
31

ÀАрхив педиатрии и детской хирургии № 1, июнь 2023 года

Для переписки:
Жекайте  Елена 

Кястути совна

e-mail:

elena_zhekayte@mail.ru

Ключевые слова: дети, муковисцидоз, остеопороз, остеопения, денситометрия, 
минеральная плотность, потребление кальция

Резюме
Актуальность проблемы остеопороза у детей 
с муковисцидозом (МВ) обусловлена высоким 
риском снижения минеральной плотности 
кости (МПК) у данной категории пациентов. 
По данным Регистра больных муковисци-
дозом в РФ за 2021 год данное осложнение 
встречается у 6,4% пациентов (1,8% детей 
и 19,2% взрослых). Такие факторы, как хро-
ническое воспаление, синдромы мальабсорб-
ции и мальдигестии, прием гормональных, 
противовоспалительных препаратов, мета-
болические нарушения, негативно влияют на 
процессы регуляции костного метаболизма, 
что приводит к снижению МПК, остеопорозу 
и переломам при данной нозологии. Изучение 
динамики частоты снижения МПК у детей 
с МВ при современных диагностических и те-
рапевтических подходах позволит оценить 
эффективность мер, применяемых для вы-
 явления остеопороза и предложить новые 
алгоритмы профилактики и лечения.

Цель: оценить частоту снижения МПК 
у пациентов с муковисцидозом  детского 
возраста в динамике за период наблюдения 
2006–2021 год

Материалы и методы: В 2006 г. на базе РДКБ 
г. Москвы проведено обследование 128 паци-
ентов с муковисцидозом – 60 мальчиков и 68 
девочек в возрасте 5–18 лет. В 2020–2021 году 
на базе ГБУЗ «НИКИ детства МЗ МО» было 
обследовано 40 детей с муковисцидозом (28 
девочек, 12 мальчиков в возрасте 13,6±2,4 года) 
и 35 здоровых детей (24 девочки, 11 мальчиков 

в возрасте 14,2±2,2 года). Состояние костной 
ткани пациентов оценивали путем прове-
дения двухэнергетической рентгеновской 
абсорбциометрии (DХА) в поясничном отделе 
позвоночника (L2–L4) и со держанием мине-
ралов в кости (BMC). У всех пациентов с МВ 
оценивалось потребление кальция с пищей 
и функция внешнего дыхания.

Результаты. В 2006 году снижение МПК <-2 
Z-score было обнаружено у 35 (27%), остеопе-
ния (Z-score МПК <-1) – у 33 (26%) пациентов 
с МВ. В 2021 году снижение МПК <-2 Z-score
было выявлено у одного ребенка (2,5%) с МВ, 
остеопения – у 10 (25%) детей. У всех здоро-
вых детей показатели МПК были в преде-
лах нормы. Средняя МПК у пациентов с МВ
в 2021 г. была ниже – 0,26±1,3 г/см2 по сравне-
нию с показателями здоровых 0,74±0,7г/см2
(р=0,000). Показатели BMC у пациентов с МВ 
также был ниже – 39,6±13,0г против 50,4±14,8г 
(р=0,000) у здоровых. Потребление кальция
с пищей в 2021 году составило 1830,5±782,2 мг/
сут, что в  3 раза выше, чем у  пациентов
в 2006 году – 543±44 мг/сут (р=0,000). Функция 
легких у пациентов в 2021 году была выше,
ОФВ1 83,1%±17,8, по сравнению с 67,9%±23,1
у пациентов в 2006 году (р<0,05).

Заключение: современные методы диа-
гностики и терапии позволили значительно 
сократить частоту снижения МПК у детей 
с муковисцидозом. Однако, эти показате-
ли все еще не достигают значений здоровых 
детей.
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Summary
Relevance. Th e actuality of the problem of oste-
oporosis in children with cystic fi brosis (CF) is 
due to the high risk of a decrease in bone min-
eral density (BMD) in this category of patients. 
According to the Register of Patients with cystic 
fi brosis in the Russian Federation for 2021, this 
complication occurs in 6.4% of patients (1.8% of 
children and 19.2% of adults). Factors such as 
chronic infl ammation, malabsorption and mal-
digestion syndromes, hormonal, anti-infl amma-
tory drugs, metabolic disorders negatively aff ect 
the processes of regulation of bone metabolism, 
which leads to a decrease in BMD, osteoporosis 
and fractures in this nosology. Studying the 
dynamics of the frequency of decrease in BMD 
in children with CF with new diagnostic and 
therapeutic approaches will allow us to evalu-
ate the eff ectiveness of measures used to detect 
osteoporosis and propose new algorithms for 
prevention and treatment.

Objective: to assess the dynamics over the 
follow-up period 2006–2021 of the frequency of 
decrease in BMD in children with CF.

Materials and methods: In 2006, 128 patients 
with cystic fi brosis – 60 boys and 68 girls aged 
5–18 years – were examined on the basis of the 
FSАEI HE N. I. Pirogov RNRMU MOH. In 
2020–2021, 40 children with cystic fi brosis (28 
girls, 12 boys aged 13.6±2.4 years) and 35 healthy 
children (24 girls, 11 boys aged 14.2±2.2 years) 

were examined on the basis of the RCIC. Th e 
condition of the patients’ bone tissue was assessed 
by conducting dual–energy X-ray absorptiometry 
(DHA) in the lumbar spine (L2-L4) and bone 
mineral content (BMC). Dietary calcium intake 
and respiratory function were evaluated in all 
patients with CF.

Results. In 2006, a decrease in BMD <-2 
Z-score was found in 35 (27%), osteopenia 
(Z-score BMD <-1) – in 33 (26%) patients with 
CF. In 2021, a decrease in BMD <-2 Z-score was 
detected in one child (2.5%) with CF, osteope-
nia – in 10 (25%) children. In all healthy chil-
dren, BMD indicators were within the normal 
range. Th e average BMD in patients with CF in 
2021 was lower – 0.26±1.3 g/cm2 compared to 
healthy 0.74± 0.7g/cm2 (p=0.000). BMC values 
in patients with CF were also lower – 39.6±13.0g 
versus 50.4±14.8g (p=0.000) in healthy patients. 
Dietary calcium intake in 2021 was 1830.5 ±782.2 
mg/day, which is 3 times higher than in pa-
tients in 2006–543± 44 mg/day (p=0.000). Lung 
function in patients in 2021 was higher, FEV1 
83.1%±17.8, compared with 67.9%±23.1 in pa-
tients in 2006 (p<0.05).

Conclusion: new methods of diagnosis and 
therapy have signifi cantly reduced the frequen-
cy of decreas e in BMD in children with cystic 
fi brosis. However, these indicators still do not 
reach the values o f healthy children.

Keywords: children, cystic fi brosis, osteoporosis, osteopenia, densitometry, mineral density, 
calcium intake

 Decrease in bone mineral density in children 
with cystic fi brosis: dynamics over 15 years
 E. K. Zhekaite1,2, T. Yu. Maksimycheva1,2

Corresponding author:
Elena K. Zhekaite

e-mail:

elena_zhekayte@mail.ru



33

ÀАрхив педиатрии и детской хирургии № 1, июнь 2023 года

Введение
Муковисцидоз (МВ) – частое моногенное за-
болевание с аутосомно- рецессивным типом 
наследования и полиорганными проявле-
ниями. Для муковисцидоза характерно на-
личие осложнений, частота и тяжесть кото-
рых увеличивается с возрастом. Одним из 
частых и несвоевременно диагностируемых 
осложнений является остеопороз [1]. В связи 
с высокой распространенностью, остеопороз 
является одной из наиболее значимых про-
блем мирового масштаба в общей популяции 
наряду с инфекционными, онкологическими 
и сердечно- сосудистыми заболеваниями [2].

По данным Регистра больных муковис-
цидозом в РФ за 2011 году остеопороз был 
диагностирован у 14,5% пациентов (4,6% 
детей и 33,1% взрослых) [3]. В 2021 год дан-
ное осложнение встречалось у 6,4% больных 
(1,8% детей и 19,2% взрослых) [4]. Несмотря 
на прогресс, который удалось достичь, па-
циенты с МВ, в том числе детского возраста, 
по-прежнему являются группой риска по раз-
витию снижения минеральной плотности ко-
сти (МПК). Среди патогенетических звеньев 
муковисцидоза, приводящих к снижению 
МПК, необходимо выделить: хронический 
воспалительный процесс, хроническую ин-
фекцию дыхательных путей, экзокринную 
недостаточность поджелудочной железы, 

задержку полового созревания и гипогона-
дизм, патологию гепато- билиарной системы, 
а также прямое воздействие гена CFTR на 
костную ткань и другие факторы (Рис. 1) [5].

Последние литературные данные под-
тверждают, что ген CFTR играет важную роль 
в выработке остеопротегерина (OПГ) и ме-
таболита ЦОГ-2 простагландина Е2 (ПГE2), 
двух ключевых регуляторов формирования 
и регенерации кости [5].

Набор массы костной  ткани происходит 
в детском и подростковом возрасте, дости-
гая максимума к 20–30 годам. Отсутствие 
достижения пика костной массы в молодом 
возрасте способствует низким показателям 
МПК у взрослых. Одновременно происходят 
два противоположных процесса: костеобра-
зование и костная резорбция, от баланса ко-
торых зависит МПК, качество и прочность 
кости. Ремоделирование костной  ткани за-
висит от состояния фосфорно- кальциевого 
обмена, паратиреоидного гормона, витамина 
D, гормона роста, кальцитонина, тиреод-
ных гормонов, глюкокортикоидов, старения 
и ассоциированного с ним секреторного фе-
нотипа и т. д. Остеопороз развивается из-за 
нарушения баланса между резорбцией кости 
и остеосинтезом. Основной причиной дисба-
ланса процессов костного ремоделирования 

Рисунок 1.
Патогенетические 
факторы, влияющие 
на ремоделирование 
МПК при муковисци-
дозе.

Примечание:
МЗСД – муковисци-
дозассоциированный 
сахарный диабет.
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является дефицит кальция и/или витами-
на D. Вместе с тем дефицит кальция, даже 
кратковременный, приводит к повышению 
секреции паратиреоидного гормона (ПТГ) 
паращитовидными железами и компенсатор-
ной мобилизации кальция из костного депо 
в кровяное русло [6, 7].

По данным зарубежных и российских 
исследователей основными факторами ри-
ска снижения МПК у детей с МВ являются: 
тяжелое течение заболевания, степень ды-
хательной недостаточности II–III, наличие 
цирроза печени, высев P. aeruginosa из ре-
спираторного тракта, генетический диагноз 
F508del / F508del, ограничение физической 
активности, отсутствие физической нагруз-
ки, а также дефицит потребления кальция 
с пищей и приём системных кортикостеро-
идов [8–11]. Взаимосвязь тяжелого течения 
заболевания с развитием остеопороза об-
условлена влиянием системного воспали-
тельного ответа на функцию остеокластов. 
В настоящее время известно большое ко-
личес тво провоспалительных цитокинов: 
интерлейкины (IL)-1, –6, –11, –15, –17, фак-
тор некроза опухоли -альфа (TNa), лиганд 
рецептора активатора ядерного фактора- В 
(RANKL), которые оказывают стимулирую-
щий эффект на развитие остеокластов и их 
активность, приводя к костной резорбции. 

У больных МВ в период обострения легоч-
ной инфекции отмечено повышение числа 
потенциальных предшественников остео-
кластов в периферической крови, которое 
снижалось после курса антибактериальной 
терапии [12].

До 2016 г. в РФ применялись профилак-
тические дозы холекальциферола в соответ-
ствии с рекомендациями Европейского обще-
ства детских гастроэнтерологов, гепатологов 
и нутрициологов (ESPHAGAN) (табл. 1).

В 2016 г. в соответствии с Национальным 
консенсусом профилактические дозы холе-
кальциферола были пересмотрены и значи-
тельно увеличены, проведена просветитель-
ская работа с родителями пациентов и детьми 
о роли витамина D в организме.

По результатам многоцентрового исследо-
вания концентрации 25(ОН)D у детей с МВ 
в 2018 г. отмечено, что нормальное содержа-
ние витамина D зарегистрировано в половине 
образцов сыворотки крови, несмотря на вы-
сокие профилактические дозы, получаемые 
пациентами. Содержание витамина D в об-
щей группе больных было близко к нижней 
границе нормы.

Цель исследования: оценить в динамике 
за период наблюдения 2006–2021 год частоту 
снижения МПК у пациентов с муковисцидо-
зом детского возраста.

Возраст Витамин А (МЕ) Витамин D (МЕ) Витамин Е  (МЕ) Витамин К (МЕ)

С рождения до 12 месяцев 5000 400–800 80–150 0,3–0,5

С 12 месяцев до 10 лет 10000 400–800 200–400 0,3–0,5

С 10 до 18 лет 5000 400–800 40–50 0,3–0,5

Более 18 лет 5000–10000 400–800 100–200 0,3–0,5

Возраст Начальная доза Увеличенная доза Максимальная доза

С рождения до 12 месяцев 400–500 800–1000 2000

С 12 месяцев до 10 лет 800–1000 1600–3000 4000

С 10 до 18 лет 800–2000 1600–6000 10000

Более 18 лет 800–2000 1600–6000 10000

Таблица 1.
Рекомендуемые суточ-
ные дозы жирораство-
римых витаминов при 
муковисцидозе [13].

Таблица 2.
Начальные дозы 
витамина D3 (МЕ/сут) 
и рекомендации по 
лечению дефицита 
витамина D у детей 
и взрослых, страдаю-
щих МВ [14, 15].
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Материалы и методы исследования
В настоящей работе проведен сравнитель-
ный анализ МПК пациентов с МВ, которые 
наблюдались в Российском центре му ковис-
цидоза в 2006 и 2021 гг.

В 2006 г. обследование 128 детей прово-
дилось на базе РДКБ г. Москвы. Все дети 
находились на постоянной базисной те-
рапии по поводу основного заболевания: 
ферментнозаместительная терапия, му-
колитики, урсодезоксихолевая кислота, 
поливитамины в возрастных дозировках. 
Состояние костной ткани пациентов с МВ 
оценивалось путем проведения денситоме-
трии в поясничном отделе позвоночника на 
уровне L2-L4. Диагноз остеопении/остеопо-
роза устанавливался согласно критериям 
ВОЗ на основании показателя Z-score [16]. 
Степень дыхательной недостаточности (ДН) 
оценивалась клинически и по данным спи-
рографии на аппарате Spiroanalizer ST-95. 
Потребление кальция с едой оценивалось 
путем анкетирования родителей с указани-
ем количественного и качественного рацио-
на ребенка за неделю. Оценка обеспеченно-
сти кальцием питания детей велась с учетом 
значений содержания кальция в пищевых 
продуктах и сопоставлением с данными 
справочных таблиц и воз растных норм. 
Здоровые дети с целью контроля в 2006 г. 
не об следовалась.

В 2021 году исследование среди 40 паци-
ентов проводилось на базе ГБУЗ «НИКИ 
детства МЗ МО» г. Мытищи. Состояние 
костной ткани пациентов оценивали путем 
проведения двухэнергетической рентгенов-
ской абсорбциометрии (DХА) в поясничном 
отделе позвоночника (L2–L4) и содержанием 
минералов в кости (BMC). У всех пациен-
тов с МВ оценивалось потребление каль-
ция с пищей и функция внешнего дыхания. 
Данные о поступлении витамина Са с пищей 
у пациентов с муковисцидозом были полу-
чены с помощью анализа 3-х дневного меню 
анкетно- опросным методом с использовани-
ем программы ЭВМ «Мониторинг нутритив-
ного статуса, рациона питания и ферментной 
терапии» (Свидетельство о государственной 
регистрации программы для ЭВМ ФИПС 
№ 2016 660762 от 21.09.16).

При проведении спирометрии у детей стар-
ше 6 лет определялись объем форсированно-
го выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1, л,%долж.) 
и форсированная жизненная емкость легких 
(ФЖЕЛ, л,%долж.) в соответствии со стан-
дартными рекомендациями Американского 
торакального и Европейского респираторно-
го обществ [17].

Критерии включения: установленный 
диагноз муковисцидоза, подписание до-
бровольного информированного согласия. 
Исследование одобрено этическим комитетом 
ФГБНУ «МГНЦ» (протокол № 9 от 8 декабря 
2017 г.).

В группу контроля в 2021 г. вошло 35 де-
тей 6–17 лет, не имевших хронических за-
болеваний, проходивших диспансерное на-
блюдение в ГБУЗ «НИКИ детства МЗ МО». 
Всем детям была проведена рентгеновская 
денситометрия.

По данным Международного общества 
клинической денситометрии (ISCD), детский 
остеопороз в настоящее время определяется 
(1) сочетанием Z-score минеральной плотности 
костной ткани (МПКТ) ≤ 2SD (стандартных 
отклонений) и клинически значимых пере-
ломов в анамнезе, определяемых как наличие 
двух или более переломов длинных костей 
в возрасте до 10 лет или трех и более переломов 
длинных костей в любом возрасте до 19 лет; 
или (2) один или несколько компрессионных 
переломов позвонков без высокоэнергети-
ческой травмы или локального поражения 
кости, независимо от Z-score МПКТ [18].

В данном исследовании выраженность 
мальабсорбции не учитывалась, пациенты 
получали адекватную дозу ферментов.

Статистическая обработка проведена 
с использованием пакета программ SPSSS 
Statistics 17.0 с определением: среднего, сред-
неквадратического отклонения. Сравнение 
количественных признаков проведено с ис-
пользованием критерия Манна- Уитни для 
независимых выборок. Анализ различий ка-
чественных признаков в двух независимых 
группах выполняли при помощи точного 
критерия Фишера с двусторонней довери-
тельной вероятностью. Статистически зна-
чимыми считали различия при р<0,05.
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Результаты
В 2006 г. проведено обследование 128 паци-
ентов с муковисцидозом – 60 мальчиков и 68 
девочек в возрасте 5–18 лет. Все пациенты, 
обследованные в 2006 г. имели смешанную 
форму муковисцидоза. Среднетяжелое те-
чение отмечалось у 48 детей (37%), тяжёлое 
течение – у 80 детей (63%). Задержка полового 
развития отмечалась у 45 детей (68%) из 66 па-
циентов старше 13 лет. При оценке фактиче-
ского питания дефицит потребления кальция 
с пищей среди 76 анкетированных отмечался 
у 63% (48 больных), при этом установлено, 
что эти дети получали ≤60% от возрастной 
нормы, потребление кальция с пищей со-
ставило 543±44 мг/сут. Среди осложнений 
МВ, ассоциированных со снижением МПК, 
муковисцидозассоциированный сахарный 
диабет (МЗСД) был выявлен у 4 больных, 
цирроз печени с формированием портальной 
гипертензии имел место у 9 детей.

I степень ДН отмечалась у 35% (45 детей), 
II степень ДН – у 34% (44 ребенка), III сте-
пень ДН – у 9% (13 детей). Все дети получа-
ли внутривенную антибактериальную те-
рапию с разной кратностью в течение года. 
Системные глюкокортикостероиды (ГКС) 
альтернирующим курсом (0,5 мг/кг через 
день) получали 29 детей в течение 1–14 лет. 
На постоянной терапии ГКС в  средних 

и высоких дозировках находилось 19 детей 
длительностью от 1 года.

В 2021 году было обследовано 40 детей 
с муковисцидозом 6–18 лет (28 девочек, 12 
мальчиков в возрасте 13,6±2,4 года) и 35 
здоровых детей (24 девочки, 11 мальчиков 
в возрасте 14,2±2,2 года). Дети не имели ды-
хательной недостаточности и не принимали 
системные ГКС. Тяжелое течение заболевание 
было 12 (30%) детей, течение средней тяже-
сти у 28 (70%) пациентов. Функция легких 
у пациентов в 2021 году была выше, ОФВ1 
83,1%±17,8, по сравнению с 67,9%±23,1 у па-
циентов в 2006 году (р<0,05).

Задержка полового развития диагности-
ровано не было.

Клиническая характеристика обследуемых 
групп в 2006 и 2021г представлена в таблице 1.

В результате исследования 2006 года сни-
жение МПК <-2 Z-score было обнаружено 
у 35 (27%) детей, остеопения (Z-score МПК 
<-1) – у 33 (26%) пациентов с МВ.

Потребление кальция с пищей составило 
543±44 мг/сут.

Результаты исследования были опублико-
ваны в медицинском журнале в 2006 г. [18].

В 2021 году снижение МПК <-2 Z-score было 
выявлено у одного ребенка (2,5%) с МВ, осте-
опения – у 10 (25%) детей (Рис. 2).

Показатель 2006 г. 2021 г.

Смешанная форма n,% 128 (100%) 36 (90%)
Легочная форма n,% 0 4 (10%)
Тяжелое течение n,% 80 (63%) 12 (30%)
Течение средней тяжести n,% 48 (37%) 28 (70%)
ОФВ1, M±m 67,9%±23,1 83,1%±17,8
Высев P.aeruginosa n,% 52 (40,6%) 12 (30%)
Высев Achromobacter spp. n,% 6 (4,7%) 0
Высев B.cepacia n,% 5 (3,9%) 0
Внутривенная антибактериальная терапия 1–4 раза в год n,% 128 (100%) 9 (22,5%)
ДН I–IIIст. n,% 102 (79,7%) 0
Терапия системными кортикостероидами n,% 48 (37,5%) 0
Муковисцидозассоциированный сахарный диабет n,% 4 (3,1%) 0
Цирроз печени 9 (7%) 3 (7,5%)
Задержка полового развития 45 (68%*) 0
Всего 128 (100%) 40 (100%)

* Примечание:
среди 66 пациентов 
старше 13 лет.
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У всех здоровых детей показатели МПК 
были в пределах нормы. Средняя  МПК у па-
циентов с МВ в 2021 г. была ниже – 0,26±1,  3 г/
см2 по сравнению с показателями здоровых 
детей 0,74±0,7г/ см2 (р=0,000). Показатели 
BMC у пациентов с МВ также был ниже – 

39,6±13,0г против 50,4±14,8г (р=0,000) у здо-
ровых.

Потребление кальция с пищей в 2021 году 
составило 1830,5±782,2 мг/сут, что было выше 
в 3 раза показателей 2006 г.

Обсуждение
Совершенствование диагностики и  те-
рапии муковисцидоза позволило достичь 
успехов в профилактике развития ранних 
осложнений муковисцидоза, (мекониевый 
илеус, синдром псевдо- Барттера, витамин 
к-дефицитные кровотечения). Однако, ос-
ложнения, характерные для пациентов стар-
шего возраста с увеличением доли взрослых 
в популяции МВ по-прежнему влияют на 
качество жизни и являются жизнеугрожа-
ющими.

Сравнение клинических показателей здо-
ровья детей за период 2006–2021 г. выяви-
ло значительное отличие тяжести течения 
заболевания, потребности в внутривенной 
антибактериальной терапии и терапии си-
стемными ГКС, микробном пейзаже верхних 
дыхательных путей пациентов. Данные из-
менения характерны для общеевропейской 
популяции МВ и отражены в ежегодных до-
кладах Европейского регистра пациентов 
с муковисцидозом [19].

Пациенты в исследовании 2021 г. демон-
стрировали лучшие показатели функции 
легких, что обусловлено применением инга-
ляционных и внутривенных антибактери-
альных препаратов на современном этапе. По 

опубликованным в журнале Lancet данным, 
показатели функции легких (ОФВ1,% от долж.) 
в 2018г увеличились в среднем на ≈5% у па-
циентов с МВ 6–11 лет, на ≈10% у пациентов 
12–21лет и ≈15% у пациентов старше 26 лет по 
сравнению с данными 2006 г. [20].

В соответствии с поставленной целью ис-
следования было изучено, как менялась МПК 
детей и подростков, страдающих МВ, с 2006 
по 2021 год в связи с новыми методами диа-
гностики и терапии, пересмотром профилак-
тических доз витамина D, введением кли-
нических рекомендаций по муковисцидозу 
2021г, включающих диагностику снижения 
МПК. Анализируя показатели минеральной 
плотности кости у детей с муковисцидозом 
в 2006 и 2021 г. было определено снижение 
доли детей с МПК <-2 Z-score в 10 раз и уве-
личение детей с нормальными показатели 
МПК в 1,5 раза. Также было установлено, 
что в отличие от здоровых детей, которые 
в 100% демонстрировали показатели МПК 
в пределах нормы, среди пациентов с МВ 
снижение МПК в 2021 г. наблюдалось у чет-
верти пациентов.

Низкие по сравнению с показателями кон-
трольной группы цифры МПК определяются 

Рис. 2
МПК детей с муко-
висцидозом в 2006 
и 2021 г.
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в различных исследованиях. В исследовании 
Gupta S. и др. МПК (SD) у детей с муковисци-
дозом была значительно ниже как в допубер-
татном периоде (0,7 (0,1) г/см2 против 0,9 (0,1) 
г/см2 у детей без МВ; (р<0,001), так и в пери-/
постпубертатном периоде (0,9 (0,1) г/см2 про-
тив 1,1 (0,1) г/см2; (р<0,001) по сравнению со 
здоровым контролем [21]. Аналогичные ре-
зультаты были получены при обследовании 
100 детей с муковисцидозом в Польше в 2015г 
[22]. Во всех проведенных исследованиях 
уровень витамина D у пациентов с МВ был 
ниже показателей детей в общей популяции.

Трехкратное повышение уровня Са по-
ступающего с пищей, в 2021г по сравнению 
с показателями 2006 г., вероятно обусловлено 

широким спектром дополнительного пита-
ния, которое входит в рацион многих па-
циентов.

Полученные данные свидетельствуют о не-
обходимости контроля МПК у детей, страда-
ющих МВ, применения профилактических 
доз витамина D согласно Национального 
консенсуса по муковисцидозу (2019) и кли-
ническим рекомендациям 2021 г., назна-
чения лечебных доз витамина D при сни-
жении уровня кальцидиола ниже 30 нг/мл. 
Состояние минеральной плотности кости 
в будущем определяет риск развития пере-
ломов и при ее снижении ограничивает про-
ведение трансплантации легких для данной 
категории больных [23].

Заключение
Прогресс в диагностике и лечении муковис-
цидоза привел к значительным изменениям 
продолжительности жизни при этом заболе-
вании. С ее увеличением приобрели значи-
мость такие осложнения муковисцидоза, как 
остеопороз, заболевания печени, муковисци-
дозассоциированный сахарный диабет, пато-
логия репродуктивной системы, характерные 
для пациентов старшего возраста.

Профилактика остеопороза у пациентов 
с  муковисцидозом в  первую очередь за-
ключается в усовершенствовании терапии 
основного заболевания и воздействия на 
патогенетические звенья остеопороза при 
МВ: снижение частоты бронхолегочных обо-
стрений, оптимизация нутритивного статуса, 
своевременной диагностики МЗСД и др.

Одновременно, необходимо воздействие 
на более специфические факторы, влияю-
щие на костный метаболизм. Применение 
более высоких профилактических доз вита-
мина D в соответствии с рекомендациями 
Национального консенсуса по муковисцидозу 
(2019), клиническими рекомендациями 2021, 
активная просветительская работа среди 
пациентов и их родителей, при регулярном 
контроле уровня 25(ОН)D в сыворотке крови 
позволили в 1,5 раза увеличить процент детей 
с нормальной МПК среди пациентов с МВ. 
Тем не менее, доля пациентов с остеопенией 
составляет 25%, что превышает показатели 
здоровых детей. Необходимо продолжить 
усовершенствование диагностических и те-
рапевтических подходов у пациентов группы 
риска по развитию снижения МПК.
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