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Резюме
По результатам исследований последних лет показано, что при оценке состояния питания людей с муковисцидозом (МВ) необходимо 
оценивать не только индекс массы тела (ИМТ), но и состав тела. Расчет жировой (ЖМТ) и безжировой (БЖМТ) массы тела (МТ) не 
менее важен, поскольку связь этих характеристик с показателями респираторной функции сильнее, чем с традиционными антропомет
рическими параметрами. Низкий или нормальный ИМТ может маскировать высокую ЖМТ или низкую безжировую (мышечную) МТ. 
Сообщается о положительном влиянии таргетной терапии на ИМТ, но влияние патогенетической терапии МВ на состав тела изучен 
недостаточно. Целью обзора являлось ознакомление с результатами исследований по оценке состава тела у пациентов с МВ. В обзоре 
изложены данные о методах и преимуществах оценки состава тела перед традиционными антропометрическими измерениями, особен-
ностях состава тела у пациентов с МВ, влиянии компонентов тела, в частности ЖМТ и БЖМТ, на респираторную функцию, особенно-
стях изменения состава тела на фоне таргетной терапии и возникновения кардиометаболических рисков. Материалы и методы. Изучены 
доступные публикации базы данных PubMed, отобранные в результате поиска по следующим ключевым словам: «состав тела у пациен-
тов с муковисцидозом», «состав тела у пациентов с муковисцидозом на фоне таргетной терапии». Заключение. Оценка состава тела 
может стать важным инструментом мониторинга нутритивного статуса пациента, оценки эффективности патогенетической терапии, 
а также руководством в коррекции диеты и подбора препаратов лечебного питания для пациентов с МВ.
Ключевые слова: муковисцидоз, нутритивный статус, индекс массы тела (ИМТ), состав тела, жировая масса тела, безжировая масса тела, 
таргетная терапия.
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Abstract
Recent research findings indicate that assessment of the nutritional status of people with cystic fibrosis (CF) should account for not only BMI but 
also body composition. Estimating fat and lean mass is equally important because these characteristics are associated with respiratory function 
indicators stronger than traditional anthropometric parameters. A low or normal BMI may mask high fat mass or low lean (muscle) mass. 
Researchers report a positive effect of targeted therapy on BMI, but the impact on body composition has not been adequately studied. The aim of 
this paper was to review the results of studies assessing body composition in patients with cystic fibrosis. The review presents data on methods for 
assessing body composition, the advantages of body composition assessment over traditional anthropometric measurements, body composition 
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Муковисцидоз (МВ) – это аутосомно-рецессивное 
заболевание, которое возникает вследствие мутации 
в гене трансмембранного регулятора (CFTR), коди-
рующего белок – анионный канал, представленный 
во многих тканях организма (дыхательные пути, же-
лудочно-кишечный тракт (ЖКТ), поджелудочная же-
леза (ПЖ), гепатобилиарная система). Нарушение 
функции белка CFTR приводит к сгущению секрета 
слизистых оболочек в дыхательных путях, что является 
причиной рецидивирующих инфекций и хроническо-
го воспаления; сгущение секрета слизистых оболочек 
ЖКТ и выводных протоков ПЖ приводит к снижению 
экзокринной функции ПЖ, воспалению, нарушению 
моторики и дисбиозу ЖКТ. При сочетании хрониче-
ского респираторного воспаления, дисфункции ПЖ 
и ЖКТ, с одной стороны, наблюдается увеличение 
потребности в энергии, с другой – повышение потерь 
потребляемых питательных веществ, что в итоге ста-
новится причиной развития тяжелого нутритивного 
дефицита у пациентов с МВ. Состояние нутритивного 
статуса тесно связано с функцией легких и продол-
жительностью жизни, поэтому коррекция питания 
является одной из основ в лечении МВ [1, 2].

Методы оценки состояния питания у взрослых 
пациентов с муковисцидозом

Традиционно для оценки состояния питания у взро-
слых используются антропометрические показатели – 
масса тела (МТ), рост и абсолютное значение индекса 
массы тела (ИМТ). Низкий показатель ИМТ у боль-
ных МВ связан с низкими показателями функции лег-
ких и высоким уровнем смертности. По этой причине 
Фондом муковисцидоза рекомендуется поддерживать 
ИМТ ≥ 22 кг / м2 для женщин и ≥ 23 кг / м2 – для 
мужчин [3].

ИМТ легко рассчитать, однако показатель имеет 
ограничения: не учитывается состав тела – количество 
жировой (ЖМТ) и безжировой (БЖМТ) МТ [4].

В настоящее время отечественными клиническими 
рекомендациями [5] не предусмотрены методы оценки 
состава тела и не отражено влияние избытка ЖМТ 
и дефицита БЖМТ на легочную функцию и течение 
МВ, хотя в ряде отечественных исследований указыва-
ется на это [6]. Оценка состава тела считается важной 
частью оценки питания при МВ и рекомендуется зару-
бежными профессиональными руководствами [7, 8].

Состав тела можно представить несколькими мо-
делями:
•	 двухкомпонентная = ЖМТ + БЖМТ;
•	 трехкомпонентная = ЖМТ + БЖМТ + костная 

масса;
•	 многокомпонентная = ЖМТ + ≥ 3 компонентов 

БЖМТ [4].
Для количественной оценки состава тела суще-

ствует ряд инструментов, в т. ч. двуэнергетическая 
рентгеновская абсорбциометрия (Dual-Energy X-ray 
Absorptiometry – DEXA), биоэлектрический биоимпе-
дансный анализ (БИА), магнитно-резонансная томо-
графия, компьютерная томография, плетизмография 
с вытеснением воздуха и метод стабильных изотопов. 
У каждого метода есть свои преимущества и недостат-
ки, однако ни один не является «золотым стандартом» 
при МВ [4].

P.Calella et al. (2019) опубликован обзор 124 ис-
следований методов оценки состава тела у пациен-
тов с МВ, по данным которого продемонстрировано 
следующее:
•	 в 34 % случаев использовалась DEXA;
•	 в 10 % – БИА;
•	 в 31 % – смешанные методы оценки состава тела;
•	 10 исследований касались валидации методов.

Выводы о соответствии различных методов оказа-
лись противоречивыми [9].

В Руководстве по диетотерапии при муковисцидозе 
у младенцев, детей и взрослых (ESPEN-ESPGHAN-
ECFS guidelines on nutrition care for infants, children, and 
adults with cystic fibrosis, 2016) важности оценки состава 
тела уделялось небольшое внимание – в основном 
обсуждалась оценка состава тела с помощью DЕXA. 
В обновленном руководстве (2024) подчеркивается, 
что для оценки состава тела могут применяться раз-
личные методы:
•	 DEXA;
•	 биоимпедансометрия (для детей с 5 лет);
•	 измерение силы захвата кисти (для лиц старше 

6 лет);
•	 антропометрические измерения (окружность се-

редины плеча и толщина кожной складки).
Выбор метода оценки состава тела должен опреде-

ляться доступностью, наличием ресурсов и техниче-
ских средств, а также клиническими факторами [7, 8].

Наиболее объективные данные о  составе тела 
(ЖМТ, БЖМТ и данные о распределении жира) могут 
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быть получены с помощью DЕXA, однако методика 
пока может быть малодоступной в России [10].

БИА, являющийся неинвазивным и более доступ-
ным «прикроватным» методом, можно применять 
для оценки состава тела при МВ; результаты изме-
рения при использовании БИА достоверны и со-
поставимы с таковыми, полученными с помощью 
DЕXA [4, 8, 10].

Для оценки состава тела можно также применять 
антропометрию средней трети плеча, включая изме-
рение окружности середины плеча и кожных складок 
над трицепсом, особенно в случаях, если DЕXA или 
БИА недоступны. Для измерения окружности мышц 
плеча требуется обычная сантиметровая лента и ка-
липер [8, 10].

У взрослых и детей ≥ 6 лет с МВ могут быть рас-
смотрены повторные измерения силы сжатия руки 
(кисти), поскольку это может помочь обнаружить 
ранние изменения мышечной функции. Методика 
является простой, недорогой, неинвазивной и в то же 
время чувствительной. Проводится с использованием 
различных динамометров. Считается, что сила сжатия 
руки отражает состояние питания, поскольку изменя-
ется прямо пропорционально потерям белка, однако 
зависит от возраста, пола и психологического состо-
яния человека [8, 10].

Состав тела у взрослых пациентов 
с муковисцидозом

В общей популяции взрослых пациентов имеются раз-
личия в составе тела: у женщин больше ЖМТ, у муж-
чин – мышечной массы; у мужчин чаще жир накап
ливается в области туловища, у женщин – в области 
бедер. Различается состав тела также у представителей 
разных рас: у афроамериканцев больше мышечной 
массы, особенно в области конечностей, по срав-
нению с представителями европеоидной расы при 
одинаковом ИМТ. С возрастом состав тела меняется 
в сторону увеличения ЖМТ и снижения мышечной 
массы [11, 12].

По данным большинства исследований выявляют-
ся различия в составе тела у пациентов с МВ по срав-
нению с общей популяцией. У взрослых пациентов 
с МВ снижена доля ЖМТ (%) и БЖМТ по сравнению 
с общей популяцией в целом [4].

В обновленном руководстве ESPEN-ESPGHAN-
ECFS (2024) особый акцент делается на необходимо-
сти оценки состава тела с расчетом ЖМТ и БЖМТ. 
В процессе наблюдения за пациентам с МВ следу-
ет проводить оценку состава тела с расчетом ЖМТ 
и БЖМТ, а не только исключительно ИМТ, потому 
что связь ЖМТ и БЖМТ с показателями респира-
торной функции сильнее, чем только ИМТ, а также 
потому, что низкий или нормальный ИМТ может 
маскировать высокую ЖМТ или низкую БЖМТ [7].

C.Botton et al. оценивался состав тела у взрослых 
пациентов с МВ (n = 51) методом DЕХА. Обнаружено, 
что даже при использовании порогового значения 
ИМТ < 19,9 кг / м2 определяется снижение БЖМТ 
у 43 % пациентов [13].

Также нормальные показатели ИМТ могут маски-
ровать ожирение при нормальной МТ и риск мета-
болических осложнений. J.A.Alvarez et al. оценивался 
состав тела у взрослых пациентов с МВ методом воз-
душной плетизмографии, при этом у 31 % участников 
исследования обнаружено ожирение с нормальным 
ИМТ (< 25 кг / м2) – доля ЖМТ > 30 % у женщин 
и > 23 % – у мужчин [14].

В общей популяции избыток ЖМТ оказывает 
отрицательное влияние на легочную функцию [14]. 
Данные о взаимосвязи легочной функции, в первую 
очередь объема форсированного выдоха за 1-ю се-
кунду (ОФВ1), с избыточной ЖМТ у пациентов с МВ 
противоречивы. По данным некоторых исследований 
указывается на улучшение ОФВ1 на фоне избыточной 
ЖМТ, по результатам других – дополнительного пре-
имущества избытка ЖМТ не наблюдается [14]. При 
оценке у взрослых пациентов с МВ (n = 40) БЖМТ, 
морфометрических параметров диафрагмы и резуль-
татов спирометрии установлено снижение показате-
лей спирометрии при снижении БЖМТ, а снижение 
БЖМТ ассоциировано со снижением массы диафраг-
мы [15]. Снижение массы мышц бедра связано со сни-
жением функции легких при МВ. В исследовании 
с участием молодых взрослых с МВ мужского пола 
(n = 85) с частыми респираторными обострениями 
(> 2 раз в год) была обнаружена более низкая БЖМТ 
всего тела и нижних конечностей по сравнению с ли-
цами с нечастыми обострениями [16].

Более высокий показатель БЖМТ связан с боль-
шей плотностью костной ткани. Наоборот, более вы-
сокий показатель ЖМТ был связан с большей потерей 
минеральной плотности в поясничном отделе позво-
ночника в течение 2 лет [17]. Высокий уровень интер-
лейкина (IL)-6 был связан с потерей ЖМТ у взрослых 
пациентов с МВ. Предполагается, что хроническое 
воспаление и легочные инфекции способствуют из-
менению состава тела у пациентов с МВ, в частности, 
снижению ЖМТ и костной массы [18]. По результатам 
исследования с участием взрослых пациентов выявле-
ны более высокие концентрации маркеров воспаления 
(IL-6 и С-реактивного белка) при более низком зна-
чении соотношения ЖМТ / БЖМТ [19].

У молодых взрослых и подростков с МВ (n = 24) от-
мечены отрицательная корреляция Z-индекса БЖМТ, 
высокий уровень инсулинорезистентности и более 
низкий уровень чувствительности к инсулину [20]. 
M.P.Bellissimo et al. показано, что висцеральная жиро-
вая ткань положительно коррелирует с уровнем глю-
козы в крови у взрослых пациентов с МВ (n = 24) [21].

В настоящее время наблюдается рост числа случаев 
выявления избыточной МТ и ожирения у лиц с МВ. 
Избыточной МТ считается при ИМТ 25–29,9 кг / м2 
для взрослых или 85–94,9 процентиле – для детей; 
ожирение – при ИМТ ≥ 30 кг / м2 для взрослых 
и ≥ 95-ом процентиле – для детей. Эти стандартные 
определения избыточной МТ и ожирения использу-
ются для описания лиц с МВ [22, 23].

С ростом осведомленности о проблеме избыточно-
го питания при МВ в национальных реестрах начали 
публиковаться статистические данные по указанной 
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проблеме. Согласно отчету реестра Фонда борьбы 
с МВ (США, 2024), у 28,9 % взрослых пациентов с МВ 
отмечается избыточная МТ, 13,6 % страдают ожи-
рением. С 1999 г., когда этот показатель составлял 
12,8 %, распространенность избыточной МТ и ожи-
рения среди взрослых увеличилась более чем в 2 раза 
[24]. Согласно ежегодному отчету Европейского ре-
гистра пациентов с муковисцидозом (European Cystic 
Fibrosis Society Patient Registry – ECFSPR, 2023), в 14 
из 42 европейских стран сообщается как минимум 
об 1 взрослом пациенте с МВ, ИМТ у которого со-
ставляет > 40 кг / м². Такой показатель свидетельствует 
о росте распространенности экстремального ожире-
ния среди пациентов с МВ [25].

В руководстве ESPEN-ESPGHAN-ECFS (2024) 
подчеркивается, что избыточной МТ и ожирения при 
МВ следует избегать, т. к. с ними связаны серьезные 
проблемы, такие как гипертония, гиперхолестерине-
мия, стеатоз печени и диабет [7].

Специфичными для пациента с МВ факторами, 
связанными с избыточной МТ или ожирением, в на-
стоящее время считаются более старший возраст, 
отсутствие панкреатической недостаточности, отно-
сительно сохранная функция легких, наличие хотя 
бы одного аллеля класса IV или V, низкий социаль-
но-экономический статус, мужской пол и прием ива-
кафтора [22].

Влияние таргетной терапии на индекс массы тела 
и состав тела

Первый CFTR-модулятор – потенциатор ивакафтор 
одобрен к применению Управлением по контролю 
за продуктами питания и лекарствами США (Food 
and Drug Administration – FDA) c 2012 г. Ивакафтор 
потенцирует работу хлорного канала на апикальной 
мембране эпителиальной клетки, увеличивая его спо-
собность к открытию. В 2019 г. потенциатор хлорного 
канала ивакафтор был одобрен для 96 мутаций гена 
CFTR. Механизмы увеличения МТ на фоне таргетной 
терапии – снижение воспаления в кишечнике, увели-
чение фекальной эластазы, уменьшение симптомов 
дискомфорта со стороны ЖКТ, улучшение аппетита, 
снижение психологической составляющей, на фоне 
которой улучшается восприятие еды и своего тела, 
наиболее изучены для ивакафтора [25–27].

По результатам исследования ранних модуляторов 
CFTR выявлены различные влияния на МТ. При-
менение ивакафтора было связано со значительным 
нарастанием ИМТ по сравнению с плацебо у пациен-
тов в возрасте ≤ 20 лет с мутацией в гене CFTR G551D, 
получавших лечение в течение 48 нед. [27].

В исследовании ARRIVAL оценивался уровень 
фекальной эластазы-1 и  ИМТ у  детей в  возрасте 
12–24 мес. на фоне терапии ивакафтором. Установ-
лено, что у 6 из 9 пациентов, уровень эластазы-1 у ко-
торых составлял < 50 мкг / г, показатель увеличился 
> 200 мкг / г, ИМТ снизился на 56 %, что указывало 
на улучшение функции ПЖ [27]. Аналогичные резуль-
таты получены V.A.Stallings et al. в группе детей 2–5 лет. 
В более старшей группе (лица в возрасте 5 лет и старше) 

увеличения фекальной эластазы-1 через 3 мес. лече-
ния ивакафтором не обнаружено, но отмечено значи-
тельное изменение коэффициента абсорбции жира, 
что коррелировало с показателем ОФВ1 [28]. На фоне 
терапии ивакафтором увеличивалась концентрация 
в крови IGF-19 и снижался уровень С4 (маркеры аб-
сорбции и синтеза желчных кислот) и уменьшались 
проявления стеатогепатоза [29]. Через 3 мес. терапии 
ивакафтором уровень фекального кальпротектина сни-
жался на 30–40 мкг / г стула (р < 0,01); через 6,1 мес. 
лечения формировался более здоровый микробиом ки-
шечника [30]. Через 1 мес. от начала приема ивакафтора 
у пациентов продемонстрировано снижение времени 
достижения рН 5,5 после опорожнения желудка, что ас-
социировано с увеличением секреции бикарбоната [31]. 
Энергия основного обмена при МВ возрастает, что 
связано с легочными и желудочно-кишечными симпто-
мами МВ. Через 3 мес. от начала терапии ивакафтором 
энергия основного обмена снижалась на 5,5 + 12,0 % 
(р < 0,05) [32]. Влияние таргетной терапии на функ-
цию ЖКТ, ПЖ и энергетический обмен представлено 
на рисунке [23].

По данным исследования V.A.Stallings et al. у паци-
ентов в возрасте от 5 лет до 61 года с мутациями CFTR 
III–V классов продемонстрированы изменения МТ 
(+ 2,5 кг в среднем) на фоне приема ивакафтора, что 
сопровождалось следующими изменениями состава 
тела:
•	 + 0,9 кг за счет БЖМТ;
•	 + 1,6 кг за счет ЖМТ за 3 мес. лечения.

У 18 пациентов с МВ (одна из мутаций III–V клас-
сов), принимавших ивакафтор, через 24 мес. заре-
гистрировано значительное увеличение МТ, ИМТ, 
ЖМТ, но без изменения БЖМТ [28].

Аналогичные механизмы, вероятно, наблюдаются 
на фоне терапии тройной комбинацией элексакафтор / 
тезакафтор / ивакафтор (ЭТИ). Первая тройная ком-
бинация модуляторов трансмембранного регулятора 
МВ ЭТИ была одобрена FDA в октябре 2019 г. для па-
циентов с МВ в возрасте 12 лет и старше, имеющих 
по крайней мере одну копию аллеля CFTR F508del. 
Европейским агентством по лекарственным средствам 
(European Medicines Agency – EMA) препарат ЭТИ для 
пациентов с МВ с генотипом F508del/F508del одобрен 
в августе 2020 г. [1, 32]. В России препарат зарегистри-
рован в июне 2023 г. для пациентов старше 6 лет.

На фоне приема ЭТИ средняя скорость увеличения 
МТ была выше на 1,47 кг / м2 в год от начала приема 
препарата по сравнению с плацебо [32]. C.Knott-Tor-
cal et al. наблюдалось значительное увеличение ИМТ 
и ЖМТ у пациентов с МВ (n = 36) на фоне приема 
ЭТИ через 6 мес. лечения [33]. L.R.Caley et al. отмече-
но, что за 2 года терапии ЭТИ медиана ИМТ значи-
тельно увеличилась – с 23,3 до 24,58 кг / м2 (р < 0,001); 
потребление энергии, напротив, снизилось с 2 552 
до 2 153 ккал в сутки (р < 0,001). Вклад макронутри-
ентов в общее потребление энергии не менялся с те-
чением времени. Таким образом, коррекция работы 
CFTR приводит к частичной коррекции сложных 
клеточных взаимодействий, которые могут изменять 
метаболизм и энергетический обмен; при терапии 
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Крылова Н.А. и др. Состав тела больных муковисцидозом на фоне таргетной терапии

ЭТИ снижается системное воспаление, уменьшается 
воспаление в кишечнике, снижается частота респи-
раторных обострений, тем самым уменьшая расход 
энергии [1].

M.C.Petersen et al. проведено одноцентровое ре-
троспективное исследование с участием взрослых 
пациентов с МВ (n = 134). Показано, что терапия 
ЭТИ была связана с увеличением ИМТ при среднем 
сроке наблюдения 12,2 мес. Наблюдалось значитель-
ное повышение артериального давления, а у пациен-
тов с МВ-ассоциированным сахарным диабетом при 
применении ЭТИ повышался уровень общего холе-
стерина в сыворотке крови, триглицеридов и липо-
протеидов низкой плотности. Таким образом, сделан 
вывод о том, что широкое применение ЭТИ может 
способствовать перееданию у людей с МВ и росту кар-
диометаболических факторов риска (артериальная 
гипертензия и дислипидемия). Учитывая увеличение 
среднего возраста пациентов, живущих с МВ, расту-
щую распространенность переедания, артериальной 
гипертензии и гиперлипидемии в популяции больных 
МВ, вероятно, все это приведет к увеличению частоты 
сердечно-сосудистых и цереброваскулярных заболе-
ваний [32]. В недавних рекомендациях Академии пи-
тания и диетологии (Academy of Nutrition and Dietetics, 
США) подчеркивается возросшая распространенность 
избыточной МТ и ожирения среди пациентов с МВ 
и рекомендуется учитывать на фоне таргетной терапии 
кардиопротективные модели питания, а не только 
традиционные диеты с высоким содержанием жиров 
и калорий [32].

Среди публикаций, посвященных этой проблеме, 
много исследований, в которых сообщается о поло-
жительном влиянии таргетной терапии на антропо-
метрические показатели (МТ, рост, ИМТ), но мало 
сведений о влиянии патогенетического лечения на со-
став тела [4]. S.J.King et al. по результатам измерения 
состава тела в группе пациентов, получающих ивака
фтор, показано значительное увеличение ИМТ и доли 
ЖМТ через 28 дней; через 5 мес. приема ивакафтора 
также отмечалось нарастание МТ и ЖМТ, при этом 
БЖМТ не нарастала; через 2 года терапии не отмеча-
лось никаких изменений показателей антропометрии 
состава тела по сравнению с показателями, зафикси-
рованными через 6 мес. [34].

S.J.King et al. изучался состав тела у пациентов с тя-
желым течением МВ в течение 1 года на фоне приема 
комбинации лумакафтор / ивакафтор. Через 6 мес. 
терапии ЖМТ увеличилась на 20 %, также отмечено 
увеличение БЖМТ на 5 %исх.. Исходный ИМТ имел 
обратную корреляцию с изменением БЖМТ, а наи-
больший прирост БЖМТ наблюдался у лиц с исход-
но более низким ИМТ. Изменения БЖМТ к концу 
1-го года терапии коррелировали с большим сокраще-
нием сроков госпитализации и внутривенного приема 
антибактериальной терапии [35].

В настоящее время тройная комбинация модуля-
торов CFTR – ЭТИ стала новым стандартом лечения 
пациентов с МВ с хотя бы одним вариантом F508del 
в гене CFTR.

По результатам подавляющего большинства ис-
следований на фоне лечения ЭТИ было отмечено 

Рисунок. Потенциальные механизмы улучшения нутритивного статуса у пациентов на фоне таргетной терапии [23]
Примечание: ИМТ – индекс массы тела; МВ – муковисцидоз; ЭОО – энергия основного обмена; ЖК – желчные кислоты.
Figure. Potential mechanisms for improving the nutritional status in patients undergoing targeted therapy [23]

Обмен ЖК
МВ: ↓ энтерогепатической цир-
куляции ЖК, потери ЖК с калом, 
↑ синтеза ЖК в печени
Таргетная терапия: ↑ энтерогепати-
ческой циркуляции ЖК

Тонкая кишка
МВ: ↓ pH в просвете кишки – как 
следствие снижение активности  
панкреатических ферментов
Таргетная терапия: ↑ pH в просвете 
кишки

Поджелудочная железа
МВ: сгущение протоков – недоста-
точность экзокринной функции
Таргетная терапия: вероятность 
восстановления экзокринной 
функции в детском возрасте

Толстая кишка
МВ: воспаление, дисбактериоз
Таргетная терапия: ↓ уровня каль-
протектина и улучшение микро-
биоты

Энергетический обмен
МВ: ↑ ЭОО на 110–120 %
Таргетная терапия: ↓ ЭОО и как 
следствие ↑ массы тела, ИМТ
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улучшение антропометрических показателей. Одна-
ко лишь в немногих из них оценивалось изменение 
состава тела. У пациентов с МВ (n = 434) через 12 мес. 
после начала ЭТИ доля лиц с недостаточностью пи-
тания (ИМТ < 18,5 кг / м2) снизилась с 38,6 до 11,3 % 
(p = 0,0001). Показатели МТ увеличивались в течение 
1-го года, а затем стабилизировались [36].

M.C.Petersen et al. наблюдалось снижение показа-
телей недостаточной МТ (с 7,5 до 2,2 %) при однов-
ременном увеличении показателей избыточной МТ 
(с 19,4 до 31,3 %) и ожирения (с 7,5 до 9,7 %) [32]. 
Аналогичным образом D.Proud et al. продемонстриро-
вано увеличение как БЖМТ, так и ЖМТ с помощью 
биоимпедансометрии: среднее увеличение через 7 мес. 
после начала терапии ЭТИ составило 2,5 и 2,1 кг со-
ответственно [37].

Однако не во всех исследованиях наблюдалось уве-
личение БЖМТ. V.Grancini et al. на примере группы 
пациентов с сахарным диабетом (n = 24), связанным 
с МВ, продемонстрировано, что после 6 мес. лечения 
ЖМТ, измеренная с помощью биоимпедансометрии, 
значительно (в среднем на 1,6 кг) увеличилась, но без 
существенного увеличения БЖМТ [38].

C.Knott-Torcal et al. также наблюдалось значитель-
ное увеличение ИМТ у пациентов с МВ (n = 36) после 
6 мес. лечения, а также увеличение ЖМТ и площа-
ди висцерального жира с тенденцией к увеличению 
БЖМТ (примерно на 600 г), хотя это изменение не до-
стигло статистической значимости [33]. Этими же 
авторами опубликованы результаты исследования из-
менений состава тела у взрослых пациентов (n = 26) 
с помощью компьютерной томографии на уровне 
XII грудного позвонка. Было отмечено увеличение 
общей площади тела за счет увеличения общей ЖМТ, 
подкожного, висцерального и межмышечного жира 
(все показатели со  значительными различиями). 
Единственным мышечным компонентом, в котором 
после лечения наблюдалось увеличение, были мышцы 
очень низкой плотности, что указывает на развитие 
миостеатоза [39].

В ходе ретроспективного исследования у взрослых 
пациентов с МВ (n = 66) проведен автоматизирован-
ный анализ состава тела по данным компьютерной 
томографии органов грудной клетки, по данным кото-
рого отмечено заметное увеличение всех показателей 
жировой ткани, в т. ч. общего показателя жировой 
ткани (+ 46,2 1 %); показатель мышечной ткани уве-
личился незначительно, но статистически значимо 
(+ 1,63 %). У участников исследования с изначально 
недостаточной МТ наблюдалось более выраженное 
увеличение общего показателя жировой ткани, в то 
время как увеличение показателя мышечной ткани 
было равномерным во всех категориях ИМТ [40].

Хотя по данным всех работ задокументировано 
увеличение МТ и ЖМТ, расхождения в изменениях 
БЖМТ между исследованиями могут быть вызваны 
разными факторами: отличиями в группах пациентов 
с МВ (с различной тяжестью заболевания на исходном 
этапе), методами измерения состава тела, уровнями 
физических нагрузок и тренированности. Влияние 
модуляторов CFTR на МТ и ИМТ различается в зави-

симости от генотипа CFTR и типа CFTR-модулятора. 
Значительное увеличение избыточной МТ и ожирения 
наблюдается у пациентов, получающих ЭТИ [41].

В связи со снижением энергозатрат на фоне при-
ема таргетной терапии через 1 год после начала тера-
пии ЭТИ наблюдается значительное нарастание МТ. 
Это связано с увеличением количества как ЖМТ, так 
и БЖМТ, что свидетельствует об улучшении метабо-
лической эффективности и усвоении питательных 
веществ. Для подтверждения этих результатов и даль-
нейшего изучения механизмов, составляющих основу 
этих изменений, необходимы дальнейшие исследо-
вания с участием большей когорты пациентов [41].

Изменения подходов к диетотерапии 
при муковисцидозе на современном этапе

В обновленном руководстве ESPEN-ESPGHAN-ECFS 
(2024) суммированы современные представления в об-
ласти питания пациентов с МВ. В настоящее время 
происходит очередное изменение приоритетов в ор-
ганизации нутритивной поддержки пациентов с МВ, 
при этом важная роль отводится индивидуальному 
подходу, что в первую очередь связано с введением 
патогенетической терапии МВ CFTR-модуляторами.

Исторически сложилось так, что основное вни-
мание у пациентов с МВ уделялось нормализации 
и поддержанию МТ. С этой целью пациентам реко-
мендовалось придерживаться т. н. традиционной дие-
ты, при которой предполагается калорийное питание 
с высоким содержанием жира и соли. Такой стиль 
питания у большинства пациентов вошел в привычку. 
По данным систематического обзора (2023) по оцен-
ке качества питания лиц с МВ выявлена низкая пи-
щевая ценность рациона: дефицит белка, избыток 
жира, дефицит клетчатки; пациенты употребляли 
мало цельнозерновых продуктов, овощей, зелени, 
фруктов и бобовых. На фоне патогенетической те-
рапии у пациентов с МВ снижается частота недое-
дания, но также возрастает частота избыточной МТ 
и ожирения. Повышение продолжительности жизни 
пациентов с МВ, получающих патогенетическую те-
рапию, коррелирует с повышением риска развития 
хронических заболеваний – сердечно-сосудистых, 
цереброваскулярных, онкологических. Риск развития 
артериальной гипертензии, дислипидемии, ожирения, 
инсулинорезистентности и СД можно снизить при 
помощи изменений в рационе питания. В обновлен-
ных рекомендациях по питанию (2024) предусмотрен 
переход от традиционной высококалорийной диеты 
с большим содержанием жира к рациональному пи-
танию, которое рекомендуется населению в целом. 
В настоящее время рекомендации по питанию при МВ 
сосредоточены на потреблении продуктов, богатых 
питательными веществами, – цельнозерновых, бо-
бовых, овощей, фруктов, ограничении добавленного 
сахара, соли и насыщенных жиров. Важно объяснить 
пациентам, что «традиционная диета» при МВ спо-
собствует набору МТ и может привести к ожирению 
при изменении энергетических потребностей после 
начала патогенетической терапии [42].
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Изменение пищевых привычек – сложный про-
цесс не только для пациентов с МВ, но и для многих 
врачей, которые ведут этих пациентов, это связано 
с тем, что существует положительная связь между МТ 
и функцией легких. Согласно данным реестров паци-
ентов с МВ, функция внешнего дыхания (ФВД) поло-
жительно коррелирует с увеличением ИМТ до опре-
деленного порога, составляющего около 26 кг / м2. 
По мере увеличения ИМТ показатель ОФВ1 не про-
должает улучшаться, а выходит на плато. Отсутствие 
устойчивой связи между увеличением ИМТ и ФВД 
позволяет предположить, что избыточная МТ и ожи-
рение не оказывают дополнительного положительного 
влияния на ФВД по сравнению с нормальной МТ [23]. 
Пациенты, не принимающие CFTR-модуляторы, по-
прежнему нуждаются в интенсивных усилиях по опти-
мизации калорийности рациона, гипералиментации. 
Для тех, кто принимает CFTR-модуляторы, традици-
онная высокожировая / высококалорийная диета при 
МВ может иметь негативные пищевые последствия. 
Клиницисты должны знать о потенциальных сердеч-
но-сосудистых осложнениях, связанных с традицион-
ной высокожировой / высококалорийной диетой при 
МВ, особенно с учетом увеличения продолжитель-
ности жизни пациентов [10]. Применение лечебного 
питания не теряет актуальности на современном эта-
пе – необходимы оптимизация калорийности рациона 
у пациентов, не принимающих CFTR-модуляторы, 
и увеличение пищевой ценности рациона (прежде 
всего коррекция дефицита белка) у пациентов, при-
нимающих CFTR-модуляторы.

В настоящее время рекомендации по применению 
лечебного питания у пациентов на фоне таргетной 
терапии находятся на  стадии разработки, в  связи 
с этим при решении вопроса о назначении лечебно-
го питания следует руководствоваться совместным 
опытом взрослого и детского центров МВ, рекомен-
дующими пациентам гипернитрогенные смеси, ги-
перкалорические (150 ккал в 100 мл), осмолярностью 
≤ 600 мосмоль / л с малым содержанием дисахаридов 
(сахароза – ≤ 10 г в 100 мл смеси); при отсутствии 
противопоказаний могут быть использованы смеси, 
содержащие пищевые волокна. Пример использо-
вания продуктов лечебного питания представлен 

А.Н.Завьяловой и соавт. в пилотном исследовании 
изменений в компонентном составе тела детей с МВ 
на фоне таргетной терапии (см. таблицу) [43].

Заключение

Питание по-прежнему играет важнейшую роль в ле-
чении пациентов с МВ. За последнее десятилетие 
на фоне активной нутритивной поддержки и патоге-
нетической терапии наметилась тенденция к увели-
чению МТ и ИМТ у пациентов с МВ. По мере увели-
чения продолжительности жизни людей с МВ возра-
стут риски сопутствующих заболеваний, связанных 
с избыточной МТ и ожирением [23]. При этом у части 
пациентов сохраняется дефицит МТ, что оказывает 
негативное влияние на респираторную функцию.

Учитывая риски, связанные как с недостаточным, 
так и избыточным питанием, чрезвычайно важен ин-
дивидуальный подход, направленный на оптимиза-
цию пищевого статуса пациента. Установлено, что 
оптимальным инструментом для оценки состава тела 
является биоимпедансометрия.

Оценка состава тела может стать важным инстру-
ментом мониторинга патогенетической терапии, 
а  также руководством в  коррекции диетотерапии 
и подбора препаратов лечебного питания для паци-
ентов с МВ.
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