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РЕЗЮМЕ
Муковисцидоз— одно из наиболее частых моногенных заболеваний человека, при лечении которого в последние 30 лет достиг-
нуты значительные успехи. В статье описаны этапы организации помощи пациентам с муковисцидозом в Санкт-Петербурге, 
во время которых решались актуальные на тот момент проблемы. Если до 1994 г. помощь оказывалась на основе методик 
лечения больных с бронхоэктазами, то в дальнейшем был создан центр помощи больным муковисцидозом, разработана 
электронная база больных. Внедрены методики антибактериальной терапии, направленные на эрадикацию возбудителя, мо-
ниторирование микробной флоры и предупреждение перекрестного инфицирования в стационаре. Освоены современные 
методы лечения: ингаляция дорназы-альфа, заместительная ферментативная терапия, нутритивная поддержка. Образована 
мультидисциплинарная команда, включающая пульмонологов, гастроэнтерологов, эндокринологов, психологов, генетиков, ки-
незитерапевтов. Создана специализированная служба для лечения взрослых пациентов. Контакты с зарубежными коллегами 
позволили внедрить в практику самые современные методы лечения больных муковисцидозом. Постоянно идет обучение вра-
чей и пациентов на базе благотворительного фонда «Острова». Президентский фонд «Круг добра» и Администрация Прави-
тельства Санкт-Петербурга позволили обеспечить таргетными препаратами детей и взрослых города, что заметно улучшило 
качество их жизни. Актуальной остается проблема первичной профилактики заболевания, которая требует решения.
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ABSTRACT
Cystic fibrosis is one of the most common monogenic human diseases, which has been treated with significant success over the past 
30 years. The article describes the stages of the organization of care for patients with cystic fibrosis in Saint Petersburg, during which 
the current problems were solved at that time. If until 1994, assistance was provided on the basis of methods of treating patients with 
bronchiectasis, then later a center for the care of patients with cystic fibrosis was established, and an electronic database of patients was 
created. Methods of antibacterial therapy aimed at eradication of the pathogen, monitoring of microbial flora and prevention of cross-
infection in the hospital have been introduced. Modern treatment methods have been introduced- dornase-alpha inhalation, substitution 
and enzymatic therapy, nutritional support. A multidisciplinary team has been created. It includes pulmonologists, gastroenterologists, 
endocrinologists, psychologists, geneticists, and kinesitherapists. Contacts with foreign colleagues have made it possible to put into 
practice the most modern methods of treating cystic fibrosis patients. Doctors and patients are constantly being trained on the basis of 
the “Ostrov” Charitable Foundation. The Presidential Foundation “Circle of Good” and the Administration of the Government of Saint 
Petersburg made it possible to provide targeted drugs to children and adults of the city, which significantly improved their quality of life. 
The problem of primary prevention of the disease remains urgent. which requires a solution.
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Муковисцидоз (МВ), или кистозный фиброз (англ. сystic 
fibrosis), — наиболее часто встречающееся наследствен-
ное аутосомно-рецессивное заболевание, при котором без 
свое временной и адекватной терапии значительно сокра-
щаются качество и продолжительность жизни пациентов. 
При этом заболевании поражаются многие органы и систе-
мы, но степень инвалидизации и смертность у 90% больных 
определяются тяжестью поражения легких. Присоединение 
Pseudomonas aeruginosae и Burkholderia cepacia сomplex 
определяют прогрессирующее течение и неблагоприятный 
прогноз заболевания [1, 2]. Перекрестное инфицирование 
пациентов в медицинских учреждениях — актуальная про-
блема в практике педиатров и пульмонологов.

Разработка стандартов лечения МВ в России, пред-
упреждение перекрестного инфицирования, внедрение эф-
фективных методов лечения, направленных на эрадикацию 
возбудителей [1–3] определяет необходимость проведения 
организационных мероприятий в каждом муковисцидозном 
центре [4]. До начала 2000-х годов в Санкт-Петербурге 
больные МВ наблюдались пульмонологами в поликлиниках 
по месту жительства, и ургентную терапию получали в ста-
ционарах города. Лечение и наблюдение также осуществля-
лось в детском отделении Всесоюзного НИИ пульмонологии 
(ВННИП) СССР (проф. К.Ф. Ширяева, А.В. Богданова). С на-
чала 1990-х годов, в связи с развитием международных кон-
тактов, проведением специальных обучающих курсов и тре-
нингов в нашей стране, освоением технологий ингаляций, 
внедрением специальных методов кинезитерапии и диф-
ференцированного антибактериального лечения, помощь 
больным МВ заметно улучшилась. В детской городской 
больнице Святой Ольги (ДГБ Св. Ольги), был организован 
специализированный, боксированный пульмонологический 
стационар для больных МВ. На базе стационара проводи-
лись научные исследования сотрудниками кафедр Северо-
Западного медицинского университета им. И.И. Мечникова, 
Санкт-Петербургского государственного педиатрического 
медицинского университета (СПбГПМУ). В это же время во 
ВНИИП профессор Т.Е. Гембицкая впервые описала стер-
тые формы течения МВ у взрослых, что было сделано еще 
до открытия гена CFТR.

История организации помощи пациентам с МВ в Санкт-
Петербурге складывалась последовательно, пройдя шесть 
условных этапов.

Первый этап (1988–1994 гг.). Помощь пациентам ока-
зывали на основе методик лечения больных с хрониче-
скими бронхолегочными заболеваниями (бронхоэктазы), 
широко использовали метод эндобронхиальных санаций 
и лечебных бронхоскопий. Однако эта лечебная тактика не 
оправдала себя в дальнейшем [5]. На этом этапе был внед-
рен метод внутривенного введения противосинегнойных 
антибиотиков, кинезитерапия, стали использовать микро-
сферические ферменты для коррекции нарушений пище-
варения.

В 1992 г. была создана первая в РФ Ассоциация роди-
телей детей, больных муковисцидозом. К 1994 г. на учете 

в пульмонологическом отделении ДГБ Св. Ольги состояло 
42 пациента. С этого года начала действовать система лет-
него отдыха детей на побережье Черного моря в сопровож-
дении медицинского персонала.

Второй этап (1995–2000 гг.). В отделении пульмоноло-
гии больницы Св. Ольги организовали пять койко-мест для 
пациентов с МВ и внедрили в работу четкое разделение 
потоков больных с наличием и отсутствием синегнойной 
инфекции для предупреждения перекрестного инфициро-
вания. Была разработана практическая схема определения 
тяжести течения заболевания на основе вида высеваемой 
флоры, длительности обострений, степени нарушений 
функции внешнего дыхания, наличия гипоксии и/или гипер-
капнии, длительности антибактериальной терапии и состо-
яния питания пациентов.

Выявление снижения слуха на высоких частотах у па-
циентов, которые неоднократно получали аминогликозиды 
(гентамицин), способствовало разработке индивидуального 
подхода к антибактериальной терапии.

В это время в ходе тесного сотрудничества с лаборато-
рией пренатальной диагностики института акушерства и ги-
некологии (заведующий лабораторией проф. В.С. Баранов), 
наряду с выявлением основного генетического дефекта, 
проводили генетические исследования активности системы 
детоксикации ксенобиотиков, во многом определяющих те-
чение МВ. В диагностический комплекс МВ была внедрена 
оценка разности назальных потенциалов [6–8].

Проанализирована эффективность летнего отдыха на 
побережье Черного моря, определены показания и проти-
вопоказания для его проведения [9].

К концу описываемого периода под наблюдением нахо-
дилось 66 детей с МВ. Пациенты, передаваемые во взрос-
лую сеть, наблюдались во ВНИИП. Профессор Т.Е. Гем-
бицкая была координатором исследований в области муко-
висцидоза взрослых, первым руководителем всесоюзного 
(1989 г.), а затем и регионального центра по диагностике 
и лечению МВ взрослых (1989–2005 гг.).

За этот период в НИИ пульмонологии были защище-
ны четыре кандидатских диссертации, посвященных про-
блемам муковисцидоза (Е.Н. Миткина, А.Г. Черменский, 
Е.П. Куприна, Л.Ф. Ковалева). В 1998 г. Л.А. Желенина за-
щитила докторскую диссертацию «Муковисцидоз у детей: 
клинико-этиологическая характеристика», в которой был 
обобщен многолетний опыт наблюдения за больными деть-
ми и показана роль синегнойной инфекции как прогности-
чески неблагоприятного фактора, приводящего к ранней 
гибели пациентов [10].

Третий этап (2001–2008 гг.) начался с создания элек-
тронной базы пациентов, которая с успехом используется 
до настоящего времени.

В 2002 г. в ДГБ Св. Ольги был организован Городской 
амбулаторный кабинет по диспансерному наблюдению, ле-
чению и реабилитации детей с тяжелыми, сложными брон-
холегочными заболеваниями и муковисцидозом. В лечении 
детей начали активно применять высококалорийные пита-
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тельные смеси для поддержания нутритивного статуса [11]. 
Было проведено углубленное исследование функции внеш-
него дыхания у детей, выявлено увеличение гиперреактив-
ности бронхов при хронической синегнойной инфекции, что 
утяжеляло течение заболевания и требовало индивидуаль-
ного подхода в лечении [12]. В этот период были отрабо-
таны схемы кислородной поддержки пациентов в условиях 
стационара. Началось применение дорназы-альфа [13].

В это же время стали активно использовать методы 
компьютерной томографии в диагностике легочных пораже-
ний у больных МВ [14].

Широко внедрены специальные приспособления для 
стерилизации распылителей паром, что позволило умень-
шить их контаминацию [15].

Использование различных методов кинезитерапии и дви-
гательных режимов с учетом тяжести состояния больных по-
высило эффективность летнего отдыха пациентов [16].

Применение ингаляционных форм противосинегной-
ных антибиотиков позволило добиться стабилизации состо-
яния тяжелых больных и увеличения продолжительности 
жизни, что сказалось на медиане выживаемости [17]. В этот 
период под наблюдением находилось 76 детей и подрост-
ков (2008 г.), что привело к необходимости организации 
преемственной помощи больным МВ. И с 2008 г. наблюде-
ние и лечение взрослых пациентов стало осуществляться 
в пульмонологическом отделении Городской многопро-
фильной больницы (ГМПБ) № 2, где могла быть быстро 
оказана необходимая специализированная помощь, были 
разработаны протоколы стационарного ведения взрослых 
пациентов.

Четвертый этап (2009–2014) характеризовался по-
степенным объединением усилий разных специалистов 
(пульмонологи, гастроэнтерологи, диетологи, нутрицио-
логи, эндокринологи, микробиологи, микологи, психологи, 
хирурги) и началом контактов детской и взрослой клиник. 
Проводились встречи педиатров и терапевтов, городские 
конференции по МВ, активно издавались учебные пособия 
и материалы для врачей и пациентов. В 2010 г. увеличили 
число коек в детской городской больнице Святой Ольги с 5 
до 10. Завершилось оснащение всех 10 палат для пациен-
тов с МВ: подводка кислорода, система вентиляции, приспо-
собления для проведения ингаляций (ПАРИ-Централ) и об-
работки распылителей, а также отдельными стетоскопами, 
тономет рами, пульсоксиметрами и емкостями для обработ-
ки рук и этих изделий. Выделены палаты для пациентов 
с хроническим инфекциями: Ps. aeruginosa, Achromobacter 
spp. и метициллин-резистентный золотистый стафилококк 
(Methicillin-resistant Staphylococcus aureus, MRSA), что при-
вело к уменьшению их распространения [18].

Детский центр МВ стал базой для проведения клини-
ческих исследований лекарственных средств (антибиотики, 
бронхолитические препараты, ферменты).

В отделении для взрослых пациентов с МВ были со-
зданы три палаты высокого сервисного уровня со всем не-
обходимым оборудованием для проведения ингаляционной 

и кинезитерапии. В этот период также были разработаны 
и с 2012 г. утверждены тарифы обязательного медицинско-
го страхования (ОМС) для проведения обследования и ле-
чения пациентов с муковисцидозом старше 18 лет. В ГМПБ 
№ 2 в период с 2009 по 2014 гг. наблюдались 20 пациентов 
старше 18 лет.

С 2013 г. открылся цикл повышения квалификации вра-
чей по проблемам МВ, проводимый Северо-Западным го-
сударственным медицинским университетом им. И.И. Меч-
никова.

В 2013 г. официально утвержден Городской детский 
Центр муковисцидоза при СПб ГБУЗ «ДГБ Св. Ольги», в ко-
тором наблюдались 84 ребенка.

В этот период началась активная деятельность бла-
готворительного фонда «Острова», поддерживающего 
больных МВ. С помощью Фонда издаются необходимые 
методические материалы, организуются конференции 
и обучение врачей как в крупных клиниках РФ, так и за 
рубежом. Фонд постоянно спонсирует важные научные ис-
следования по МВ.

С 2009 по 2014 гг. активно накапливался опыт внедрения 
в работу европейских протоколов ведения пациентов с МВ.

К 2013 г. стало понятно, что в ряде случаев больным 
МВ необходима помощь психолога, в том числе и для раз-
решения проблем приверженности к лечению, что стало но-
вым этапом в мультидисциплинарном лечении МВ.

В этот период увеличилось число пациентов с грибко-
вым поражением легких, и при поддержке благотворитель-
ного фонда «Острова» в НИИ медицинской микологии им. 
П.Н. Кашкина был проведен скрининг больных муковисци-
дозом из Санкт-Петербурга и других регионов страны на 
микозы. В результате впервые определена частота разви-
тия аспергиллеза легких у больных муковисцидозом в РФ 
(10,5%), разработаны алгоритмы диагностики и лечения 
данной патологии [19]. Благодаря проведенной работе 
снизилось число микозов в популяции больных МВ, ал-
лергический бронхолегочный аспергиллез диагностируют 
в 3,0% случаев (Регистр пациентов с муковисцидозом в РФ, 
2023 г.) [20].

Пятый этап (2015–2021 гг.). На этом этапе мульти-
дисциплинарная команда дополнилась акушерами-гинеко-
логами и андрологами. Повзрослевшие пациенты создали 
семьи, акушеры-гинекологи и андрологи начали заниматься 
репродуктивными проблемами.

Разработана маршрутизация новорожденных с поло-
жительным скринингом на МВ для максимально раннего 
оказания оптимальной помощи.

На основании результатов, полученных в ходе клини-
ческих исследований, практически у всех пациентов для 
ингаляций с успехом стали применять гипертонические рас-
творы NaCl [21, 22].

Изучен уровень обеспеченности и факторы риска де-
фицита витамина D у детей с муковисцидозом [23, 24].

Начиная с 2019 г. дети с МВ получают высококалорий-
ные смеси за счет бюджета города.
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Проводится ежеквартальное исследование биомате-
риала нижних дыхательных путей пациентов, а с 2021 г. 
для этого начинают использовать масс-спектрометр MALDI 
Biotyper [18, 19], что позволяет более точно идентифици-
ровать мицелиальные грибы и бактерии, сократить сроки 
проведения анализа.

С целью предупреждения перекрестного инфицирова-
ния была разработана маршрутная карта передвижения 
пациентов с различной микрофлорой в разные кабинеты 
стационара для проведения лечебно-диагностических про-
цедур (электрокардиография (ЭКГ), ультразвуковое иссле-
дование (УЗИ), рентгенография, посещение процедурного 
и эндоскопического кабинетов, кабинета лечебной физкуль-
туры (ЛФК)), был организован второй процедурный кабинет 
для пациентов, выделяющих Ps. aeruginosa, Achromobacter 
spp. и MRSA.

С 2020 г. Правительство Санкт-Петербурга утвердило ре-
гламент обеспечения всех пациентов с МВ ингаляционными 
приборами, небулайзерами, дыхательными тренажерами.

В 2022 г. взрослые пациенты стали бесплатно получать 
клиническое энтеральное питание в домашних условиях, 
что улучшило их нутритивный статус.

За пять лет, с 2015 по 2020 гг., число детей с МВ уве-
личилось до 130. Число пациентов старше 18 лет в Санкт-
Петербурге постоянно растет: в 2018 г. — 38 пациентов, 
в 2021 г. — 60. Такая организация помощи привела к ощу-
тимому улучшению состояния пациентов с МВ, уменьшению 
их экстренных госпитализаций, улучшению нутритивного 
статуса, уменьшению распространенности хронической си-
негнойной инфекции. Исчезла необходимость врачебного 
сопровождения детей с МВ во время летнего оздоровитель-
ного отдыха.

В 2021 г. значимым событием для пациентов с орфан-
ными заболеваниями (в том числе для детей с МВ) стало 
образование президентского фонда «Круг добра», за счет 
средств которого появилась возможность закупки дорого-
стоящих лекарств, позволяющих изменить всю систему ле-
чения пациентов МВ.

На базе детского центра муковисцидоза продолжалось 
обучение врачей, методистов ЛФК, организовывались кон-
ференции для врачей и пациентов.

Шестой этап (2022 г. по настоящее время). Этот пери-
од начался с использования таргетной терапии, что прин-
ципиально изменило всю систему наблюдения и помощи 
как в стационаре, так и на амбулаторном этапе [25]. Для 
эффективности таргетной терапии было проведено полное 
генетическое дообследование пациентов. В течение 9 ме-
сяцев с начала применения препарата таргетной терапии 
(лумакафтор/ивакафтор) получено улучшение показателей 
функции внешнего дыхания, нутритивного статуса и умень-
шение кислородной зависимости. При использовании бо-
лее эффективного препарата (элексакафтор/тезакафтор/
ивакафтор) улучшение состояния отмечалось уже в первую 
неделю его применения. Значительно уменьшилась потреб-
ность в стационарном лечении, появилась необходимость 

в увеличения коечного фонда дневного стационара и кон-
сультативных приемов [26].

Таргетная терапия резко изменила взгляд на муковис-
цидоз у взрослых, так как неизменно прогрессирующее, 
фатальное заболевание на фоне таргетной терапии пре-
вратилось в хроническую контролируемую болезнь. Суще-
ственную роль в лечении пациентов сыграла Администра-
ция Санкт-Петербурга, обеспечив препаратами взрослых 
пациентов. Число пациентов старше 18 лет в 2024 г. вы-
росло до 71 человека. Всего таргетную терапию в городе 
получают 100 больных МВ [26].

На фоне улучшения соматического статуса у пациентов 
возникают психологические проблемы, связанные с отка-
зом от проводимого ранее лечения, подавленное состояние 
у пациентов при ее неэффективности в связи с генетиче-
скими особенностями; переход на применение дженериков 
и т.д. Психологам приходится работать с этими проблемами.

Одной из важных задач, которую необходимо решать 
в настоящее время, является первичная профилактика му-
ковисцидоза. Технологические возможности для проведения 
преконцепционного скрининга в Санкт-Петербурге есть. Эти-
ческие проблемы профилактического консультирования на 
этапах планирования беременности и готовность общества 
к масштабному внедрению генетического тестирования долж-
ны изучаться и обсуждаться в медицинском сообществе.

В настоящее время появилась надежда, что муковис-
цидоз для многих пациентов станет не фатальным, а кон-
тролируемым, медленно прогрессирующим заболеванием 
с длительными ремиссиями, позволяющим жить полноцен-
ной жизнью, приближенной по длительности к среднестати-
стической.
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