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Резюме
Проведен анализ применения муколитических препаратов 

по данным национальных регистров пациентов с муковис-

цидозом (МВ) в странах Европы, США, Канады, Австралии 

и России. Муколитическая терапия является основным ком-

понентом терапии пациентов с МВ. Муколитические препа-

раты применяли у пациентов всех возрастов. Дорназу альфа 

назначали большему числу пациентов по данным всех реги-

стров. В России препарат доступен для всех пациентов бла-

годаря программе «14 высокозатратных нозологий» и выпу-

скаемому в России биоаналогу дорназы альфа. По данным 

регистров, дорназу альфа чаще, чем в других странах, при-

меняли в России — до 95,8% в 2019 г., причем 25,9% пациен-

тов получали вторую дозу интраназально (в 2023 г.). В США 

дорназу альфа назначали до 90% пациентов, в Австралии — 

до 60%, в Канаде — до 52% взрослых пациентов, в странах 

Европы препарат получали более 50% пациентов. 

Из быстрых муколитиков преобладали назначения ингаля-

ций гипертонического раствора, который в США получали 

до 77% пациентов, в России — до 72,7%, в странах Европы — 

до 52,3%, в Австралии — до 45,4%, в Канаде — до 41,6% 

взрослых пациентов с МВ. Ингаляции маннитола применяли 

в единичных случаях — преимущественно в подростковом 

возрасте (до 15,7% подростков с МВ Австралии в 2020 г.). 

В последние годы во всех странах отмечена тенденция к не-

значительному снижению потребности в муколитических 

препаратах, что, вероятно, связано с применением CFTR-мо-

дуляторов.
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Abstract 
An analysis of mucolytic drug use was conducted using data 

from national cystic fi brosis (CF) patient registries in Europe, 

the US, Canada, Australia, and Russia. Mucolytic therapy is 

a key component of CF treatment. Mucolytic drugs are used 

in patients of all ages. During the study period, dornase alfa 

was prescribed to the largest number of patients across all reg-

istries. In Russia, this drug is available to all patients, largely 

owing to the “14 High-Cost Nosologies” program and the pres-

ence of a dornase alfa biosimilar produced in Russia. Accord-

ing to registry data, dornase alfa was used more frequently 

in Russia than in other countries – up to 95.8% in 2019, with 

25.9% of patients receiving a second dose intranasally (in 2023). 

In the US, dornase alfa was prescribed to up to 90% of patients, 

in Australia – up to 60%, in Canada – up to 52% of adult patients, 

and in the EU, more than 50% of patients received this drug. 

Among rapid-acting mucolytics, hypertonic saline inhalation 

was the most commonly prescribed, accounting for up to 77% 

of patients in the US, up to 72.7% in Russia, up to 52.3% in the EU, 

up to 45.4% in Australia, and up to 41.6% in Canada among adult 

CF patients. Mannitol inhalation was used in individual cases, 

primarily in adolescence (up to 15.7% of adolescents with CF 

in Australia in 2020). In recent years, a slight decrease in the use 

of mucolytic medications has been observed across all coun-

tries under study.
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При муковисцидозе (МВ) изменение работы канала 

CFTR приводит к нарушениям транспорта электро-

литов, что может вызвать обезвоживание секрета 

на поверхности дыхательных путей и препятство-

вать нормальному мукоцилиарному клиренсу. 

В дыхательных путях при МВ изменения ионного 

транспорта приводят к образованию густого секрета, 

обтурации дыхательных путей и прогрессированию 

повреждения эпителия [1, 2].

У детей с МВ повторяющиеся бактериальные ин-

фекции вызывают хронические воспалительные из-

менения, прогрессирующий фиброз с потерей функ-

ции легких [3, 4]. 

Гнойный секрет дыхательных путей у пациен-

тов с МВ содержит очень высокие концентрации 

внеклеточной ДНК, выделяемой дегенеративны-

ми лейкоцитами, которые накапливаются в ответ 

на инфицирование дыхательных путей различными 

микроорганизмами [5, 6]. 

МВ характеризуется хроническим воспалени-

ем дыхательных путей и постепенным снижением 

функции легких на протяжении жизни пациента [7, 8]. 

Цикл хронической обструкции, инфекций и воспале-

ния в конечном итоге способствует развитию дыха-

тельной недостаточности, которая составляет более 

80% смертности у пациентов с муковисцидозом  [9]. 

Поэтому большинству пациентов необходимы му-

колитические препараты с целью предупреждения 

накопления густого вязкого секрета и последующих 

бронхолегочных осложнений болезни [1, 9].

Стратегия по улучшению проходимости дыхатель-

ных путей является одной из основных терапевти-

ческих целей при МВ, для чего широко назначаются 

муколитические препараты. Ингаляционное приме-

нение дорназы альфа признано важным при МВ [10]. 

Гидролизуя ДНК в бронхиальном секрете пациен-

тов с муковисцидозом и снижая вязкость мокроты, 

дорназа альфа считается эффективным препара-

том для профилактики снижения функции легких 

и уменьшения числа обострений [10]. С целью бы-

строго муколитического эффекта показано назна-

чение ингаляций гипертонического раствора NaCl 

или ингаляционного маннитола [1, 11, 12]. 

Во многих странах ведутся регистры пациентов 

с МВ, где отражена информация о муколитической 

терапии пациентов.

Целью данной работы было изучить текущую 

практику применения муколитических препаратов 

при МВ по данным национальных регистров в раз-

ных странах.

Методы
Проведен анализ назначения муколитической те-

рапии пациентов с МВ в странах Европы, США, 
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 Канады, Австралии и России по данным националь-

ных регистров пациентов с МВ.

Результаты
В Регистре пациентов Европейского общества МВ 

ECFSPR представлены данные о применении трех 

ингаляционных муколитических препаратов: ги-

пертонический раствор NaCl (гипертоническим 

раствором считали любой физиологический рас-

твор с концентрацией > 0,9% NaCl, но чаще всего 

от 3 до 11%), дорназы альфа и ингаляционного ман-

нитола. На рис. 1 представлена динамика назначений 

общих данных по муколитической терапии при МВ, 

представленных в регистрах в 2016–2023 гг.  

Дорназу альфа получали более 60% пациентов 

в 2016–2021 гг. С 2022 г. отмечена тенденция к сниже-

нию применения дорназы альфа до 53% в 2023 г.

Ингаляции гипертонического раствора натрия 

хлорида с 2018 г. получали более 50% пациентов. Дан-

ные по терапии ингаляционным маннитолом отме-

чены в регистре с 2018 г. Ингаляции маннитола были 

назначены пациентам лишь в 2% случаев. Отмечено 

более частое использование маннитола в Армении 

у детей (15,4%), в России (в 10,3% случаев у детей 

и 12,1% — у взрослых пациентов) и в Беларуси (7,8% 

случаев у детей и 9,1% — у взрослых) в 2023 г. [20]. 

Подробные данные в регистре пациентов с МВ 

США о муколитической терапии представлены толь-

ко в зависимости от возраста пациентов (табл. 1, 2). 

Дорназа альфа была назначена до 90% пациентам 

до 2019 г. с тенденцией к снижению с 2020 г. до 2024 г. 

(рис. 2).

Применение дорназы альфа у детей младше 6 лет 

данного препарата достаточно широко распростра-

нено и отражено в регистрах (табл. 1).

Ингаляции гипертонического раствора натрия 

хлорида назначали детям несколько реже, чем дорна-

зу альфа, с пиком применения в 2019 г. и тенденцией 

к снижению с 2020 г. (табл. 2).

Рисунок 1.
Динамика назначения муколитической терапии при МВ по 
данным Европейского регистра пациентов в 2016–2023 гг., 
% [13–20]
Figure 1.
Dynamics of mucolytic therapy prescription for CF according to 
the EU Patient Registry in 2016–2023, % [13–20] 
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Таблица 1.
Динамика назначения дорназы альфа в 2016–2024 гг. в США, 
% [21–29]
Table 1.
Dynamics of dornase alfa prescriptions in the US in 2016–2024, 
% [21–29]
Годы Дорназа альфа

(>6 лет), %
Дорназа альфа 
(<3 лет)

Дорназа альфа 
(3–5 лет)

2016 89,9 41,5 70,7

2017 91 44,2 71,4

 2018 90,7 42,5 72,2

2019 90,7 44,9 70,9

2020 89,8 33,9* 66,5*

2021 86,8 43,6 69,2

2022 83,3 44,2 68,1

2023 82,1 42,8 67,2

2024 79,1 39,7 63,8

* Примечание: в 2020 г. указаны данные пациентов в возрасте 
менее 2 лет и 2–5 лет. 
* Note: Data for 2020 includes patients under 2 years of age and 
between 2 and 5 years of age.

Таблица 2.
Динамика назначения гипертонического раствора натрия 
хлорида в 2016–2024 гг. в США, % [21–29]
Table 2.
Dynamics of hypertonic solution prescriptions in the US in 2016–2024, 
% [21–29]

Годы
Гипертонический 
раствор (> 6 лет), 

%

Гипертонический 
раствор (< 3 лет), 

в 2020 г. — <2 
лет, %

Гипертонический 
раствор (3–5 

лет), 2020 г. — 
2–5 лет, %

2016 71,5 23,7 43,1

2017 74,1 28,3 46,9

2018 75,4 28,9 49,7

2019 77,2 34,7 51,6

2020 75,4 26,8* 50,8*

2021 72,9 33,1 53,5

2022 69,1 34,9 54,4

2023 67,5 37,9 53

2024 65 39 53

* Примечание: в 2020 г. указаны данные пациентов в возрасте 
менее 2 лет и 2–5 лет. 
* Note: Data for 2020 includes patients under 2 years of age and 
between 2 and 5 years of age.



91

Архив педиатрии и детской хирургии № 2 [3] 2025 года À

Данных по применению маннитола у пациентов 

с МВ в регистре пациентов с МВ США не представ-

лены.

В регистре пациентов с МВ Канады данные также 

представлены, только в возрастном аспекте. По дан-

ным этого регистра, пик применения дорназы альфа 

был в 2021 г. у 52,6% взрослых пациентов и у 48% де-

тей в 2018 г. с тенденцией к снижению к 2022 г. В 2023 г. 

42,9% взрослых пациентов и 29,1% детей с МВ полу-

чали ингаляции дорназы альфа (рис. 3). 

Назначения гипертонического раствора натрия 

хлорида были отмечены с пиками в 2017 и 2021 гг. 

у 32,7% взрослых пациентов. В 2022 г 41,6% детей 

получали ингаляции гипертонического раствора. 

С 2022 г гипертонический раствор натрия хлорида 

назначали реже — в 2023 г. только 39,2% взрослых 

пациентов и 26,8% детей (рис. 4).

Данных по применению ингаляционного манни-

тола в регистре пациентов с МВ Канады не отмечено. 

До 2017 г. в регистре пациентов с МВ Австралии 

данные были представлены лишь частично [36,37], 

а в течение 2018 года данные собраны не были. 

С 2019  года формат регистра был изменен и общие 

данные по муколитической терапии стали отражать-

ся в регистре (рис. 5).

В регистре пациентов с МВ Австралии подробно 

представлены данные по применению муколити-

ческой терапии в различном возрасте (табл. 3, 4, 5). 

Дорназу альфа чаще назначали подросткам, реже — 

детям до 6 лет (табл. 3).

Рисунок 2.
Количество выписанных рецептов на лекарственные 
препараты лицам с МВ по данным регистра пациентов США, 
2002–2024 [21]
Figure 2.
Medication Prescription in Eligible Individuals in USA, 
 2002–2024 [21]

Рисунок 3.
Динамика назначения дорназы альфа по данным регистра 
Канады в 2016–2023 гг., % [30–35]
Figure 3.
Dynamics of dornase alfa prescriptions according to the Cana-
dian registry in 2016–2023, % [30–35]

Рисунок 4.
Динамика назначения гипертонического раствора натрия 
хлорида по данным регистра пациентов с МВ Канады 
в 2016–2023 гг., % [30–35] 
Figure 4.
Dynamics of hypertonic saline prescription according to the 
Canadian CF patient registry in 2016–2023, % [30–35]

Рисунок 5.
Динамика назначения муколитической терапии по данным 
регистра Австралии в 2019–2023 гг., %  [38–42] 
Figure 5.
Dynamics of mucolytic therapy prescription according to the 
Australian registry in 2019–2023, % [38–42]
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Ингаляции гипертонического раствора чаще на-

значали детям старше 6 лет (табл. 4).

Наряду с применением дорназы альфа и гипер-

тонического раствора отмечено применение инга-

ляционного маннитола в Австралии (6,2% случаев 

в 2020 г.). Ингаляции маннитола чаще применяли 

у подростков (табл. 5).

В Национальных регистрах пациентов с МВ РФ от-

ражены данные о применении всех муколитических 

препаратах, рекомендованных при МВ (рис. 6).

В России ингаляции дорназы альфа получали поч-

ти все пациенты — как дети, так и взрослые (табл. 6).

С 2021 г. в регистре отражены данные о режиме 

дозирования дорназы альфа (табл. 7). В 2023 г. инга-

ляции дорназы дважды в день (один раз через мунд-

штук и один раз интраназально) получали 33,1% де-

тей и 11,7% взрослых пациентов (табл. 7).

Количество назначений ингаляций гипертониче-

ского раствора постепенно увеличивалось до 2022 г. 

до 72,1% пациентов, с последующим небольшим сни-

жением до 70,7% в 2023 г. (табл. 8).

Назначение ингаляций маннитола потребовалось 

до 11,5% пациентов к 2023 г. (табл. 9).

Обсуждение и выводы
Полученные результаты многолетней многоцен-

тровой работы показали, что применение муко-

литических препаратов в клинической практике 

в разных странах является основным компонентом 

терапии пациентов с МВ. Муколитические препа-

раты применяли у пациентов всех возрастов. Из-за 

своих уникальных особенностей дорназу альфа на-

Таблица 3.
Применение дорназы у пациентов с МВ Австралии (%) по дан-
ным национальных регистров пациентов с МВ 2019–2023 гг. 
[38–42]
Table 3.
Dornase use in Australian CF patients (%) based on national CF 
patient registries 2019–2023 [38–42]

Годы <6 6–11 12–17 18–29 30+ Всего

2019 27,4 74,9 82,5 58,8 54,0 58,9

2020 31,1 73,4 77,3 60,0 49,3 58,3

2021 32,6 74,3 80,6 63,2 52,3 60,7

2022 31,5 73,1 77,3 59,7 48 57,3

2023 32,5 71,5 72,8 51,1 42,2 52,0

Таблица 4.
Применение ингаляций гипертонического раствора у па-
циентов с МВ Австралии (%) по данным национальных 
регистров 2019–2023 гг. [38–42]
Table 4.
Use of hypertonic saline inhalation in Australian CF patients (%) 
from national registries during 2019–2023 [38–42]

Годы <6 6–11 12–17 18–29 30+ Всего 

2019 31,3 51,7 58,8 45,8 41,6 45,3

2020 20,6 46,7 48,9 53,8 42,6 44,2

2021 22,0 46,7 46,8 54,4 45,9 45,4

2022 25,6 45,9 45,0 59,7 48 43,1

2023 28,1 46,2 42,2 41,8 42,2 39,4

Таблица 5.
Применение ингаляций маннитола у пациентов с МВ 
Австралии (%) по данным национальных регистров 2019–
2023 гг. [38–42]
Table 5.
Use of mannitol inhalation in Australian cystic fi brosis patient 
registries during 2019–2023 (%) [38–42]

Годы <6 6–11 12–17 18–29 30+ Всего 

2019 0 4,4 8,8 5,4 3,4 4,5

2020 0,2 3,4  15,7 8,1 3,0 6,2

2021 0,4 1,5 15,3 5,2 3,2 5,2

2022 0,2 0,9 13,0 6,3 2,6 4,7

2023 0 1,4 9,9 5,3 2,7 4,0

Рисунок 6.
Динамика назначения муколитической терапии по данным 
регистра Российской Федерации в 2011–2023 гг., % [43–55]. 
Figure 6.
Dynamics of mucolytic therapy prescription according to the 
Russian Federation registry in 2011–2023, % [43–55].
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Таблица 6.
Применение дорназы альфа у детей и взрослых с МВ 
Российской Федерации по данным национальных регистров 
2011–2023 гг. [43–55]
Table 6.
Dornase alfa use in children and adults with CF in the Russian 
Federation according to national registries during 2011–2023 
[43–55]

Год Дети Взрослые Всего

2011 94,2 90,6 93,4

2012 95,6 91,1 94,2

2013 94,9 89,2 93,3

2014 94,8 88,0 92,8

2015 96,5 84,6 93,6

2016 96,64 83,64 93,56

2017 97,04 87,37 94,89

2018 97,88 89,09 95,71

2019 97,82 90,02 95,83

2020 97,0 86,9 95,2

2021 98,3 87,4 95,1

2022 98,8 83,3 93,9

2023 98,8 82,9 93,5
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значали большему числу пациентов по данным всех 

регистров. В России препарат доступен для всех па-

циентов благодаря программе «14 высокозатратных 

нозологий» [56] и выпускаемому в России биоана-

логу дорназы альфа [57]. По данным регистров, дор-

назу альфа чаще, чем в других странах, применяли 

в России — до 95,8% в 2019 г., причем 25,9% пациен-

тов получали вторую дозу интраназально (в 2023 г.). 

В США дорназу альфа назначали до 90% пациентов, 

в Австралии — до 60%, в Канаде — до 52% взрослых 

пациентов, в странах Европы препарат получали бо-

лее 50% пациентов. 

Из быстрых муколитиков преобладали на-

значения ингаляций гипертонического раство-

ра, который в США получали до 77% пациентов, 

в России — до 72,7%, в странах Европы — до 52,3%, 

в Австралии — до 45,4%, в Канаде — до 41,6% взрос-

лых пациентов с МВ. Ингаляции маннитола при-

меняли в единичных случаях — преимущественно 

в подростковом возрасте (до 15,7% подростков с МВ 

Австралии в 2020 г.). 

В последние годы во всех странах отмечена тенден-

ция к небольшому снижению потребности в муколи-

тических препаратах. В США снижение количества 

назначений муколитических препаратов отмечено 

с 2021 г., в Канаде, Австралии, России и в странах Ев-

ропы — с 2022 г. Вероятнее всего, это связано с при-

менением CFTR-модуляторов: в 2014 г. начали приме-

нять ивакафтор, с 2015 г. — ивакафтор/люмакафтор, 

с 2018 г. — тезакафтор/ивакафтор, с 2019 г. — элек-

сафтор/тезакафтор/ивакафтор [30]. Однако реаль-

ное снижение назначений муколитической терапии 

наблюдается после внедрения в практику препарата 

элексафтора/тезакафтора/ивакафтора.
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