoring in a special-
ized department/center providing care for patients with CF. Methods. This study of regular follow-up and microbiological monitoring included 
193 patients with cystic fibrosis aged 0 to 17.9 years from the Moscow region. Data for the period from December 2021 to December 2024 were 
compared. Data from the Russian Federation Cystic Fibrosis Patient Registry for 2021 – 2023 were used in the comparative analysis of the patient 
health status. Results. Improved pulmonary function was demonstrated in patients with CF in the Moscow region. Forced expiratory volume (FEV1) 
significantly increased from 88.15 ± 20.64%pred. at the end of 2021 to 93.1 ± 18.7%pred. at the end of 2024 (M ± SD; p < 0.00001). Forced Vital Capacity 
(FVC), increased from 93.23 ± 16.40% to 95.4 ± 15.2% in 2024 (M ± SD; p < 0.00001). The number of days of intravenous therapy for exacerbations 
of the bronchopulmonary process decreased from 6 ± 12.25 to 1.3 ± 7.16 (p < 0.00001). Between 2021 and 2024, the proportion of children chron-
ically infected with Pseudomonas aeruginosa in the Moscow Region decreased from 18 % to 7.3% against active follow-up care. Similarly, the num-
ber of patients with recurrent P. aeruginosa growth decreased from 17.67% to 6.16%. The number of patients with Methicillin-susceptible Staphylococcus 
aureus (MSSA) growth increased from 76% to 89.2%. Fewer patients tested positive for Methicillin-resistant S. aureus (MRSA) – 8% in 2021 and 
3.14% in 2024. The number of patients with Burkholderia cepacia complex (Bcc) growth increased in 2022 compared to 2021, but no Bcc growth was 
detected in 2024. The number of patients with Achromobacter spp. decreased from 3.03% to 0.52%. Conclusion.The key disease outcomes vary sig-
nificantly in CF patients with different levels of healthcare. CF patients who were followed in specialized centers had better outcomes than patients 
who were not regularly followed and lacked access to continuous microbiological monitoring. It is necessary to establish cystic fibrosis centers that 
meet international standards in all regions of the Russian Federation.
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забота правительства МО – обеспечение продук-
тами лечебного питания, которое осуществляется 
по заявкам врачей центра с учетом индивидуальной 
потребности пациента. Ежегодно пациенты с МВ, 
проживающие в МО, проходят расширенное обсле-
дование для оценки динамики состояния, своевре-
менного формирования групп риска по развитию 
и выявлению осложнений МВ (МВ-зависимый са-
харный диабет, цирроз, полипоз носа, аллергиче-
ский бронхолегочный аспергиллез, микобактериоз 
и т. д.) [12]. Прием пациентов проводится с учетом 
микробного статуса, при строгом разделении потоков 
лиц с разной флорой, тщательной обработке помеще-
ний после каждого пациента, соблюдении всех мер 
безопасности и профилактики перекрестного инфи-
цирования. Кроме пациентов с МВ, проживающих 
в МО, в центре оказывается медицинская помощь 
более чем 1 000 пациентам из регионов России, стран 
СНГ и дальнего зарубежья.

Целью исследования являлась демонстрация эф-
фективности наблюдения в специализированном от-
делении / центре, оказывающих помощь пациентам 
с МВ.

Материалы и методы

В исследование по  регулярному динамическому 
наблюдению и микробиологическому мониторин-
гу включены пациенты с  МВ (n = 193; возраст – 
0–17,9 года), проживающие в МО.

Показатели состояния респираторного тракта 
(ФВД), микробный статус, сроки внутривенной те-
рапии (число дней) при обострении сравнивались 
в течение 3 лет – за период с декабря 2021 по декабрь 
2024 г. Для сравнительной характеристики состояния 
здоровья (показателей форсированной жизненной 
емкости легких (ФЖЕЛ), объема форсированного 
выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1), микробного статуса) 
использовались данные российского регистра паци-
ентов с МВ за 2021–2023 гг. Сравнение проводилось 
среди детей с МВ, проживающих в МО, Центральном 
федеральном округе (ЦФО) и Российской Федера-
ции (РФ) [13–15].

Статистические методы. Для анализа получен-
ных данных использовалось специализированное 
программное обеспечение IBM SPSS Statistics 26. 
В качестве меры для описания исходной выборки 
использовались показатели среднего арифметиче-
ского (M) и стандартного отклонения (SD), интер-
претация результатов, не имеющих нормального 
распределения, была проведена с использованием 
медианы (Me) и 1-го и 3-го квартилей (Q1 и Q3). 
Для сравнения медиан ≥ 3 независимых выборок 
использовался непараметрический статистический 
критерий Краскела–Уоллиса. Различия считались 
статистически значимыми при уровне значимости 
p < 0,05.

Для анализа категориальных данных использовал-
ся критерии χ² Пирсона и анализ долей z-критерием. 
Различия считались статистически значимыми при 
уровне значимости p < 0,05.

Результаты

В исследовании приняли участие пациенты (n = 193) 
детского возраста, проживающие в МО и наблюдае-
мые в отделении МВ Государственного бюджетного 
учреждения здравоохранения Московской области 
«Научно-исследовательский клинический институт 
детства Министерства здравоохранения Московской 
области». Исходная характеристика пациентов (на 
31.12.21) приведена в табл. 1.

У пациентов детского возраста с МВ, прожива-
ющих в МО, за 3 года наблюдения (2021–2024) про-
анализированы основные показатели ФВД (ОФВ1, 
ФЖЕЛ), сроки внутривенной антибактериальной те-
рапии (число дней), динамика распространенности 
значимых бактериальных патогенов (табл. 2).

Показано достоверное улучшение показателей 
ФВД у пациентов с МВ, проживающих в МО:
•	 ОФВ1 (M ± SD) значимо увеличился с 88,15 ± 20,64 

в конце 2021 г. до 93,1 ± 18,7 %долж. – в конце 2024 г. 
(p < 0,00001);

•	 ФЖЕЛ – с 93,23 ± 16,40 до 95,4 ± 15,2 %долж. соот-
ветственно (p < 0,00001).
Число дней внутривенной терапии по поводу обо-

стрений бронхолегочного процесса снизилось с 6 ± 
12,25 до 1,3 ± 7,16 (p < 0,00001).

На фоне активного динамического наблюдения 
за период 2021–2024 гг. число хронически инфици-
рованных Pseudomonas aeruginosa пациентов детско-
го возраста с МВ, проживающих в МО, снизилось 
с 18 до 7,3 %. Аналогично с 17,67 до 6,16 % снизилось 
число пациентов с рецидивирующим высевом P. aeru-
ginosa. Число лиц, у которых выявлен метициллин-
чувствительный золотистый стафилококк (Methicillin-
susceptible Staphylococcus aureus – MSSA), увеличилось 
с 76 до 89,2 %. Меньше стало пациентов, у которых 
обнаружен метициллин-резистентный Staphylococcus 
aureus (Methicillin-resistant S. aureus – MRSA): в 2021 г. 
их было 8 %, в 2024 г. – 3,14 %.

Число пациентов, у которых обнаружена Burkholde-
ria cepacia complex (Вcc), возросло в 2022 г. по сравне-
нию с 2021 г., однако в 2024 г. высевов Вcc не выяв-
лено. Число пациентов с Achromobacter spp. за время 
наблюдения снизилось с 3,03 до 0,52 %.

Также проведен анализ распространенности ос-
новных микробных патогенов и  функции легких 
у детей с МВ, проживающих в МО, по сравнению 
с таковой у детского населения ЦФО и РФ по дан-
ным российского регистра пациентов с МВ (2023). 
Результаты анализа приведены в табл. 3.

По результатам исследования показана меньшая 
распространенность основных бактериальных патоге-
нов у пациентов с МВ, проживающих в МО, по срав-
нению с ЦФО и другими регионами РФ. В конце 
2024 г. детей с МВ, хронически инфицированных 
P. aeruginosa, в МО было 8,8 %, что было значимо ниже 
по сравнению с таковыми показателями в ЦФО – 
16,91 % и РФ – 24,72 % (p1–2 < 0,00001).

В МО по сравнению с ЦФО наблюдается больше 
пациентов с MSSA (p1–2 < 0,00001) и рецидивирующим 
высевоми P. aeruginosa, что свидетельствует об улучше-
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нии микробиологического статуса пациентов с МВ, 
проживающих в МО. В отношении числа пациентов 
с MRSA значимой разницы не получено.

Выявлено различие между числом пациентов, ин-
фицированных Bcc, среди пациентов с МВ, прожи-
вающих в МО (0,5 %) и РФ (3,11 %) (p1–3 = 0,02921) 
и ЦФО (0,75 %) и РФ (р2–3 = 0,001693). Аналогичная 
закономерность выявлена в росте Achromobacter spp. 
(р2–3 = 0,0002, р1–3 = 0,034). У пациентов с МВ, про-
живающих в МО, отмечены лучшие показатели ФВД 
по сравнению с ЦФО: ОФВ1 (Ме (Q1; Q3), %долж.) у па-

циентов с МВ, проживающих в МО, составил 97 (86,75; 
107,47), в ЦФО – 87,75 (52; 103,5) (p1–2 < 0,00001). 
ФЖЕЛ (Ме (Q1; Q3)) у пациентов с МВ, проживающих 
в МО, составила 97 (88,5; 107,5) %долж., в ЦФО – 88,0 
(54; 104) %долж. (p1–2 < 0,00001).

Обсуждение

Лечение пациентов в центрах МВ приводит к лучшему 
клиническому исходу. В исследовании R.Mahadeva 
et al. при сравнении групп пациентов (А – получаю-

Таблица 1
Характеристика включенных в исследование пациентов (n = 193) с муковисцидозом, проживающих 

в Московской области
Table 1

Characteristics of patients (n = 193) with cystic fibrosis in the Moscow region included in the study

Пол, n (%):
• мужской 96 (49,73)
• женский 97 (50,27)

Возраст, Ме (Q1; Q3), годы 8,11 (5,075; 13,105); min – 0,1, max – 17,6
Диагностика МВ; Ме (Q1; Q3):

• возраст установления диагноза, годы 0,2 (0,1; 0,4); min – 0,0 max – 8,1
• потовый тест, ммоль / л 111 (100; 118); min – 45 max – 156

Генотип, n (%):
• «тяжелый» 161 (83,41)
• «мягкий» 26 (13,47)
• неизвестен 5 (2,59)
• F508del/F508del 66 (34,19)
• F508del/non F508del 87 (45,08)
• F508del/F508del;L467F 4 (2,08)
• non F508del/non F508del 36 (18,65)

Нутритивный статус пациентов в возрасте 2–18 лет (n = 174):
• ИМТ, кг / м2 15,72 (14,6; 17,75); min – 11,87, max – 27,0
• ИМТ, per 31,03 (11,08; 56,84); min – 0,2, max – 99,97

Осложнения, n (%):
• цирроз печени 9 (4,66)
• трансплантация печени 2 (1,03)
• аллергический бронхолегочный аспергиллез 1 (1,03)
• МВ-зависимый сахарный диабет 4 (2,08)
• полипоз носа 52 (27,46)

Терапия
CFTR-модуляторы:

• лумакафтор / ивакафтор 11 (5,69)
• элексакафтор / тезакафтор / ивакафтор 9 (4,66)

Антибактериальная терапия:
• ингаляционная 73 (37,82)
• внутривенная 22 (11,39)

Дорназа альфа:
• 2,5 мг / 2,5 мл 1 раз в день 116 (60,1)
• 2,5 мг / 2,5 мл 1 раз в день + 1,25 мг 1 раз в день в каждый носовой ход 68 (35,2)
• не применяется 9 (4,7)

Примечание: МВ – муковисцидоз; ИМТ – индекс массы тела.
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щих уход в детском и взрослом центрах, В – не на-
блюдающихся в детском центре, но получившим уход 
во взрослом центре, С – не наблюдавшихся в цен-
трах ни в детском, ни во взрослом возрасте) было 
показано улучшение функции дыхания (р < 0,001) 
и оценки рентгенологических данных (р < 0,001) у де-
тей и взрослых, получивших уход в центрах во время 
всего периода наблюдения по сравнению с пациента-
ми, не получающими помощь в специализированных 
центрах [1]. Было показано, что частый мониторинг 
и лекарственное обеспечение давало преимущество 
в состоянии легких пациентам, получающим уход 
в специализированных центрах [2, 3].

Терапия CFTR-модуляторами дает преимущества 
пациентам с чувствительными генотипами. По резуль-
татам проводимых в разных странах исследованиях 
доказана эффективность таргетной терапии. Мно-
гоцентровое плацебо-контролируемое исследование 
III фазы с участием пациентов с МВ (n = 403; воз-
раст – ≥ 12 лет) с мутацией F508del/вариант и ми-
нимальной функцией белка CFTR показало прирост 
ОФВ1 на 13,8 % по сравнению с контрольной группой 
(p < 0,001) через 24 нед. терапии [16]. Отмечено так-
же улучшение нутритивного статуса, респираторной 
функции, снижение числа дней внутривенной тера-
пии, сокращение частоты обострений [17]. Иссле-
дования в РФ показали влияние трехкомпонентной 
терапии препаратом элексакафтор / тезакафтор / ива-
кафтор (ЭТИ) на респираторную функцию, течение 

заболевания и ее преимущество перед двойной тера-
пией препаратом лумакафтор / ивакафтор. Показатели 
ОФВ1 (Ме (Q1; Q3), %долж.) на терапии ЭТИ улучшились 
с 73,5 (60,5–82,1) до 95,0 (65,3–107,0) %долж. (р < 0,001), 
в то время, как на двойной терапии препаратом лума-
кафтор / ивакафтор прирост был менее значимым – 
ОФВ1 (Ме (Q1; Q3), %долж.) достоверно увеличился 
с 63,5 (42,3–84,8) до 72,0 (56,9–82,4) %долж. (р < 0,045) 
[18]. При длительном применении ЭТИ получены 
статистически значимые изменения показателей ФВД: 
ФЖЕЛ возросла с 72,8 (± 21,7) до 86,6 (± 24,4) %долж. 
(p < 0,001), ОФВ1 – с 67,2 (± 21,7) до 84,9 (± 28,9) %долж. 
(p < 0,001) [19]. Данных о влиянии таргетной терапии 
на микробиоту респираторного тракта в литературе 
недостаточно, но в РФ ведутся работы по изучению 
динамики микробного статуса пациентов с МВ. Уста-
новлено, что на фоне терапии CFTR-модуляторами 
происходит нормализация работы хлорного канала, 
что приводит к расширению видового разнообразия 
биотопа. Это, в свою очередь, является лаборатор-
ным предиктором снижения частоты респиратор-
ных обострений [20]. В открытом проспективном 
сравнительном исследовании с участием детей с МВ 
(n = 46; возраст – 2–17 лет) оценка микробиологи-
ческого состава дыхательных путей на старте и через 
6 мес. наблюдения не выявила существенных разли-
чий в частоте выявления отдельных групп бактерий 
в образцах орофарингеального мазка между группами 
пациентов, получавших и не получавших таргетную 

Таблица 2
Динамика показателей функции внешнего дыхания (%долж.), числа дней внутривенной антибактериальной 

терапии и распространенности основных бактериальных патогенов у пациентов детского возраста 
с муковисцидозом в Московской области в течение 3 лет наблюдения

Table 2
Dynamics of indicators of external respiratory function (% expected), the number of days of intravenous antibacterial 

therapy and the prevalence of major bacterial pathogens in pediatric patients with cystic fibrosis in the Moscow region over 
3 years of follow-up

Показатель
2021 2022 2023 2024

р*
(n = 103) (n = 115) (n = 125) (n = 92)

ФВД**, %долж., M ± SD:

• ОФВ1 88,15 ± 20,64 81,21 ± 28,33 84,05 ± 27,92 93,10 ± 18,70 < 0,00001

• ФЖЕЛ 93,23 ± 16,40 87,62 ± 23,63 90,62 ± 39,81 95,40 ± 15,20 < 0,00001

Сроки внутривенной антибактериальной терапии, 
число дней, M ± SD 6,00 ± 12,25 4,26 ± 18,28 1,60 ± 8,91 1,30 ± 7,16 < 0,00001

Основные бактериальные патогены, n (%): Динамика, %

• хроническая инфекция P. aeruginosa 36 (18) 30 (15,38) 17 (9,95) 14 (7,3) –10,70

• интермиттирующая инфекция P. aeruginosa 35 (17,67) 20 (10,25) 26 (13,51) 11 (6,16) –11,51

• S. aureus 152 (76) 155 (79,48) 140 (75,67) 171 (89,52) +15,52

• MRSA 16 (8) 9 (4,61) 12 (6,48) 6 (3,14) –4,86

• хроническая инфекция Bcc 0 (0) 3 (1,53) 1 (0,54) 0 (0) –0,99

• Achromobacter spp. 6 (3,03) 5 (2,56) 4 (2,16) 1 (0,52) –2,51

Примечание: ФВД – функция внешнего дыхания; ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких; MRSA (Methicillin-resistant 
S. aureus) – метициллин-резистентный S. aureus; Bcc – Burkholderia cepacia complex; показатели статистически достоверны при р < 0,05 по критерию Краскела–Уоллиса; * – значимая 
разница при p < 0,00001 показана между всеми группами сравнения; ** – указано число пациентов, которым проводилась спирометрия с учетом возраста и течения заболевания.
Note: The values are statistically significant at p < 0.05 according to the Kruskal – Wallis test; *, a significant difference at p < 0.00001 is shown between all comparison groups; **, the number of 
patients who underwent spirometry is indicated, taking into account the age and the disease course.
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терапию [21]. Проанализированы данные пациентов 
старше 18 лет из национального регистра больных МВ 
за 2021–2023 гг. Отмечено, что микробиологический 
профиль респираторного тракта пациентов старше 
18 лет не изменился в первые годы лечения. Доми-
нирующим патогеном оставалась P. aeruginosa, чаще 
всего в форме хронического инфицирования [22].

Следует отметить, что во всех регионах страны 
терапия CFTR-модуляторами применяется с 2021 г., 
обеспечение происходит за счет Фонда поддержки 
детей с тяжелыми жизнеугрожающими и хрониче-
скими заболеваниями, в т. ч. редкими (орфанными) 
заболеваниями «Круг добра». Тем показательнее 
результаты центра МВ МО, где за счет организации 
центра по стандартам наилучшей практики ведущих 
центров Европы достигнуты значимые результаты 
в показателях здоровья детей.

Во многих регионах РФ нет организованной по-
мощи пациентам с МВ – нет организованного дина-
мического наблюдения, пациенты приходят на при-
ем лишь при ухудшении состояния, обострении, нет 
амбулаторных приемов и организованного дневного 
стационара, дети необоснованно госпитализируются 
для диагностики заболевания, обследований, офор-
мления инвалидности, внесения изменений в инди-
видуальную программу реабилитации и абилитации. 
В некоторых стационарах и клинико-диагностических 
центрах не проводится разделения потоков пациентов 
в зависимости от микробного статуса, не организован 
регулярный микробиологический контроль в рефе-
ренсных лабораториях, некоторые пациенты не имеют 
результатов микробиологического анализа в течение 
длительного времени. Во многих регионах пациентам 
недоступны консультации кинезитерапевта, диетолога.

Таблица 3
Распространенность основных микробных патогенов и показателей здоровья детей с муковисцидозом 

в Московской области по сравнению с детским населением Центрального федерального округа и Российской 
Федерации по данным регистра пациентов с муковисцидозом Российской Федерации (2023); %

Table 3
Prevalence of major microbial pathogens and health indicators in children with cystic fibrosis in the Moscow region 

compared to the pediatric population of the Central Federal District and the Russian Federation, according to the Russian 
Federation Cystic Fibrosis Patient Registry for 2023; %

Показатель
Московская область (1) ЦФО (2) Российская Федерация (3)

р
(n = 193) (n = 530) (n = 2 031)

Распространенность основных микробных патогенов*, %
P. aeruginosa:

• хроническая 8,8 16,91 24,72
р1–2 < 0,00001
р1–3 = 0,001731
р2–3 = 0,001472

• рецидивирующая 13,47 9,36 12,1
р1–3 = 0,020669
р2–3 = 0,032101
р1–2 = 0,747

MSSA 72,53 34,17 66,1
р1–2 < 0,00001
р2–3 = 0,163642
р1–3 0,163642

MRSA 6,21 3,62 5,3
р2–3 = 0,054187
р1–3 = 0,609982
р1–2 0,435765

Bcc 0,5 0,75 3,11
р1–2 = 0,7005
р1–3 = 0,02921
р2–3 = 0,001693

Achromobacter spp. 2,07 3,02 5,3
р1–2 = 0,56
р2–3 = 0,0002
р1–3 = 0,034

Показатели ФВД**, Ме (Q1; Q3), %долж.:
• ФЖЕЛ 97 (88,5; 107,5) 88,0 (54; 104) 94,0 (82; 105) р1–2 < 0,00001
• ОФВ1 97 (86,75; 107,47) 87,75 (52; 103,5) 95,0 (87,7; 107) р1–2 < 0,00001

Примечание: ЦФО – Центральный федеральный округ; MSSA (Methicillin-susceptible S. aureus) – метициллин-чувствительный золотистый стафилококк; MRSA (Methicillin-resistant 
S. aureus) – метициллин-резистентный S. aureus; Bcc – Burkholderia cepacia complex; ФВД – функция внешнего дыхания; ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; ФЖЕЛ – 
форсированная жизненная емкость легких; Ме – медиана; * – значения статистически достоверны при р < 0,05 критерия χ2; ** – значения статистически достоверны при р < 0,05 крите-
рия Краскела–Уоллиса.
Note: *, values are statistically significant at p < 0.05 with χ2 test; **, values are statistically significant at p < 0.05 with Kruskal – Wallis test.
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Соблюдение стандартов оказания медицинской 
помощи пациентам с МВ при организованном дина-
мическом наблюдении, регулярном микробиологи-
ческом мониторинге в референсных лабораториях, 
соблюдении мер профилактики перекрестного ин-
фицирования показало положительную динамику 
в основных показателях здоровья пациентов с МВ, 
проживающих в МО, в период 2021–2024 гг. Отмече-
но улучшение микробиологического статуса пациен-
тов, снижение числа обострений, уменьшение числа 
дней внутривенной терапии и госпитализаций, улуч-
шение функции респираторного тракта. За 3-летний 
период (2021–2024) среди детей с МВ, проживающих 
в МО, на 10,7 % снизилось число инфицированных 
P. aeruginosa (с 18 до 8,8 %), что меньше европей-
ских показателей (по данным европейского регистра 
(2023) пациентов с МВ число лиц детского возраста 
с хронической P. aeruginosa составляет 8,1 %) и в РФ 
(по данным регистра пациентов с МВ в РФ (2023), 
число хронически инфицированных детей составляет 
24,3 %).

На фоне успешных сегрегационных и эрадикаци-
онных мероприятий в 2024 г. в МО увеличения чи-
сла лиц, инфицированных Всс, не выявлено, также 
снизилось число инфицированных Асhromobacter spp. 
При этом отмечена важность регулярного микробио-
логического мониторинга и антибактериальной тера-
пии с учетом микробиологического статуса пациента 
и чувствительности микрофлоры. Необходимо избе-
гать ненужных госпитализаций с целью минимизации 
риска присоединения нозокомиальной флоры, нужна 
также организация амбулаторного динамического на-
блюдения.

Заключение

Таким образом, выявлены существенные различия ос-
новных показателей течения заболевания у пациентов 
с МВ при разном уровне оказания медицинской по-
мощи. При наблюдении за пациентами с МВ в специ-
ализированных центрах показаны лучшие результаты 
по сравнению с лицами, которые не наблюдаются ре-
гулярно и не имеют возможности постоянного микро-
биологического мониторинга. Необходимо создание 
центров МВ по международным стандартам во всех 
регионах РФ.
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