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Резюме
Муковисцидоз (МВ) – это наследственное 
заболевание, которое характеризуется на-
рушением работы желез внешней секреции, 
явлениями мальдигестии, мальабсорбции, 
хроническим воспалением в бронхолегочной 
системе, что негативно влияет на нутритив-
ный статус. Среди пациентов с МВ, незави-
симо от возраста, наблюдается высокая рас-
пространенность недостаточности питания, 
которая имеет многофакторный генез и при-
водит к соматическим и психологическим 
последствиям, значительно ухудшает течение 
и прогноз заболевания, снижает качество 
жизни. Группу высокого риска составляют 
дети подросткового возраста ввиду повышен-
ных энергетических потребностей организма 
в этот период и прогрессирования тяжести 
заболевания с возрастом. нормальный ну-
тритивный статус (НС) является важным 
параметром успешного контроля течения 
МВ. Общие рекомендации по питанию при 
МВ включают увеличенную энергетическую 
ценность пищи (до 200% от целевых значений 
ккал/сут для здоровых лиц) на фоне приема 
ферментных препаратов. Рекомендовано по-
вышенное потребление белка, жира, соли, 
жирорастворимых витаминов. Важными 

пищевыми факторами являются – полине-
насыщенные жирные кислоты, клетчатка, 
пре-пробиотики, микроэлементы, антиок-
сиданты. Необходимо принимать профилак-
тические меры по предотвращению развития 
недостаточности питания и своевременно 
корректировать существующие дефициты 
с учетом индивидуальных особенностей па-
циента. С этой целью, применяют специ-
ализированное лечебное питание. Большой 
спектр таких продуктов в виде готовых (на-
питки, йогурты, кремообразные продукты) 
или сухих смесей для повышения энерге-
тической и биологической ценности фак-
тического рациона – оптимальный вариант 
для коррекции нутритивных потребностей 
пациентов с МВ. Они имеют доказанную кли-
ническую эффективность и безопасность, 
хорошо усваиваются и переносятся, удоб-
ны и просты в применении для пациентов, 
что значительно повышает комплаентность, 
улучшает результат лечения. Имеющийся 
ассортимент обеспечивает персонализиро-
ванный подход к каждому пациенту с учетом 
общего состояния, возраста, имеющихся ос-
ложнений, ассоциированных заболеваний. 
В обзоре литературы освещаются причины 
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развития нутритивного дефицита, изменение 
подходов к диетотерапии на фоне исполь-
зования таргетных препаратов, продукты 

энтерального питания, рекомендованные 
для пациентов с МВ на территории РФ и по-
казания к их назначению.

Ключевые слова: муковисцидоз; нутритивная поддержка; дополнительное пероральное 
питание; фрезубин; энтеральные смеси

 Enteral formulas for nutritional support of patients 
with cystic fi brosis
 Т. Yu. Maksimycheva1, 2, I. S. Krysanov3, 4, D. V. Kurkin4, E. V. Makarova4, V. Yu. Ermakova3, 5

1  «Research Clinical Institute of Childhood of the Ministry of Health of the Moscow Region», (24A Bld 1, 
Kominterna str., Mytishchi, 141009, Russia)

2  Research Centre for Medical Genetics, (1, Moskvorechye str., Moscow, 115478, Russia)
3  BIOTEKH University, (11, Volokolamsk Hwy., Moscow, 125080, Russia)
4  A. I. Yevdokimov Moscow State University of Medicine and Dentistry, (20, Bld. 1, Delegatskaya Str. Moscow, 

127473, Russia)
5  Sechenov First Moscow State Medical University, (2, Bld. 4, Bolshaya Pirogovskaya Str. Moscow, 119435, Russia)

Summary

Cystic fi brosis (CF) is a hereditary disease char-
acterized by impaired functioning of the glands 
of external secretion, the phenomena of maldi-
gestion, malabsorption, chronic infl ammation in 
the bronchopulmonary system, which negatively 
aff ects the nutritional status. Among patients 
with CF, regardless of age, there is a high preva-
lence of malnutrition, which has a multifactorial 
nature and leads to somatic and psychological 
consequences, signifi cantly worsens the course 
and prognosis of the disease, and reduces the 
quality of life. Th e high-risk group consists of 
adolescent children due to the increased energy 
needs of the body during this period and the 
progression of the severity of the disease with age. 
A good nutritional status (NS) is an important 
parameter for successful control of the CF fl ow. 
General dietary recommendations for CF include 
an increased energy value of food (up to 200% of 
the target values of kca /day for healthy individ-
uals) while taking pancreatic enzymes. An in-
creased intake of protein, fat, salt, and fat-soluble 

vitamins is recommended. Important nutritional 
factors are polyunsaturated fatty acids, fi ber, 
pre-probiotics, trace elements, and antioxidants. 
It is necessary to take preventive measures to 
prevent the development of malnutrition and 
timely correct existing defi ciencies, taking into 
account the individual characteristics of the 
patient. For this purpose, specialized therapeutic 
nutrition is used. A wide range of such products 
in the form of ready–made (drinks, yoghurts, 
creamy products) or dry mixes to increase the 
energy and biological value of the actual diet is 
the best option for correcting the nutritional 
needs of patients with CF. Th ey have proven 
clinical effi  cacy and safety, are well absorbed and 
tolerated, convenient and easy to use for patients, 
which signifi cantly increases compliance and 
improves the result of treatment. Th e available 
assortment allows you to choose a personalized 
approach to each patient, taking into account the 
general condition, age, existing complications, 
and associated diseases. Th e review highlights 
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the causes of nutritional defi ciency, changes in 
approaches to diet therapy against the back-
ground of targeted therapy, enteral nutrition 

products recommended for patients with MV 
in the territory of the Russian Federation and 
indications for their appointment.

Keywords: cystic fi brosis; nutritional support; additional oral nutrition; fresubin; enteral formulas

Проблема низкого нутритивного статуса 
при муковисцидозе
Муковисцидоз (МВ) – это наследственное 
заболевание, которое характеризуется на-
рушением работы желез внешней секреции, 
включая слюнные, потовые, бронхиальные 
железы и экзокринные клетки поджелудоч-
ной железы [1–5]. Главной причиной МВ явля-
ется мутация гена CFTR, кодирующего белок 
регулятор трансмембранной проводимости 
(Cystic fi brosis transmembrane conductance 
regulator – CFTR), который регулирует транс-
порт ионов натрия и хлора через мембрану 
клеток, в том числе эпителиальных [1–5].

В патогенезе нарушения питания у таких 
пациентов можно выделить 3 основные при-
чины: увеличенные энергетические потери, 
повышенные энергетические потребности, 
недостаточное потребление калорий, основ-
ных пищевых веществ и других эссенци-
альных нутриентов [1–5]. Функция лёгких 
у пациентов с МВ напрямую коррелирует с их 
состоянием нутритивного статуса (НС) [1–5]. 
Кроме того, недостаточность питания приво-
дит к замедлению роста и развития, наруше-
нию функции иммунной системы, патологии 
костной ткани и общему снижению качества 
жизни (КЖ) [1–5]. Поэтому адекватная ну-
тритивная поддержка на протяжении всей 
жизни является важной задачей современной 
комплексной терапии МВ.

Таким образом, НС при МВ отражает не 
только тяжесть течения основного заболева-
ния, но и является критерием контроля над 
заболеванием, подчеркивая необходимость 
изучения и внедрения в клиническую прак-
тику оптимальных методов коррекции не-
достаточности питания у данных пациентов.

Целью настоящего обзора стало прове-
дение анализа литературных данных об ис-
пользовании энтерального питания в ком-
плексной терапии МВ.

Нутритивная поддержка (НП) пациен-
тов направлена на улучшение структурно- 
функциональных и метаболических про-
цессов организма, а также на повышение его 
адаптационных резервов. Чтобы провести 
НП успешно, необходимо следовать опреде-
ленному алгоритму: оценить НС, определить 
потребность в НП, выбрать продукт и тип 
НП, организовать мониторинг НП и про-
филактику осложнений [4–5].

Несмотря на то, что увеличенная энер-
гетическая ценность показана при МВ, на 
практике эти рекомендации соблюдаются 
редко и недостаточно полно. Так, в работе 
Максимычевой Т. Ю. и соавт. [6] показано, что 
только дети младше 3 лет имеют относительно 
оптимальный по энергетической ценности ра-
цион. После достижения трехлетнего возраста 
и до 18 лет у детей с МВ наблюдается дефицит 
потребления энергии до 32% от расчётной 
нормы потребления. Анализ структуры пи-
тания в этом исследовании показал нали-
чие дисбаланса основных пищевых веществ, 
проявляющегося в преобладании липидного 
компонента (более 40% от энергетической 
ценности) и повышенном поступлении на-
сыщенных жирных кислот при низкой доле 
белка и углеводов. Также был отмечен недо-
статок потребления ряда витаминов (C, B1, 
B2, A, E, D) и минеральных веществ (железа, 
калия) с пищевым рационом. Из всего вы-
шеперечисленного следует, что коррекция 
энергетической ценности и макронутриентов- 
микронутентов у детей, страдающих МВ, тре-
бует индивидуального подхода [6].

НП – является важным компонентом 
управления заболеванием у пациентов с МВ 
для обеспечения их высоких потребностей 
в питательных веществах, микронутриентах 
[4,7–13].
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Рекомендации по нутритивной поддержке 
у пациентов с муковисцидозом
Разработка рациона для детей, подростков 
и взрослых лиц с МВ является непростой 
задачей и не менее сложным для пациентов 
может стать соблюдение этих рекомендаций 
[14–16]. Для решения этой проблемы – упро-
щения диетических рекомендаций, повы-
шения удобства НП, улучшения комплаент-
ности и качества терапии оптимальными 
являютсяготовые смеси для дополнительного 
перорального питания (ДПП).

Энтеральное питание (ЭП) – вид нутри-
тивной терапии, при которой питательные 
вещества в виде специальных смесей вводят 
перорально, либо через желудочный зонд или 
гастростому при невозможности адекватного 
обеспечения энергетических потребностей 
организма естественным путем при различ-
ных заболеваниях [17].

Дополнительное пероральное питание для поддержки 
нутритивного статуса у пациентов с муковисцидозом

Показанием для назначения ДПП [3, 4]:
1. Индекс массы тела (ИМТ) между 10-м 

и 50-м перцентилями; или
2. Снижение веса за предыдущие 2–4 месяца; 

или
3. За последние 2 месяца прибавки в весе 

не было

На сегодняшний день доступно большое 
количество лечебных продуктов для ДПП 
различных по составу, соотношению макро- 
микронутриентов, калорийности, которые 
подбираются в зависимости от возраста, ну-
тритивного статуса, потребностей пациента, 
имеющихся осложнений.

Использование ДПП при МВ направлено 
на [1–16]:
1. Компенсацию энергетического дефицита 

рациона, белка, других макро-и микрону-
триентов, возмещение повышенных энер-
гетических и пластических потребностей;

2. Снижение явлений гиперметаболизма- 
гиперкатаболизма;

3. Поддержание и улучшение НС, физиоло-
гических темпов роста и развития;

4. Профилактику снижения функции легких, 
связанной с низким НС;

5. Компенсацию метаболических нарушений 
(смеси для пациентов с МВ- ассоцииро-
ванным диабетом), дыхательной недоста-
точности (смеси для пациентов с низкой 
функцией легких).

В обзоре Cochrane Database были изучены 
рандомизированные или квазирандомизи-
рованные контролируемые исследования, 
в которых сравнивалось использование ДПП 
в течение как минимум одного месяца в срав-
нении с рекомендациями по питанию без 
дополнительных добавок у людей с муко-
висцидозом. Было показано, что общее по-
требление калорий было выше у пациентов, 
принимавших добавки в течение 12 месяцев, 
в среднем на 265 ккал/сут. [15]. Авторы делают 
вывод, что использование ДПП не всегда при-
водит к желаемым результатам (улучшение 
антропометрических показателей, состава 
тела, дыхательной функции), в то же время 
они показаны пациентам с МВ в некоторых 
клинических ситуациях. Ряд отечественных 
публикаций свидетельствует об эффективно-
сти использования ДПП у детей с МВ [18–20].

Представляем обзор энтеральных продук-
тов, разрешенных для применения у пациен-
тов с МВ, согласно  перечню специализиро-
ванных продуктов лечебного питания для 
детей- инвалидов на 2024 г [21].

Полимерные изо- (1 ккал/мл) и гипер (1,5 
ккал/мл) калорийные смеси, сухие и жидкие, 
с содержанием белка 3–6 г на 100 мл готово-
го продукта. Показания: продукты первого 
выбора для пациентов с МВ, нуждающихся 
в дополнительном энтеральном питании:

Старше 1 года: Нутриэн Стандарт ( сухая 
и жидкая форма), Нутриэн Стандарт с пи-
щевыми волокнами (сухая и жидкая форма), 
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Нутризон эдванст Нутридринк (сухая смесь) 
НутриниДринкс пищевыми волокнами 
(жидкая форма), ПедиаШур Здоровейка 
(жидкая смесь).

Старше 3 лет: Нутриэн Энергия (жидкая 
форма), Фрезубин Протеин (сухой порошок).

Старше 6 лет: Фребини Энергия напиток 
с пищевыми волокнами (жидкая форма).

Особенностью смеси «Фребини Энергия 
напиток с пищевыми волокнами» – является 
высокое содержание молочного белка (10 г 
на 100 мл, 10,2% энергии), жира (7,8 г на 100 
мл, 40% энергии), углеводов (21 г на 100мл, 
48,3% энергии) и энергии – 200 ккал на 100 
мл, с высоким содержанием триглицеридов 
средней длины цепи (СЦТ). Один пакетик 
продукта (200 мл-400 ккал) обеспечивает 
20% суточного рациона ребенка с МВ от 6 до 
12 лет. Показаниями к такой смеси являет-
ся белково- энергетическая недостаточность 
средней и тяжелой степени тяжести.

Полуэлементные изо- (1 ккал/мл) и гипер 
(1,5 ккал/мл) калорийные смеси на основе глу-
бокого гидролиза молочного белка; с содер-
жанием СЦТ 50–60% жирового компонента:

Старше 1 года: Пептамен Юниор с аро-
матом ванили  (сухой порошок), Нутриэн 
Элементаль (сухой порошок).  

Старше 3 лет: Пептамен Юниор 1.5 (жидкая 
форма).

  Показания: перенесенные операции на ор-
ганах желудочно- кишечного тракта (ЖКТ) 
(резекция кишечника на фоне мекониевого 
илеуса, СДИО, пострезекционный синдром), 
аллергия к белкам коровьего молока.

Метаболически- ориентированные:
Старше 1 года: Нутриэн Диабет (сухая 

и жидкая форма),
Старше 12 лет Нутризон Диазон НЕ НР 

(жидкая форма- зондовое питание)
Показания: нарушение толерантности 

к глюкозе, муковисцидоз – ассоциированный 
сахарный диабет.

Старше 3лет: Нутриэн Пульмо (сухая 
и жидкая форма).

Показания: снижение функции легких, ды-
хательнаяй недостаточность.

В  последние годы большой прогресс 
связан с применением таргетной терапии 

у пациентов с МВ (с 2012 года – в мировой 
практике, с 2020 г. в Российской Федерации). 
На фоне применения патогенетической те-
рапии нутритивный статус улучшается 
и растет количество пациентов, у которых 
недостаточность питания переходит в избы-
точную массу тела и ожирение, что вызывает 
опасение у практикующих специалистов, 
в связи с новыми метаболическими рисками 
[22]. Постепенно подходы к питанию паци-
ентов с МВ меняются с парадигмы гиперка-
лорийного питания с высоким содержанием 
жиров, на коррекцию, баланс макронутри-
ентов, без дополнительного увеличения 
калорийности. Особое значение имеет бел-
ковый компонент рациона, достаточное по-
требление которого будет способствовать 
улучшению состава тела, формированию 
мышечной массы, от которой напрямую за-
висит функция легких [23].

В связи с этим, представляют интерес 
продукты, имеющие в своём составе высо-
кую квоту белка, на фоне сниженной энер-
гетической ценности, что особенно акту-
ально, в связи с увеличивающейся долей 
пациентов с ожирением на фоне таргетной 
терапии.

К  таким продуктам относятся «Фрезубин 
Протеин» – специализированный продукт 
для лечебного дополнительного питания 
пациентов с МВ, включенных в перечень 
специализированных продуктов лечебного 
питания для детей- инвалидов на 2024 год.

« Фрезубин Протеин» – сухая смесь, содер-
жит концентрированный источник сыво-
роточного белка (10,0 г на 200 мл), практи-
чески не содержит углеводы (0,12 на 200 мл) 
и жиры (0,12 на 200 мл) при низкой калорий-
ности (41 ккал на 200 мл). Такой состав бу-
дет способствовать увеличению безжировой, 
скелетно- мышечной массы тела, в том числе, 
дыхательной мускулатуры, профилактиро-
вать снижение функции легких, снижать ри-
ски формирования избыточной массы тела 
и ожирения.

Продукт хорошо растворим, имеет ней-
тральный вкус, хорошую переносимость, не 
изменяет вкус пищи, обеспечивая тем самым 
высокую комплаентность у пациентов.
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Заключение

Среди пациентов с МВ, независимо от воз-
раста, наблюдается высокая распространен-
ность недостаточности питания, которая 
приводит к соматическим и психологическим 
последствиям, значительно ухудшает течение 
и прогноз заболевания.

Нормальный нутритивный статус (НС) 
является важным параметром успешного 
контроля течения МВ. Общие рекомендации 
по питанию при МВ включают повышенную 
энергетическую ценность пищи (до 200% от 
целевых значений ккал/сут для здоровых 
лиц) на фоне приема ферментных препара-
тов. Рекомендовано повышенное потребле-
ние белка, жира, соли, жирорастворимых 
витаминов, полиненасыщенных жирных 
кислот, добавление клетчатки и  пробио-
тиков, микроэлементов, антиоксидантов 
при необходимости. Профилактические 
меры по предотвращению развития недо-
статочности питания и своевременная его 
коррекция с учетом индивидуальных осо-
бенностей позволяет избежать негативных 
последствий для здоровья пациентов с МВ. 
С этой целью, применяют специализиро-
ванное лечебное питание. Большой спектр 
таких продуктов в виде готовых (напитки, 
йогурты, кремообразные продукты) или су-
хих смесей для повышения энергетической 
и биологической ценности фактического 

рациона – оптимальный вариант для коррек-
ции нутритивных потребностей пациентов 
с МВ. Данные продукты имеют доказанную 
клиническую эффективность и безопасность, 
хорошо усваиваются и переносятся, удобны 
и просты в применении для пациентов, что 
значительно повышает комплаентность, по-
вышает эффективность терапии. Имеющийся 
ассортимент смесей позволяет обеспечить 
персонализированный подход к каждому па-
циенту с учетом возраста, общего состояния, 
имеющихся осложнений (дыхательная недо-
статочность), ассоциированных заболеваний 
(МВ - ассоциированный сахарный диабет).

Современная таргетная терапия, которую 
получают дети с МВ в РФ, начиная с 2020 года, 
вносит практические коррективы в их пита-
ние, в связи с влиянием препаратов на нутри-
тивный статус и увеличение риска реализа-
ции избыточной массы тела, именно поэтому 
оптимальным вариантом является ДППс вы-
соким содержанием белка, при сниженной 
калорийности, как например, «Фрезубин 
Протеин». В перспективе будут актуальны 
исследования влияния данного продукта 
на нутритивный статус и состав тела паци-
ентов с МВ. Работы в области применения 
такого типа лечебного питания у пациентов 
с МВ, в эпоху таргетной терапии, следует 
расширить.
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