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АННОТАЦИЯ
Обоснование. Нутритивный статус пациентов с муковисцидозом влияет на выживаемость и поддержание функций 
всех органов, в частности лёгких. Повышенные потребности в белке и энергии у данной группы пациентов обуслов-
ливают необходимость назначения высококалорийных и высокобелковых специализированных продуктов лечебного 
питания (СПЛП). 
Цель исследования — оценка переносимости, эффективности и безопасности применения СПЛП «Фрезубин 
 Протеин»®, представляющего собой белковый модуль.
Материалы и методы. Проанализированы данные 14 пациентов со смешанной формой муковисцидоза и недостаточ-
ностью питания в возрасте от 6 до 16 лет включительно. 5 пациентов получали СПЛП «Фрезубин Протеин»® в качестве 
монотерапии (группа 1), 4 пациента получали этот же продукт лечебного питания совместно с эмульсией среднецепо-
чечных триглицеридов (группа 2), 5 пациентов получали сбалансированный по белкам, жирам и углеводам СПЛП (груп-
па контроля). В качестве основного параметра эффективности исследуемых продуктов использовали динамику между 
перцентилем и Z-Scores ИМТ (индекс массы тела) в начале и в конце исследовательского периода (день 180±2), в ка-
честве дополнительно параметра эффективности оценивали жировую и тощую массу тела с помощью калиперометрии.
Результаты. На фоне приёма СПЛП «Фрезубин Протеин»® как в виде монотерапии, так и совместно с эмульсией сред-
нецепочечных триглицеридов у всех пациентов отмечено увеличение Z-Score и перцентиля ИМТ по сравнению с ис-
ходными данными, статистически значимых различий с группой контроля не выявлено (р >0,05). Однако в группе 1 
у 100% пациентов, по данным калиперометрии, отмечена положительная динамика в виде увеличения мышечной 
массы, которая была статистически значима (р <0,05) по сравнению с группой контроля (20%). В группе 2 увеличение 
мышечной массы наблюдалось у 75% пациентов (р >0,05). 
Заключение. Полученные данные свидетельствуют, что применение СПЛП, представляющих собой белковый модуль, 
помимо повышения ИМТ способствует увеличению мышечной массы у пациентов с муковисцидозом. Целесообраз-
но рассмотреть новые подходы к терапии пациентов с муковисцидозом: включение в диету высокобелковых СПЛП 
для предотвращения потери мышечной массы, мониторинг состава тела с целью улучшения контроля за течением 
заболевания.

Ключевые слова: муковисцидоз; нутритивная поддержка; пероральные питательные смеси; недостаточность 
 питания; сывороточный протеин.
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ABSTRACT
BACKGROUND: The nutritional status of patients with cystic fibrosis significantly affects their survival and the function 
of all organs, particularly the lungs. Due to increased protein and energy needs, these patients often require high-calorie 
and high-protein oral nutritional supplements (ONS).
AIM: To assess the tolerability, efficacy, and safety of Fresubin Protein® powder, a protein module.
MATERIALS AND METHODS: The data of 14 patients with mixed form of cystic fibrosis and nutritional deficiencies, aged 
between 6 and 16 years, were analyzed. Five patients received Fresubin Protein® powder as monotherapy (Group 1), four 
patients received the same therapeutic food together with emulsion of medium-chain triglycerides (Group 2), and five patients 
received ONS balanced in protein, fat, and carbohydrates (control group). The dynamics between percentile and Z-Scores  
of body mass index (BMI) at the beginning and at the end of the study period (day 180±2) were used as the main efficacy 
parameter of the investigated food. Body fat and lean body mass were assessed by caliperometry as additional efficacy 
parameters.
RESULTS: All patients showed an increase in Z-Score and BMI percentile from baseline while taking Fresubin Protein® powder 
both as monotherapy and in combination with medium-chain triglyceride emulsion. There were no statistically significant 
differences from the control group (p >0.05). However, Group 1 (100% of patients) demonstrated positive changes in muscle 
mass gain, as evidenced by caliperometry data, which was statistically significant (p <0.05) compared with the control group 
(20%). In Group 2, muscle gain was observed in 75% of the patients (p >0.05).
CONCLUSION: These findings suggest that protein-enriched ONS not only increase BMI but also contribute to muscle mass gain 
in patients with cystic fibrosis. New therapeutic approaches are needed, such as the inclusion of high-protein ONS in the diet 
to prevent muscle mass loss, along with the monitoring of body composition to improve control of disease progression.
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ОБОСНОВАНИЕ
Муковисцидоз — наследственное заболевание с на-

рушением секреции экзокринных желёз, обусловленное 
патогенными вариантами в гене CFTR. Характеризуется 
хроническим и прогрессирующим течением, мультиор-
ганным поражением, с вовлечением дыхательной, пище-
варительной и репродуктивной систем [1–5].

Экзокринная недостаточность поджелудочной железы, 
приводящая к мальабсорбции белков, жиров, дефициту жи-
рорастворимых витаминов, а также высокие энергетические 
затраты, связанные с одышкой, кашлем и течением хрони-
ческого инфекционно-лёгочного процесса, способствуют 
развитию недостаточности питания у пациентов с муковис-
цидозом, которая в свою очередь способствует более бы-
строму прогрессированию заболевания и снижению каче-
ства жизни. В то же время оптимальный нутритивный статус 
у пациентов в данной группе ассоциирован с улучшением 
функции лёгких и увеличением выживаемости [1, 2, 6–9].

Больным муковисцидозом с момента установки диа-
гноза рекомендуется повышенное потребление белка 
и энергии по сравнению с их здоровыми сверстника-
ми [1, 2, 6, 8–12]. У детей старше года в Российской Феде-
рации для коррекции недостаточности питания применя-
ются в основном высококалорийные специализированные 
продукты лечебного питания (СПЛП), предназначенные 
в большей степени для поддержания достаточной энер-
гетической ценности рациона. Однако стоит учитывать, 
что высокое потребление энергии и жиров может спо-
собствовать развитию избыточной массы тела и ожире-
ния у пациентов с муковисцидозом, в том числе скрыто-
го, когда при дефиците мышечной массы индекс массы 
тела (ИМТ) будет находиться в пределах референсных 
значений, что может негативно сказаться на клинических 
результатах пациентов. Ведь увеличение массы тела боль-
ных муковисцидозом не всегда ассоциируется с улучше-
нием функции лёгких. Согласно имеющимся данным, па-
циенты с высокой тощей массой тела (костно-мышечная 
и висцеральная) имели более сохранную функцию лёгких, 
чем пациенты с высокой жировой массой тела [10, 12]. Ряд 
исследований также указывают на положительную корре-
ляцию между усилением анаболизма и использованием 
белковых добавок у детей с муковисцидозом и задержкой 
роста [10, 11]. В связи с этим из-за повышенных потерь 
белка вследствие мальабсорбции и во время эпизодов 
катаболизма при лёгочных обострениях потребление бел-
ка у пациентов с муковисцидозом может быть увеличено 
на 50–100% по сравнению с возрастной нормой [1, 2, 6].

На данный момент, исходя из анализа состава про-
дуктов лечебного питания, входящих в «Перечень 
специализированных продуктов лечебного питания 
для детей-инвалидов»1, СПЛП «Фрезубин Протеин»® 
(ООО «Фрезениус Каби», Германия) является единственным 

1  Распоряжение Правительства РФ от 11 декабря 2023 г. № 3551-р «Об утверждении перечня специализированных продуктов лечебного питания 
для детей-инвалидов». Режим доступа: https://www.consultant.ru/document/cons_doc_LAW_464007/ Дата обращения: 03.09.2021.

продуктом, представляющим собой белковый модуль, ко-
торый предназначен в первую очередь для восполнения 
дефицита белка. Согласно данным литературы, в Россий-
ской Федерации не зафиксировано клинических иссле-
дований по оценке эффективности модульных белковых 
смесей у пациентов с муковисцидозом.

Цель исследования — оценка переносимости, эф-
фективности и безопасности применения СПЛП «Фрезубин 
Протеин»®, представляющего собой белковый модуль, 
приготовленный из белка молочной сыворотки (раство-
римый порошок), у детей с муковисцидозом в сравнении 
с уже длительное время применяемыми сбалансиро-
ванными по составу СПЛП, входящими в утверждённый 
Правительством Российской Федерации «Перечень специ-
ализированных продуктов лечебного питания для детей- 
инвалидов».

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Дизайн исследования
Данное исследование является открытым одноцентро-

вым проспективным выборочным контролируемым ран-
домизированным.

Критерии соответствия
Критерии включения:

• пациенты обоего пола в возрасте от 3 до 17 лет вклю-
чительно;

• диагноз муковисцидоза, установленный в соответствии 
с федеральными клиническими рекомендациями;

• ИМТ ниже 25-го перцентиля, Z-Scores ИМТ/возраст <−1;
• наличие подписанного информированного согласия 

родителей пациента или пациента от 14 до 17 лет.
Критерии исключения:

• нежелательные явления во время приёма специализи-
рованных смесей или отказ от их приёма;

• индивидуальная непереносимость компонентов иссле-
дуемого продукта;

• отказ родителя пациента или пациента от 14 до 17 лет 
от участия в клиническом исследовании;

• наличие любого клинически значимого отклонения 
лабораторного показателя или показателей жизненно 
важной функции, которое, по мнению врача-исследо-
вателя, препятствует безопасному участию пациента 
в исследовании и/или потенциально может влиять 
на его результаты;

• неспособность пациента/его родителей, по мнению ис-
следователя, обеспечить соблюдение процедур про-
токола исследования;

• прекращение клинического исследования спонсором 
или регуляторными органами.

https://www.consultant.ru/document/cons_doc_LAW_464007/
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Условия проведения
Клиническую апробацию проводили в амбулаторных 

условиях на базе ГБУЗ «Морозовская детская городская 
клиническая больница Департамента здравоохранения 
города Москвы». В исследовании приняли участие паци-
енты с муковисцидозом, состоящие на диспансерном учё-
те в Медико-генетическом отделении ГБУЗ «Морозовская 
детская городская клиническая больница Департамента 
здравоохранения города Москвы».

Продолжительность исследования
Исследовательский период составил 180 дней и вклю-

чал в себя 5 визитов к врачу-исследователю: 1-й (день 0); 
2-й (день 45±2); 3-й (день 90±2); 4-й (день 135±2); 
5-й (день 180±2). Во время всех визитов осуществляли 
сбор информации: жалобы, анамнез, оценка дневника 

питания, оценка сопутствующей терапии, регистрация 
нежелательных явлений, физикальный осмотр с оцен-
кой физического развития (измерение роста, веса, ИМТ). 
На 2-м визите дополнительно оценивали органолепти-
ческие свойства СПЛП, на 1, 3, 5-м визитах выполняли 
оценку состава тела с помощью калиперометрии. Дизайн 
исследования представлен в табл. 1, на рис. 1.

Описание медицинского вмешательства
Перед началом исследования детям, подходящим 

под критерии включения, предлагали попробовать иссле-
дуемые продукты на вкус. Всем, кто посчитал исследуе-
мые СПЛП приемлемыми для употребления, в дальней-
шем было предложено пройти рандомизацию. Процедура 
рандомизации проводилась при помощи таблицы случай-
ных чисел.

Таблица 1. Дизайн исследования
Table 1. Study design

Медицинские манипуляции |  
Medical manipulations

1-й визит 
(день 0) | 

Visit 1 
(day 0)

2-й визит 
(день 45±2) | 

Visit 2  
(day 45±2)

3-й визит 
(день 90±2) | 

Visit 3  
(day 90±2)

4-й визит 
(день 135±2) | 

Visit 4  
(day 135±2)

5-й визит 
(день 180±2) | 

Visit 5  
(day 180±2)

Жалобы, анамнез | Complaints, history + + + + +

Оценка дневника питания |  
Nutrition diary assessment + + + + +

Оценка сопутствующей терапии |  
Assessment of concomitant therapy + + + + +

Регистрация нежелательных явлений |  
Recording of adverse events + + + + +

Физикальный осмотр с оценкой физического 
развития (рост, вес, индекс массы тела) | 
Physical examination with assessment of physical 
development (height, weight, and body mass index)

+ + + + +

Оценка органолептических свойств 
специализированных продуктов лечебного 
питания | Assessment of organoleptic properties 
of oral nutritional supplements

− + − − −

Калиперометрия | Caliperometry + − + − +

Рис. 1. Дизайн исследования: СПЛП — специализированные продукты лечебного питания, ИМТ — индекс массы тела.
Fig. 1. Study design: ONS — oral nutritional supplements; BMI — body mass index.

Получение согласия | Informed consent

Пациенты (возраст 3–17 лет) | Patients (ages 3–17)
ИМТ ниже 25-го перцентиля, Z-ИМТ/возраст <−1 | BMI below the 25th percentile, Z-BMI/age <−1

Рандомизация | Randomization

СПЛП «Фрезубин Протеин»® |
Fresubin Protein® powder

СПЛП «Фрезубин Протеин»® + эмульсия
среднецепочечных триглицеридов |

Fresubin Protein® powder + medium-chain
triglyceride emulsion

СПЛП, входящий в утверждённый Правительством
Российской Федерации «Перечень специализированных

продуктов лечебного питания для детей-инвалидов» |
Oral nutritional supplements included in the List

of Specialized Therapeutic Foods for Disabled Children
approved by the Government of the Russian Federation
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Всем участникам исследования было рекомендовано 
продолжить свой текущий режим питания, с ведением 
дневника питания, с подсчётом энергетической ценности 
рациона, белков, жиров, углеводов. Соотношение белков, 
жиров, углеводов в рационе участников исследования 
соответствовало возрастным нормам при муковисцидо-
зе: увеличение потребления высококачественного белка 
до 20% и жиров до 35–40% суточного калоража. Разреша-
лось использовать СПЛП в любом виде, который предпо-
читал ребёнок (употреблять как самостоятельный продукт 
или добавлять в молочные каши, супы, напитки и т. д.). 
Объём дополнительного питания определяли, учитывая 
степень нутритивной недостаточности и аппетит. Суточ-
ный объём СПЛП разделяли на 2–3 равномерных приёма. 
Помимо нутритивной поддержки все пациенты получали 
назначенное ранее базисное лечение (патогенетическую, 
антибактериальную, ферментозаместительную, необходи-
мую симптоматическую терапию, кинезиотерапию).

Основной исход исследования
В качестве основного параметра эффективности иссле-

дуемых продуктов использовали динамику между перцен-
тилем ИМТ и Z-Scores ИМТ во время 1-го (день 0) и 5-го ви-
зита (день 180±2) относительно исходного показателя. 

Основным критерием безопасности являлась сравни-
тельная частота возникновения и развития нежелатель-
ных явлений. 

Дополнительные исходы исследования
Вторичной точкой эффективности считали динамику 

между такими изучаемыми показателями калипероме-
трии, как кожно-жировая складка над трицепсом (КЖСТ) 
и окружность мышц плеча (ОМП) во время 1-го (день 0) 
и 5-го визита (день 180±2) относительно исходного пока-
зателя.

Анализ в подгруппах
В клиническую апробацию были включены пациенты 

обоего пола с диагнозом «муковисцидоз» и недостаточ-
ностью питания, соответствующие критериям включения. 
В общей сложности скрининг был проведён для 14 па-
циентов в возрасте от 6 до 16 лет включительно, которых 
разделили на 3 группы (табл. 2):
• исследуемая группа 1 (n=5) — дети с муковисцидозом, 

получающие СПЛП «Фрезубин Протеин»®;
• исследуемая группа 2 (n=4) — дети с муковисцидозом, 

получающие СПЛП «Фрезубин Протеин»® совместно 
с эмульсией среднецепочечных триглицеридов;

• группа контроля (n=5) — дети с муковисцидозом, по-
лучающие сбалансированный по составу СПЛП, вхо-
дящий в утверждённый Правительством Российской 
Федерации «Перечень специализированных продуктов 
лечебного питания для детей-инвалидов».
Сравнительная характеристика СПЛП представлена 

в табл. 3.

Методы регистрации исходов
Показатели массы тела и роста оценивали с помощью 

компьютерной программы Auxology v. 1.0 b17® (Pfizer, 
2003). При выявлении показателей Z-Score по ИМТ от –1,0 
до –1,9 диагностировали лёгкую недостаточность питания, 
при Z-Score от –2,0 до –2,9 диагностировали умеренную 
недостаточность питания, при Z-Score <–3,0 диагностиро-
вали тяжёлую недостаточность питания [13, 14].

Жировую и тощую (безжировую) массу тела оценива-
ли с помощью калиперометрии (измерение КЖСТ, мм); 
измерения окружности плеча (ОП, см), ОМП (см) по сле-
дующей формуле: ОМП=ОП–0,314×КЖСТ. Измерения тол-
щины кожных складок проводили в положении стоя 
в стандартной точке: над трицепсом плеча, посередине 

Таблица 2. Общая характеристика групп
Table 2. General characteristics of the groups

Исследуемая группа | Study group n
Медиана возраста, 

лет | Median age 
(years)

Пациенты 
женского пола, % | 
Female patients (%)

Пациенты 
мужского пола, % | 
Male patients (%)

Группа 1 — больные муковисцидозом, получающие 
специализированный продукт лечебного питания 
«Фрезубин Протеин»® | Group 1: patients with cystic fibrosis 
receiving Fresubin Protein® powder

5 13 60 40

Группа 2 — больные муковисцидозом, получающие 
специализированный продукт лечебного питания 
«Фрезубин Протеин»® + эмульсию среднецепочечных 
триглицеридов | Group 2: patients with cystic fibrosis 
receiving Fresubin Protein® powder + medium-chain 
triglyceride emulsion

4 12,5 25 75

Группа контроля — больные муковисцидозом, 
получающие сбалансированный по составу 
специализированный продукт лечебного питания |  
Control group: patients with cystic fibrosis receiving 
a balanced oral nutritional supplement

5 10 40 60
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между акромиальным и локтевым отростками при опу-
щенной и расслабленной руке. Измерения осуществляли 
на правой и левой руке с помощью электронного цифро-
вого калипера КЭЦ-100-1-И-Д (Тулиновский приборостро-
ительный завод «ТВЕС», Россия).

Вкусовые качества продуктов оценивали по 5-балльной 
системе (отлично — 5, хорошо — 4, нейтрально — 3, не нра-
вится — 2, категорически не нравится — 1), если ребёнок 
не может сформулировать ответ — по системе «ест–не ест».

Статистический анализ
Статистическую обработку данных выполняли с помо-

щью программы Microsoft Office Excel. Применяли методы 
описательной статистики с основными критериями: сред-
нее арифметическое, стандартное отклонение, медиана, 
минимум и максимум, определение доверительных ин-
тервалов 95, 99, 99,9%. Для сравнения связанных выборок 
в одной группе использовали критерий Уилкоксона. Срав-
нение межгрупповых различий выполнено с помощью 
непараметрического критерия Манна–Уитни. Полученные 
результаты считали статистически значимыми при р <0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Основные и дополнительные  
результаты исследования

Результаты исследования представлены в табл. 4–6.
В группе 1 в начале исследуемого периода мини-

мальное значение Z-Score ИМТ составило –1,98; макси-
мальное значение Z-Score ИМТ –1,02; минимальный пер-
центиль ИМТ 2,37; максимальный перцентиль ИМТ 15,45. 
Минимальная толщина КЖСТ –6,0 мм, минимальная ОМП 
13,6 см, максимальная толщина КЖСТ 12,0 мм, макси-
мальная ОМП 19,20 см. В конце исследуемого периода 
минимальное значение Z-Score ИМТ составило –1,06; мак-
симальное значение Z-Score ИМТ 0,39; минимальный пер-
центиль ИМТ 14,45; максимальный перцентиль ИМТ 65,16. 
Минимальная толщина КЖСТ 6,0 мм, минимальная ОМП 
14,40 см, максимальная толщина КЖСТ 10,0 мм, макси-
мальная ОМП 22,10 см. На начало исследуемого периода 
у всех пациентов значение ИМТ было ниже 25-го перцен-
тиля (100%). Медиана перцентиля ИМТ составляла –9,55; 

Таблица 3. Сравнительная характеристика специализированных продуктов лечебного питания
Table 3. Comparative characteristics of oral nutritional supplements

Специализированный 
продукт лечебного 

питания |  
Oral nutritional 

supplement

Фрезубин Протеин® |  
Fresubin Protein®

Сбалансированный 
специализированный продукт 

лечебного питания  
(группа контроля) |  

Balanced oral nutritional 
supplement (control group)

Эмульсия среднецепочечных 
триглицеридов |  

Medium-chain triglyceride 
emulsion

Тип смеси |  
Type of supplement

Модульная смесь, содержит 
только белок. Используется 

для дополнения рациона 
искусственного или обычного 

лечебного питания |  
Modular formula containing 

only protein. It is used 
to supplement artificial 

or regular therapeutic diets

Стандартная сбалансированная 
смесь. Может использоваться 
для дополнения рациона или 
обычного лечебного питания 
либо являться единственным 

источником питания | Standardized, 
balanced formula that can be 

used to supplement dietary intake 
or regular therapeutic feeding,  
or as a sole source of nutrition

Модульная смесь, содержит 
только жиры (среднецепочечные 

триглицериды). Используется 
для дополнения рациона 

искусственного или обычного 
лечебного питания | Modular 
formula containing only fats 

(medium-chain triglycerides).  
It is used to supplement artificial 

or regular therapeutic diets

Форма выпуска | 
Presentation Сухая, масса 300 г | Dry, 300 g Сухая, масса 322 г | Dry, 322 g Жидкая, 250 мл | Liquid, 250 ml

Белок | Protein

Профиль белка | 
Protein profile

Молочная сыворотка |  
Milk whey Казеин | Casein

Жиры, г в 100 г  
или 100 мл | Fats, g 
in 100 g or 100 ml 

1 18,2 47,1

Углеводы, г в 100 г  
или 100 мл | 
Carbohydrates,  
g in 100 g or 100 ml

≤1 56,6 —

Энергетическая 
ценность, г в 100 г  
или 100 мл | Energy,  
g in 100 g or 100 ml

360 463 450
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медиана Z-Score ИМТ составляла –1,31. На конец иссле-
дуемого периода у 1 пациента с муковисцидозом (20%) 
значение ИМТ было выше 25-го перцентиля. Медиана 
перцентиля ИМТ составила –15,0; медиана Z-Score ИМТ 
составила –1,02. Медиана толщины КЖСТ в начале иссле-
дуемого периода составила 8 мм, в конце исследуемого 
периода — 8 мм. Медиана ОМП в начале исследуемого 
периода составила 17,86 см, в конце исследуемого пери-
ода — 19,40 см.

В группе 2 в начале исследуемого периода минималь-
ное значение Z-Score ИМТ составило –1,90; максимальное 
значение Z-Score ИМТ –1,0; минимальный перцентиль ИМТ 
2,90; максимальный перцентиль ИМТ 15,82. Минимальная 
толщина КЖСТ 5,0 мм, минимальная ОМП 14,43 см, мак-
симальная толщина КЖСТ 12,0 мм, максимальная ОМП 
20,11 см. В конце исследуемого периода минимальное 
значение Z-Score ИМТ составило –1,79; максимальное зна-
чение Z-Score ИМТ –0,75; минимальный перцентиль ИМТ 

3,68; максимальный перцентиль ИМТ 22,52. Минимальная 
толщина КЖСТ 5,0 мм, минимальная ОМП 14,43 см, мак-
симальная толщина КЖСТ 14,0 мм, максимальная ОМП 
21,80 см. На начало исследуемого периода у всех паци-
ентов значение ИМТ было ниже 25-го перцентиля (100%). 
Медиана перцентиля ИМТ сос-тавляла –4,26; медиана 
Z-Score ИМТ составляла –1,74. На конец исследуемого 
периода у всех пациентов (100%) значение ИМТ осталось 
ниже 25-го перцентиля. Медиана перцентиля ИМТ соста-
вила –7,09; медиана Z-Score ИМТ составила –1,47. Меди-
ана КЖСТ в начале исследуемого периода  составила 6,50 
мм, в конце исследуемого периода — 6,0 мм. Медиана 
ОМП в начале исследуемого периода составила 17,91 см, 
в конце исследуемого периода — 19,25 см.

В группе контроля в начале исследуемого периода 
минимальное значение Z-Score ИМТ составило –2,28; 
максимальное значение Z-Score ИМТ –1,12; минималь-
ный перцентиль ИМТ 1,13; максимальный перцентиль 

Таблица 4. Результаты исследования в группе 1
Table 4. Results of scientific research in Group 1

Пациент | Patient
Возраст, 
лет | Age 
(years)

Z-Score 
индекса массы 

тела | Body 
mass index 

Z-Score

Центиль | 
Centile

Кожно-жировая 
складка над 

трицепсом, мм | 
Triceps skinfold 

(mm)

Окружность 
плеча, см | 
Arm muscle 

circumference 
(cm)

Окружность 
мышц плеча, 

см | Arm muscle 
circumference 

(cm)

1-й визит (день 0) | 1st visit (day 0)

1 13 –1,02 15,45 12 23 19,2

3 14 –1,25 10,64 10 21 17,86

4 9 –1,31 9,55 8 19 16,48

5 7 –1,86 3,19 6 15,5 13,6

6 16 –1,98 2,37 7 21 18,8

Медиана | Median –1,31 9,55 8 21 17,86

Среднее значение | Mean –1,48 8,24 8,6 19,9 17,18

Стандартное отклонение | 
Standard deviation 0,41 5,46 2,40 2,83 2,26

Минимум | Minimum –1,98 2,37 6 15,5 13,6

Максимум | Maximum –1,02 15,45 12 23 19,2

5-й визит (день 180±2) | 5th visit (day 180±2)

1 13 0,39 65,16 10 25 21,8

3 14 –1,05 14,75 8 22 19,4

4 9 –0,96 16,8 9 20 17,17

5 7 –1,06 14,45 8 17 14,4

6 16 –1,02 15 6 24 22,1

Медиана | Median –1,02 15 8 22 19,4

Среднее значение | Mean –0,74 25,232 8,2 21,6 18,97

Стандартное отклонение | 
Standard deviation 0,63 22,33 1,48 3,2 3,24

Минимум | Minimum –1,06 14,45 6 17 14,4

Максимум | Maximum 0,39 65,16 10 25 22,1
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ИМТ 13,23. Минимальная толщина КЖСТ –4,0 мм, ми-
нимальная ОМП 14,43 см, максимальная толщина КЖСТ 
10,0 мм, максимальная ОМП 16,26 см. В конце исследуе-
мого периода минимальное значение Z-Score ИМТ соста-
вило –2,46; максимальное значение Z-Score ИМТ –0,83; 

минимальный перцентиль ИМТ 1,0; максимальный пер-
центиль ИМТ 20,39. Минимальная толщина КЖСТ 5,0 мм, 
минимальная ОМП 14,43 см, максимальная толщина КЖСТ 
12,0 мм, максимальная ОМП 16,23 см. На начало иссле-
дуемого периода у всех пациентов значение ИМТ было 

Таблица 5. Результаты исследования в группе 2
Table 5. Results of scientific research in Group 2

Номер пациента |  
Patient number

Возраст, 
лет | Age 
(years)

Z-Score 
индекса массы 

тела | Body 
mass index 

Z-Score

Центиль | 
Centile

Кожно-жировая 
складка над 

трицепсом, мм | 
Triceps skinfold 

(mm)

Окружность 
плеча, см | 
Arm muscle 

circumference 
(cm)

Окружность 
мышц плеча, 

см | Arm muscle 
circumference 

(cm)

1-й визит (день 0) | 1st visit (day 0)

2 12 –1,6 5,48 7 19,8 17,6

12 15 –1 15,82 6 22 20,11

13 9 –1,88 3,04 5 16 14,43

14 13 –1,9 2,9 12 22 18,23

Медиана | Median –1,74 4,26 6,5 20,9 17,91

Среднее значение | Mean –1,59 6,81 7,5 19,95 17,59

Стандартное отклонение | 
Standard deviation 0,80 6,11 4,3 9,25 8,12

Минимум | Minimum –1,9 2,9 5 16 14,43

Максимум | Maximum –1 15,82 12 22 20,11

Максимум | Maximum –1,02 15,45 12 23 19,2

5-й визит (день 180±2) | 5th visit (day 180±2)

2 12 –1,51 6,5 5 21 19,4

12 15 –0,75 22,52 7 24 21,8

13 9 –1,79 3,68 5 16 14,43

14 13 –1,43 7,69 14 23,5 19,1

Медиана | Median –1,47 7,09 6 22,25 19,25

Среднее значение | Mean –1,37 10,09 7,75 21,12 18,68

Стандартное отклонение | 
Standard deviation 0,72 8,59 5,0 9,96 8,77

Минимум | Minimum –1,79 3,68 5 16 14,43

Максимум | Maximum –0,75 22,52 14 24 21,8

Максимум | Maximum 0,39 65,16 10 25 22,1

Рис. 2. Динамика индекса массы тела (Z-Score, медиана).
Fig. 2. Dynamics of body mass index (Z-Score, median).

Рис. 3. Динамика окружности мышц плеча, см (медиана).
Fig. 3. Dynamics of shoulder muscle circumference, cm (median).
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Таблица 6. Результаты исследования в группе контроля
Table 6. Results of scientific research in control group

Номер пациента |  
Patient number

Возраст, 
лет | Age 
(years)

Z-Score 
индекса массы 

тела | Body 
mass index 

Z-Score

Центиль | 
Centile

Кожно-жировая 
складка над 

трицепсом, мм | 
Triceps skinfold 

(mm)

Окружность 
плеча, см | 
Arm muscle 

circumference 
(cm)

Окружность 
мышц плеча, 

см | Arm muscle 
circumference 

(cm)

1-й визит (день 0) | 1st visit (day 0)

8 10 –1,52 6,5 10 19,4 16,26

9 10 –1,72 4,32 9 18,5 15,67

10 6 –2,28 1,13 5 16 14,43

11 6 –2,21 1,35 4 17 15,7

7 11 –1,12 13,23 5 17,8 16,23

Медиана | Median –1,72 4,32 5 17,8 15,7

Среднее значение | Mean –1,77 5,3 6,6 17,74 15,65

Стандартное отклонение | 
Standard deviation 0,48 4,95 2,7 1,31 0,74

Минимум | Minimum –2,28 1,13 4 16 14,43

Максимум | Maximum –1,12 13,23 10 19,4 16,26

5-й визит (день 180±2) | 5th visit (day 180±2)

8 10 –1,04 14,96 12 20 16,23

9 10 –0,99 16,05 12 20 16,23

10 6 –2,46 1 5 16 14,43

11 6 –0,83 20,39 6 17 15,1

7 11 –1,13 12,86 7 18 15,8

Медиана | Median –1,04 14,96 7 18 15,8

Среднее значение | Mean –1,29 13,052 8,4 18,2 15,558

Стандартное отклонение | 
Standard deviation 0,66 7,27 3,36 1,78 0,78

Минимум | Minimum –2,46 1 5 16 14,43

Максимум | Maximum –0,83 20,39 12 20 16,23

Таблица 7. Динамика нутритивного статуса
Table 7. Dynamics of nutritional status

Степень тяжести 
недостаточности 

питания | Severity 
of malnutrition

Z-Score

Группа 1, n/% | Group 1 (n/%) Группа 2, n/% | Group 2 (n/%) Группа контроля, n/% |  
Control group (n/%)

До приёма 
СПЛП | Before 

taking ONS

После приёма 
СПЛП | After 
taking ONS

До приёма 
СПЛП | Before 

taking ONS

После приёма 
СПЛП | After 
taking ONS

До приёма 
СПЛП | Before 

taking ONS

После приёма 
СПЛП | After 
taking ONS

Лёгкая | Mild От –1  
до –1,9 5/100 3/60 5/100 3/75 3/60 2/40

Умеренная | 
Moderate

От –2  
до –2,9 — — — — 2/40 1/20

Тяжёлая | Severe <–3 — — — — — —

Отсутствует | None ±1 — 2/40 — 1/25 — 2/40

Примечание. СПЛП — специализированный продукт лечебного питания.
Note. ONS — oral nutritional supplement.
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ниже 25-го перцентиля (100%). Медиана перцентиля ИМТ 
составила –4,32; медиана Z-Score ИМТ составила –1,72. 
На конец исследуемого периода у всех пациентов (100%) 
значение ИМТ осталось ниже 25-го перцентиля. Медиана 
перцентиля ИМТ составила –14,96; медиана Z-Score ИМТ 
составила –1,04. Медиана толщины КЖСТ в начале иссле-
дуемого периода составила 5 мм, в конце исследуемого 
периода — 7 мм. Медиана ОМП в начале исследуемого 
периода составила 15,70 см, в конце исследуемого пери-
ода — 15,80 см.

Динамика показателей нутритивного статуса на фоне 
использования СПЛП представлена в табл. 7 и на рис. 2.

Динамика ОМП отображена на рис. 3. Данные сравни-
тельного анализа представлены в табл. 8, 9.

Нежелательные явления
В данной работе не зафиксировано нежелательных 

явлений. 

ОБСУЖДЕНИЕ

Резюме основного результата исследования
На фоне приёма СПЛП «Фрезубин Протеин»® 

как в виде монотерапии, так и совместно с эмульсией 
среднецепочечных триглицеридов у всех пациентов от-
мечено увеличение Z-Score и перцентиля ИМТ по срав-
нению с исходными данными, статистически значимых 
различий с группой контроля не обнаружено (р >0,05). 
Однако в группе 1, по данным калиперометрии, показана 
положительная динамика, выражающаяся в увеличении 
ОМП (100%), которая была статистически значима (р <0,05) 
по сравнению с группой контроля (20%). В группе 2 увели-
чение ОМП наблюдалось у 75% пациентов (р >0,05).

Кроме того, все пациенты высоко оценили органолеп-
тические свойства СПЛП «Фрезубин Протеин»® — сред-
няя оценка составила 5,0 балла по пятибалльной шкале. 
Средняя оценка органолептических свойств СПЛП, пред-
ставляющего собой эмульсию среднецепочечных тригли-
церидов, составила 3,0 балла; сбалансированного по со-
ставу СПЛП — 3,8 балла.

Обсуждение основного результата 
исследования

Принимая во внимание обзор литературных данных, 
на начало проведения нашего исследования в Российской 
Федерации не зафиксировано длительных рандомизирован-
ных контролируемых исследований по оценке эффективно-
сти применения СПЛП у пациентов с муковисцидозом. В про-
ведённой нами научно-исследовательской работе показаны 
первые данные использования СПЛП, представляющего со-
бой белковый модуль, у больных муковисцидозом в Россий-
ской Федерации. Аналогичных исследований длительностью 
180 дней, согласно данным литературы, не описано.

Результаты нашей работы свидетельствуют, что приме-
нение СПЛП, представляющих собой белковый модуль, по-
мимо увеличения ИМТ способствует увеличению мышечной 
массы у пациентов с муковисцидозом. В связи с этим стоит 
рассмотреть новые подходы к терапии больных муковисци-
дозом: включение в диету высокобелковых СПЛП для пре-
дотвращения потери мышечной массы, мониторинг состава 
тела с целью улучшения контроля течения заболевания.

На данный момент, согласно анализу соотношения 
концентрации белка в продуктах лечебного питания, 
которые входят в «Перечень специализированных про-
дуктов лечебного питания для детей-инвалидов», СПЛП 
«Фрезубин Протеин»® является самым концентриро-

Таблица 8. Сравнительный анализ (динамика между 1-м и 5-м визитами, t-критерий Вилкоксона)
Table 8. Comparative analysis (dynamics between visits 1 and 5, Wilcoxon t-test)

Группы Z-Score индекса массы тела | 
Body mass index Z-Score

Окружность мышц плеча | 
Arm muscle circumference

Кожно-жировая складка 
над трицепсом |  
Triceps skinfold

Внутри группы 1 | Within group 1 p <0,05 p <0,05 p >0,05

Внутри группы 2 | Within group 2 p <0,05 p <0,05 p >0,05

Внутри группы контроля |  
Within control group p >0,05 p >0,05 p <0,05

Таблица 9. Сравнительный анализ (динамика между 1-м и 5-м визитами, U-критерий)
Table 9. Comparative analysis (dynamics between visits 1 and 5, U-criterion)

Визиты Группа 1 |  
Group 1

Группа контроля | 
Control group

Группа 2 |  
Group 2

Группа контроля | 
Control group

Группа 1 |  
Group 1

Группа 2 |  
Group 2

Z-Score индекса массы тела | Body mass index Z-Score

1 р >0,05 р >0,05 р >0,05

5 р >0,05 р >0,05 р >0,05

Окружность мышц плеча | Arm muscle circumference

5 р <0,05 р >0,05 р >0,05
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ванным по белку, что делает его наиболее клинико- 
экономически обоснованным продуктом лечебного пита-
ния для пациентов, нуждающихся в повышенном потре-
блении белка [5].

Ограничения исследования
Ограничивающим фактором в данной научно-исследо-

вательской работе, который мог повлиять на статистиче-
ские данные, является небольшой размер выборки ввиду 
редкой встречаемости муковисцидоза (относится к орфан-
ным болезням), а также ограниченного количества паци-
ентов, подходящих под критерии включения.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Применение СПЛП, представляющих собой белковый 

модуль, помимо увеличения ИМТ способствует увеличе-
нию мышечной массы у пациентов с муковисцидозом, 
что может улучшить контроль над течением заболевания 
и качество жизни пациентов в данной группе.
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