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Перед вами специальный выпуск журнала 
«Pallium: паллиативная и хосписная помощь», 
который посвящен детской проблематике.

Концептуальное единство паллиативной по-
мощи людям любого возраста, от новорожден-
ных до пожилых пациентов, не означает полной 
идентичности этой помощи во всех периодах 
жизни человека. Осознавая это, мы впервые 
за 5 лет существования нашего 
журнала предлагаем читателям 
специализированный выпуск, 
суммирующий актуальные во-
просы оказания паллиативной 
помощи детям.

Для нас большая честь пред-
ставить читателям публикацию 
Джули Линг, генерального ди-
ректора Европейской ассоциации 
паллиативной помощи, в которой 
анализируются особенности дет-
ской паллиативной помощи в Ев-
ропе. Продолжением этой темы 
является статья Е. В. Полевиченко, 
главного внештатного детского специалиста 
по паллиативной помощи Минздрава России, 
о возможностях использования международ-
ных стандартов этого вида помощи в работе 
российских выездных патронажных бригад 
паллиативной помощи детям.

Новые горизонты фармакотерапии редких (ор-
фанных) заболеваний, ограничивающих продол-
жительность жизни пациентов, рассматриваются 
в двух научных обзорах, посвященных современ-

ным подходам к лечению кистозного фиброза 
(муковисцидоза) и миодистрофии Дюшенна.

Несколько статей отражают региональный опыт 
оказания паллиативной помощи детям с различ-
ной патологией—нутритивной недостаточностью 
при детском церебральном параличе (Воронеж), 
фармакорезистентной эпилепсией (Москва), му-
ковисцидозом (Ярославль).

Организация психологического 
сопровождения детей с онколо-
гическими заболеваниями все-
сторонне рассмотрена в статье 
Н. В. Клипининой, нашего посто-
янного автора.

Формирование компетенций 
врачей и медицинских сестер—тема 
двух публикаций авторов, сумми-
рующих опыт реализации образова-
тельных программ по паллиативной 
помощи в рамках непрерывного 
медицинского образования.

Я безмерно благодарна д. м. н., 
профессору Елене Владимировне 

Полевиченко, взявшей на себя нелегкий труд по под-
готовке данного номера. С уверенностью и гордостью 
могу заявить о высочайшем уровне всех публикаций.

Мы будем рады, если материалы данного выпу-
ска укрепят представления читателей об особен-
ностях детской паллиативной помощи, которые 
можно проиллюстрировать известным афоризмом 
Антуана де Сент- Экзюпери: «Разница между деть-
ми и взрослыми в том, что взрослые во всем ищут 
счастье… а дети его во всем находят».

Слово главного редактора

Уважаемые коллеги!

Диана Невзорова,
главный редактор журнала «Pallium: паллиативная и хосписная помощь», 

главный внештатный специалист по паллиативной помощи Минздрава России, 
директор Федерального научно- практического центра паллиативной медицинской помощи 

ФГАОУ ВО «Первый МГМУ им. И. М. Сеченова» Минздрава России, 
председатель правления Ассоциации профессиональных участников хосписной помощи, 

кандидат медицинских наук
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Аннотация
В 2014 году Всемирная ассамблея здравоохранения 
приняла резолюцию об укреплении паллиативной помощи 
на протяжении всей жизни как части всеобщего охвата населения 
услугами здравоохранения [1]. Эта знаковая резолюция, содержа-
щая термин «течение жизни» (life course), подчеркнула важность 
паллиативной помощи для всех, включая новорожденных, детей 
и подростков. Паллиативная помощь детям — относительно но-
вая, но развивающаяся специальность. В данной статье описыва-
ется паллиативная помощь детям и ее развитие в Европе.
Несмотря на то что паллиативная помощь как взрослым, 
так и детям имеет некоторые общие компоненты, детская 
паллиативная помощь отличается по нескольким направлениям 
от взрослой, и эти ключевые различия разъясняются в данной 
статье. Также определены некоторые ключевые проблемы 
развития паллиативной помощи детям.
Ключевые слова: паллиативная помощь детям, дети, 
комплексная помощь.

Abstract
In 2014, the World Health Assembly passed a resolution on 
strengthening palliative care across the life course as part of universal 
health coverage [1]. Th is landmark resolution containing the term 
‘life course’ assured the importance of including palliative care for all 
including neonates, children and adolescents. Paediatric palliative 
care is a relatively new, but developing specialty. Th is paper describes 
paediatric palliative care and its development in Europe. Whilst 
paediatric and adult palliative care share some core components, 
paediatric palliative care diff ers from adult palliative care in several 
ways, these key diff erences are explained. Th e paper also identifi es 
some of the key challenges for the development of paediatric palliative 
care.
Key words: Paediatric palliative care, children, complex care.

Определение детской паллиативной 
помощи

Паллиативная помощь детям направлена 
на повышение качества жизни детей с ограничи-
вающими жизнь (life-limiting) или угрожающими 
жизни (life-threatening) заболеваниями и обеспе-
чивает всестороннюю помощь ребенку и его семье. 
Согласно определению Всемирной организации 
здравоохранения (ВОЗ) [2], «паллиативная помощь 
детям — это активная всеобъемлющая помощь 
телу, разуму и духу ребенка», которая должна быть 
доступна для всех детей с ограничивающими жизнь, 
угрожающими жизни или сложными комплексными 
заболеваниями (табл. 1). Выявление детей и семей, 
которые могут нуждаться в паллиативной помощи, 
может быть непростой задачей. Термины «ограни-
чивающий жизнь» и «угрожающий жизни» относят-
ся к нескольким сотням отдельных диагнозов [3]. 
Это привело к классификации состояний, которые 
подходят под эти определения и, следовательно, 
требуют паллиативной помощи [4] (табл. 2). Диа-
гностика некоторых заболеваний у детей бывает 
сложной. Если у ребенка не установлен диагноз, это 
может повлиять на доступность услуг или направ-
ление для оказания паллиативной помощи.

В идеале паллиативная помощь должна 
начинаться с  момента постановки диагноза, 
независимо от  того, получает ребенок лечение 
заболевания или нет. Тогда ребенок и его семья 
могут находиться под наблюдением детской 
паллиативной службы в течение нескольких лет, 
а иногда и в начальные годы взрослой жизни [6]. 
Помощь детям с  ограничивающими жизнь или 
угрожающими жизни заболеваниями может 
осуществляться в  любом месте — в  больнице, 
дома в семье или в детском хосписе, если таковой 
имеется.

Паллиативная помощь лучше всего обес-
печивается мультидисциплинарной командой, что 
также особенно важно для паллиативной помощи 
детям. Обеспечение целостной помощи учитывает 
все ее аспекты: физические (контроль симптомов 
и  обезболивание), психосоциальные, включая 
предоставление родственникам передышки или 
коротких перерывов в уходе, духовную помощь 
и  помощь в  переживании тяжелой утраты. 
Для оценки и работы с этими многочисленными 
аспектами помощи в  идеале требуется целый 
ряд навыков и  разнообразный опыт членов 
междисциплинарной команды. Фокусирование 
на этих аспектах ухода направлено на улучшение 
качества жизни как ребенка, так и его семьи [7].

УДК 614.2: 616-08-039.75
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Состояния, ограничивающие/сокращающие жизнь
Ограничивающие жизнь / сокращающие жизнь состояния — это состояния, при которых нет обоснованной надежды на излечение 
и от которых дети или подростки умрут. Некоторые из этих состояний вызывают прогрессирующее ухудшение, делая ребенка все 
более зависимым от родителей и опекунов.

Угрожающие жизни состояния
Угрожающие жизни состояния — это те, при которых лечение возможно, но может оказаться безуспешным, например рак. Дети 
в состоянии длительной ремиссии или после успешного лечения не включаются.

Комплексная (сложная) помощь / непрерывная помощь
Комплексная (сложная), или непрерывная помощь—это индивидуальный комплекс помощи, выходящий за рамки того, что доступно 
в пределах основных и универсальных услуг. Она предоставляется детям с высоким уровнем сложности или интенсивности 
потребностей в сестринском уходе.

Развитие паллиативной помощи 
детям в Европе

Во всем мире злокачественные новообразования 
диагностированы примерно у  400 000 детей 
и подростков, 80% из которых живут в странах 
с низким и средним уровнем дохода. Несмотря 
на  то  что рак хорошо поддается лечению, 
выживаемость в странах с низким уровнем дохода 
остается очень низкой и составляет всего 20-30%. 
В  этих условиях иногда, даже если излечение 
возможно, оно может оказаться нереальным 
в  условиях ограниченного количества служб, 
часто— из-за поздней диагностики и финансовых 
затрат для семьи ребенка. Для детей в странах 
с  высоким уровнем дохода, имеющих доступ 
к лечению, процент излечения составляет 80% [8].

По некоторым оценкам, во всем мире только 
5-10% детей, нуждающихся в паллиативной помо-
щи, получают ее [9], причем доступ к ней крайне не-
равномерен [10]. Примерно 2,8% от общего числа де-
тей в мире, нуждающихся в паллиативной помощи, 
проживают в европейском регионе [9]. Несмотря 
на рост объемов оказания паллиативной помощи 
детям в европейском регионе, ежегодно умирает 

170 000 детей, нуждающихся в  паллиативной 
помощи. По  данным Атласа паллиативной 
помощи в Европе (2019 г.) Европейской ассоциации 
паллиативной помощи [11], паллиативная помощь 
детям доступна в  20 европейских странах, 
большинство из  которых — страны с  высоким 
уровнем дохода на западе региона. Дальнейший 
анализ этих данных подтвердил, что развитие 
паллиативной помощи детям в Европе в странах 
с низким и средним уровнем дохода находится 
на более низком уровне [12].

Данные по Великобритании свидетельствуют 
о том, что количество детей и подростков, живущих 
с  угрожающими жизни или ограничивающими 
жизнь состояниями и заболеваниями, возросло, 
и  динамика данных свидетельствует, что эта 
тенденция сохранится. В  том  же исследовании 
о т м е ч а е т с я ,  ч т о  р а с п р о с т р а н е н н о с т ь 
ограничивающих жизнь или угрожающих жизни 
состояний выше в группах этнических меньшинств 
и в неблагополучных регионах [13]. На увеличение 
продолжительности жизни повлияло несколько 
ключевых факторов, в числе которых достижения 
в области медицинских технологий, улучшение 
общественного здравоохранения и  снижение 
младенческой смертности [14]. Кроме того, 

1.

Угрожающие жизни состояния, при которых лечение возможно, но может оказаться безуспешным
Доступ к паллиативной помощи может потребоваться в случае неудачи лечения или во время острого ухудшения 
состояния, независимо от продолжительности угрозы для жизни. При достижении длительной ремиссии или после успеш-
ного лечения необходимость в паллиативной помощи отпадает.
Примеры: рак, необратимые нарушения функций органов — сердца, печени, почек.

2.
Состояния, при которых преждевременная смерть неизбежна
Могут быть длительные периоды интенсивного лечения, направленного на продление жизни и обеспечение возможности 
жить нормальной жизнью. 
Примеры: муковисцидоз, мышечная дистрофия Дюшенна.

3.
Прогрессирующие заболевания без возможности лечения 
Лечение носит исключительно паллиативный характер и обычно может продолжаться долгие годы.
Примеры: болезнь Баттена, мукополисахаридозы.

4.

Необратимые, но не прогрессирующие состояния, вызывающие тяжелую инвалидность и приводящие к ухудшению 
состояния здоровья 
Дети могут иметь комплексные потребности в медицинском обслуживании, высокий риск непредсказуемого угрожающего 
жизни события или эпизода, осложнений и повышенной вероятности преждевременной смерти.
Примеры: тяжелый церебральный паралич, множественные нарушения, например после травмы головного или спинного мозга.

Таблица 1
Определение жизнеограничивающих, угрожающих жизни и сложных 
комплексных состояний/заболеваний [5]

Таблица 2
Категории жизнеограничивающих состояний  [7]
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сообщалось о  снижении смертности в  детских 
отделениях реанимации и интенсивной терапии, 
где выживают 83% детей. В результате дети живут 
дольше и  нуждаются в  более высоком уровне 
помощи [14, 15].

Разрабатывая хронологию развития целостной 
помощи страдающим тяжелобольным детям, Сиск [16] 
признает эти улучшения с течением времени и пред-
полагает, что фокус помощи перешел от сосредоточе-
ния на смерти (в 1950-1970-х годах) к непрерывности 
ухода с момента постановки диагноза до наступления 
смерти (с 1980-х годов по настоящее время). Пред-
полагается, что это привело к смещению внимания 
на самого ребенка и семью. Это требует целостного 
подхода к помощи всей семье, включая ребенка, нуж-
дающегося в помощи, и его расширенную семью, в том 
числе братьев и сестер, что немаловажно. Это требует 
разработки клинических рекомендаций, оценки ре-
зультатов и разработки вмешательств, направленных 
на удовлетворение потребностей не только ребенка, 
но и всей семьи.

Первые европейские рекомендации по стандартам 
детской паллиативной помощи были опубликованы 
в 2008 году [17]. С тех пор они были пересмотрены, 
и в 2022 году опубликованы международные стандар-
ты паллиативной помощи детям [18]. Также в 2022 году 
Европейская ассоциация паллиативной помощи 
выпустила Европейскую хартию паллиативной 
помощи детям и подросткам. В ней изложены четкие 
стандарты, которые могут быть использованы 
в качестве инструмента для расширения возможностей 
детей, семей и  медицинских работников. Хартия 
доступна на 11 языках [19].

Различия между паллиативной помощью 
взрослым и детям

Несмотря на то что и взрослая, и детская пал-
лиативная помощь направлены на  улучшение 
качества жизни людей с  ограничивающими или 
угрожающими жизни заболеваниями и их семей, 
паллиативная помощь для взрослых и  детей 
отчетливо различается [20].

«Вместе за короткую жизнь» (Together for Short 
Lives), влиятельная британская организация по ока-
занию паллиативной помощи детям выделяет следу-
ющие явные отличия [7]:
 Число умирающих детей невелико.
   Многие из заболеваний являются редкими 

и специфичными для детского возраста.
 Сложность оценки прогноза у детей хорошо 

известна: некоторые дети переживают несколько 
кажущихся терминальными стадий заболевания.
 Большинство детей с ограничивающими жизнь 

заболеваниями страдают незлокачественными 
заболеваниями с волнообразной, длительной 
и неопределенной траекторией развития болезни.

 Паллиативная помощь детям является целостной 
и охватывает ребенка и его семью, которые непреложно 
рассматриваются как единое целое.
 Поскольку некоторые заболевания в паллиативной 

помощи детям носят семейный характер, то родители 
могут иметь более одного ребенка с ограничивающим 
жизнь заболеванием.
 Сроки предоставления паллиативной помощи 

часто бывают более длительными.
 Дети продолжают развиваться физически 

и эмоционально.
 Необходимость в обучении и игре сохраняется 

на протяжении всего периода болезни.
Принятие этих ключевых различий во внимание 

подчеркивает необходимость признания паллиа-
тивной помощи детям в качестве самостоятельной 
специализированной области. Паллиативную помощь 
детям лучше всего оказывают те, кто имеет образо-
вание и подготовку в области педиатрии и понимает 
потребности ребенка и семьи.

Проблемы паллиативной помощи детям

Чтобы обеспечить широкую доступность паллиа-
тивной помощи детям, необходимо определить 
и  понять потребности в  детской паллиативной 
помощи [11]. Особенно важно включить паллиа-
тивную помощь в учебные программы для студен-
тов всех медицинских специальностей, в том числе 
изучение ими потребности в паллиативной помощи 
детям. Чтобы обеспечить наилучшую помощь детям 
и их семьям, необходимо разработать доказательную 
базу специально для паллиативной помощи детям 
и регулярно собирать высококачественные данные 
[14]. Кроме того, необходимо постоянно интегрировать 
заблаговременное планирование помощи.

Проблемой для всех разделов сектора здраво-
охранения в Европе является нехватка медицинских 
кадров [22]. Работа в сфере паллиативной помощи 
детям может быть сложной, а медицинские работники 
могут нуждаться в поддержке [11]. Когда требуются 
особые навыки и опыт, то набор и удержание в штате 
достаточно опытных специалистов по паллиативной 
помощи являются сложными задачами.

Заключение

По мере развития паллиативной помощи детям 
критически важно, чтобы в  центре внимания 
оставались ребенок и  его семья. Паллиативная 
помощь детям развивается во  всем мире, 
и  в  последние годы такие службы появились 
во многих странах Европы [11]. В то время как раз-
витие паллиативной помощи детям сталкивается 
со многими проблемами, ей становятся доступны 
и множество возможностей [23].
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Организация паллиативной 

медицинской помощи

Аннотация
Паллиативная медицинская помощь ребенку в домашних усло-
виях — одна из новых пациенториентированных стационарзаме-
щающих медицинских технологий в нашей стране. Паллиативная 
cпециализированная медицинская помощь (ПМП) на дому 
оказывается выездными патронажными бригадами, входящими 
в состав отделений выездной патронажной ПМП детям. Укрепле-
ние нормативной правовой базы паллиативной медицинской 
помощи, а также внедрение технологий искусственной вентиля-
ции легких у детей в домашних условиях cпособствовало значи-
тельному росту числа выездных отделений (бригад) ПМП детям 
в Российской Федерации. Обеспеченность выездными патро-
нажными бригадами паллиативной медицинской помощи детям 
является одним из контрольных показателей плана мероприятий 
(«дорожной карты») «Повышение качества и доступности пал-
лиативной медицинской помощи» до 2024 года. В статье изло-
жен краткий обзор международных стандартов паллиативной 
помощи детям, разработанных в рамках международного проек-
та GO-PPaCS (Global Overview — Pediatric Palliative Care Standards) 
и впервые опубликованных в мае 2022 года. Анализируются воз-
можности применения данных стандартов при оказании паллиа-
тивной медицинской помощи детям в Российской Федерации.
Ключевые слова: паллиативная помощь детям, отделение 
выездной патронажной паллиативной медицинской помощи 
детям, бригада выездной патронажной паллиативной медицин-
ской помощи детям, стандарты медицинской помощи детям.

Abstract
Palliative medical care for a child at home is one of the new 
patient- oriented inpatient substitute medical technologies in 
our country. Home-based specialized pediatric palliative care 
is provided by mobile teams for children. Th e strengthening of 
the regulatory legal framework for palliative care, as well as the 
introduction of technologies for artifi cial ventilation in children 
at home, has contributed to a signifi cant increase in the number 
of mobile teams in the Russian Federation. Provision of mobile 
teams for children is one of the benchmarks of the Action Plan 
(“road map”) “Improving the quality and accessibility of palliative 
care” until 2024. Th e article provides a brief overview of the 
international standards of pediatric palliative care developed 
within the framework of the international project GO-PPaCS 
(Global Overview — Pediatric Palliative Care Standards) and 
fi rst published in May 2022. Th e possibilities of applying these 
standards in the provision of palliative care for children in the 
Russian Federation are analyzed.
Key words: pediatric palliative care, home-based specialized 
pediatric palliative care, standards of medical care for children.
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Актуальность паллиативной помощи детям 
на дому

Паллиативная медицинская помощь ребенку 
в домашних условиях — одна из новых паци-
енториентированных стационарзамещающих 

медицинских технологий в нашей стране. Пал-
лиативная cпециализированная медицинская 
помощь (ПМП) на дому оказывается выездными 
патронажными бригадами, входящими в состав 
отделений выездной патронажной ПМП детям 
[1]. Для детей- инвалидов, находящихся в стаци-
онарных организациях социального обслужива-

УДК 006.44:616–08–039.75:616–053.2



9№ 2, 2024

ния (в частности, в детских домах- интернатах), 
оказание ПМП выездными патронажными брига-
дами также организовано по принципу помощи 
на дому [1].

Качественная работа отделений (бригад) вы-
ездной патронажной ПМП детям высоко востре-
бована законными представителями пациентов. 
Это связано прежде всего с тем, что при регуляр-
ных посещениях ребенка выездной патронаж-
ной бригадой на дому у родителей значительно 
снижается, а иногда совсем отпадает необходи-
мость транспортировать маломобильного ребен-
ка в медицинскую организацию для получения 
ПМП, что немаловажно при низкой транспортной 
доступности и удаленности постоянного места 
проживания пациента. Помимо этого, родителям 
импонирует упрощение логистики процесса пе-
редачи медицинских изделий для использования 
ребенком на дому, связанное с работой выездных 
патронажных бригад. Законные представители 
детей ценят гибкость при выборе времени и про-
должительности посещения ребенка на дому со-
трудниками бригады, а также особую этическую 
и коммуникативную компетентность персонала. 
Перечисленные факторы могут определять выбор 
места оказания паллиативной помощи законными 
представителями ребенка. Как отмечают британ-
ские исследователи, «Если ребенок и члены его 
семьи чувствуют безопасность и поддержку даже 
при наличии сложных потребностей в медицин-
ской помощи, они предпочтут оставаться дома. 
Тут можно позволить себе ту степень уединения 
и личного выбора, которая невозможна в стенах 
 какого-либо учреждения… Семьи чаще предпо-
читают уход на дому, потому что хотят избежать 
или свести к минимуму изменения в жизни се-
мьи и повседневных делах, таких как школа или 
работа» [2]. Разделение обязанностей по уходу со 
специалистами отделения (бригады) выездной 
патронажной ПМП детям может помочь родите-
лям продолжать бóльшую часть ухода в домашних 
условиях.

Социологический анкетный опрос, проведен-
ный в сентябре— октябре 2021 года методом лич-
ных интервью среди родственников и законных 
представителей детей (до 18 лет), нуждающихся 
в оказании ПМП, показал их положительное отно-
шение к качеству ПМП, оказываемой на дому [3]. 
Среди 600 респондентов, участвовавших в данном 
опросе, общая удовлетворенность оказываемой 
паллиативной медицинской помощью на дому 
составила 92,1% (в опросе принимали участие 
также пациенты старше 18 лет, нуждающиеся 
в паллиативной помощи, и их близкие). Самые 
высокие оценки получила ПМП, оказываемая де-
тям до 18 лет на дому (98,2%), взрослые получа-
тели ПМП на дому дали такой помощи высокую 
оценку в 82,6% случаев [3].

Помимо высокого уровня удовлетворенности 
законных представителей детей и родственников 
оказываемой ребенку паллиативной медицинской 
помощью на дому, результаты проспективного ко-
гортного исследования, проведенного в 2020 году, 
показали, что экспертная оценка важности ПМП 
детям на дому является высокой. Данное исследо-
вание включало дистанционный анкетный опрос 
276 экспертов, в их числе— главных внештатных 
специалистов федеральных округов и субъектов 
Российской Федерации, руководителей органов 
управления здравоохранением, медицинских 
организаций и их подразделений, представ-
ляющих педиатрическую, неонатологическую 
и ак у шерско- гинекологическ у ю сл у жбы [4]. 
По мнению респондентов, наиболее существенные 
изменения, в которых нуждается служба оказа-
ния паллиативной медицинской помощи детям, 
включают расширение помощи на дому (n=145; 
52,5% респондентов) и улучшение финансиро-
вания (n=141; 51,1% респондентов). По мнению 
респондентов данного опроса, приоритетного фи-
нансирования заслуживает именно паллиативная 
помощь на дому (n=196; 73,4% респондентов) [4].

Отделения (бригады) паллиативной 
медицинской помощи детям 
в Российской Федерации

Повсеместное развитие сети отделений (бри-
гад) ПМП детям в нашей стране было начато 
в 2012 году в рамках создания единой государ-
ственной инфраструктуры системы паллиативной 
медицинской помощи. Укрепление нормативной 
правовой базы паллиативной медицинской помо-
щи [1, 5, 6, 7], а также внедрение технологий ис-
кусственной вентиляции легких у детей в домаш-
них условиях [8, 9] cпособствовало значительному 
росту числа выездных отделений (бригад) ПМП 
детям в Российской Федерации. Обеспеченность 
выездными патронажными бригадами паллиатив-
ной медицинской помощи детям является одним 
из контрольных показателей плана мероприя-
тий («дорожной карты») «Повышение качества 
и доступности паллиативной медицинской помо-
щи» до 2024 года, утвержденного заместителем 
председателя Правительства РФ Т. А. Голиковой 
28 июля 2020 года, № 6551п- П12 [10]. Контрольный 
показатель «дорожной карты» по обеспеченности 
выездными патронажными бригадами ПМП детям 
в 2024 году равен 0,6 бригады на 50 000 детей.

По данным автоматизированной системы мо-
ниторинга медицинской статистики Минздрава 
России (АС ММС), в 2023 году паллиативную ме-
дицинскую помощь в медицинских организаци-
ях государственной системы здравоохранения 
Российской Федерации получили 29 039 детей 



10

(рис. 1), из них под наблюдением выездных па-
тронажных бригад ПМП находились 17 178 детей 
(59,1%). Более половины всего контингента детей, 
получивших ПМП в 2023 году, составили пациен-
ты с неврологической патологией (68,7%); дети 
с заболеваниями общепедиатрического профиля 
составили 11,3%, дети со злокачественными ново-
образованиями— 3,2%. В группу «прочие» (16,7%) 
включены дети с врожденными пороками развития 
и хромосомными нарушениями, с последствиями 
травм и социально значимых заболеваний. В меди-
цинских организациях негосударственной системы 
здравоохранения паллиативную медицинскую по-
мощь в 2023 году получили 2018 детей.

Обеспеченность детей выездными патронажны-
ми бригадами ПМП в I квартале 2024 года, по дан-
ным АС ММС, представлена на рис. 2. Как следует из 
этих данных, контрольный показатель обеспечен-
ности выездными патронажными бригадами ПМП 
детям (0,6 бригады на 50 000 детей) в среднем до-
стигнут в Приволжском федеральном округе (ПФО), 

Уральском федеральном округе (УФО), Сибирском 
федеральном округе (СФО), Южном федеральном 
округе (ЮФО). Наименьшая обеспеченность детей 
выездными патронажными бригадами (0,2 бригады 
на 50 000 детей) отмечается в Северо- Кавказском 
федеральном округе (СКФО). В I квартале 2024 года 
показатель обеспеченности детей выездными патро-
нажными бригадами по Российской Федерации в це-
лом составил 0,5 бригады на 50 000 детей и к концу 
2024 года должен достичь контрольного показателя 
«дорожной карты»— 0,6 бригады на 50 000 детей.

При оказании паллиативной специализированной 
медицинской помощи детям в амбулаторной форме 
основной объем посещений детей на дому в Россий-
ской Федерации выполняется отделениями (брига-
дами) выездной патронажной ПМП, относящимися 
к государственной системе здравоохранения. На 1 ян-
варя 2024 года в Российской Федерации функциони-
ровало 278 выездных патронажных бригад ПМП детям 
в составе 203 отделений выездной патронажной ПМП 
детям (табл. 1). Как следует из данных, представлен-
ных на таблице 1, наибольшее число бригад выездной 
патронажной ПМП детям в государственной системе 
здравоохранения по состоянию на 1 января 2024 года 
было создано в Центральном федеральном округе—
57 бригад, Приволжском федеральном округе— 57 
бригад и Сибирском федеральном округе— 43 бри-
гады. В этих трех федеральных округах суммарно 
сосредоточено 56,5% всех выездных патронажных 
бригад ПМП детям.

Необходимо подчеркнуть, что развитие сети 
выездных патронажных бригад ПМП детям— ди-
намичный процесс. Например, к концу I квартала 
2024 года число таких бригад в Российской Феде-
рации суммарно увеличилось с 278 до 296 (+6,5%), 
а число отделений выездной патронажной ПМП де-
тям— с 203 до 220 (+8,4%).

Вклад негосударственной системы здравоох-
ранения в развитие инфраструктуры выездной 
патронажной службы ПМП детям представлен 
в таблице 2. В Центральном федеральном округе 

Рис. 1. Нозологическая структура контингента 
детей, получивших паллиативную медицинскую 
помощь в Российской Федерации в 2023 году 
(n = 29 039 пациентов) 

Рис. 2. Обеспеченность детей Российской Федерации выездными патронажными бригадами паллиативной 
медицинской помощи в I квартале 2024 года (число бригад на 50 000 детей)
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и в Приволжском федеральном округе в 5 медицин-
ских организациях, оказывающих ПМП в рамках 
территориальных программ бесплатного оказа-
ния гражданам медицинской помощи, создано 
5 отделений выездной патронажной ПМП детям. 
Они функционируют в г. Москве, Белгородской 
области, Республике Татарстан, Республике Баш-
кортостан и Пермском крае. Работа выездных 
бригад в этих отделениях, помимо бюджетных 
ассигнований соответствующих бюджетов субъек-
тов Российской Федерации, обеспечивается также 
благотворительными фондами и некоммерчески-
ми организациями.

Таким образом, в течение 12 лет в Российской Фе-
дерации создана и продолжает развиваться инфра-
структура для оказания паллиативной специализи-
рованной ПМП детям в амбулаторной форме на дому, 
представленная отделениями (бригадами) выездной 
патронажной ПМП детям. Региональный опыт рабо-
ты данных подразделений регулярно транслируется 
на научно- практических конференциях и форумах 
по паллиативной помощи, публикуется в научно- 
практических журналах [11–17]. Стандартизация 
применяемых технологий, а также оценка качества 
работы выездных бригад ПМП детям становятся не-
обходимыми условиями их дальнейшего развития.

Таблица 1
Число отделений и бригад выездной патронажной паллиативной медицинской помощи детям
в государственной системе здравоохранения Российской Федерации по состоянию на 1 января 2024 года

Федеральные округа
Российской Федерации

Число отделений выездной 
патронажной ПМП детям

Число бригад выездной 
патронажной ПМП детям

абсолютное *относительное, % абсолютное *относительное, % 

Центральный 32 15,8 57 20,5

Северо-Западный 15 7,4 22 7,9

Южный 34 16,7 37 13,2

Северо-Кавказский 9 4,4 13 4,7

Приволжский 44 21,7 57 20,5

Уральский 22 10,8 33 11,9

Сибирский 35 17,3 43 15,5

Дальневосточный 12 5,9 16 5,8

Российская Федерация 
(всего) 203 100,0 278 100,0 

* Число отделений и бригад выездной патронажной ПМП детям в федеральных округах в процентах 
от соответствующего общего их числа в Российской Федерации.  

Таблица 2 
Число отделений выездной патронажной паллиативной медицинской помощи детям в медицин-
ских организациях негосударственной системы здравоохранения субъектов Российской Федерации, 
оказывающих паллиативную медицинскую помощь в рамках территориальных программ бесплат-
ного оказания гражданам медицинской помощи за счет бюджетных ассигнований соответствующих 
бюджетов субъектов Российской Федерации в I квартале 2024 года

Наименование 
субъекта Российской 

Федерации
Наименование 

федерального округа

Число медицинских организаций 
негосударственной системы здраво-

охранения, оказывающих ПМП детям 
в рамках территориальных программ

Число отделений выездной 
патронажной ПМП детям

г. Москва Центральный 
федеральный округ 1 1

Белгородская область Центральный 
федеральный округ 1 1

Республика Татарстан Приволжский 
федеральный округ 1 1

Республика 
Башкортостан 

Приволжский 
федеральный округ 1 1

Пермский край Приволжский 
федеральный округ 1 1

ВСЕГО: 5 ВСЕГО: 5
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Международные стандарты паллиативной 
помощи детям

В марте 2006 года в итальянском городе Тренто 
под эгидой проекта IMPaCCT (Международное со-
вещание по паллиативной помощи детям, Тренто) 
и при поддержке ассоциации No Pain For Children 
(«Дети без боли») собралась группа международных 
экспертов в области паллиативной помощи детям. 
Их цель заключалась в том, чтобы сформулировать 
базовые стандарты оказания паллиативной помо-
щи детям в Европе. Это была первая в европейском 
регионе попытка разработки единого определения 
стандартов и процедур паллиативной помощи де-
тям. Итогом стал единый для Европы документ, фор-
мулирующий и определяющий стандарты оказания 
помощи детям с заболеваниями, сокращающими 
продолжительность жизни, и терминальными со-
стояниями [17]. Через 15 лет после публикации ре-
зультатов проекта IMPaCCT стала ощутимой необхо-
димость в пересмотре и обновлении рекомендаций 
этого проекта, чтобы способствовать более широко-
му внедрению стандартов оказания паллиативной 
помощи детям в различных странах и в различных 
условиях, с целью более широкого международного 
охвата. Новый проект получил название GO-PPaCS 
(Global Overview—Pediatric Palliative Care Standards) 
и был направлен на пересмотр и обновление базо-
вых положений и стандартов паллиативной помо-
щи детям с учетом специфики различных условий, 
ресурсов и возникающих проблем и сложностей. 
Результаты проекта GO-PPaCS были опубликованы 
в мае 2022 года [18], а в октябре 2023 года вышли 
в переводе на русский язык [19].

Первым разделом данного документа являются 
базовые положения. Они включают определение 
паллиативной помощи детям, критерии отбора па-
циентов и оценку масштаба потребности в палли-
ативной помощи детям. Стандарты паллиативной 

помощи как таковые сгруппированы в следующих 
шести разделах проекта GO-PPaCS:
 Потребности.
 Помощь в конце жизни.
 Модели оказания помощи и место оказания 

помощи.
 Паллиативная помощь детям при чрезвычайных 

ситуациях гуманитарного характера.
 Инструменты для оценки помощи.
 Обучение и подготовка медицинских работ-

ников.
Остановимся более подробно на тех разделах 

Международных стандартов паллиативной помощи 
детям (GO-PPaCS), которые тесно связаны с работой 
выездных патронажных бригад ПМП детям.

Потребности детей и семей

Авторы проекта GO-PPaCS уделили особенное 
внимание систематизации потребностей ребенка, 
получающего паллиативную помощь, и его семьи. Эти 
потребности разделены на 10 групп (рис. 3). Важно 
подчеркнуть, как подробно и всесторонне описаны 
психосоциальные и этические потребности семьи 
ребенка, получающего паллиативную помощь (как 
нуклеарной, так и расширенной семьи). Через весь 
текст стандартов проходит ключевая концепция 
меж дисциплинарного подхода к оказанию помощи. 
В том числе постулируется, что “оценка потребно-
стей должна быть общей, учитывающей клинические, 
психологические, социальные, организационные, 
образовательные, духовные, культурные и этиче-
ские потребности ребенка и его семьи” [19]. Cтоль 
же широкий междисциплинарный подход к потреб-
ностям детей, получающих паллиативную помощь, 
заложен и в нормативной правовой базе российского 
здравоохранения [1, 5–7, 10]. Однако оценка, лечение 
и мониторирование клинических потребностей ре-
бенка являются доминирующими направлениями 
работы бригад выездной патронажной ПМП детям 
в нашей стране. Немедицинские потребности ребенка 
и его семьи оцениваются специалистами менее под-
робно и разносторонне; нередко бригады не полно-
стью укомплектованы медицинскими психологами 
и социальными работниками. Раздел стандартов, 
касающийся потребностей ребенка и его семьи, содер-
жит ряд рекомендаций, которые можно реализовать 
только такой профессиональной командой, которая 
четко следует принципам пациенториентированно-
сти и партнерского стиля общения. К таким рекомен-
дациям можно отнести, например, следующие [19]:
 Всеми планами, касающимися оказания паллиа-

тивной помощи детям, следует делиться с ребенком, 
если это возможно, и с его семьей.
 Члены команды паллиативной помощи детям 

должны обладать достаточной квалификацией 
для установления отношений с детьми разного воз-

Рис. 3. Потребности ребенка и его семьи при 
оказании паллиативной помощи (Benini F. et  al. 
International Standards for Pediatric Palliative Care // 
Journal of Pain and Symptom management. – 2022, 
v. 63. – issue 5. – p. e529-e543 
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раста и подростками в соответствии с когнитивными, 
эмоциональными, социальными и физическими 
стадиями развития, на которых эти дети находятся.
 При общении с детьми специалисты, оказываю-

щие паллиативную помощь детям, должны активно 
воспринимать и понимать невербальный язык.
 Необходимо помогать родителям для их эффек-

тивного функционирования в родительской роли.
 Ключевым моментом является честное, посто-

янное и открытое общение с семьей.
 Насколько это возможно, родителей и иных 

членов семьи следует обучать и поддерживать 
24/7 в уходе за ребенком на дому.

Последний из приведенных выше стандартов 
активно внедряется в регионах нашей страны бри-
гадами выездной патронажной ПМП детям, в функ-
ции которых входит консультирование родителей 
или законных представителей, иных родственников 
детей, нуждающихся в паллиативной медицинской 
помощи, и обучение их навыкам ухода за тяжело-
больными детьми [1, 20].

Помощь в конце жизни

Стандартного определения “конец жизни” у детей не 
существует. Авторы международных стандартов, разра-
ботанных в рамках проекта GO-PPaCS, подчеркивают, 
что именно поэтому важно рассказать семье о возмож-
ном развитии заболевания, сообщить о неизлечимости 
состояния и разобрать с ними понятия терминального 
состояния и смерти [19]. Как показывает российский 
практический опыт оказания паллиативной помощи 
детям, не все семьи хотят заранее получать такую ин-
формацию от врача; более того, не все врачи готовы ее 
предоставлять семье, действуя «на опережение». Орга-
низация паллиативной помощи ребенку и информиро-
вание родителей в этот предельно стрессовый период 
тесно связаны с этно-культуральными особенностями 
семьи и социума и поэтому могут сильно различаться 
в зависимости от доминирующих этических представ-
лений, традиций, ценностей и запретов (табу) в отдель-
но взятой семье, а также в обществе в целом.

Не подлежат дискуссии и принимаются априори 
в работе выездных патронажных бригад ПМП детям 
такие стандарты, как:
 До и после смерти ребенка нужно предлагать 

духовные и религиозные услуги, соответствующие 
убеждениям и традициям его семьи.
 У семьи должно быть время, чтобы проститься 

с ребенком в соответствии с их духовной и семейной 
культурой и религиозными обрядами.
 Следует уважительно относиться к достоинству 

ребенка, обеспечивая ему надлежащую обстановку 
и присутствие близких.

Для успешной реализации последнего из приве-
денных выше стандартов большую многолетнюю 
работу ведет благотворительный фонд развития 

паллиативной помощи “Детский паллиатив” (www.
rcpcf.ru) в рамках общероссийского проекта “От-
крытая реанимация”. Информирование родителей 
о выборе места оказания паллиативной медицинской 
помощи ребенку в терминальном периоде часто про-
водят именно сотрудники выездной патронажной 
бригады ПМП детям, посещая семью на дому. Важно 
предоставить родителям объективную информа-
цию обо всех возможностях трудного выбора, следуя 
стандартам оказания паллиативной помощи в кон-
це жизни. Осознанный выбор родителей в пользу 
паллиативной помощи инкурабельному ребенку 
в терминальном периоде именно на дому, с участием 
выездной патронажной бригады ПМП детям, стано-
вится все более распространенным.

Модели оказания помощи и место 
оказания помощи

Авторы международных стандартов проекта 
GO-PPaCS подчеркивают, что “Домашние условия—
предпочтительное место, в котором обеспечивается 
наилучшее качество жизни для всех членов семьи” 
[19]. В приложении П5 к данным стандартам подроб-
но раскрываются действия команды паллиативной 
помощи детям при ее оказании на дому. Это следу-
ющие положения, которые следует учитывать бри-
гадам выездной патронажной ПМП детям в разных 
странах:
 Обеспечить физический уход и медикаменты 

для контроля симптомов и облегчения страданий.
 Обучить детей и их семьи повседневному уходу 

и информировать их о том, чего следует ожидать 
и что делать в случае появления новых симптомов 
или ухудшения текущих.
 Предложить социально- психологическую под-

держку всем членам семьи и привлечь их к принятию 
решений.
 Содействовать повышению качества жизни 

в привычной обстановке.
 Обеспечить оказание помощи умирающим 

детям и их семьям.
 Облегчить госпитализацию (или повторную 

госпитализацию) в больницу или в хоспис, когда об-
легчения симптомов не удается добиться в домашних 
условиях или когда больница или хоспис выбраны 
семьей как место оказания помощи ребенку в конце 
жизни и его смерти.
 Обеспечить поддержку членов семьи в пере-

живании утраты.
При следовании данным стандартам можно 

рассчитывать на то, что программа паллиативной 
помощи детям на дому, реализуемая с участием вы-
ездных патронажных бригад, может способствовать 
сокращению количества и продолжительности го-
спитализаций, а также консультаций в отделениях 
неотложной помощи [21]. На наш взгляд, основные 
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российские нормативные правовые акты в сфере 
паллиативной помощи детям [1, 5–7, 10] в целом со-
ответствуют принципам, изложенным в междуна-
родных стандартах проекта GO-PPaCS, а функции 
отделения выездной патронажной ПМП детям, за-
крепленные приказом Минздрава России и Мин-
труда России № 345н/372н от 31.05.2019 [1], практи-
чески идентичны рекомендациям из приложения 
П5 к стандартам GO-PPaCS [19].

Обучение и подготовка медицинских 
работников

Авторы международных стандартов проекта GO-
PPaCS формулируют, что:
 Образование в области паллиативной помощи 

детям должно быть неотъемлемой частью профес-
сиональной подготовки медицинских работников.
 Следует поощрять междисциплинарное обра-

зование, при котором представители различных 
дисциплин обучаются в интерактивном режиме 
с целью улучшения междисциплинарного сотруд-
ничества и во благо пациентов.
 Образовательные программы (цели и компе-

тенции) должны учитывать три уровня оказания 
паллиативной помощи: паллиативный подход, 
применяемый всеми медицинскими работниками 
(1-й уровень); общее обучение паллиативной помо-
щи детям (2-й уровень); специальное образование 
в области паллиативной помощи детям (3-й уровень).
 Каждая страна должна разработать собственные 

образовательные программы для всех специалистов 
в области паллиативной помощи детям.

В Российской Федерации обучение специалистов 
по различным аспектам паллиативной помощи де-
тям проводится преимущественно на последиплом-
ном уровне формирования компетенций медицин-
ских работников, в рамках системы непрерывного 
медицинского образования. Первые в нашей стране 
программы повышения квалификации врачей по 
паллиативной помощи детям были реализованы 
в 2014 году двумя кафедрами Российского нацио-
нального исследовательского медицинского уни-
верситета им. Н. И. Пирогова: кафедрой онкологии, 
гематологии и лучевой терапии и кафедрой палли-
ативной педиатрии. За прошедшие 10 лет обучение 
на этих кафедрах, а в последующем—и на кафедрах 
других медицинских вузов прошли сотни врачей 
и медицинских сестер, работающих в составе бригад 
выездной патронажной ПМП детям. Большие воз-
можности для обучения и подготовки медицинских 
работников по паллиативной помощи детям предла-
гает портал непрерывного медицинского и фарма-
цевтического образования Минздрава России (www.
edu.rosminzdrav.ru). В частности, на данном портале 
для зарегистрированных врачей и медсестер разме-
щено два интерактивных образовательных модуля, 

прямо относящихся к компетенциям сотрудников 
выездных патронажных бригад ПМП детям:
 Интерактивный образовательный модуль 

TDMIOV-221209 «Организация и принципы работы 
отделений и бригад выездной патронажной паллиа-
тивной медицинской помощи детям». В данном мо-
дуле уделено значительное внимание ознакомлению 
врачей с правилами работы, стандартами оснащения 
и рекомендуемыми штатными нормативами работы 
отделений (бригад) паллиативной медицинской по-
мощи детям. Представлены основные медицинские 
показания к наблюдению за ребенком в отделении 
выездной патронажной ПМП детям, а также функ-
ции данного отделения. Подробно рассмотрена ор-
ганизация работы выездных патронажных бригад 
по обеспечению детей, получающих паллиативную 
медицинскую помощь, медицинскими изделиями 
для использования на дому. Систематизированы 
практические задачи по обеспечению эффективного 
взаимодействия выездных патронажных бригад 
с детскими домами- интернатами, с медицинскими 
организациями, оказывающими первичную паллиа-
тивную медицинскую помощь, а также медицински-
ми организациями, оказывающими паллиативную 
медицинскую помощь взрослым после достижения 
пациентом совершеннолетия.
 Интерактивный образовательный модуль 

PKVKRQ-220128 «Нормативно- правовые основы 
респираторной поддержки детей при оказании пал-
лиативной медицинской помощи». Длительная ре-
спираторная поддержка неизлечимо больных детей, 
осуществляемая в домашних условиях,—новая пер-
спективная медицинская технология паллиативной 
медицинской помощи детям в нашей стране. Наибо-
лее важным ее преимуществом является стабильное 
повышение качества жизни пациентов и их семей. 
Помимо этого, основными целями искусственной 
вентиляции легких для детей в домашних условиях 
являются: снижение частоты интеркуррентных за-
болеваний и госпитализаций пациента, поддержка 
роста и развития ребенка, продление его жизни, 
обеспечение стоимостной эффективности лечения. 
Данный интерактивный образовательный модуль 
(ИОМ) направлен на формирование компетенций 
врачей анестезиологов- реаниматологов, врачей- 
педиатров, врачей- неврологов в области ключевых 
принципов организации респираторной поддержки 
детей при оказании им паллиативной медицинской 
помощи.

Предстоит еще многое сделать для стандартиза-
ции подходов к обучению и подготовке медицин-
ских работников по различным аспектам оказания 
паллиативной медицинской помощи детям, в том 
числе на дому. Необходимо, на наш взгляд, опреде-
лить объем и содержание такого обучения в рам-
ках базовых учебных программ; унифицировать 
трехуровневый подход к обучению специалистов 
оказанию паллиативной помощи детям в рамках 
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дополнительного профессионального образования; 
внедрить вопросы паллиативной помощи в образо-
вательные программы для медицинских психологов 
и социальных работников.

Заключение

Стандартизация работы выездных патронажных 
бригад ПМП детям в Российской Федерации является 
одной из сложных организационно- методических 
задач развития системы паллиативной медицин-
ской помощи в нашей стране. Более чем 10-летний 
отечественный опыт работы таких бригад позволяет 
использовать для повышения качества и доступ-
ности выездной помощи лучшие практики, инте-
грируя их с соответствующими международными 
принципами и стандартами. Учет особенностей ре-
сурсной и нормативно- правовой базы российского 
здравоохранения на федеральном и региональном 
уровнях является обязательным компонентом такой 
стандартизации.
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Аннотация
За последнее десятилетие помощь пациентам с муковисци-
дозом (МВ) претерпела кардинальные изменения и служит 
примером того, как понимание функциональных последствий 
генетического дефекта может привести к улучшению течения 
заболевания. Значительный прогресс был достигнут благодаря 
внедрению терапии, направленной на борьбу с основными 
проявлениями заболевания, включая мукостаз и хронические 
инфекции дыхательных путей, а также нарушения пищевари-
тельной системы. Кроме того, появление модуляторов CFTR, 
которые устраняют основные молекулярные дефекты, привело 
к беспрецедентному улучшению здоровья большинства паци-
ентов с муковисцидозом всех возрастов. В данном обзоре мы 
обобщаем последние достижения в области МВ, как в России, 
так и за рубежом, рассказываем о том, как они могут повлиять 
на клиническую помощь в будущем, и описываем неудовлет-
воренные потребности в лечении больных МВ, включая воз-
можность получения адекватной паллиативной помощи.
Ключевые слова: муковисцидоз, диагностика, терапия, мо-
дуляторы CFTR, паллиативная помощь.

Abstract
Th e care of patients with cystic fi brosis (CF) has changed 
dramatically over the past decade and is an example of how 
understanding the functional consequences of a genetic defect 
can lead to improvements in the course of the disease. Signifi cant 
progress has been made with the introduction of therapies that 
target the major manifestations of the disease, including mucostasis 
and chronic respiratory tract infections, as well as digestive disorders. 
In addition, the appearance of CFTR modulators that address key 
molecular defects has led to unprecedented improvements in the 
health of most cystic fi brosis patients of all ages. In this review, we 
summaries recent achievements in the fi eld of CF both in Russia and 
worldwide, describe how they may aff ect clinical care in the future, 
and describe unmet needs in the treatment of CF patients, including 
the possibility of adequate palliative care.
Key words: cystic fi brosis, diagnosis, therapy, CFTR modulators, 
palliative care.

Вступление

Муковисцидоз (МВ), или кистозный фиброз (OMIM 
#219700), остается важной медико- социальной про-
блемой развитых стран, в том числе и России. МВ–
моногенное, самое частое наследственное заболева-
ние, с аутосомно- рецессивным типом наследования. 
Благодаря ранней диагностике, достижениям в изу-
чении молекулярно- генетических особенностей за-
болевания, современным методам патогенетиче-
ского лечения МВ из летальной патологии детского 
возраста постепенно становится общетерапевтиче-
ской проблемой [1].

Этиология
Ген CFTR (Cystic fi brosis transmembrane conductance 

regulator – муковисцидозный трансмембранный 

регулятор проводимости), идентифицированный 
в 1989 г.  и расположенный в средней части длинного 
плеча аутосомы 7 в области q31, относится к супер-
семейству АТФ-связывающих протеинов и является 
трансмембранным белком. Белок CFTR расположен 
в апикальной части эпителиальных клеток, высти-
лающих выводные протоки желез внешней секре-
ции (потовых, слюнных, желез дыхательных путей, 
поджелудочной железы, гепатобилиарной системы, 
кишечника, урогенитального тракта). Он регулирует 
транспорт электролитов (главным образом хлора) 
между этими клетками и межклеточной жидкостью 
и функционирует как цАМФ-зависимый хлорный 
канал, а также участвует в регуляции других ионных 
каналов и мембранного транспорта [2].

Другим аспектом полифункциональности белка 
CFTR является его участие в процессе воспаления. 
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Ранее считалось, что воспаление при МВ является 
следствием бактериальной и/или вирусной инфек-
ции, однако уже не вызывает сомнение тот факт, 
что воспалительный процесс при МВ индуцируется 
и эндогенными факторами [3].  

Эпидемиология
МВ распространен среди населения всей Земли, 

но наиболее часто встречается среди европеоидов. 
В мире зарегистрировано более 150 тыс. больных 
муковисцидозом. Его частота значительно варьиру-
ет в различных географических зонах в зависимо-
сти от этнической принадлежности и колеблется 
среди европеоидов от 1 : 600 (Бретань, Франция) до 
1 : 17 000 (Финляндия), в странах Юго- Восточной Азии 
снижается до 1 : 400 000. В среднем частота муковисци-
доза среди новорожденных для европеоидов Европы 
и Северной Америки определена как 1 : 2500-1 : 3500. 
Частота носительства варьирует от 1/20 до 1/80 [1, 2].

В России проживает более 4500 пациентов с МВ, 
частота МВ (по данным неонатального скрининга) со-
ставляет в среднем 1 : 7000-1 : 10 000 новорожденных. 
Ежегодно в России диагностируется около 150 новых 
случаев заболевания.

Генетика
Мутации или патологические варианты гена CFTR

обычно подразделяют на 6 классов в зависимости 
от механизма, нарушающего функцию белка CFTR
(табл. 1).

Разные классы патологических вариантов гена CFTR
определяют различные влияния на синтез и функцию 
белка CFTR. В общем мутации I-III классов гораздо бо-
лее серьезно нарушают функцию CFTR, чем мутации 
IV-VI классов, и ассоциированы с классическим МВ. 
Но корреляция генотип/фенотип значительно разли-
чается между пораженными органами. Например, на-
блюдается сильная корреляция между типом мутации 
и степенью поражения поджелудочной железы (ПЖ): 
тяжелые мутации (классы I-III) приводят к экзокрин-

ной панкреатической недостаточности, в то время как 
более мягкие мутации (классы IV-VI) ассоциированы 
с сохранной остаточной панкреатической функци-
ей. При этом тяжесть поражения легких очень вари-
абельна и трудно прогнозируема, даже у сибсов с од-
ним и тем же генотипом по гену CFTR. Это указывает 
на значительный вклад внешних факторов (например, 
окружающая среда) и эндогенных (гены-модифика-
торы) в тяжесть заболевания [2]. Известно, что один 
и тот же вариант может вызвать несколько видов на-
рушения структуры или функции белка и не для всех 
вариантов нуклеотидной последовательности гена 
CFTR определен класс.

МВ характеризуется широкой вариабельностью 
клинических проявлений, частично обусловленной 
большим количеством мутаций в гене. В настоящий 
момент описано более 2000 мутаций и более 200 по-
лиморфизмов в гене CFTR, частота которых широко 
варьирует в разных этнических группах [CFTR mutation 
database (http://www.genet.sickkids.on.ca/cftr/)]. На сайте 
международной программы CFTR2 (https://cftr2.org/
mutations_history) описаны 804 мутации (на 7 апреля 
2023 г.), из которых 719 имеют клиническое значение, 
49–  вариабельное, 25 не вызывают клинического эф-
фекта, а 11 имеют невыясненное пока значение для 
человека [4].  

Согласно данным Регистра больных МВ в РФ 
за 2021 год, молекулярно- генетическое исследование 
мутаций в гене CFTR с диагностической целью, а также 
для подбора таргетной терапии было проведено 93,6% 
больным. Детям данное исследование было проведено 
в 94,4%, взрослым– в 91,3% случаев. Общая суммар-
ная частота идентифицированных аллелей состави-
ла 90,5%. У детей идентифицировано 91,5% аллелей, 
у взрослых– 90,2%. В нашей стране наиболее часто 
встречаются следующие мутации: F508del (51,56%), 
СFTRdele2,3 (6,11%), E92K (3,46%), 1677delTA (2,25%), 
3849+10kbC>T (2,22%), 2143delT (1,98%), 2184insA (1,94%), 
W1282X (1,72%), L138ins (1,64%), N1303K (1,52%), G542X 
(1,49%). Всего же выявлено 233 патогенных варианта, 

Таблица 1
Классы (типы) патологических вариантов гена CFTR [1, 2]

Класс I Класс II Класс III Класс IV Класс V Класс VI

Нарушение синтеза 
протеина:
Ia – нет мРНК
Ib – нет белка

Нарушение 
процессинга 
или транспорта

Нарушение 
регуляции

Снижение 
проводи-
мости

Снижение уровня 
нормальных молекул 
белка или РНК

Снижение стабильности 
протеина

Ia:
621+1C>T
CFTRdele 2,3
17171G>A
Ib:
G542X
W1282X
R553X
2143delT 
1677delTA

F508del
N1303K
I507del
S549I
S549R
R1066C
G85E

G551D
G551S
G178R
G970R
G1349D 
G1244E
R560T
S1255P
E92K*

R334W 
R347P
R117H
R1070W
E92K*

3849+10kbC>T
3272-26A>G
A455E
IVS8(5T)
1811+1,6kbA>G
2789+5G>A
3120+1G>A
E92K*

Q1412X
4326delTC
4279insA 
4271delC
S1455X
N287Y
c.120del23

 * Одна и та же мутация может относиться к двум или трем классам, как это происходит с мутацией Е92K. При E92K происходит замена 
первого нуклеотида в 4-м экзоне, что может приводить к нарушению сплайсинга. В то же время замена глутаминовой кислоты (E) на лизин 
(K) может привести к нарушению проводящих свой ств ионного канала (класс IV), а может – и к нарушению активации (класс III) [2].
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почти половину из них можно отнести к редким (101), 
так как встречаются однократно, а 47 генетических ва-
риантов отсутствуют в международных базах CFTR [5].

Диагностика
МВ относится к заболеваниям, когда ранняя диа-

гностика не только необходима, но и возможна бла-
годаря неонатальному скринингу. Неонатальный 
скрининг на МВ, начавшийся с 1 января 2007 г. во всех 
субъектах РФ в рамках национальной программы 
«Здоровье», привел к тому, что возраст, в котором 
устанавливают диагноз МВ, в среднем по стране стал 
сопоставим с европейским. По данным Регистра па-
циентов с МВ в РФ за 2021 год, диагноз МВ впервые 
установлен 158 пациентам (средний возраст соста-
вил 4,0 ± 6,8 года, медиана возраста– 0,9 (1,9) года): 
151 пациенту до 18 лет и 7 пациентам старше 18 лет. 
По неонатальному скринингу диагноз был установлен 
104 пациентам, что составило 65,8% от всех выяв-
ленных случаев муковисцидоза за отчетный год [5].

В Европе насчитывают более 30 вариантов про-
грамм скрининга на МВ, включающих от 2 до 4 по-
следовательных этапов обследования [6]. В основе 
большинства схем лежит определение уровня им-
мунореактивного трипсиногена (ИРТ) в крови ново-
рожденных на 1-й неделе жизни, что служит высо-
кочувствительным, но неспецифичным признаком.

Протокол скрининга на МВ в РФ включает три основ-
ных этапа: двукратное определение ИРТ в крови новоро-
жденных в течение 1-го месяца жизни и потовую пробу 
у младенцев с превышением ИРТ пороговых показателей 
первого и второго этапов. Следует отметить, что потовая 
проба как в программе неонатального скрининга, так 
и при подозрении по клиническим признакам, остается 
золотым стандартом прижизненной диагностики МВ.

Для решения проблем диагностики МВ междуна-
родными экспертами были разработаны критерии, 
согласно которым обязательным для МВ признано 
наличие характерного клинического синдрома плюс 
доказательство нарушения функционирования хлор-
ного канала: положительный потовый тест, положи-
тельная разность электрических назальных потен-
циалов или потенциалов биоптата прямой кишки, 
обнаружение двух клинически значимых мутаций 
в гене CFTR [7].

Несмотря на то обстоятельство, что золотым 
стандартом диагностики МВ считают количествен-

ное определение хлоридов в потовой жидкости (клас-
сический метод пилокарпинового электрофореза 
по Гибсону–Куку), метод определения проводимо-
сти показал хорошую с ним корреляцию в многочис-
ленных исследованиях. В РФ широко используют 
обе методики потового теста, при этом с началом 
программы массового обследования новорожденных 
метод определения проводимости пота на системе 
«Нанодакт» занимает важнейшее место в диагнос-
тике МВ.

Интерпретация результатов потового теста пред-
ставлена в таблице 2. Крайне важно указывать, каким 
методом проводился анализ, так как значения, под-
тверждающие муковисцидоз при классическом вари-
анте потового теста (пилокарпиновый электрофорез 
по Гибсону–Куку) и при определении проводимо-
сти, несмотря на одни и те же единицы измерения–
ммоль/л, различаются между собой (табл. 2).

Анализ хлоридов пота рекомендуется для под-
тверждения диагноза как у новорожденных с по-
ложительным результатом скрининга, так и у лиц 
с симптомами, указывающими на МВ [7]. Повышен-
ная концентрация хлорид- ионов в поте (≥ 60 ммоль/л) 
характерна для муковисцидоза, однако экспрессия 
и функция CFTR может варьировать в разных органах, 
особенно при вариантах с остаточной функцией CFTR. 
Поэтому уровень хлоридов пота ниже диагностическо-
го порога не обязательно исключает МВ.

Пациенты с повторными пограничными результа-
тами потового теста представляют собой диагности-
ческую проблему. В таких случаях диагностике могут 
помочь функциональные тесты CFTR in vivo, такие 
как разность назальных электрических потенциалов 
или определение разности кишечных потенциалов 
[8], которые проводятся лишь в высоко специали-
зированных центрах МВ. В РФ это  ФГБНУ «Медико- 
генетический научный центр им. Н.П. Бочкова».

Клиническая картина
Среди клинических проявлений, характерных для 

МВ, можно выделить высоко специфичные и менее 
специфичные (табл. 3). Состояния, представленные 
в левой колонке, в абсолютном большинстве случаев 
встречаются у больных МВ. Обнаружение высоко-
специфичных симптомов для МВ требует обязатель-
ного направления пациента в специализированный 
центр МВ для проведения потовой пробы.

Таблица 2
Интерпретация результатов потового теста [2]

Метод потового теста Норма, ммоль/л Пограничный результат, 
ммоль/л

Положительный результат, 
ммоль/л

Классический, количественный
(по Гибсону – Куку) < 30 30-59 > 59, но не выше 150

Проводимость
(на аппаратах «Нанодакт» 
и «Макродакт»)

< 50 50-80 > 80, но не выше 170
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Диагностика поражения органов дыхания
Функциональная диагностика системы дыхания 

обладает широким арсеналом методов для оценки ле-
гочной вентиляции, механики дыхания и легочного 
газообмена. Исследование функции внешнего дыхания 
(ФВД) у больных МВ может быть значимо для определе-
ния объема терапии и тактики ведения пациентов [10].  

Основным методом ФВД является оценка легочных 
потоков и объемов с помощью спирометрии, но этот 
метод не позволяет диагностировать рестриктивные 
нарушения, измерить степень гиперинфляции легких, 
оценить наличие воздушных ловушек и легочный 
газообмен. Основным показателем спирометрии 
является жизненная емкость легких (ЖЕЛ)–макси-
мальный объем, который человек может выдохнуть 
после максимально глубокого вдоха. Если манев-
ры при измерении ЖЕЛ проводят с максимальным 
усилием на вдохе и выдохе, то это форсированная 
спирометрия. Основными параметрами форсиро-
ванной спирометрии являются форсированная жиз-
ненная емкость легких (ФЖЕЛ) и объем форсирован-
ного выдоха за первую секунду (ОФВ1), отношение 

ОФВ1/ФЖЕЛ. Показатель ОФВ1 является наиболее 
воспроизводимым, самым используемым, информа-
тивным и прогностически значимым при МВ, однако 
этот показатель не очень чувствителен при ранних 
проявлениях поражения органов дыхания, а также 
неприменим у детей младше 5-6 лет, так как требует 
активного участия пациента [1, 2, 10].  

Среди функциональных методов, которые могут 
применяться на втором этапе комплексного исследо-
вания ФВД у больных МВ, можно назвать следующие: 
методы вымывания инертных газов; бодиплетизмо-
графия; импульсная осциллометрия; исследование 
диффузной способности легких; методы оценки силы 
дыхательных мышц; различные нагрузочные тесты. 

Лучевая диагностика МВ – это в основном диа-
гностика осложнений заболевания, т. к. при рожде-
нии выраженных патологических анатомических 
изменений со стороны многих органов, в том числе 
дыхательной системы, нет [11].

При проведении рентгенографии грудной клет-
ки обнаруживают деформацию и усиление легоч-
ного рисунка, перибронхиальную инфильтрацию, 

Таблица 3
Клинические проявления, характерные для муковисцидоза [9]

Высоко специфичные для МВ Менее специфичные для МВ

Со стороны пищеварительной системы:
Мекониевый илеус
 Экзокринная недостаточность поджелудочной железы 
у детей

Со стороны пищеварительной системы:
Отставание физического развития
 Гипопротеинемия
 Дефицит жирорастворимых витаминов
 Синдром дистальной интестинальной обструкции
 Ректальный пролапс
 Билиарный цирроз 
Портальная гипертензия
Желчнокаменная болезнь у детей без гемолитического синдрома
Первичный склерозирующий холангит
 Экзокринная недостаточность поджелудочной железы у взрослых
 Рецидивирующий панкреатит

Со стороны дыхательных путей:
 Хроническая инфекция, вызванная мукоидной формой 
P. aeruginosa
 Бронхоэктазы в верхних долях обоих легких
 Персистирующая инфекция, вызванная B.cepacia
 Полипы носа у детей

Со стороны дыхательных путей:
 Хроническая или рецидивирующая инфекция, вызванная 
St. aureus, Ps. aeruginosa, Ach. xilosoxidans, H. Infl uenzae
 Рентгенологические признаки бронхоэктазов, ателектазов, ги-
перинфляции или хроническая инфильтрация на рентгенограмме 
органов грудной полости
 Кровохарканье, связанное с диффузным поражением легких, 
отличным от туберкулеза или васкулита
 Хронический и/или продуктивный кашель
 Аллергический бронхолегочный аспергиллез
 Полипы носа у взрослых
 Рентгенологические признаки хронического пансинусита

Другое:
 Гипохлоремический алкалоз при отсутствии рвоты
 Врожденное двустороннее отсутствие семявыносящих 
протоков

Другое:
 Утолщение концевых фаланг
 Остеопения/остеопороз в возрасте < 40 лет
 Нетипичный диабет
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Таблица 4 
Применяемые в мире патогенетические препараты – модуляторы CFTR 
(модифицированная таблица Grasemann и Ratjen) [12]

Терапия, возраст и вес пациента Доза Комментарий

Монотерапия (для мутаций, регулирующих открытие канала CFTR 
(так называемый gating-дефект): МНН «ивакафтор» (ТН «Калидеко») 

Корректировка дозы при умеренной или тяжелой печеночной 
недостаточности или при совместном приеме с сильными 
ингибиторами CYP3A. При использовании всех модуляторов 
следить за токсическими эффектами, связанными с печенью, 
повышением уровня креатинкиназы, гипертонией и катарактой

Взрослые 150 мг каждые 12 часов

Не зарегистрирован в России

Дети 

От 1 до < 2 мес., > 3 кг 5,8 мг каждые 12 часов

От 2 до  < 4 мес., > 3 кг 13,4 мг каждые 12 часов

От 4 до < 6 мес., > 5 кг 25 мг каждые 12 часов

От 6 мес. до < 6 лет

От 5 кг до < 7 кг 25 мг каждые 12 часов

От 7 кг до < 14 кг 50 мг каждые 12 часов

> 14 кг 75 мг каждые 12 часов

> 6  лет 150 мг каждые 12 часов

Двойная комбинация (для F508del–F508del): 
МНН «ивакафтор–лумакафтор» 

(ТН «Оркамби»)

Риск возникновения преходящей одышки при применении 
ивакафтора + лумакафтора. Корректировка дозы также 
при умеренной или тяжелой печеночной недостаточности 
или при совместном применении с сильными ингибиторами 
CYP3A

Взрослые 250 мг в день + 400 мг два раза 
в день

Зарегистрирован в России *

Дети 

1-2 года

От 7 до < 9 кг 94 мг + 75 мг каждые 12 часов

От 9 до < 14 кг 125 мг + 100 мг каждые 12 часов

> 14 кг 188 мг + 150 мг каждые 12 часов

2-5 лет

< 14 кг 125 мг + 100 мг каждые 12 часов

> 14 кг 188 мг + 150 мг каждые 12 часов

6 – 11 лет 250 мг + 200 мг каждые 12 часов

> 12 лет 250 мг + 400 мг каждые 12 часов

Двойная комбинация (для F508del–F508del или F508del и с остаточной 
функцией вариант): МНН «тезакафтор-ивакафтор»

 (ТН «Симдеко» или ТН «Симкеви» в некоторых странах)

Корректировка дозы при умеренной или тяжелой печеночной 
недостаточности или при совместном приеме с умеренными 
или сильными ингибиторами CYP3A. Не рекомендуется 
одновременное применение с сильными индукторами CYP3A

Взрослые 100 мг в день + 150 мг два раза в день

Не зарегистрирован в России

Дети 

6-11 лет

< 30 кг 50 мг в день + 75 мг два раза в день

> 30 кг 100 мг в день + 150 мг два раза в день

>12 лет 100 мг в день + 150 мг два раза в день

Тройная комбинация (одна или две аллели F508del): 
МНН «ивакафтор+тезакафтор+элексакафтор и ивакафтор» 
( ТН «Трикафта» или ТН «Кафтрио» в некоторых странах) 

Корректировка дозы при умеренной печеночной 
недостаточности и не рекомендуется при тяжелой печеночной 
недостаточности. Корректировка дозы при совместном 
применении с умеренными или сильными ингибиторами 
CYP3A. Не рекомендуется одновременное применение 
с сильными индукторами CYP3A
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бронхоэктазы, буллы и очаги пневмосклероза. Од-
нако при рентгенографии более трети ткани легких 
не поддается исследованию, поскольку эти участки 
расположены за диафрагмой и средостением, а также 
в случае обнаружения патологии трудно установить 
их природу и характер.

В начале 1990-х годов за рубежом компьютерная то-
мография (КТ) грудной полости стала золотым стандар-
том диагностики бронхоэктазов и воздушных ловушек, 
заменив обычную рентгенографию легких. В настоящее 
время КТ является экспертной методикой в оценке 
распространенности поражения бронхолегочной си-
стемы при МВ, тяжести его течения и присоединения 
осложнений (воспаление, легочное кровотечение, ле-
гочная гипертензия, пневмоторакс, эмпиема плевры).

Метод магнитно- резонансной томографии (МРТ) 
грудной полости был разработан в качестве альтер-
нативы методикам, связанным с облучением. МРТ 
позволяет визуализировать бронхоэктазы, слизистые 
пробки, газожидкостные уровни, консолидацию и раз-
рушение сегментов легких. МРТ обладает высокой кон-
трастностью и функциональной чувствительностью, 
может использоваться для оценки легочных функций, 
таких как перфузия легких, кровоток, дыхательная 
механика, легочная вентиляция, не все из которых 
могут быть оценены при КТ [1, 2].

Лечение
Современные подходы к ведению больных МВ ба-

зируются, прежде всего, на активном диспансерном 
наблюдении и смещении акцента со стационарного 
лечения на амбулаторную помощь и применение ряда 
стационарозамещающих технологий, например днев-
ной стационар и внутривенная антибиотикотерапия 
на дому, в том числе и детям с МВ. Терапия МВ ком-

плексная и может быть разделена на две большие груп-
пы: патогенетическая и симптоматическая.

Терапия модуляторами CFTR
Изучение патогенеза МВ способствовало разра-

ботке принципиально новых лекарственных средств, 
направленных на устранение дефектов в структуре 
белков CFTR для повышения их активности и вос-
становления ионного транспорта в клетке- мишени. 
В исследовании F. Van Goor и соавт. в 2006 году впер-
вые были изучены два новых класса препаратов, так 
называемых модуляторов: 1) корректоры CFTR, увели-
чивающие количество функциональных копий белка 
CFTR, способного встроиться в клеточную мембрану; 
2) потенциаторы CFTR, повышающие вероятность от-
крытия канала белка CFTR, присутствующего на по-
верхности клетки [12].

Как уже было указано выше, патологические ва-
рианты подразделяют на 6 классов в зависимости 
от механизма, нарушающего функцию белка CFTR. 
Современная терапия модуляторами CFTR в основ-
ном, но не исключительно, эффективна в отношении 
класса III (потенцирующий препарат ивакафтор) и ва-
рианта класса II F508del (комбинация корректоров 
с ивакафтором, например элексакафтор- тезакафтор-
ивакафтор) [13, 14].

Терапия модуляторами CFTR стала важным 
достижением для пациентов с МВ, которые соот-
ветствуют показаниям к назначению лекарствен-
ного препарата (по генотипу и возрасту) и имеют 
возможность получить бесплатно данное лечение 
[15]. Эти пероральные препараты, принимаемые, 
как правило, дважды в день, имеют доказанную 
эффективность и хороший профиль безопасности 
[3] (табл. 4).

Таблица 4 
Применяемые в мире патогенетические препараты – модуляторы CFTR 
(модифицированная таблица Grasemann и Ratjen) [12]

Терапия, возраст и вес пациента Доза Комментарий

Монотерапия (для мутаций, регулирующих открытие канала CFTR 
(так называемый gating-дефект): МНН «ивакафтор» (ТН «Калидеко») 

Корректировка дозы при умеренной или тяжелой печеночной 
недостаточности или при совместном приеме с сильными 
ингибиторами CYP3A. При использовании всех модуляторов 
следить за токсическими эффектами, связанными с печенью, 
повышением уровня креатинкиназы, гипертонией и катарактой

Взрослые 150 мг каждые 12 часов

Не зарегистрирован в России

Дети 

От 1 до < 2 мес., > 3 кг 5,8 мг каждые 12 часов

От 2 до  < 4 мес., > 3 кг 13,4 мг каждые 12 часов

От 4 до < 6 мес., > 5 кг 25 мг каждые 12 часов

От 6 мес. до < 6 лет

От 5 кг до < 7 кг 25 мг каждые 12 часов

От 7 кг до < 14 кг 50 мг каждые 12 часов

> 14 кг 75 мг каждые 12 часов

> 6  лет 150 мг каждые 12 часов

Двойная комбинация (для F508del–F508del): 
МНН «ивакафтор–лумакафтор» 

(ТН «Оркамби»)

Риск возникновения преходящей одышки при применении 
ивакафтора + лумакафтора. Корректировка дозы также 
при умеренной или тяжелой печеночной недостаточности 
или при совместном применении с сильными ингибиторами 
CYP3A

Взрослые 250 мг в день + 400 мг два раза 
в день

Зарегистрирован в России *

Дети 

1-2 года

От 7 до < 9 кг 94 мг + 75 мг каждые 12 часов

От 9 до < 14 кг 125 мг + 100 мг каждые 12 часов

> 14 кг 188 мг + 150 мг каждые 12 часов

2-5 лет

< 14 кг 125 мг + 100 мг каждые 12 часов

> 14 кг 188 мг + 150 мг каждые 12 часов

6 – 11 лет 250 мг + 200 мг каждые 12 часов

> 12 лет 250 мг + 400 мг каждые 12 часов

Двойная комбинация (для F508del–F508del или F508del и с остаточной 
функцией вариант): МНН «тезакафтор-ивакафтор»

 (ТН «Симдеко» или ТН «Симкеви» в некоторых странах)

Корректировка дозы при умеренной или тяжелой печеночной 
недостаточности или при совместном приеме с умеренными 
или сильными ингибиторами CYP3A. Не рекомендуется 
одновременное применение с сильными индукторами CYP3A

Взрослые 100 мг в день + 150 мг два раза в день

Не зарегистрирован в России

Дети 

6-11 лет

< 30 кг 50 мг в день + 75 мг два раза в день

> 30 кг 100 мг в день + 150 мг два раза в день

>12 лет 100 мг в день + 150 мг два раза в день

Тройная комбинация (одна или две аллели F508del): 
МНН «ивакафтор+тезакафтор+элексакафтор и ивакафтор» 
( ТН «Трикафта» или ТН «Кафтрио» в некоторых странах) 

Корректировка дозы при умеренной печеночной 
недостаточности и не рекомендуется при тяжелой печеночной 
недостаточности. Корректировка дозы при совместном 
применении с умеренными или сильными ингибиторами 
CYP3A. Не рекомендуется одновременное применение 
с сильными индукторами CYP3A

Терапия, возраст и вес пациента Доза Комментарий

Взрослые (100 мг + 200 мг) в день + 150 мг два 
раза в день

Зарегистрирован в России** 

Дети 

От 2 до < 6 лет

< 14 кг (40 мг + 80 мг) в день + 60 мг (утро) 
+ 59,5 мг (вечер)

> 14 кг (50 мг + 100 мг) в день + 75 мг два 
раза в день

От 6 до < 12 лет 

< 30 кг (50 мг + 100 мг) в день + 75 мг два 
раза в день

> 30 кг (100 мг + 200 мг) в день + 150 мг два 
раза в день

* Препарат МНН «ивакафтор+лумакафтор» (ТН «Оркамби») - зарегистрирован для применения в РФ в возрасте 2 лет и старше и включен 
в действующие клинические рекомендации «Кистозный фиброз (муковисцидоз)» [25] https://cr.minzdrav.gov.ru/recomend/372_2 
Дети с 2 до 18 лет включительно обеспечиваются через фонд «Круг добра» https://xn--80abfdb8athfre5ah.xn--p1ai/%D0%B-
F%D0%B5%D1%80%D0%B5%D1%87%D0%BD%D0%B8/  
** Препарат МНН «ивакафтор+тезакафтор+элексакафтор и ивакафтор» (ТН «Трикафта») -  зарегистрирован для применения в РФ 
в возрасте 6 лет и старше, но не включен в действующие клинические рекомендации «Кистозный фиброз (муковисцидоз)» [25] https://
cr.minzdrav.gov.ru/recomend/372_2  
Дети с 6 до 18 лет включительно обеспечиваются через фонд «Круг добра» https://xn--80abfdb8athfre5ah.xn--p1ai/%D0%B-
F%D0%B5%D1%80%D0%B5%D1%87%D0%BD%D0%B8/
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Первый модулятор CFTR ивакафтор лицензирован 
для ограниченного числа чувствительных генных ва-
риантов CFTR (например, вариант G551D), носителями 
которых является < 5% людей с МВ в мире. Ивакафтор 
доступен для людей с МВ с 2012 года и в настоящее 
время лицензирован для людей с МВ в возрасте от 1 ме-
сяца в США (4 месяца в Европе) [16]. До настоящего 
времени в РФ препарат ивакафтор не зарегистрирован.

Хотя точные механизмы действия модуляторов 
CFTR неизвестны, ивакафтор связывается с CFTR 
и, как полагают, таким образом увеличивает веро-
ятность открытия канала. Применение ивакафтора 
привело к беспрецедентному улучшению респи-
раторных показателей, включая функцию легких, 
риск легочных обострений и респираторные сим-
птомы, а также состояния питания и других про-
явлений МВ [17].

Д в о й  н ы е  м о д у л я т о р н ы е  п р е п а р а т ы 
лумакафтор- ивакафтор и тезакафтор- ивакафтор 
расширили популяцию людей, имеющих пра-
во на прием препаратов с модулятором CFTR, 
но с меньшей эффективностью по сравнению 
с ивакафтором. Эти двой ные препараты были 
первоначально лицензированы для людей с дву-
мя копиями варианта CFTR c.1521_1523delCTT 
(F508del), а затем тезакафтор- ивакафтор был рас-
ширен до некоторых комбинаций гетерозигот [15, 
18]. Препарат с международным непатентованным 
наименованием (МНН) «ивакафтор- лумакафтор» 
(торговое наименование (ТН) «Оркамби») зареги-
стрирован в РФ в 2020 году.

Тройная комбинированная терапия элексакафтор- 
тезакафтор-ивакафтор (ЭТИ) обладает большей эф-
фективностью, чем терапия с использованием двух 
модуляторов, и была лицензирована для людей с уже 
только одним вариантом F508del, что увеличило число 
людей с МВ, имеющих право на лечение. В 2023 году 
ЭТИ был одобрен для детей от 2 лет в США [19]. Суще-
ствуют убедительные доказательства в пользу приме-
нения ивакафтора или ЭТИ у людей с МВ, имеющих 
приемлемые варианты CFTR. Доказательства в пользу 
двой ной терапии менее надежны [20], и этот вариант 
лечения должен рассматриваться в индивидуальном 
порядке. Некоторым людям, получающим терапию 
ивакафтором, может подойти ЭТИ, если их второй 
вариант CFTR–F508del, а данные клинических иссле-
дований свидетельствуют о дополнительной эффек-
тивности. Решение о переходе на ЭТИ должно при-
ниматься индивидуально, с учетом потенциальной 
дополнительной пользы и риска побочных реакций, 
вызванных дополнительными агентами в тройной 
комбинированной терапии ЭТИ.

В настоящее время рекомендуется пользоваться 
ссылкой на сайте фирмы- производителя модулято-
ров CFTR (https://www.trikaftahcp.com/), занося воз-
раст и генетическую информацию, чтобы опреде-
лить, какой из четырех препаратов может подойти 
пациенту с МВ (https://www.vertextreatments.com/). 

Индивидуальное тестирование для оценки реакции 
на терапию модуляторами CFTR может проводиться 
с использованием тканей, полученных от пациента, 
и для этой цели у лиц с редкими вариантами исполь-
зовались как эпителиальные клетки, полученные при 
браш-биопсии, так и органоиды кишечника, полу-
ченные из образцов биопсии прямой кишки. Инди-
видуальный ответ на высокоэффективную терапию 
модуляторами CFTR варьирует, и тестирование in vitro 
с использованием тканей, полученных от пациента, 
или генетических инструментов может быть исполь-
зовано для прогнозирования клинической пользы 
существующих и будущих модуляторов CFTR [12].

Учитывая высокую стоимость лечения с исполь-
зованием современных модуляторов, эта стратегия 
персонализированной медицины, вероятно, будет 
экономически эффективной [21].

Использование высокоэффективной модулятор-
ной терапии для лечения МВ у пациентов самого 
раннего возраста является привлекательным [22]. 
ЭТИ уже доступен для детей в возрасте 2 лет и стар-
ше, и в настоящее время проводятся исследования 
с участием детей в возрасте от 12 месяцев до менее 
24 месяцев (номер ClinicalTrials.gov, NCT05882357). 
С января 2025 года Фонд «Круг добра» планирует 
обеспечивать и российских пациентов в возрасте 
от 2 до 5 лет данным препаратом.

Появились сообщения о сохранении функции 
поджелудочной железы у младенцев с МВ, получав-
ших ЭТИ внутриутробно, т. к. были рождены от ма-
терей, больных МВ, находившихся на терапии ЭТИ 
во время беременности [23]. Эти выводы подтвер-
ждаются данными исследования с участием хорьков 
с МВ, которые показали, что некоторые органные 
проявления можно предотвратить или спасти, на-
чав антенатальную терапию высокоэффективными 
модуляторами [24].

Симптоматическая терапия
Целью терапии является обеспечение максималь-

но высокого качества жизни пациента, а для этого 
необходимо:
 предупреждать и лечить обострения хрони-

ческого инфекционно- воспалительного процесса 
в бронхолегочной системе;
 обеспечить физическое развитие пациента 

согласно возрастным нормам (достижение показа-
телей физического развития в диапазоне между 25 
и 75 перцентилями после коррекции нутритивного 
статуса, рекомендуемая цель– 50 перцентилей);
 обеспечить профилактику осложнений;
 лечение осложнений: псевдо- Барттер- синдром, 

мекониевый илеус, СДИО (синдром дистальной 
интестинальной обструкции), МЗСД (муковисцидоз-
зависимый сахарный диабет), цирроз печени без/с 
синдромом портальной гипертензии, гиперсплениз-
мом, ЖКБ (желчнокаменная болезнь), полипозный 
риносинусит, БЭН (белково- энергетическая недоста-
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точность), кровохарканье, кровотечения легочные, 
кровотечения из ВРВП (варикозно расширенных вен 
пищевода) и верхней трети желудка.

Именно поэтому обязательными составляющими 
комплексного лечения пациентов с МВ в Россий-
ской Федерации являются: кинезитерапевтические 
методики, диета и витаминотерапия, а также ши-
рокий спектр симптоматических лекарственных 
препаратов, включая антибактериальные и про-
тивогрибковые, муколитики, бронходилататоры, 
ферменты поджелудочной железы для заместитель-
ной терапии, глюкокортикостероиды [25, 26]. Сле-
дует подчеркнуть, что все эти препараты не влияют 
на собственно причину муковисцидоза–нарушение 
работы белка CFTR.

Кинезитерапия
Одним из основных звеньев патогенеза му-

ковисцидоза является т. н. мукостаз (скопление 
вязкой бронхиальной слизи в дыхательных пу-
тях, особенно в бронхиолах). Мукостаз у больных 
(в зависимости от фенотипа) проявляется с разной 
интенсивностью: от минимального количества 
мокроты до полного заполнения всех дыхательных 
путей (тотальный мукостаз). Плотные слизистые 
пробки закупоривают дыхательные пути, наруша-
ют газообмен, вызывают локальные или обширные 
ателектазы, блокируют мукоцилиарный транспорт, 
способствуют развитию бронхообструктивного 
синдрома. В местах скопления мокроты быстро 
присоединяется микробная инфекция, которая 
поддерживает пожизненное хроническое бак-
териальное воспаление (хронический бронхит). 
С этими явлениями теоретически способны бо-
роться антибиотики, муколитики, бронхолитики. 
Но как бы ни старались медицинские работники, 
сколько бы ни вводились препараты в/в и в ингаля-
циях, без эффективного механического очищения 
бронхиального дерева добиться эффекта от общей 
терапии невозможно. Поэтому мировая практика 
показывает, что т. н. кинезитерапия (методики 
очищения дыхательных путей от вязкой мокроты) 
является основополагающим методом лечения 
больного с МВ.

Занятия кинезитерапией (КНТ) проводят врачи 
ЛФК, инструктора ЛФК, массажисты, реабилитологи 
[25].

Подбирается индивидуальная программа заня-
тия, выбираются определенные методы КНТ, кото-
рые являются у больного самыми эффективными. 
При выборе методики ориентируются на возраст 
и эмоциональный статус ребенка, учитывают его 
физическое развитие и особенности течения болезни 
(осложнения и др.). В зависимости от объема брон-
холегочного процесса у каждого больного занятия 
можно проводить один или несколько раз в день. 
Время одного занятия также назначается индиви-
дуально: от 15 до 45 минут.

Какие цели достигают с помощью кинезитерапии:
 осуществляется дренаж бронхиального дерева;
 восстанавливается газообмен и вентиляция 

в легких;
 купируется бронхоспазм и одышка;
 укрепляется дыхательная и общая мускулатура;
 увеличивается экскурсия грудной клетки;
 повышается физическая работоспособность;
 улучшается эмоциональный тонус.
В КНТ не существует одного «самого эффективно-

го метода». Нет системных обзоров и больших науч-
ных исследований на эту тему. Практика показала, 
что для каждого больного есть один или несколько 
самых эффективных методов, которые и необходимо 
предложить в программу занятий. Техника очист-
ки дыхательных путей– специальная дыхательная 
гимнастика, которая мобилизует и удаляет мокро-
ту, основана на законах фундаментальной физики, 
гидродинамики, анатомического строения легких, 
а также физиологии и механики дыхания. 

Обычно ежедневные занятия КНТ дома осущест-
вляет мама или другие члены семьи, затем сам па-
циент выполняет упражнения, а мама контролирует 
и помогает. Предварительно их обучают кинезите-
рапевты в специализированных центрах.

На практике мы используем следующие мето-
дики:

Клопфмассаж –методика постукивания/поко-
лачивания и вибрирования грудной клетки. Этот 
метод применяют у пациентов младшего возрас-
та. У старших можно использовать этот прием как 
дополнительный к другим методам дыхательной 
гимнастики. Эффект метода повышается при вы-
полнении его на гимнастическом мяче, так как до-
бавляется дополнительная вибрация от мяча.

Дренажные положения тела – дети с удоволь-
ствием выполняют эти упражнения. Необходимо 
занять определенное положение тела на полу или 
в кровати, самому или с помощью инструктора (или 
мамы), выполняя спокойное дыхание. Смена поло-
жения приводит к тому, что мокрота начинает под-
ниматься из мелких дыхательных путей в крупные, 
а затем эвакуируется с помощью кашля.

ПЭД-терапия, или дыхание с положитель-
ным (экспираторным) давлением на выдохе.
Удобные небольшого размера дыхательные трена-
жеры создают положительное давление на выдохе 
(от 5 до 10 мм водн. ст.). Выдох с сопротивлени-
ем способствует раскрытию дыхательных путей 
в закрытых и блокированных легочных объемах 
и в целом повышает эффективность дренажа. 
Давление на выдохе может быть постоянным (его 
создает ПЕП-маска или ПЕП-система – Positive 
Expiratory Pressure) или прерывистым (создает 
флаттер).   

Аутогенный дренаж (АД) – выполняет сам 
пациент, который достиг понимания по возрасту 
и может сотрудничать с кинезитерапевтом. АД– это 
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цикл дыхательных движений, с помощью которых 
мокрота из самых нижних отделов дыхательных 
путей поднимается выше, мобилизуется в верхних 
дыхательных путях и затем удаляется. 

Активный цикл дыхания. Это специальные ды-
хательные движения, которые повторяются циклично 
один за другим и приводят к мобилизации избыточ-
ного количества мокроты: контроль дыхания, затем 
упражнение для расширения грудной клетки и в про-
должении техника форсированного выдоха. Выпол-
нять такую методику могут пациенты более старшего 
возраста под контролем методиста, а затем, овладев 
ею,–в домашних условиях.  

Аппаратные методы в кинезитерапии. Для уси-
ления дренажного эффекта в дополнение разных ме-
тодов КНТ применяются т. н. аппаратные методы. В РФ 
в настоящий момент зарегистрировано 3 аппарата, 
которые активно применяются у пациентов с муковис-
цидозом. Все 3 аппарата имеют различные принципы 
воздействия на дыхательную систему пациента, хотя 
цель у них одинаковая. Поэтому подбирать прибор 
должен специалист по кинезитерапии. 

1. Система очистки дыхательных путей с помо-
щью высокочастотной осцилляции грудной клет-
ки – это специальное устройство, которое состоит 
из воздушного компрессора (виброперкутора) и жилета, 
который вибрирует сам и приводит к вибрации грудную 
клетку. При этом мокрота разжижается, перемещается 
из мелких дыхательных путей в более крупные бронхи, 
с последующей эвакуацией из легких с помощью кашля. 
Конструкция предусматривает также специальный 
опоясывающий пояс (вместо жилета), который приме-
няется у особых тяжелых пациентов в положении лежа 
или сидя в кровати, а также в реанимации. Жилеты 
представлены в разных размерах, легко подбирают-
ся по возрасту ребенка и его весу, а также полноценно 
дезинфицируются. Как у любого метода, имеются про-
тивопоказания, поэтому первое занятие и составление 
программы проводит врач ЛФК [27-29]. 

2. Интрапульмональная перкуссионная венти-
ляция легких. Этот метод применяется у пациентов 
с МВ в любом возрасте, от младенцев до взрослых. 
Аппарат состоит из прибора и так называемого фа-
зитрона (или контура)–специального открытого ды-
хательного контура. Метод заключается в том, что 
маленькие объемы воздуха подаются пациенту при 
дыхании с высокой регулируемой частотой и управля-
емым относительно низким уровнем давления через 
контур. Индивидуальный режим работы прибора дол-
жен подбирать специалист.

С помощью данной респираторной методики до-
стигаются следующие цели:
 вовлечение в газообмен всех структур легких, 

улучшение диффузии, раскрытие «спавшихся» альвеол;
 мобилизация и вывод мокроты из перифери-

ческих отделов бронхиального дерева;
 улучшение бронхиального кровотока, микро-

циркуляции и оксигенации.

3. Откашливатель или инс уффлятор- 
аспиратор. Прибор применяется для удаления 
мокроты, но только для пациентов со снижением 
или отсутствием кашлевого рефлекса, а также если 
слабая дыхательная мускулатура плохо функцио-
нирует. Такое состояние при муковисцидозе встре-
чается редко, возможно у крайне тяжелых пациен-
тов, например в реанимационных ситуациях. Метод 
основан на удалении мокроты за счет имитации 
кашлевого толчка. Компрессор нагнетает под поло-
жительным давлением воздух в момент вдоха и при 
выдохе быстро меняет давление на отрицательное. 
Подача воздушных масс осуществляется по дыха-
тельному контуру, который одним концом подклю-
чен к компрессору, а другим– к маске пациента или 
интубационной трубке в ситуации реанимации. 
Такая поочередная смена давления стимулирует 
поднятие мокроты из периферических дыхатель-
ных путей вверх в крупные бронхи и трахею, затем 
эвакуируется [30].

Программа занятий КНТ выстраивается также 
в зависимости от формы муковисцидоза (смешанная, 
преимущественно с легочными проявлениями или 
преимущественно с кишечными проявлениями), 
а также в зависимости от тяжести течения (легкое, 
средней тяжести или тяжелое) и фазы обострения 
или ремиссии [31].

Все респираторные техники дыхания можно 
сочетать друг с другом в одном занятии, что зна-
чительно усиливает лечебный эффект и повышает 
эмоциональный настрой пациента. Занятие стано-
вится не таким скучным.   

На фоне таргетной терапии пациенты должны про-
должать дыхательную гимнастику и дренаж, несмо-
тря на положительную клиническую динамику [32]. 
Программа занятий КНТ в таком случае пересматри-
вается в сторону уменьшения времени на дыхатель-
ные методики КНТ, но с увеличением физических 
нагрузок в сторону спортивной активности.

Регулярная КНТ помогает не только лечить обо-
стрения хронического бронхолегочного процесса, 
но и предупреждать их, а в сочетании с физическими 
упражнениями и занятиями спортом поддерживает 
хорошую физическую активность, повышает эмоци-
ональный тонус и в целом качество жизни больных 
МВ. Кинезитерапия назначается всем пациентам 
с МВ с момента постановки диагноза, в любом воз-
расте, как с легочными проявлениями заболевания, 
так и с кишечными симптомами, по индивидуальной 
программе [12].

Муколитики
Мукоактивные препараты условно делят в насто-

ящее время на две группы: муколитики и регидра-
танты. К группе истинных муколитиков, основной 
целью которых является нормализация вязкоэласти-
ческих свой ств бронхиального секрета, относятся 
генно- инженерный муколитик фермент Дорназа 
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альфа, N-ацетилцистеин и амброксола гидрохло-
рид. Препараты на основе последних двух молекул 
не доказали своего значения при МВ в рандомизи-
рованных исследованиях. К группе регидратантов 
или гиперосмолитиков относятся гипертонический 
раствор хлорида натрия и ингаляционный маннитол. 
Они увеличивают водную составляющую бронхиаль-
ного секрета, компенсируя дефект хлорных каналов, 
обусловленный мутациями в гене муковисцидоза.

Дорназа альфа– генно- инженерный муколитик, 
представляющий собой рекомбинантную челове-
ческую ДНКазу. Дорназа альфа вызывает гидролиз 
внеклеточной ДНК и расщепление ее на более мелкие 
фрагменты в гнойной мокроте больных, что зна-
чительно снижает ее вязкоэластические свой ства 
и улучшает мукоцилиарный клиренс.

Было показано, что ингаляции муколитического 
препарата дорназа альфа (рекомбинантная ДНКаза 
человека) улучшают функцию легких и снижают 
частоту легочных обострений [33]. Дорназа альфа 
является базисной муколитической терапией при 
МВ, с противовоспалительным эффектом, обеспечи-
вая эффект в течение суток. Препарат применяется 
ингаляционно в дозе 2,5 мг в сутки; при необходи-
мости на усмотрение лечащего врача– 5 мг в сутки 
(по 2,5 мг × 2 раза в день через небулайзер); хрониче-
ский полипозный синусит– 2,5 мг– с использовани-
ем универсальной ингаляционной системы с функ-
цией пульсирующей подачи аэрозоля по 1,25 мг = 
1,25 мл в каждый носовой ход в дополнение к основ-
ной ингаляции через небулайзер 2,5 мг.

В настоящее время пациентам в РФ доступны 
два препарата дорназы альфа–дорназа альфа по ТН 
«Пульмозим» F. Hoffmann- La Roche Ltd, Швейцария, 
и препарат по ТН «Тигераза» (АО «ГЕНЕРИУМ»), Рос-
сия. Препарат Тигераза – первый разработанный 
биоаналог дорназы альфа (номер регистрационно-
го удостоверения: ЛП-005537, дата регистрации: 
23.05.2019). В рамках многоцентрового исследования 
установлены сопоставимые эффективность и про-
филь безопасности обоих препаратов для симпто-
матической терапии пациентов с МВ [34].

В комплексную терапию бронхиальной обструк-
ции наряду с дорназой альфа включено примене-
ние гипертонического раствора (ГР) хлорида натрия 
(NaCl) в концентрации от 3 до 7% [35]. В РФ ГР до-
ступен пациентам в виде раствора 3-5-7%, произ-
веденного в аптечной сети с производственными 
отделами. Готовый дозированный раствор с добавле-
нием гиалуроновой кислоты (ГК)– гипертонический 
раствор натрия хлорида 7% с гиалуронатом натрия 
в РФ зарегистрирован в виде медицинского изделия, 
а не лекарственного средства. 

Лекарственный препарат с МНН «маннитол», выпу-
скаемый в форме дозированного порошка для ингаля-
ций (ТН «Бронхитол- Фармаксис») является  сахарным 
спиртом естественного происхождения. Маннитол–
это осмотический агент, который был изучен в ка-

честве сухого порошка в форме 3-микронных сфер 
для оптимальной ингаляции через удобный однора-
зовый ингалятор для пациентов с МВ (он выдается 
на 7 дней, затем заменяется на новый). Ингаляционный 
маннитол применяют как самостоятельный муколи-
тик, так и в качестве комплексной муколитической 
терапии вместе с ингаляциями дорназы альфа [36]. 
Ингаляционный МНН «маннитол» (ТН «Бронхитол- 
Фармаксис») назначается по 400 мг (10 капсул по 40 мг) 
2 раза в день, согласно инструкции в комплексе с пред-
варительной ингаляцией бронхолитика короткого 
действия. Всем пациентам с МВ перед назначением 
маннитола обязательно проводится тест на перено-
симость (BIDA–Bronchitol Inhaled Dose Assessment). 
Минимальное время ингаляции маннитола составляет 
5 минут, максимальное–12 минут, что является пре-
имуществом перед ингаляциями с небулайзерными 
растворами, которые требуют большего времени для 
получения полной дозы препарата.

Антибиотикотерапия
С рождения больные МВ предрасположены к раз-

витию бактериальной инфекции дыхательных путей. 
В ее основе лежит биологический механизм, связан-
ный с генетически обусловленным дефектом синтеза 
CFTR. Вирусная инфекция повышает риск и обычно 
ускоряет развитие бактериальной инфекции.

Острые и хронические инфекции дыхательных пу-
тей у людей с МВ вызываются большим количеством 
патогенов, среди которых наиболее распростране-
ны Staphylococcus aureus (как метициллинчувстви-
тельный, так и метициллинрезистентный S.aureus) 
и Pseudomonas aeruginosa. Другие грамотрицатель-
ные бактерии включают Burkholderia cepacia complex, 
Stenotrophomonas maltophilia и Аchromobacter species, 
которые связаны с ухудшением исходов у людей, стра-
дающих хронической инфекцией этих организмов 
[37]. Очевидную клиническую значимость приобре-
тают нетуберкулезные микобактерии, грибы рода 
Aspergillus. При МВ, как и при других хронических 
заболеваниях дыхательных путей, атипичные мико-
бактерии могут вызывать клинически значимое по-
вреждение легких и трудно поддаются лечению [38].

Для выявления новых инфекций и принятия ре-
шений о лечении регулярно проводится микробиоло-
гическое исследование секрета дыхательных путей. 
На ранних стадиях инфицирования патогенами, 
включая P.aeruginosa, независимо от наличия или 
отсутствия симптомов, проводится целенаправлен-
ная терапия с целью уничтожения этих патогенов 
в дыхательных путях [39]. Поддерживающая терапия 
ингаляционными антибиотиками показала свою эф-
фективность при хронической инфекции P.aeruginosa
и считается стандартом лечения [40]. 

Выбор антибиотика при МВ определяется видом 
микроорганизмов, выделяемых из бронхиального 
секрета больного, и их чувствительностью к анти-
биотикам.
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В настоящее время не вызывает сомнения тот факт, 
что продолжительность жизни и ее качество у боль-
ных МВ значительно улучшились с появлением новых 
антибиотиков, активных против P.aeruginosa (амино-
гликозидов, пенициллинов, цефалоспоринов третьего- 
четвертого поколений, фторхинолонов, карбапенемов), 
причем не только их внутривенных форм, а и для инга-
ляционного введения. Рекомендуется одновременное 
назначение 2-3 противомикробных препаратов из раз-
ных групп, что предотвращает развитие устойчивости 
P.aeruginosa и способствует достижению максимального 
клинического эффекта (эрадикации P.aeruginosa) [2, 25].

Антибиотикотерапию МВ при высеве из бронхи-
ального секрета P.aeruginosa проводят в следующих 
случаях:
 при обострении бронхолегочного процесса;
 при первом высеве из мокроты P.aeruginosa

с целью предупреждения развития хронической 
синегнойной инфекции;
 при хронической синегнойной инфекции с це-

лью предупреждения прогрессирования бронхоле-
гочного процесса.

Большинство антибиотиков, применяемых для 
лечения синегнойной инфекции, вводят паренте-
рально (чаще внутривенно) и/или ингаляционно. 
К ингаляционным антибиотикам, применяемым 
в России, относятся ингаляционные тобрамицины 
и колистиметат натрия. Поддерживающая анти-
биотикотерапия этими же препаратами у больных 
с хронической колонизацией P.aeruginosa может так-
же способствовать стабилизации функции легких 
и снизить частоту обострений.

Течение инфекции, вызванной Burkholderia cepacia, 
при МВ различно. Приблизительно у трети инфици-
рованных больных возникают частые обострения 
бронхолегочного процесса, развивается так назы-
ваемый cepacia- синдром, проявляющийся фульми-
нантной пневмонией, септицемией, часто с плохим 
прогнозом, у других она, видимо, не влияет на те-
чение заболевания.

Для терапии пациента с муковисцидозом с высе-
вом Burkholderia cepacia complex, как при первичном 
высеве, так и для лечения обострения бронхолегоч-
ного процесса, рекомендовано отдавать предпо-
чтение комбинации из трех препаратов (как более 
эффективной), курсом от 3 недель и более, а также 
комбинировать внутривенный и ингаляционный 
и/или пероральный путь введения антибактериаль-
ных препаратов [2, 25].

При тяжелом обострении бронхолегочного про-
цесса, вызванном Burkholderia cepacia, рекомен-
дована комбинация из двух или трех антибиоти-
ков (например, фторхинолоны + цефалоспорины 
третьего- четвертого поколения или карбапенемы  
или хлорамфеникол + цефтазидим). Цефтазидим, 
меропенем, имипенем, ципрофлоксацин приме-
няют в дозах, рекомендованных для синегнойной 
инфекции.

В случае нетяжелого обострения рекомендован 
прием внутрь хлорамфеникола, ко-тримоксазола, 
доксициклина, ингаляции цефтазидима.

Противовоспалительная терапия
Как было сказано выше, характерной особенно-

стью бронхолегочного процесса при МВ бывает чрез-
мерная воспалительная реакция, сопровождающаяся 
повышенным синтезом провоспалительных цито-
кинов и выраженной нейтрофильной инфильтраци-
ей. В связи с этим противовоспалительная терапия 
приобретает при МВ большое значение.

Чаще в качестве противовоспалительных препа-
ратов применяют макролиды (азитромицин и кла-
ритромицин) и системные глюкокортикоиды, дли-
тельно в альтернативном режиме, с минимальными 
дозировками [2].

Панкреатические ферменты, жирорастворимые    
витамины и электролиты

Заместительную терапию панкреатическими 
ферментами (МНН «Панкреатин»), в виде мини-ми-
кросфер, с рН-чувствительным покрытием без ме-
такриловой кислоты в составе, внутри желатиновой 
капсулы или без нее, рекомендовано назначать всем 
пациентам с МВ, включая новорожденных, имею-
щих клинические проявления кишечного синдрома 
или низкую концентрацию панкреатической элас-
тазы-1 в кале [25]. Мини-микросферы (ТН «Креон 
микро», «Креон 10 000», «Креон 25 000» или «Креон 
40 000») являются препаратами первого ряда у боль-
ных МВ.

Подбор доз панкреатических ферментов боль-
ным МВ осуществляют индивидуально. У большин-
ства пациентов доза должна оставаться меньше или 
не превышать 10 000 ЕД по липазе на 1 кг массы тела 
в сутки или 4000 ЕД на 1 г потребленного жира. О до-
статочности дозы можно судить по клиническим 
(нормализация частоты и характера стула) и лабо-
раторным (в идеале исчезновение стеатореи и креа-
тореи в копрограмме, нормализация концентрации 
триглицеридов в липидограмме стула) показателям 
[2, 41].

Использование мини-микросферических фермен-
тов позволяет больным МВ находиться на высоко-
калорийной диете с сохранением физиологической 
нормы жиров. Для больных МВ, не получающих 
таргетную терапию модуляторами CFTR, рекомен-
довано увеличение суточного потребления калорий 
до 120-150% по сравнению с нормами по возрасту, 
пропорциональное увеличение потребления высо-
кокачественного белка (20% от суточного калора-
жа) и жира (35-40% от суточного калоража) с целью 
поддержания адекватного нутритивного статуса.

Однако даже заместительная панкреатическая 
терапия не в состоянии нормализовать недостачу 
жирорастворимых витаминов. Именно поэтому 
жирорастворимые витамины А, D, Е, K и β-каротин 
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следует добавлять к пище ежедневно всем больным 
МВ с панкреатической недостаточностью. Пациен-
ты с сохранной функцией поджелудочной железы 
обязательно должны получать дополнительно ви-
тамины Е и D.

Большинство больных МВ нуждаются в допол-
нительном введении электролитов (калия хлорид, 
натрия хлорид). Потребность в натрии (пищевая 
соль) возрастает во время обострения легочного 
процесса, при гипертермии, полифекалии, в усло-
виях жаркого климата. Особого внимания требуют 
дети раннего возраста (до 2 лет), у которых может 
развиться псевдосиндром Барттера (сольтеряющая 
форма МВ), характеризующийся резким снижением 
электролитов (калия, натрия) и метаболическим 
алкалозом. Без своевременной коррекции такое 
состояние может оказаться фатальным. В каждом 
конкретном случае следует индивидуально подби-
рать дозу электролитных растворов после дополни-
тельного обследования [2, 25, 41].

Терапия гепатобилиарной системы
Цель консервативной терапии при поражении 

печени – улучшить реологические свой ства и пас-
саж желчи, изменить состав желчных кислот. Един-
ственным этиотропным лекарственным препаратом, 
доказавшим свою эффективность во многих ран-
домизированных исследованиях, служит урсодез-
оксихолевая кислота, улучшающая продвижение 
желчных кислот за счет стимуляции богатого бикар-
бонатами желчеотделения. Именно этот механизм 
важен для коррекции нарушений в печени при МВ, 
когда желчные протоки забиты вязким секретом. 
Дозировка препаратов урсодезоксихолевой кислоты 
(выпускаются в виде капсул или сиропа) рассчиты-
вается как 15-30 мг/кг в сутки (для детей с массой 
до 34 кг) [25].

Радикальный метод лечения больных МВ с цир-
розом печени и портальной гипертензией – это 
трансплантация печени, которая показана больным 
с терминальной стадией ее поражения, но с относи-
тельно сохранной легочной функцией. В России пер-
вая пересадка печени больному МВ была проведена 
в 2013 г. По данным Регистра РФ, в стране проведено 
17 трансплантаций печени и 14 человек из них были 
живы к январю 2022 года [5].

Трансплантация легких
По сравнению с другими видами трансплантации 

солидных органов область детской трансплантации 
легких является относительно новой. С тех пор как 
в 1980-х годах была проведена первая трансплан-
тация легкого у детей, в настоящее время эта прак-
тика расширилась и ежегодно выполняется более 
100 трансплантаций легких у детей, при этом 90% та-
ких трансплантаций происходит в США или Европе 
[42, 43]. Трансплантация легких у детей проводится 
исключительно при заболеваниях легких в конеч-

ной стадии, при этом наиболее распространенные 
показания зависят от возраста, включая легочную 
гипертензию у детей младше 5 лет и муковисцидоз 
у детей старше 5 лет [15, 44].

В 2012 г. впервые в России проведена последова-
тельная двусторонняя трансплантация легких двум 
больным МВ с хронической гиперкапнической ДН, 
а в 2015 г.– больному МВ с хроническим инфициро-
ванием B.cepacia. В 2016 г. в НИИ трансплантологии 
им. В.И.Шумакова (академик С.В. Готье) успешно 
проведена двусторонняя пересадка легких ребенку 
от взрослого донора, что, несомненно, стало про-
рывом в отечественной медицине, так как многие 
больные МВ дети нуждаются в таком радикальном 
методе современного лечения.

Трансплантация легких может увеличить про-
должительность жизни и улучшить ее качество 
у больных МВ, правильно отобранных для данной 
операции. По данным Регистра РФ, в стране прове-
дено 53 трансплантации легких и 38 человек из них 
были живы к январю 2022 года [5].  

Паллиативная помощь при муковисцидозе
МВ представляет собой большую проблему в пал-

лиативной помощи из-за мультисистемных ослож-
нений заболевания, сложных схем лечения, психосо-
циального воздействия, связанной с ним изоляции 
от сверстников и уникальной взаимосвязи с транс-
плантацией легких и печени [45]. Поскольку боль-
шинство пациентов полагаются на команду помощи 
при МВ, координирующую их лечение (речь идет 
о мультидисциплинарной команде медицинских 
специалистов и вспомогательного персонала, рабо-
тающих в центре муковисцидоза), Фонд муковисци-
доза США (CFF) рекомендует, чтобы каждый член 
команды помощи при МВ участвовал в оказании 
первичной паллиативной помощи (ППП) своим па-
циентам. Это включает в себя принципы управления 
прогрессированием симптомов, уменьшения стра-
даний пациента и уважения индивидуальных целей 
в момент постановки диагноза и на протяжении всей 
жизни. Специалисты должны иметь возможность 
обратиться в службу специализированной палли-
ативной помощи (СПП), когда эта помощь выходит 
за рамки компетенции или сложности основной 
команды. В недавнем исследовании, проведенном 
в 2020 году, группа из более чем 500 человек, включая 
людей с МВ, лиц, осуществляющих уход за ними, 
и их медицинских работников, определила несколь-
ко основных потребностей в паллиативной помо-
щи, включая помощь в связи со сложностью схем 
лечения, эмоциональную поддержку, управление 
психическим здоровьем и руководство в процессе 
совместного принятия решений при заблаговре-
менном планировании ухода [45].

Чтобы лучше определить эти потребности на ин-
дивидуальном уровне, CFF также рекомендует ис-
пользовать стандартизированную интегративную 
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шкалу оценки результатов паллиативной помощи 
начиная с 12 лет, ежегодно и при достижении таких 
вех заболевания, как изменение степени тяжести 
или функциональное снижение [46].

Среди все более сложных схем лечения муковис-
цидоза эффективный туалет легких (кинезитерапия) 
остается краеугольным камнем терапии, которая 
уменьшает симптоматическое прогрессирование 
МВ и замедляет снижение функции легких с тече-
нием времени. Однако за эти преимущества прихо-
дится платить значительные временные затраты, 
поскольку многим пациентам с МВ необходимо еже-
дневно проводить в среднем 2-3 часа за дыхатель-
ными процедурами [47, 48]. Хотя это очень важно 
для предотвращения функционального снижения, 
невозможно оценить, как совокупные тысячи часов, 
которые человек с МВ проводит в процессе проведе-
ния туалета легких, могут повлиять на социализа-
цию, личностный рост, успеваемость и, в конечном 
счете, возможности трудоустройства. Поэтому важно 
сбалансировать физические преимущества и пси-
хосоциальное бремя этих режимов, чтобы создать 
как можно менее ограничительный режим, улучшив 
качество жизни пациента.

Все больше данных подтверждают связь между 
хроническим заболеванием, тревогой и депрессией 
[49]. Поэтому неудивительно, что распространен-
ность этих сопутствующих состояний выше у людей 
с муковисцидозом (9-46%) и лиц, осуществляющих 
уход за ними (20-35%), по сравнению с общей попу-
ляцией [50]. Такие высокие показатели тревоги и де-
прессии подчеркивают важность скрининга в обеих 
группах, причем 9-позиционная шкала Опросника 
здоровья пациента (PHQ-9) и 7-позиционная шка-
ла Генерализованного тревожного расстройства 
(GAD-7) предлагают быстрые, проверенные вари-
анты для рекомендуемой ежегодной оценки [46]. 
Правильное управление психическим здоровьем 
имеет очевидные последствия для развития заболе-
вания, поскольку тревога и депрессия тесно связаны 
как с приверженностью лечению, так и с качеством 
жизни, связанным со здоровьем [51, 52].

Несмотря на значительные достижения в об-
ласти лечения МВ, клиническое течение заболе-
вания у большинства пациентов характеризуется 
ухудшением функции легких и в конечном итоге 
общеклиническим ухудшением. В ходе недавне-
го опроса взрослые пациенты с МВ, лица, осу-
ществляющие уход за ними, и члены их команды 
назвали поддержку в принятии решений и пер-
спективное планирование ухода двумя ключевы-
ми потребностями в паллиативной помощи [45]. 
Хотя большинство врачей, оказывающих помощь 
больным МВ, сообщают, что обсуждают со свои-
ми пациентами вопросы паллиативной помощи, 
большинство пациентов отмечают недостаточ-
ное понимание имеющихся у них возможностей. 
Многие взрослые с МВ умирают в отделении ин-

тенсивной терапии, если паллиативная помощь 
не была четко предусмотрена в ходе заблаговре-
менного планирования ухода. В связи с этим Фонд 
муковисцидоза призвал медицинских работников 
все активнее привлекать паллиативную помощь 
к регулярному лечению МВ. Ранее Фонд муковис-
цидоза рекомендовал привлекать паллиативную 
помощь, когда пациент достигал тяжелых стадий 
заболевания или начинал обследование для транс-
плантации легкого. Впоследствии эти рекомен-
дации были обновлены, и теперь рекомендуется 
привлекать службы СПП раньше, на умеренных 
стадиях заболевания (ОФВ1 < 50%). После начала 
работы команды помощи при МВ должны оста-
ваться вовлеченными в процесс лечения пациента 
на всем его протяжении, работая вместе с коман-
дами по трансплантации [46].

К сожалению, как в нормативной базе россий-
ского здравоохранения, так и в отечественных 
научно- практических публикациях по данной теме 
отсутствует исчерпывающий перечень клинико- 
лабораторных показаний для паллиативной помо-
щи пациентам с МВ [25, 53].  Научная разработка 
комплекса таких показаний, согласно принципам 
доказательной медицины, требует мультидисци-
плинарного сотрудничества российских экспертов 
в области лечения МВ, респираторной и нутритив-
ной поддержки, психосоциального сопровождения 
пациентов, а также организационных аспектов пал-
лиативной медицинской помощи.  

Инновационные методы терапии: 
будущие направления

Терапия модуляторами CFTR достигла огромного 
успеха, однако существует неудовлетворенная по-
требность в разработке терапии для больных МВ, 
которые не могут применять препараты, т. к. имеют 
мутации, не входящие в официальные инструкции 
к лекарственным средствам, не отвечают на них или 
не могут принимать их из-за побочных эффектов. 
Например, в настоящее время не существует тар-
гетной терапии CFTR для лечения МВ, вызванного 
вариантами стоп-кодона (класс I), но препараты для 
считывания могут устранить последствия прежде-
временного прерывания кодонов. Модуляция сплай-
синга для вариантов CFTR, влияющих на сплайсинг 
мессенджерных РНК (мРНК), может быть осущест-
влена напрямую или с помощью антисмысловых 
олигонуклеотидов [54]. В настоящее время ведутся 
активные работы по использованию антисмысловых 
олигонуклеотидов, мессенджерных РНК (мРНК), 
а также разрабатывается терапия на основе нуклеи-
новых кислот и альтернативные модуляторы ионных 
каналов, которые потенциально могут принести 
пользу всем пациентам с МВ, независимо от дефекта 
CFTR.

Генное редактирование и заместительная тера-
пия могут быть направлены на борьбу с дефицитом 



29№ 2, 2024

CFTR путем его доставки в легкие через трахеоброн-
хиальное дерево. Предварительные данные, полу-
ченные в ходе исследований аденоассоциированно-
го вирусного вектора, свидетельствуют о большей 
экспрессии CFTR в нижних дыхательных путях при 
использовании этого подхода, чем при использова-
нии предыдущих подходов в исследованиях ранней 
фазы [55]. Во время пандемии COVID-19 были по-
лучены многочисленные новые данные о доставке 
мРНК в клетки- мишени и были начаты клинические 
исследования с использованием мРНК CFTR во вды-
хаемом воздухе [56]. 

Заключение
Таким образом, ранняя диагностика, адекват-

ное лечение современными лекарственными пре-
паратами, особенно модуляторами CFTR, даль-
нейшее расширение сети региональных центров 
с обеспечением их современным диагностическим 
и лечебно- реабилитационным оборудованием, со-
вместная работа мультидисциплинарной команды 
специалистов, оказывающих медицинскую помощь, 
включая трансплантологов и специалистов палли-
ативной медицинской помощи, смещение акцента 
на стационарозамещающие технологии (дневной 
стационар и лечение на дому), активное диспансер-
ное наблюдение за больными МВ позволят улучшить 
качество жизни и увеличить ее продолжительность 
для данного контингента пациентов в нашей стране.
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Вступление
В современном здравоохранении России пал-

лиативная медицинская помощь (ПМП) выделена 
в самостоятельный вид медицинской помощи 
и направлена на избавление от боли и облегчение 
тяжелых проявлений заболеваний в целях улучшения 
качества жизни неизлечимо больных пациентов [1].
ПМП оказывается детям с неизлечимыми заболе-
ваниями или состояниями, угрожающими жизни 
или сокращающими ее продолжительность, в ста-
дии, когда отсутствуют или исчерпаны возможности 

этиопатогенетического лечения, по медицинским 
показаниям с учетом тяжести, функционального 
состояния и прогноза основного заболевания [2].

Кистозный фиброз (муковисцидоз) – наиболее 
частое аутосомно- рецессивное моногенное наслед-
ственное заболевание, характеризующееся пора-
жением всех экзокринных желез, а также жизненно 
важных органов и систем. Ген CFTR (cystic fi brosis 
transmembrane conductance regulator–муковисцидоз-
ный трансмембранный регулятор проводимости), 
идентифицированный в 1989 году, расположен на длин-
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Аннотация
Муковисцидоз – самое распространенное моногенное наслед-
ственное заболевание, характеризующееся поражением всех 
экзокринных желез, а также жизненно важных органов и систем: 
легких, желудочно- кишечного тракта, печени, поджелудочной 
железы, репродуктивной системы. Несмотря на современные 
возможности методов терапии муковисцидоза, в том числе 
появление CFTR-модуляторов, на сегодняшний день это забо-
левание по-прежнему остается неизлечимым и ограничивает 
продолжительность жизни пациентов, а значит, эти пациенты 
могут нуждаться в оказании специализированной паллиативной 
медицинской помощи, которая направлена на решение проблем 
не только медицинского, но и социального, духовного, психологи-
ческого характера в целях улучшения качества жизни.
Ключевые слова: муковисцидоз, паллиативная медицинская 
помощь, патронаж выездной патронажной бригадой отделения 
выездной патронажной паллиативной помощи детям, нутритивная 
поддержка, респираторная поддержка, психологическая помощь.    

Abstract
Cystic fi brosis is the most common monogenic hereditary disease 
characterized by the damage of all exocrine glands, as well as vital 
organs and systems: respiratory system, gastrointestinal tract, liver, 
pancreas, reproductive system. Despite the modern possibilities of 
cystic fi brosis therapy, including the appearance of CFTR modulators, 
nowadays this disease remains incurable and limits the life expectancy 
of patients, which means these patients may need a specialized 
palliative medical care including home-based specialized pediatric 
palliative care aimed to solve not only medical issues, but also social, 
spiritual, and psychological problems in order to improve the quality of 
life.
Key words: cystic fi brosis, pediatric palliative care, home-based 
specialized pediatric palliative care, nutritional support, respiratory 
support, psychological assistance.
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ном плече хромосомы 7. Продуктом гена является 
трансмембранный белок CFTR, располагающийся 
на поверхности большинства эпителиальных клеток 
и функционирующий как цАМФ-зависимый хлорный 
канал. Нарушение работы хлорного канала приводит 
к увеличению обратного всасывания натрия, снижается 
и/или прекращается секреция жидкости, а продуци-
руемый секрет теряет жидкую часть и приобретает 
более густую консистенцию. При муковисцидозе 
(МВ) страдают верхние и нижние дыхательные пути, 
желудочно- кишечный тракт, печень, поджелудочная 
железа, репродуктивная система. Хроническое про-
грессирующее поражение бронхолегочной системы, 
приводящее к легочной и сердечной недостаточности, 
является наиболее частой причиной смерти (95%) 
[3, 4]. МВ относится к заболеваниям, сокращающим 
продолжительность жизни, т. е. к таким, при которых 
прогнозируется преждевременная смерть, так как нет 
пока обоснованной надежды на излечение [3].

При наступлении стадии субкомпенсации/деком-
пенсации функциональных возможностей организма 
эти пациенты нуждаются в оказании ПМП, причем 
при МВ у детей должно учитываться индивидуаль-
ное разнообразие полиорганной и полисистемной 
клинической симптоматики в различные возрастные 
периоды, не ограничиваясь только состоянием дыха-
тельной системы [3].

Решение о наличии показаний к ПМП у детей 
коллегиально принимает врачебная комиссия 
медицинской организации, в которой осущест-
вляется наблюдение и лечение ребенка. В состав 
врачебной комиссии рекомендуется включать 
руководителя медицинской организации или его 
заместителя, заведующего структурным подраз-
делением медицинской организации, лечащего 
врача по профилю заболевания ребенка, врача 
по ПМП, врача по медицинской реабилитации. 
При отсутствии в указанной медицинской орга-
низации врача по медицинской реабилитации, 
врача по ПМП могут быть привлечены работники 
иных медицинских организаций [2].

Следует отметить очень незначительное количе-
ство отечественных публикаций по специфическим 
проблемам оказания ПМП детям с МВ [3, 4, 5] и от-
сутствие проспективных мультицентровых исследо-
ваний по данной тематике. Ситуация связана с тем, 
что паллиативная медицинская помощь данному 
контингенту больных в Российской Федерации нахо-
дится в стадии становления и поиска оптимальных 
организационных решений.

За рубежом в 2021 году были разработаны кли-
нические рекомендации Фонда муковисцидоза 
США по моделям оказания паллиативной помощи 
при МВ [6, 7]. В данных рекомендациях ведущим 
принципом организации ПМП является разделе-
ние уровней паллиативной помощи на первичную 
и специализированную. Такая концепция вполне 
соответствует структуре ПМП в нашей стране [3]. 

Собственный опыт оказания паллиативной 
медицинской помощи детям с МВ

В 2019 году впервые на территории Ярославской 
области создано отделение выездной патронаж-
ной паллиативной медицинской помощи детям 
на базе ГБУЗ ЯО «Областная детская клиническая 
больница» (ОВППМП детям). Ярославская область 
расположена в Центральном федеральном округе 
Российской Федерации, площадь области состав-
ляет 36,2 тыс. км², протяженность с севера на юг –
270 км, с запада на восток – 220 км. Отделение вы-
ездной патронажной паллиативной медицинской 
помощи ГБУЗ ЯО «Областная детская клиническая 
больница» находится в административном центре 
области – г. Ярославле и, с учетом расположения 
этого города в области, позволяет обеспечивать 
транспортную доступность в любой из 17 муни-
ципальных районов (см. карту).

Из числа первых детей, признанных нуждаю-
щимися в оказании паллиативной помощи, были 
2 ребенка с МВ. В дальнейшем еще 7 детей с дан-
ным диагнозом были признаны нуждающимися 
в оказании ПМП. В общей сложности за время 
работы отделения выездной патронажной пал-
лиативной медицинской помощи детям ПМП 
оказывалась 9 детям с диагнозом МВ в возрасте 
от 3 месяцев до 15 лет, из них 6 мальчиков и 3 де-
вочки. Распределение детей с МВ, получающих 

Карта Ярославской области
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паллиативную медицинскую помощь на террито-
рии Ярославской области, выглядит следующим 
образом: г. Ярославль – 5 человек, Ярославский 
район – 2, г. Углич – 1 (108 км от Ярославля), Уг-
личский район – 1 (136 км от Ярославля). Таким 
образом, 6 детей – городские жители, 3 ребенка –
сельские жители.

Нами проведен ретроспективный анализ меди-
цинской документации пациентов, признанных нуж-
дающимися в оказании ПМП в Ярославской области. 
Комплекс клинико- лабораторных данных оценивался 
динамически: в период 12 месяцев, предшество-
вавших началу оказания ПМП, а также в течение 
12 месяцев после начала оказания ПМП (на фоне ее 
проведения). На момент признания нуждающимися 
в оказании ПМП все пациенты получали базисную 
симптоматическую терапию МВ, включающую кине-
зитерапию, муколитики, заместительные ферментные 
препараты, при наличии P.aeruginosa–ингаляцион-
ные антисинегнойные антибиотики. Также следует 
отметить, что на момент признания нуждающимися 
в оказании ПМП эти пациенты не получали препараты 
таргетной терапии CFTR-модуляторами. Однако од-
ной девочке, находящейся под наблюдением бригады 
выездной патронажной паллиативной медицинской 
помощи детям, через 3 месяца после начала оказания 
ПМП был назначен комбинированный CFTR-моду-
лятор «Трикафта» (МНН: ивакафтор + тезакафтор 
+ элексакафтор и ивакафтор), что в определенной 
степени влияло на течение заболевания. Это по-
служило причиной исключения данного пациента 
из дальнейшего анализа.

Остальные 8 детей с МВ, признанных нуждаю-
щимися в оказании ПМП, составляли однородную 
группу по характеру терапии.

По результатам молекулярно- генетической 
диагностики все эти дети имеют «тяжелые» му-
тации в гене CFTR, относящиеся к классам I, II, III 
в зависимости от функциональных последствий: 

нарушение синтеза белка (I), нарушение созревания 
(II) и нарушение регуляции (gaiting- дефект) (III) [8].

У всех детей имелись выраженные признаки 
поражения бронхолегочной системы и системы 
пищеварения с тяжелой степенью экзокринной 
недостаточности поджелудочной железы.

У 4 детей дыхательные пути контаминированы 
S.aureus, 2 имеют микробную ассоциацию S.aureus 
с P.aeruginosa, 1 ребенок с мукоидным вариантом 
хронической синегнойной инфекции и 1 мальчик 
с хроническим носительством P.aeruginosa в сочета-
нии с A.xylosoxidans. Данные показатели отражены 
в таблице.

Патронаж выездной патронажной бригадой 
ОВППМП детям

Патронаж выездной патронажной бригадой 
ОВППМП детям осуществлялся на дому для 8 па-
циентов с МВ, вошедших в данное исследование, 
в динамике 12 месяцев после признания их нуж-
дающимися в ПМП. После завершения периода ис-
следования патронажи выездной бригады ОВППМП 
продолжали проводиться, но клинические данные 
пациентов в целях данной публикации ретроспек-
тивно не оценивались.

Частота патронажей определялась тяжестью со-
стояния пациента, а состав бригады формировался 
с учетом характера и объема запланированных 
медицинских вмешательств. Дети с МВ бригадой 
выездной патронажной ПМП детям посещались 
на дому в среднем 1-2 раза в год. Небольшая ча-
стота посещений обусловлена, в том числе, слож-
ностью организации посещений на дому этих 
детей, так как дети посещают дошкольные образо-
вательные и общеобразовательные организации, 
а родители этих детей работают и не всегда имеют 

Основные клинические характеристики детей с МВ, получавших паллиативную медицинскую помощь 
в Ярославской области в 2019-2024 гг.

№  Пол
Возраст ребенка на момент 
признания нуждающимся 

в ПМП

Результаты молекулярно-
генетического

исследования мутаций 
в гене CFTR

Колонизация дыхательных путей 
патологическими 

микроорганизмами

1. муж. 11 лет 10 мес. F508del/G542X P.aeruginosa

2. муж. 7 мес. F508del/F508del S.aureus + P.aeruginosa

3. муж. 14 лет 8 мес. F508del/2143delT S.aureus

4. жен. 7 лет 5 мес. F508del/F508del S.aureus

5. муж. 12 лет 5 мес. CFTRdel2,3(21kb)/1367del5 P.aeruginosa + A.хylosoxidans

6. жен. 15 лет 7 мес. F508del/F508del S.aureus + P.aeruginosa

7. муж. 7 лет 4 мес. F508del/с.1243_1247del S.aureus

8. муж. 3 мес. F508del/F508del S.aureus
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возможность находиться дома в рамках рабочего 
времени бригады выездной патронажной ПМП. 
Большая часть патронажей выездной патронажной 
бригады ОВППМП детям на дому выполнялась 
врачом- педиатром. В то же время к пациентам, 
которые требовали проведения респираторной 
поддержки, патронаж выездной патронажной бри-
гадой ОВППМП детям осуществлялся значительно 
чаще и составлял в среднем 6-8 раз в год, а в состав 
бригады выездной патронажной ПМП детям также 
включался врач анестезиолог- реаниматолог.

Патронаж выездной патронажной бригадой 
ОВППМП детям на дому включает: динамическое 
наблюдение за детьми; обучение родителей спо-
собам ухода за тяжелобольным пациентом; осу-
ществление нутритивной поддержки; организацию 
респираторной поддержки на дому; определение 
потребности в медицинских изделиях, а в по-
следующем передачу и наладку медицинского 
оборудования, обучение по его использованию, 
мониторинг правильности использования выдан-
ных медицинских изделий; оказание психологиче-
ской помощи детям, их родителям или законным 
представителям.

Нутритивная поддержка

Поддержанию нутритивного статуса уделя-
ется большое внимание в ведении больных с МВ 
во всех возрастных периодах. Снижение темпов 
роста или потеря массы тела является индикато-
ром неблагополучия течения заболевания. Низкий 
нутритивный статус сам по себе может определять 
тяжесть течения заболевания МВ, его прогноз и ка-
чество жизни [8].

Пациенты с МВ нуждаются в повышенном ко-
личестве белка из-за его потерь (мальабсорбции 
и мальдигестии) и в дополнительном поступлении 
его в период катаболизма при легочных обостре-
ниях. Чрезвычайно важно сохранение высокого 
потребления жиров пациентами с муковисцидозом. 
Возможность высокого потребления жира обеспе-
чивается адекватной заместительной ферментной 
терапией. Энергетический дефицит восполняется 
также за счет углеводов. Всем пациентам с МВ ре-
комендуется увеличение суточного потребления 
калорий до 120-150% по сравнению с нормами 
по возрасту, пропорциональное увеличение по-
требления высококачественного белка (20% от су-
точного калоража) и жира (35-40% от суточного 
калоража). Клиническими исследованиями уста-
новлена непосредственная связь между состоянием 
питания и функцией легких, существует прямая 
корреляция между показателем индекса массы тела 
(ИМТ), функцией легких и продолжительностью 
жизни. Таким образом, пациентам с МВ необхо-
дима ранняя нутритивная поддержка. При невоз-

можности увеличить калорийность рациона за счет 
продуктов питания рекомендуется использование 
лечебных смесей для энтерального питания, в том 
числе обогащение жирового компонента рациона 
среднецепочечными триглицеридами (СЦТ) [9].

Нутритивная поддержка детей с МВ на тер-
ритории Ярославской области оказывается в со-
ответствии с Распоряжением Правительства РФ 
об утверждении перечня специализированных 
продуктов лечебного питания для детей- инвалидов, 
который обновляется ежегодно и согласно Феде-
ральному закону «О государственной социальной 
помощи» № 178-ФЗ от 17.07.1999 [10]. Обеспечение 
энтеральным питанием детей- инвалидов с МВ 
осуществляется независимо от наличия «паллиа-
тивного статуса» на основании заключения главного 
внештатного специалиста по диетологии Министер-
ства здравоохранения Ярославской области. Прило-
жением 27 к приказу Минздрава России и Минтруда 
России № 345н/372н от 31.05.2019 «Об утверждении 
Положения об организации оказания паллиативной 
медицинской помощи, включая порядок взаимо-
действия медицинских организаций, организаций 
социального обслуживания и общественных объ-
единений, иных некоммерческих организаций, 
осуществляющих свою деятельность в сфере охраны 
здоровья»  рекомендованы штатные нормативы 
отделения выездной патронажной паллиативной 
помощи детям, и диетолог в составе выездной 
бригады ПМП не предусмотрен [2]. Консультация 
детей врачом- диетологом осуществляется в ГБКУЗ 
ЯО «Центральная городская больница» во время 
стационарного лечения в пульмонологическом 
отделении и/или амбулаторно, что позволяет раз-
работать индивидуальные рекомендации по нутри-
тивной поддержке в зависимости от клинического 
статуса пациента.

У каждого ребенка была проведена оценка ИМТ 
как достоверного показателя, отражающего нутри-
тивный статус и тяжесть состояния больного. В ре-
зультате проведенного анализа у 2 детей отмечались 
проявления легкой нутритивной недостаточности 
(показатель ИМТ от –1 до –2 Z-score); 1 ребенок 
с нутритивной недостаточностью средней степени 
тяжести (показатель ИМТ от –2 до –3 Z-score), 1 ре-
бенок с тяжелой нутритивной недостаточностью 
(показатель ИМТ ниже –3 Z-score). Все дети с прояв-
лениями нутритивной недостаточности были обе-
спечены дополнительным энтеральным питанием 
по назначению диетолога.

У единственного ребенка, мальчика 11 лет 10 мес., 
у которого были проявления тяжелой нутритивной 
недостаточности (показатель ИМТ ниже –3 Z-score), 
были применены «агрессивные» методы нутритив-
ной поддержки – установлена низкопрофильная 
гастростомическая трубка для проведения ночной 
гипералиментации полуэлементной смесью [8, 9, 11]. 
Для осуществления ночной гипералиментации в до-
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машних условиях ребенку требовались определенные 
медицинские изделия, в частности он нуждался 
в периодической замене гастростомической трубки 
и удлинителей к низкопрофильной гастростомиче-
ской трубке. Также ребенок нуждался в определе-
нии способа введения смеси в ночное время, чтобы 
сделать данную процедуру наиболее комфортной 
как для него самого, так и для членов семьи.

Одной из отличительных особенностей ОВППМП 
детям является возможность предоставлять ме-
дицинские изделия для использования на дому. 
Приказ Министерства здравоохранения РФ № 348н 
от 31.05.2019 «Об утверждении перечня медицин-
ских изделий, предназначенных для поддержания 
функций органов и систем организма человека, 
предоставляемых для использования на дому» со-
держит перечень медицинских изделий, которые 
пациенты могут получить от отделения выездной 
патронажной паллиативной медицинской помощи 
детям для использования на дому [12]. Приказ Ми-
нистерства здравоохранения РФ № 505н от 10.07.2019 
«Об утверждении Порядка передачи от медицинской 
организации пациенту (его законному предста-
вителю) медицинских изделий, предназначен-
ных для поддержания функций органов и систем 
организма человека, для использования на дому 
при оказании паллиативной медицинской помощи» 
регламентирует правила передачи от медицинской 
организации пациенту (его законному представите-
лю) медицинских изделий [13].

Для проведения ночной гипералиментации в до-
машних условиях был выбран способ введения смеси 
с использованием помпы (насоса) для энтерального 
питания, который позволял проводить непре-
рывную подачу смеси в течение 4-6 часов. ОВППМП 
детям, согласно приказу Минздрава России № 348н 
от 31.05.2019, была передана для использования 
на дому помпа для энтерального питания (помпа 
для энтерального питания, код вида медицинского 
изделия 260010). Для осуществления кормления 
с помощью помпы для энтерального питания тре-
бовались наборы к насосу для энтерального питания 
(набор для энтерального питания, педиатрический, 
стерильный, код вида медицинского изделия 259820), 
которыми ребенок также обеспечивался ОВППМП 
детям. Кроме того, пациент обеспечивался труб-
кой гастростомической низкопрофильной (набор 
для энтерального питания, педиатрический, сте-
рильный, код вида медицинского изделия 259820) 
и болюсными удлинителями к гастростоме (набор 
для энтерального питания, педиатрический, сте-
рильный, код вида медицинского изделия 259820).

Во время патронажа выездной патронажной 
бригадой ОВППМП детям осуществлялось обучение 
семьи уходу за гастростомой и технике кормления 
через гастростомическую трубку с использованием 
помпы для энтерального питания. Также на дому 
бригадой патронажной паллиативной медицинской 

помощи детям проводилась замена гастростоми-
ческой трубки согласно срокам, установленным ин-
струкцией. Осуществляемые в динамике патронажи 
выездной патронажной бригадой ОВППМП детям 
позволяли оценить изменения антропометрических 
данных, а также выполнить контроль ухода за га-
стростомой и мониторинг правильности использо-
вания переданного медицинского оборудования.

Через 12 месяцев от начала оказания ПМП 1 ребе-
нок с умеренной нутритивной недостаточностью (по-
казатели ИМТ от –2 до –3 Z-score) достиг нормального 
показателя ИМТ. У 2 детей была и осталась нутри-
тивная недостаточность легкой степени (показатели 
ИМТ от –1 до –2 Z-score). И только 1 ребенок в силу тя-
жести бронхолегочного процесса и психологического 
статуса остался в тяжелом нутритивном дефиците 
(ниже –3 Z-score), несмотря на применяемые методы 
«агрессивной» нутритивной поддержки.

Респираторная поддержка

Прогрессирующее течение МВ с поражением 
бронхолегочной системы, в том числе и перси-
стирующие с раннего возраста инфекционные 
и воспалительные процессы в органах дыхания, 
приводят к структурным изменениям легочной 
ткани и развивающейся дыхательной недоста-
точности. Поэтому мониторирование функции 
внешнего дыхания (ФВД) является неотъемлемой 
частью ведения пациентов с МВ. Основным методом 
исследования ФВД является оценка легочных объе-
мов и потоков с помощью спирометрии, и наиболее 
воспроизводимым и информативным показателем 
спирометрии является объем форсированного вы-
доха за 1 секунду (ОФВ1) [8]. Однако данный метод 
имеет возрастные ограничения и у детей в возрас-
те до 5 лет технически выполнен быть не может. 
Из 8 пациентов, наблюдаемых бригадой выездной 
патронажной ПМП детям, спирометрия регулярно 
проводилась 6 детям. В силу их возраста 2 ребенка 
данному обследованию не подлежали. По данным 
анализа медицинской документации, из 6 детей, 
взятых под наблюдение выездной ПМП детям и ко-
торым проводилась спирометрия, через 12 месяцев 
после начала оказания ПМП у 5 имелась тенден-
ция к неуклонному снижению показателя ОФВ1, 
что подтверждает непрерывно прогрессирующее 
течение хронического бронхолегочного процесса 
у данных больных.

Также в вопросе нуждаемости в оказании респи-
раторной поддержки учитывается частота обостре-
ния бронхолегочного процесса, которая зачастую 
сопровождается бронхообструкцией, одышкой и сни-
жением насыщения крови кислородом, что, в свою 
очередь, требует проведения кислородотерапии.

Из 8 детей с МВ, наблюдаемых бригадой патро-
нажной ПМП детям, 2 ребенка получали респиратор-
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ную поддержку на дому в виде дотации кислорода 
с помощью кислородного концентратора.

Мальчик 11 лет 10 мес. имел значительное сниже-
ние показателя OФВ1 по данным спирометрии. Так, 
на момент признания его нуждающимся в оказании 
ПМП данный показатель составлял 36% при нор-
ме выше 80%. В связи с этим ребенок нуждался 
в постоянной дотации кислорода и вынужден был 
находиться в стационарных условиях. ОВППМП 
детям, согласно приказу Минздрава России № 348н 
от 31.05.2019, этот пациент был обеспечен кон-
центратором кислорода стационарным (код вида 
медицинского изделия – 191160), концентратором 
кислорода портативным (код вида медицинского 
изделия – 113810), а также канюлями назальными 
стандартными для подачи кислорода (код вида 
медицинского изделия – 136410). Передача на дом 
вышеуказанных медицинских изделий позволила 
ребенку не только находиться дома большую часть 
времени, но и сохранять активность в виде прогулок 
на улице. А осуществление повторных патронажей 
выездной патронажной бригадой ОВППМП детям 
на дому к этому пациенту позволяло контролировать 
проводимое лечение в динамике.

Еще один ребенок, мальчик 7 месяцев, нахо-
дящийся под наблюдением бригады выездной 
патронажной ПМП детям, в первый год наблюдения 
нуждался в дотации кислорода в связи с рециди-
вирующим течением обструктивного бронхита. 
Он также был обеспечен концентратором кис-
лорода стационарным (код вида медицинского 
изделия – 191160). Бригадой патронажной ПМП 
детям семья была обучена использованию данного 
оборудования на фоне обострения бронхолегоч-
ного процесса, что позволило снизить частоту 
госпитализации. В настоящее время обострения 

хронического бронхита стали реже и не требуют 
проведения кислородотерапии.

Также у всех детей была проанализирована ча-
стота обострений хронического бронхолегочного 
процесса за 12 месяцев до начала оказания ПМП 
и в последующие 12 месяцев от начала оказания 
ПМП. Полученные результаты отображены на диа-
грамме.

У пациентов с муковисцидозом, наблюдаемых 
ОВППМП детям, не было отмечено увеличения числа 
бронхолегочных обострений, потребовавших госпи-
тализации в профильное стационарное учреждение. 
Кроме того, у 2 пациентов имелось снижение числа 
обострений бронхолегочного процесса, требовавших 
стационарного лечения. Данное наблюдение можно 
связать с уменьшением числа посещений детской 
поликлиники, контролем за техническим состоянием 
средств для ингаляционной терапии, осуществлением 
контроля выполнения необходимых лечебных проце-
дур и психологической поддержкой больного ребенка 
и его семьи, что также обеспечивается бригадами 
выездной патронажной ПМП этим детям на дому.

Кинезитерапия

Всем пациентам с МВ в обязательном порядке 
рекомендовано проведение кинезитерапии по ин-
дивидуальной программе. Главная цель проведе-
ния кинезитерапии – очищение бронхиального 
дерева от вязкой мокроты, которая блокирует 
бронхи, создавая условия для развития инфекции 
в бронхолегочной системе, а также поддержание 
легких в максимально функциональном состоянии 
[8, 9]. Основными методиками кинезитерапии 
являются: постуральный дренаж; перкуссионный 

Динамика числа обострений хронического бронхолегочного процесса в течение 12 месяцев до и после 
признания детей с МВ нуждающимися в оказании паллиативной медицинской помощи

Порядковые номера пациентов с МВ

в течение 12 месяцев до начала оказания ПМП в течение 12 месяцев после начала оказания ПМП
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массаж грудной клетки; терапия с помощью ды-
хательных тренажеров, создающих положитель-
ное давление на выдохе, в том числе с контролем 
и регулированием этого давления (специальные 
маски, системы, флаттер, аэробика и др.); а так-
же дренаж с помощью специальных приборов: 
виброжилет, аппарат для экстрапульмональной 
высокочастотной осцилляции, аппарат для ин-
трапульмональной перкуссионной вентиляции 
легких, откашливатель и др.

Из 8 детей, находящихся под наблюдением 
бригады выездной патронажной ПМП детям 
ОДКБ, один ребенок был обеспечен аппаратом 
ИВЛ портативным с пневмоприводом (код вида 
медицинского изделия – 114040) для проведения 
интрапульмональной перкуссии легких в до-
машних условиях. Метод интрапульмональной 
перкуссионной вентиляции легких проводится 
с помощью специального прибора, который 
подает положительное давление при вдохе, спо-
собствует улучшению вентиляции, газообмена, 
микроциркуляции и облегчению мобилизации 
эндобронхиального секрета легких. Применение 
данного метода позволяет улучшить дренажную 
функцию бронхиального дерева, а значит, сни-
зить частоту обострений хронического бронхо-
легочного процесса и, соответственно, снизить 
число госпитализаций в пульмонологическое 
отделение.

Психологическая поддержка

При взятии под наблюдение ОВППМП детям 
осуществляется посещение на дому медицин-
ским психологом для ознакомительной беседы 
с самим пациентом и его семьей. В ходе беседы 
психолог собирает анамнез, информацию о жизни 
пациента, о его личности, психоэмоциональном 
состоянии ребенка и членов семьи. Основные 
методы сбора психологического анамнеза: слу-
шание субъективных жалоб пациента и членов 
его семьи; опрос- беседа с пациентом; вопросы 
(уточняющие, конкретизирующие) к пациенту; 
изучение при необходимости результатов клини-
ческого тестирования и медицинских исследова-
ний. Выводы по данным, полученным во время 
сбора психологического анамнеза, позволяют 
медицинскому психологу классифицировать 
или исключить проблему пациента, а также опре-
делить эффективную стратегию психологической 
помощи или исключить его нуждаемость в пси-
хологической помощи по состоянию на момент 
консультирования.

Из числа детей с диагнозом МВ, признанных 
нуждающимися в оказании ПМП в Ярославской об-
ласти, с 2 пациентами проводилась активная работа 
по оказанию психологической помощи.

Ребенок 1. Девочка 15 лет 7 мес., активные жалобы: 
тревожность, чувствительность, восприимчивость. 
Активные жалобы со стороны мамы: трудности уста-
новления контакта с ребенком, частые конфликтные 
ситуации.

Биографические данные: полная семья, старший 
ребенок в семье, отношения с другими детьми на-
пряженные; отношения с родителями напряженные, 
частые эпизоды недопонимания; в целом психоло-
гический климат в семье благоприятный. Обучается 
в школе, успеваемость высокая. Отношения с одно-
классниками положительные, но в связи с частыми 
ОРВИ отсутствует в школе, в связи с чем «выпадает» 
из общественной жизни класса.

Диагностические мероприятия: с пациенткой был 
проведен ряд диагностических процедур для уточ-
нения «мишени» для дальнейшей работы.  Использу-
емые методики: методика «Тревожность и Депрес-
сия» (ТиД) [14], опросник Шмишека [15]– выявление 
акцентуации личности, проективные методики 
«Человек под дождем» [16], «Портрет человека» [17], 
«Семья» [18].

По результатам исследования была установлена 
частичная алекситимия (трудности идентификации 
чувств и дифференцировки чувств и телесных ощу-
щений), высокий уровень личностной тревожности, 
снижение самооценки. По результатам проектив-
ных методик установлено тревожное состояние 
пациентки, девушка постоянно ожидала  чего-то 
страшного, что могло бы с ней случиться. Также 
из беседы с пациенткой стало понятно, что в семье 
ребенок не ощущал себя нужным и важным, не ощу-
щал родительскую поддержку, девушке трудно 
было раскрыться перед близкими людьми, при этом 
присутствовало желание найти согласие, равновесие 
с окружающими. По результатам диагностических 
процедур был определен план работы с пациенткой: 
проводились занятия с психологом (1 раз в неделю): 
коррекция/развитие эмоционального интеллекта; 
обучение методам саморегуляции– снятие тревож-
ности; коррекция детско- родительских отношений 
(совместно с мамой). Рекомендованы занятия арт-те-
рапией, музыкотерапией, телесно- ориентированной 
терапией. Занятия психолога с пациенткой на дому 
проводились в течение 3 месяцев. По результатам 
окончания занятий активных жалоб пациентка 
не предъявляла, о чем также свидетельствовали 
повторные результаты диагностических процедур. 
В настоящее время пациентка достигла совершенно-
летнего возраста и не находится под наблюдением 
психолога, но общение с мамой сохранено и известно, 
что девочка успешно окончила школу и поступила 
в высшее учебное заведение в Москве.

Ребенок 2. Мальчик 11 лет 10 мес. Сам ребенок 
активных жалоб не предъявлял. С запросом на ока-
зание психологической помощи обратилась мама 
ребенка. Активные жалобы мамы в отношении 
ребенка: ребенок социально не активен по причине 

в течение 12 месяцев после начала оказания ПМП
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того, что не посещает школу, кружки и находится 
на домашнем обучении. Как следствие, отмечается 
нарушение коммуникативных навыков. Психоэмоци-
ональный фон без особенностей. Настроение носит 
нейтральные, стабильные характеристики.

При посещении пациента установить контакт 
не удалось, ребенок не устанавливает зрительный 
контакт, избегает его, на вопросы не отвечает. На ос-
мотр врача- педиатра реагирует удовлетворительно, 
но на вопросы также не отвечает, в связи с чем про-
вести диагностические исследования не представ-
лялось возможным. Психологический анамнез был 
составлен со слов мамы.

Биографические данные: семья не полная (роди-
тели в разводе, но общение с папой сохранено), 
младший ребенок в семье, между детьми большая 
разница в возрасте. Активное участие в воспитании 
принимает бабушка. Детско- родительские отно-
шения характеризуются гиперопекой со стороны 
мамы и бабушки. До 8 лет посещал школу, но инди-
видуальные уроки; на момент консультации форма 
обучения – домашняя. Общение со сверстниками 
отсутствует.

По результатам консультации маме были даны ре-
комендации по взаимодействию с ребенком и также 
был составлен план регулярных посещений с целью 
отслеживания динамики психоэмоционального 
состояния ребенка. В 2023 году пациент скончался. 
Планируется наблюдение и при необходимости –
психологическое сопровождение семьи в течение 
года.

В настоящее время под наблюдением меди-
цинского психолога бригады выездной патронаж-
ной паллиативной помощи ГБУЗ ЯО «Областная 
детская клиническая больница» продолжают 
находиться 5 детей с диагнозом МВ. Посещения 
на дому к ним осуществляются 1-2 раза в год 
с целью динамического наблюдения. На текущий 
момент в оказании психологической помощи 
пациенты и члены их семей не нуждаются. Дети 
социально активны, к заболеванию адаптированы.

Серьезность этого заболевания и его хрониче-
ское прогрессирующее течение представляют со-
бой фактор риска для психологических состояний, 
которые могут возникать у детей и их родителей. 
Наблюдение детей и их семей, которые были при-
знаны нуждающимися в оказании ПМП в Ярос-
лавской области, показало, что в большинстве 
случаев происходит как достаточная адаптация 
к заболеванию у самого пациента, так и принятие 
заболевания у членов семьи. Однако в некоторых 
случаях отмечено возникновение психоэмоцио-
нальных проблем. Наблюдение в динамике этих 
детей медицинским психологом отделения выезд-
ной ПМП детям при посещении на дому позволяет 
своевременно выявить особенности в психоэмоци-
ональном состоянии, а также оказать необходимую 
психологическую помощь.

Заключение

Ранняя диагностика, в основном благодаря про-
грамме неонатального скрининга, и возможности 
этиопатогенетической терапии CFTR-модулято-
рами кардинально меняют качество и продолжи-
тельность жизни большинства пациентов с МВ. 
Последствия этих изменений нам еще только пред-
стоит увидеть и оценить. Тем не менее остаются 
и будут появляться в будущем пациенты с МВ, 
как среди детского, так и взрослого контингента, 
которым может понадобиться ПМП [8, 9]. Изучение 
международного опыта оказания комплексной 
паллиативной помощи детям с МВ, валидация 
стандартных шкал и опросников по паллиативной 
проблематике, накопление собственного опыта 
проведения научных исследований представля-
ются важнейшими точками роста отечественной 
системы помощи детям с данным заболеванием 
[19, 3].

В рамках оказания специализированной ПМП 
детям с МВ в России уже сейчас возможно решить 
вопросы организации нутритивной и респиратор-
ной поддержки, получения медицинских изделий 
для использования на дому, регламентированных 
приказом Минздрава России № 348н от 31.05.2019, 
а также получения психологической помощи ребенку 
и членам семьи. Патронаж выездной патронажной 
бригады ОВППМП детям на дому позволяет снизить 
частоту посещений пациентами детских поликлиник, 
а значит, и риски перекрестного инфицирования 
с обострениями хронического бронхолегочного 
процесса.

Таким образом, необходимо продолжать си-
стемное развитие ПМП детям с МВ как части про-
цесса создания общероссийской инфраструктуры 
ПМП, используя отечественный и международ-
ный опыт оказания комплексной паллиативной 
помощи детям с данным прогрессирующим за-
болеванием. 
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Аннотация
Мышечная дистрофия Дюшенна (МДД) — орфанное нейромышеч-
ное прогрессирующее генетическое заболевание, вызывающее 
разрушение и последующую потерю мышц. Заболевание вызыва-
ется мутациями в гене DMD, который кодирует белок дистрофин, 
в результате нарушается его синтез в мышцах. В отсутствие дистро-
фина мышцы чувствительны к повреждению, что приводит к про-
грессирующей потере мышечной ткани и двигательных функций. 
Исследования последних лет существенно изменили к лучшему 
наше понимание патогенетических механизмов заболевания. Раз-
работаны международные и российские клинические рекоменда-
ции по мультидисциплинарной помощи при мышечной дистрофии 
Дюшенна. Появление и повсеместное использование на поздних 
стадиях заболевания респираторной поддержки и кардиотерапии 
позволило на десятки лет увеличить продолжительность жизни 
при МДД. Но это жизнь с уже утраченными возможностями.
Комплексная стандартная терапия при ранней диагностике, на 
ранних стадиях МДД, направленная на упреждение осложнений, 
сохранение функций и замедление течения заболевания, делает 
его более доброкачественным, сохраняет на дополнительные 
годы способность ходить самостоятельно, уменьшает количество 
необязательных для нозологии инвалидизирующих осложнений, 
улучшает качество жизни, отодвигает возраст применения коррек-
тирующих методов лечения, на многие годы увеличивает продол-
жительность общей и функционально активной жизни пациентов.
Появилась патогенетическая терапия, направленная на восстанов-
ление недостающего белка дистрофина или устранение вторичной 
патологии, часть лекарственных препаратов доступна российским 
пациентам. Своевременное назначение и сочетание патогенетиче-
ской и комплексной стандартной терапии повышает их эффектив-
ность. Рассматриваются данные клинических исследований о том, 
когда и каких клинических эффектов можно ожидать от патогенети-
ческой терапии и как ее встроить в стандартную. Новые виды тера-
пии требуют пересмотра форм и методов организации длительной 
терапии маломобильным группам детей с МДД для улучшения 
доступности и качества медицинских услуг на дому. С использо-
ванием всех имеющихся средств терапевтической поддержки 
пациентов с МДД мы стоим на пороге радикальных положительных 
изменений в лечении и течении заболевания с превращением его 
из фатального, пока не куративного, но в поддающуюся лечению 
хроническую нозологию.
Ключевые слова: мышечная дистрофия Дюшенна, дистрофин, 
стандарты терапии, патогенетическая терапия.

Abstract
Duchenne muscular dystrophy (DMD) is an orphan neuromuscular 
progressive genetic disorder that causes muscle breakdown 
and subsequent loss. Th e disease is caused by mutations in the 
DMD gene, which encodes the dystrophin protein, as a result of 
which its synthesis in the muscles is disrupted. In the absence 
of dystrophin, the muscles are sensitive to damage, resulting in 
progressive loss of muscle tissue and motor function. Research 
in recent years has signifi cantly changed our understanding of 
the pathogenetic mechanisms of the disease. International and 
Russian clinical guidelines for multidisciplinary care in Duchenne 
muscular dystrophy have been developed. Th e emergence and 
widespread use of respiratory support and cardiac therapy in the 
advanced stages of the disease has made it possible to increase 
the life expectancy of DMD by decades. But this is a life with lost 
opportunities.
Complex standard therapy with early diagnosis, in the early stages 
of DMD, aimed at preventing complications, preserving functions 
and slowing down the course of the disease, makes it more 
benign, preserves the ability to walk independently for additional 
years, reduces the number of disabling complications that are not 
necessary for nosology, improves the quality of life, postpones 
the age of the need for corrective methods of treatment for many 
years, increase the duration of the general and functionally active 
life of patients. Pathogenetic therapy aimed at restoring the 
missing dystrophin protein or eliminating secondary pathology 
has appeared, some of the drugs are available to Russian patients. 
Timely prescription and combination of pathogenetic and complex 
standard therapy increases their eff ectiveness. Clinical trial data on 
when and what clinical eff ects can be expected from pathogenetic 
therapy and how to combine it with standard therapy are 
considered. New types of therapy require a revision of the forms and 
methods of organizing long-term therapy for children with limited 
mobility in order to improve the availability and quality of medical 
services at home. With the use of all available means of therapeutic 
support for patients with DMD, we are on the verge of radical 
positive changes in the treatment and course of the disease with 
its transformation from fatal, not yet curative, but treatable chronic 
nosology.
Key words: Duchenne muscular dystrophy, dystrophin, standards 
of therapy, pathogenetic therapy.
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Введение

Мышечная дистрофия Дюшенна (МДД)— частое 
среди орфанных тяжелое, прогрессирующее генетиче-
ское заболевание, вызывающее разрушение мышц, по-
ражает 1 из 5000–6000 новорожденных мальчиков [1, 2, 
3], или 1: 10 000 от общего количества новорожденных 
детей, не имеет географических и расовых различий 
по распространенности [2, 3, 4]. Для сравнения, рас-
пространенность мышечной дистрофии Беккера (МДБ) 
составляет менее 8 случаев на 100 000 новорожденных 
мужского пола [3]. В Российской Федерации количе-
ство пациентов с МДД расчетно составляет 3500–4500 
пациентов, однако «видимых для медицины» паци-
ентов с генетически подтвержденным диагнозом—
ориентировочно 1500, остальные живут за завесой 
неверных диагнозов. Это означает, что болезнь у них 
протекает так, как в XIX веке, когда это заболевание 
впервые было описано [5].

МДД вызывается мутациями в гене DMD (коди-
рует синтез белка дистрофина), которые нарушают 
выработку дистрофина. Ген расположен на Xp21 хро-
мосоме, это «генетический убийца мальчиков номер 
один» в мире [6]. Мутации в гене DMD также могут 
вызывать мышечную дистрофию Беккера (МДБ) [6], 
это более легкое заболевание с более поздним на-
чалом и более медленным прогрессированием, чем 
МДД [7, 8]. Различия в тяжести заболеваний объясня-
ются тем, имеется ли нарушение рамки считывания 
(МДД) или нет (МДБ) [9].

Самые ранние симптомы— задержка физического 
и речевого развития [7, 8]. В европейских странах 
диагноз МДД ставят в среднем в возрасте мальчиков 
4–4,5 года. Лучшие практики, например в Италии, 
знают своих пациентов в среднем к 3 годам. В Рос-
сийской Федерации средний возраст диагностики 
МДД все еще остается высоким и составляет ориен-
тировочно 7 лет [10].

Большинство пациентов теряют способность 
ходить и становятся зависимыми от инвалидных 
колясок в возрасте 7–12 лет, нуждаются в респира-
торной поддержке в 15–20 лет. При оптимальном 
уходе в развитых странах пациенты с МДД живут до 
20–40 лет, умирают от сердечной и/или дыхательной 
недостаточности [7, 8].

Заболевание до сих пор неизлечимо, но в системе 
своевременной диагностики, медицинской помощи 
и терапии поддается лечению и меняет траекторию, 
продолжительность жизни увеличивается на 10+ 
лет [11].

Генетика

Ген дистрофина DMD (Xp21.2-p21.1)— один из 
самых больших генов человека (2,2 Mб), содержит 
79 экзонов [12]. В гене DMD пациентов с МДД или 
МДБ обнаружено более 7000 различных мутаций. 

Около 60–70% из них при МДД составляют делеции, 
5–15%— дупликации, а 20%— точечные мутации, 
небольшие делеции или дупликации. Напротив, 
у пациентов с МДБ 60–70% мутаций составляют 
делеции, 20%— дупликации, а 5–10%— точечные 
мутации, небольшие делеции или вставки [7, 8, 13]. 
Большинство делеций и дупликаций в горячих точ-
ках гена DMD расположены в экзонах 45–55 и 3–9. 
Примерно 47 и 7% пациентов с МДД имеют мутации 
в этих горячих точках, соответственно [14, 15]. Рас-
положение мутации на гене во многом определяет 
тяжесть течения заболевания—чем ближе мутация 
к началу гена, тем более доброкачественное течение, 
и наоборот, чем дистальнее расположена мутация, 
тем тяжелее заболевание [16].

De novo мутации часто встречаются при МДД 
и МДБ—примерно у трети пациентов [17, 18, 19, 20, 
21]. Примечательно, что матери, не являющиеся сома-
тическими носителями мутации DMD-гена, но у ко-
торых есть дети с МДД или МДБ, подвержены риску 
иметь последующих детей с МДД или МДБ в результа-
те гонадного мозаицизма ( какой-то процент ооцитов 
несет мутацию). Частота гонадного мозаицизма в 
ооцитах или сперматозоидах имеет индивидуальные 
различия, но может достигать 14% [22].

Знание основ генетики заболевания является 
необходимым для практических врачей в работе 
с пациентами с МДД в связи с тем, что приходящая 
в клинику генотерапия в основном является таргет-
ной и направлена на определенные типы и распо-
ложение мутаций. Кроме глюкокортикостероидов 
(ГКС) в настоящее время в клинической практике 
нет универсальных препаратов, подходящих для 
всех пациентов с МДД. Нет также и куративной па-
тогенетической терапии.

Многообразие дистрофинопатий

Классическое описание заболевания включает 
в себя прогрессирующую потерю мышечной силы, 
начинающуюся в возрасте от 3 до 5 лет, потерю спо-
собности передвигаться в возрасте от 7 до 12 лет, 
дилатационную кардиомиопатию и дыхательную 
недостаточность на втором десятилетии жизни [23].

Течение заболевания зависит от совокупности эн-
догенных и экзогенных факторов. В обзоре N. Ferizovic 
и соавт. (2022) [24] приводятся 23 прогностических по-
казателя тяжести течения и скорости прогрессирова-
ния МДД. Эндогенные: возраст диагностики и манифе-
стации симптомов, генетические модификаторы, тип 
и расположение мутации, рост, масса и индекс массы 
тела. Экзогенные: кардиопревенция и кардиотерапия, 
ГКС (возраст начала лечения, доза, продолжительность 
воздействия, фармакологический агент и режим при-
ема—ежедневный или интермиттирующий), патоге-
нетическая терапия (аталурен, ATL1102, дрисаперсен, 
эдасалонексент, этеплирсен, идебенон, оксандролон, 



42

ТАС-205, ваморолон, вилтоларсен), хирургия нижних 
конечностей и позвоночника, ортезы, респираторная 
поддержка. В других публикациях приводятся убеди-
тельные данные о важности профилактики и лечения 
остеопороза и роли витамина D [25, 26, 27], физической 
терапии, растяжек, реабилитации и регулярной уме-
ренной физической активности [11, 28, 29]. Необхо-
димо отметить, что медицинские аспекты не могут 
в полной мере оценить и заменить роль семьи в борьбе 
с такой тяжелой длительной прогрессирующей болез-
нью, приверженности к качеству ухода за больными 
в семье (знания, терпение, постоянство, ресурсность). 
Это заболевание требует каждодневных многолетних 
усилий семьи в том, что касается физической терапии 
и физической активности.

Исследования пациентов с МДД подтвердили ре-
зультаты фундаментальных исследований о взаи-
мосвязи между структурой и функцией дистрофина. 
Выявлены участки дистрофина, которые важны для 
заболеваний сердца, когнитивного дефицита и др. [30, 
31, 32]. Понимание патогенеза МДД и МДБ также улуч-
шилось в результате изучения пациентов в пределах 
одной семьи, которые имеют одинаковую мутацию, 
но разную степень тяжести заболевания, а также раз-
личия в выраженности и скорости прогрессирования 
заболевания. Эти исследования подчеркнули важ-
ность генетических модификаторов, посредством 
которых вариации генов, участвующих, например, 
в формировании воспаления или фиброза, могут вли-
ять на исход заболевания. Поскольку МДД— редкое 
заболевание, выявление этих генетических модифи-
каторов является сложной задачей.

Примерно одна треть пациентов с МДД (имеющих 
мутации в дистальной части гена) имеет когнитивные 
нарушения, трудности с обучением, поведенческие 
проблемы [33]. Когнитивные нарушения проявля-
ются с раннего возраста, но не прогрессируют, а при 
должном подходе с возрастом корректируются [11, 32].

Исследования последних лет существенно измени-
ли к лучшему наше понимание особенностей течения 
заболевания. При надлежащей медицинской помощи 
пациенты с МДД в настоящее время доживают до 
40 лет благодаря более ранней диагностике, разработ-
ке и внедрению в практику рекомендаций по терапии, 
а также достижениям в лечении сердечно- легочной 
недостаточности  [2].

Ретроспективное исследование, опубликованное 
Kieny P. и соавт. в 2013 г. [34] приводит данные о том, 
что для пациентов с МДД, родившихся до 1970 г., сред-
няя продолжительность жизни составляла 25,77 года, 
а для родившихся после 1970 г. — 40,95 года. Разница 
состоит в том, что последняя группа имела возмож-
ность получать респираторную поддержку [34, 35] 
(рис. 1). Это же касалось и причин смерти больных—
в 92% случаев причиной смерти больных до 1990 г. 
была дыхательная недостаточность и только в 8% 
случаев— кардиомиопатия. После 1990 г. причина 
смерти у этой категории больных изменилась ради-
кально—только в 52% случаев это была дыхательная 
недостаточность, а в 44%— проблемы, связанные 
с сердцем.

Накопленный приведенный выше опыт ведения 
и лечения пациентов с МДД свидетельствует о том, 
что увеличить продолжительность их жизни можно 
двумя принципиально разными способами:
 Предупреждение и действие на опережение, 

с целью замедления прогрессирования заболевания 
и сохранения имеющихся функциональных способ-
ностей. Это применимо на ранней стадии заболе-
вания, для детей со своевременной диагностикой, 
которые вовремя начали получать стандартную и, по 
возможности, патогенетическую терапию, сохранили 
способность ходить (табл. 1).
 Коррекция и компенсация, когда МДД находится 

в конечной стадии прогрессирования и осложнения 
уже сформировались, осуществляются различны-
ми медицинскими методами и вмешательствами—
хирургическая коррекция контрактур и сколиоза, 
респираторная поддержка легких, кардиотерапия, 
обезболивание, нутритивная поддержка. Это при-
менимо на поздних стадиях прогрессирования за-
болевания, фактически— паллиативная помощь, 
она продлевает жизнь тяжело больного с многими 
утраченными функциями на годы [34, 35] (табл. 1).

Развитие паллиативной помощи 
детям с МДД

Организация оказания паллиативной меди-
цинской помощи детям с МДД в последние 5 лет 
дополнилась новыми возможностями. Обеспечение 
необходимыми медицинскими изделиями для 
детей с МДД, имеющих медицинское заключение 
врачебной комиссии медицинской организации 
о наличии у них показаний к паллиативной меди-

Рис. 1. Изменение продолжительности жизни пациентов 
с МДД, рожденных в разные годы. Основная причина увели-
чения продолжительности жизни в это время — появление 
и начало повсеместного использования респираторной под-
держки [35]

до 1970
1970-1990
после 1990

Возраст, лет



43№ 2, 2024

цинской помощи, стало возможным в Российской 
Федерации с 2019 г. за счет средств субсидий из фе-
дерального бюджета, в соответствии с приказами 
Минздрава России № 348н от 31.05.2019 и № 505н 
от 10.07.2019. В приказе Минздрава России № 348н 
«Об утверждении перечня медицинских изделий, 
предназначенных для поддержания функций ор-
ганов и систем организма человека, предостав-
ляемых для использования на дому» содержится 
более 200 медицинских изделий. Из них для детей 
с МДД наиболее востребованными являются меди-
цинские изделия для обеспечения респираторной 
поддержки (группа медицинских изделий «Анесте-
зиологические и респираторные медицинские из-
делия»), средства передвижения адаптированные 
(в т. ч. разнообразные кресла- коляски), системы 
подъема/перемещения пациентов, кровати ме-
дицинские и сопутствующие изделия. Порядок 
обеспечения медицинскими изделиями детей, 
получающих паллиативную медицинскую по-
мощь, регулируется приказом Минздрава России 
№ 505н «Об утверждении Порядка передачи от 
медицинской организации пациенту (его законно-

му представителю) медицинских изделий, пред-
назначенных для поддержания функций органов 
и систем организма человека, для использования 
на дому при оказании паллиативной медицинской 
помощи».

Важным шагом на пути улучшения качества ме-
дицинской помощи детям с МДД стало утверждение 
в 2023 г. клинических рекомендаций КР 773 «Про-
грессирующая мышечная дистрофия Дюшенна. 
Прогрессирующая мышечная дистрофия Беккера» 
для возрастной категории «Дети» [29]. Данные кли-
нические рекомендации в разделах 2.5. Иные ди-
агностические исcледования и 3.5. Паллиативная 
медицинская помощь содержат следующие рекомен-
дации, прямо касающиеся оказания паллиативной 
медицинской помощи детям:
 Рекомендуются первичные консультации врачей 

и иных специалистов из медицинской организации 
или ее структурного подразделения, оказывающего 
специализированную паллиативную медицинскую 
помощь детям с МДД/МДБ, при наличии показаний, 
для определения объема необходимой паллиативной 
помощи.

Таблица 1
Виды предупреждающей и корректирующей терапии на разных стадиях МДД

Вмешательство Положительные результаты Ссылка

Предупреждение, замедление, сохранение

Глюкокортикостероиды

Золотой стандарт терапии, замедление прогрессирования МДД в 2 раза, 
уменьшение общей смертности на 76%. Поддержка сократительной 
функции сердца (более позднее начало кардиомиопатии и меньшее 

число случаев смерти по причине сердечной недостаточности), дыха-
тельных мышц, уменьшение хронического воспаления мышц, продление 
способности ходить на несколько лет, предупреждение формирования 

инвалидизирующего сколиоза. С 3–4 лет пожизненно, варьируя режимы 
и дозы приема

36, 37, 38

Физическая терапия, реабилитация
Золотой стандарт терапии, предупреждение формирования контрактур, 
продление способности ходить на несколько лет. С 3–4 лет пожизненно, 
основное внимание — голеностопный и коленный суставы, затем другие 

суставы по мере необходимости, ежедневно пожизненно
11, 38, 39

Витамин D
Улучшение состояния костной ткани, предупреждение переломов 

длинных трубчатых костей и позвонков, продление способности ходить 
на несколько лет. Сразу после диагноза, в повышенных дозах, контроли-

ровать дважды в год, пожизненно
25, 26, 27

Кардиопрофилактика Замедление прогрессирования кардиомиопатии. При отсутствии 
симптоматики не позднее 10 лет пожизненно 41, 42

Патогенетическая генотерапия
Восстановление синтеза частично функционального дистрофина, 

сохранение мышц, замедление прогрессирования МДД, продление 
способности ходить на несколько лет,  стабилизация объема легких. 

С 2–4 лет, в течение нескольких лет
43

Коррекция

Кардиотерапия Стабилизация и поддержка миокарда, начало не позднее 10 лет, 
пожизненно 41

Бисфосфонатная терапия
Стабилизация состояния опорно- двигательного аппарата, позвоночника 

и отдельных позвонков, после первого перелома, по мере необходи-
мости

41

Респираторная поддержка

Стабилизация и поддержка дыхательной функции, увеличение 
продолжительности жизни до 20 дополнительных лет. Респираторная 

поддержка при уменьшении объема легких до 50% от нормы, 
откашливатель — при уменьшении пиковой скорости кашля до менее 

270 л/мин

34, 35, 41
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 Рекомендуются повторные консультации врачей 
и иных специалистов из медицинской организации 
или ее структурного подразделения, оказывающего 
специализированную паллиативную медицинскую 
помощь детям с МДД/МДБ, при наличии показаний, 
для определения объема необходимой паллиативной 
помощи и оценки ее эффективности.
 Рекомендуется оказание доступной паллиатив-

ной медицинской помощи детям с МДД/МДБ, ком-
плексно осуществляемой сотрудниками медицинских 
организаций и их подразделений, оказывающих 
специализированную паллиативную медицин-
скую помощь детям, в регулярном взаимодействии 
с семьей для обеспечения потребностей пациента 
и его законных представителей на различных этапах 
заболевания.
 Рекомендуется всем пациентам с прогрессирую-

щей мышечной дистрофией Дюшенна и прогрессиру-
ющей мышечной дистрофией Беккера, нуждающимся 
в оказании паллиативной медицинской помощи, 
проводить патронаж выездной патронажной брига-
дой отделения выездной патронажной паллиативной 
медицинской помощи детям с целью оказания палли-
ативной специализированной медицинской помощи.

Необходимо отметить, что в критерии оценки ка-
чества медицинской помощи детям с МДД включено 
проведение патронажа выездной патронажной брига-
дой отделения выездной патронажной паллиативной 
медицинской помощи детям пациентам, нуждаю-
щимся в паллиативной медицинской помощи [29].

Cледующим этапом развития паллиативной ме-
дицинской помощи детям с МДД должно стать по-
всеместное ее оказание на основе утвержденного 
приказом Минздрава России стандарта медицинской 
помощи при данном заболевании.

Действие на опережение

Более благоприятного течения заболевания, каче-
ства жизни для пациента и его семьи можно добиться 
путем продления ранней амбулаторной стадии МДД, 
предупреждения появления инвалидизирующих 
осложнений, замедления прогрессирования заболе-
вания и сохранения тех функциональных возмож-
ностей, которые есть у детей в это время.

Изменить траекторию развития заболевания, за-
медлить его прогрессирование, перевести в более 
доброкачественную форму можно и нужно, если 
действовать по формуле: «предупредить, замедлить, 
сохранить». Для прогрессирующего заболевания, 
которым является МДД, пока нет функции «восста-
новить».

Необходимо продлить стадию самостоятельной 
ходьбы у детей с МДД как минимум до 10 лет, опти-
мально— до 15, ориентируясь на высокую вероят-
ность появления новых эффективных лекарственных 
препаратов. Уже имеющиеся результаты многолетних 

ретроспективных исследований свидетельствуют 
о том, что ранняя диагностика заболевания и свое-
временное назначение и применение комплексной 
терапии способны совокупно увеличить способность 
ходить у пациентов с МДД на несколько лет [24, 38, 
44] (рис. 2).

Почему при МДД уделяется такое внимание спо-
собности ходить? Прежде всего, это положительно 
влияет на общее развитие ребенка, состояние ды-
хательной системы (повышает возраст потребности 
в респираторной поддержке), формирование опорно- 
двигательного аппарата и выраженность сколиоза, 
продолжительность и качество жизни пациента и се-
мьи. При МДД в первую очередь по разным причинам 
страдают ноги. Это могут быть переломы длинных 
трубчатых костей с последующим гипсованием, атро-
фией мышц и потерей способности ходить. Утрата 
способности ходить у детей с МДД связана с атро-
фией мышц и их слабостью, также с контрактурами 
голеностопных суставов, когда ребенку больно сто-
ять и ходить: он теряет равновесие, падает и в итоге 
отказывается от попыток ходьбы. Это поворотный 
момент в течении заболевания, дальше начинается 
эффект домино с нарастанием проблем и осложнений.

Ниже представлены основные причины прежде-
временной потери способности ходить у детей с МДД 
и способы их предупреждения:
 контрактуры голеностопного сустава и дефор-

мация стопы
решение—физическая терапия, растяжки [11]
 переломы длинных трубчатых костей ног
решение— витамин D, кальций, профилактика 

остеопороза [25, 26, 27]
  нарастающая мышечная слабость (быстрый 

рост) [11]
решение—ГКС (замедляют рост, сохраняют мыш-

цы) [11]
 избыточный вес (переломы длинных трубчатых 

костей ног, компрессионные переломы позвонков 
поясничного отдела) [11, 41, 43]

решение— ответственная позиция родителей 
и организация питания до и после начала приема 
ГКС [24].

В 2012 г. Humbertclaude V. и соавт. [45] опубли-
ковали клинические данные изучения 278 фран-
цузских пациентов с МДД (средний лонгитюдный 
период наблюдения 14,2 года). По возрасту потери 
способности к передвижению были выделены три 
группы: до 8 лет (группа А) — тяжелая форма МДД, 
характеризуется ранним тяжелым двигательным 
и дыхательным снижением; от 8 до 11 лет (группа 
В) — промежуточное по тяжести течение; от 11 до 
16 лет (группа С) — более легкое течение (табл. 2). 
В отличие от прогрессирования поражения сердца 
моторные и дыхательные изменения в трех группах 
имели достоверные статистические различия.

Результаты исследования: уровень физических 
возможностей (способность ходить, бегать, под-
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ниматься из положения лежа) определяют также 
объем легких, скорость снижения форсированной 
жизненной емкости и возраст необходимости респи-
раторной поддержки. Параллельно с нарастающим 
двигательным дефицитом и потерей двигательных 
способностей прогрессируют контрактуры конеч-
ностей, а сколиоз, по-видимому, является наибо-
лее важным осложнением, напрямую связанным 
с возрастом потери способности к передвижению, 
и диагностируется обычно через 2 года после потери 
мобильности [45]. Важно отметить, что это давнее 
исследование 2012 г., в нем не приводятся данные 
о приеме ГКС пациентами, включенными в исследо-
вание. Это важно с точки зрения продолжительности 
способности ходить, формирования инвалидизи-
рующего сколиоза и многих других коморбидных 
состояний, на что ГКС влияют доказательно.

Разработана и опубликована концепция ключе-
вых критериев и составляющих эффективной тера-
пии больных МДД с момента постановки диагноза. 
Она предназначена для практического клинического 
применения  [38], в которой патогенетическая те-
рапия является «вишенкой на торте» и вносит свою 
лепту в состояние больного при соблюдении и при-
менении всех факторов нижних уровней пирамиды 
(рис. 2). Имеющаяся в настоящее время патогене-
тическая терапия не может заменить и отменить 
существующие стандарты медицинской помощи 
детям с МДД и максимально эффективна не вместо, 
а вместе с ними [38, 40].

Концепция включает в себя соблюдение комплекса 
условий: ранняя диагностика + комплексная стан-
дартная терапия (контроль витамина D, физическая 
терапия, растяжки, своевременный старт приема 
дефлазакорта (ГКС первого выбора), кардиопрофи-
лактика, сохранение функции легких (рис. 2). Это 
базис для приходящей в практику лечения МДД 
новой патогенетической терапии. Предложенная 

концепция эффективной комплексной терапии 
МДД обеспечивает пациентоцентричную терапию, 
замедляет прогрессирование болезни, позволяет 
избежать развития необязательных для нозологии 
жизнеугрожающих инвалидизирующих осложнений 
(сколиоз, контрактуры, переломы длинных трубча-
тых костей и позвонков, уменьшение объема легких, 
дыхательная недостаточность) [38].

Патогенетическая таргетная генотерапия

Исследования по созданию патогенетической 
терапии МДД ведут в настоящее время десятки 
фармацевтических компаний, они направлены на 
восстановление синтеза белка дистрофина и устра-
нение патологических последствий его отсутствия. 
Существующие патогенетические препараты для 

Таблица 2
Показатели прогрессирования МДД в группах пациентов с различным возрастом потери 
способности ходить [45]

Показатель, годы
(если не указано иное)

Возраст утраты способности ходить у детей, годы

Группа до 8 лет Группа от 8 
до 11 лет Группа от 11 до 16 лет

Способность бегать 5,41 7,11 9,19

Способность подниматься по лестнице 6,24 7,99 10,42

Способность ходить 7,10 9,25 12,01

Способность встать из положения лежа на спине 6,8 8,5 10,3

Максимальный объем легких, л 1,6 л 2,0 л 2,4 л

Остановка роста легких 10,26 12,45 14,58

Скорость снижения форсированной жизненной емкости 
легких (% в год) 8,83 7,52 6,03

Потребность в респираторной поддержке 
(объем легких ≤ 30% от нормы) 13 16 20

Диагностика сколиоза 10,1 11,9 13,4

Рис. 2. Система эффективной комплексной терапии 
МДД [38]
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МДД пока не могут восстановить утраченную мы-
шечную ткань и функцию, поэтому важно начинать 
терапию как можно раньше, на досимптомной ста-
дии заболевания, пока мышцы еще сохранны и есть 
точка приложения для терапии.

Одобрены международными регуляторными 
органами и уже применяются в Российской Фе-
дерации таргетные генотерапевтические препа-
раты для прочитывания стоп-кодонов (точковые 
нонсенс- мутации, в результате замены основа-
ния формируется преждевременный стоп-кодон) 
и пропуска экзонов 45, 51, 53 (крупные делеции, 
корректируемые дополнительным пропуском 
соответствующих экзонов), которые назначают 
детям с МДД с раннего возраста. Более детальная 
информация по вышеуказанным препаратам при-
водится в последующих разделах статьи. Совокуп-
но они подходят ориентировочно 40% пациентов 
[46]. В практической медицине Российской Феде-
рации для терапии пациентов с МДД назначают 
пять таргетных препаратов: аталурен (нонсенс- 
мутации), казимерсен, этеплирсен, голодирсен 
и вилтоларсен (препараты для пропуска экзонов 
45, 51, 53 соответственно).

В настоящее время фонд поддержки детей с тя-
желыми жизнеугрожающими и хроническими за-
болеваниями, в том числе орфанными заболева-
ниями, «Круг добра» по состоянию на 07.06.2024  
обеспечивает препаратами таргетной генотерапии 
425 российских детей с МДД (зарегистрированный 
в Российской Федерации аталурен и одобренные 
международными регуляторами этеплирсен, голо-
дирсен и вилтоларсен) (табл. 3).

Прочитывание стоп-кодонов

Аталурен предназначен для пациентов с МДД от 
2 лет и старше, имеющих нонсенс- мутацию в гене 
дистрофина. Данный вид мутаций проявляется об-
разованием преждевременных стоп-кодонов в ма-
тричной РНК. Препарат действует на этапе транс-
ляции белка в рибосоме и позволяет восстановить 
синтез полноразмерного белка дистрофина [47]. Это 
таблетированный препарат, удобный для длитель-
ного приема. В Российской Федерации на  07.06.2024  
235 пациентов с МДД получают аталурен с помощью 
фонда «Круг добра» (табл. 3).

Препараты для пропуска экзонов

В настоящее время в международной и россий-
ской клинической практике применяют четыре 
препарата, которые приводят к пропуску экзонов, 
а именно этеплирсен, голодирсен, вилтоларсен 
и казимерсен. Они одобрены Управлением по са-
нитарному надзору за качеством пищевых продуктов 

и медикаментов (FDA) для лечения МДД [47–56]. По-
скольку эти препараты специфичны к определенным 
мутациям, они применимы только примерно к 30% 
всех пациентов с МДД.

Терапия, корректирующая нарушение рамки 
считывания гена дистрофина путем пропуска опре-
деленных экзонов (51, 53, 45 и др.), обеспечивает 
синтез укороченного ограниченно функциональ-
ного белка дистрофина. Такой белок синтезируется 
при МДБ. Препараты являются специфичными для 
определенных делеций, при разных мутациях после 
пропуска разных экзонов будут образовываться 
различные белки- дистрофины. Фактически пропуск 
одного и того же экзона может привести к образо-
ванию разных дистрофинов. Так, делеция экзонов 
47–50, 48–50, 49–50 и 52 может быть восстановлена 
путем пропуска экзона 51. Однако дистрофины, 
продуцируемые после коррекции пропуска экзо-
на 51, будут различаться. Также делеция экзона 
52 может быть восстановлена пропуском экзона 
51 или экзона 53, что приводит к получению двух 
разных дистрофинов, которые могут отличаться 
функционально [7].

Препараты для пропуска экзонов оказывают 
мультисистемное воздействие на больных, при 
длительном использовании продлевают способ-
ность к самостоятельной ходьбе на несколько лет, 
улучшают функции рук и дыхательной системы. 
Инструкции препаратов для пропуска экзонов не 
содержат возрастных и функциональных ограниче-
ний пациентов для начала, продолжения и отмены 
препаратов [42].

Терапию для пропуска экзонов в Российской 
Федерации, по данным на 07.06.2024, получают 
190 пациентов (табл. 3, 4). В таблице 4 не учтены 
12 пациентов, получающих казимерсен по регио-
нальным программам.

В связи с внедрением в российскую клиниче-
скую практику новых препаратов патогенетиче-
ской терапии для детей с МДД в региональных 
системах здравоохранения возникла необходи-
мость организации специального хранения годо-
вого запаса таких препаратов, а также обеспечения 
еженедельных инфузий лекарственных препаратов 
для детей с данным заболеванием в режиме много-
летнего непрерывного применения. Значительная 
часть детей с МДД являются маломобильными и/
или живут на большом расстоянии от медицинской 
организации, уполномоченной заниматься введе-
нием лекарственного препарата. Необходимость 
еженедельной транспортировки ребенка в меди-
цинскую организацию для инфузии лекарствен-
ного препарата является труднорешаемой задачей 
для многих семей таких пациентов. Вышепере-
численное создает дополнительную нагрузку на 
персонал медицинских организаций, особенно 
в субъектах Российской Федерации с наибольшей 
численностью детей, получающих таргетную те-
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рапию: Краснодарский край, Республика Башкор-
тостан, Московская область, Республика Дагестан, 
город Москва. Необходимо подчеркнуть, что орга-
низация инфузионного введения таргетных пре-
паратов детям с МДД не является задачей детских 
паллиативных служб в регионах нашей страны. 
Бригады выездной патронажной паллиативной 
медицинской помощи детям планомерно выпол-
няют амбулаторные посещения пациентов с МДД 
на дому. Однако не существует нормативных пра-
вовых обоснований к тому, чтобы сотрудники дан-
ных бригад выполняли инфузии препаратов этио-
патогенетической терапии для детей в домашних 
условиях, как об этом иногда настойчиво просят 
законные представители детей. Возможным ре-
шением данной проблемы может стать разработка 
оптимальных подходов к организации стационара 
на дому, а также поиск дополнительных ресурсов 
по обеспечению транспортировки детей с МДД 
в медицинскую организацию для инфузионного 
введения лекарственных препаратов таргетной 
терапии.

Все вышерассмотренные препараты дают кли-
нический эффект при длительном приеме. Они не 
устраняют причину болезни, но замедляют ско-
рость прогрессирования и развития симптомов, 
продлевают на годы способность ходить, преду-
преждают инвалидизацию. Долгосрочных резуль-
татов применения новой терапии пока нет в связи 
с тем, что препараты недавно пришли в клиниче-
скую практику [55, 56, 57, 47, 58].

Еще раз подчеркнем, что вся применяемая в на-
стоящее время патогенетическая терапия (для 
пропуска экзонов, прочитывания стоп-кодонов) 
изучалась в клинических исследованиях на фоне 
постоянного приема пациентами ГКС как базовой 
терапии. По имеющимся на сегодня результатам, 
ГКС — важная составляющая разрабатываемой 
патогенетической терапии, она необходима для 
максимального проявления ее клинической эф-
фективности [47–60], важны также сохранность 
и наличие мышечной ткани как точки приложения 
лекарств.

Когда и каких эффектов ожидать 
от терапии МДД?

Любая терапия МДД проявляет себя в долго-
срочной перспективе. МДД является тяжелейшим 
мультисистемным и полиорганным заболеванием, 
разрушающим все мышцы пациента, а это состав-
ляет ≈ 40% от массы тела. Чтобы приостановить 
разрушение мышц и стабилизировать состояние, 
а в перспективе и улучшить, необходимо время. Не-
возможно ожидать эффекта от терапии МДД такого 
же, как действие антибиотиков, жаропонижающих 
или обезболивающих препаратов, когда мы можем 
наблюдать терапевтический эффект через часы 
и даже минуты. Чтобы увидеть эффект от действия 
терапии МДД нужны недели, месяцы и даже годы. 
Необходим запас времени и мышечной ткани как 
точки приложения терапии, что возможно только 
при ранней досимптомной диагностике.

В большинстве европейских стран диагноз 
МДД ставится в 4–4,5 года, в некоторых— до 3 лет. 
При столь ранней диагностике МДД у каждого выяв-
ленного пациента имеется значительный запас вре-
мени для раннего начала терапии заболевания. Это 
делает гораздо менее срочным и значимым внедре-
ние неонатального или селективного скрининга для 
выявления детей с МДД на досимптомной стадии 
в таких странах. К сожалению, в Российской Федера-
ции средний возраст молекулярной генодиагностики 
МДД при существенном увеличении количества вы-
являемых детей все еще составляет 7 лет и более [61]. 
К этому возрасту для некоторых препаратов, напри-
мер генозаместительной терапии (деландистроджен 
моксепарвовек-рокл (delandistrogene moxeparvovec-
rokl, Элевидис®, ДМР) терапевтическое окно (4–5 лет) 
уже закрыто. Еще один усугубляющий момент—мы 
видим в Российской Федерации не более трети детей 
с диагностированной МДД, «невидимки» живут за 
завесой неверных диагнозов (гепатит, детский це-
ребральный паралич, расстройства аутистического 
спектра, перинатальное поражение ЦНС, плоскосто-
пие и др.) [23, 61].

Таблица 3
Количество российских детей, получающих патогенетическую таргетную генную терапию в Российской 
Федерации с помощью фонда «Круг добра»

МНН препарата Механизм действия Тип мутации Количество детей

Аталурен (таблетированный) Прочитывание
стоп-кодона нонсенс 235

Голодирсен
(инфузионный) Пропуск экзона 53 делеция 15

Вилтоларсен
(инфузионный) Пропуск экзона 53 делеция 73

Этеплирсен
(инфузионный) Пропуск экзона 51 делеция 102

Примечание: 12 пациентов получают казимерсен (инфузионный) — препарат для пропуска экзона 45 — с помощью регио-
нальных бюджетов.
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Для каждого лечебного препарата есть опти-
мальное терапевтическое окно, но что объединяет 
всех—нужна точка приложения, а это мышцы. Если 
они уже разрушены, клиническая эффективность 
терапии будет гораздо меньше возможной и ожи-
даемой. Любой терапии при МДД также требуется 
время для достижения терапевтической концен-
трации. Это касается препаратов для защиты мышц 
и восстановления синтеза функционального дис-
трофина.

Начнем с золотого стандарта терапии— глюко-
кортикостероидов. Показатели прогрессирования 
заболевания в группе пациентов с длительным, не 
менее года, приемом ГКС являются вдвое более низ-
кими, чем в группе пациентов, не принимавших ГКС 
[36, 37]. Долгосрочное положительное влияние на 
способность ходить более выражено у детей, кото-
рые начали принимать их ранее 7 лет [37, 62]. Дети, 
принимающие ГКС, ходят дольше на несколько лет, 
у них не развивается инвалидизирующий сколиоз, 
больше форсированная жизненная емкость легких 
(ФЖЕЛ), а значит, позднее возникает необходимость 
в респираторной поддержке, более сохранны функ-
ции рук и сердца [37, 62]. С повсеместным распро-
странением ГКС-терапии сошли на нет операции на 

позвоночнике у детей 12–14 лет, корректирующие 
инвалидизирующий сколиоз у пациентов, которые 
потеряли способность ходить в 7–9 лет. Для того что-
бы заметить клинический эффект от действия ГКС 
у ходячих детей, требуются недели (ребенок меньше 
устает и лучше двигается), у неходячих (улучшение 
функций рук, дыхания)— более длительные сроки.

Лечение ГКС способствовало появлению «но-
вой естественной истории», которая изменила ха-
рактерное течение МДД. Смертность от всех при-
чин при МДД при лечении ГКС (в течение 15 лет 
наблюдения) ниже на 76% [36]. Лечение оказывает 
терапевтический эффект в отношении скелетных 
мышцы грудной клетки, диафрагмы, ширины про-
света дыхательных путей и дыхательной функции. 
С приемом ГКС отмечается более позднее начало 
кардиомиопатии и меньшее число случаев смертей 
по причине сердечной недостаточности (0% против 
22%, p = 0,001) [36].

Разработан, исследован и получил одобрение FDA 
(Управление по санитарному надзору за качеством 
пищевых продуктов и медикаментов, США) и EMA 
(Европейское агентство лекарственных средств) 
в 2023 г. новый диссоциативный ГКС— ваморолон 
(AGAMREE®, Агамри), пока единственный патоге-

Таблица 4
Распределение детей с МДД, получающих препараты для пропуска экзонов, по субъектам 
Российской Федерации по состоянию на 07.06.2024

Субъект РФ Число 
детей Субъект РФ Число 

детей Субъект РФ Число 
детей 

Республика Башкортостан 12 Кировская область 3 Амурская область 1

Краснодарский край 11 Липецкая область 3 Архангельская область 1

Московская область 10 Нижегородская область 3 Астраханская область 1

Республика Дагестан 9 Республика Крым 3 Владимирская область 1

Москва 8 Свердловская область 3 Забайкальский край 1

Санкт-Петербург 7 Брянская область 2 Запорожская область 1

Красноярский край 7 Вологодская область 2 Камчатский край 1

Ярославская область 7 Карачаево-Черкесская 
Республика 2 Кабардино-Балкарская 

Республика 1

Кемеровская область 6 Орловская область 2 Калининградская область 1

Чеченская Республика 6 Пензенская область 2 Костромская область 1

Иркутская область 5 Пермский край 2 Новосибирская область 1

Оренбургская область 5 Приморский край 2 Омская область 1

Ростовская область 5 Республика Адыгея 2 Республика Калмыкия 1

Самарская область 5 Республика Бурятия 2 Республика Карелия 1

Воронежская область 4 Республика Северная 
Осетия (Алания) 2 Республика Мордовия 1

Тверская область 4 Смоленская область 2 Республика Тыва 1

Челябинская область 4 Ставропольский край 2 Саратовская область 1

Алтайский край 3 Тюменская область 2 Тамбовская область 1

Ивановская область 3 Удмуртская Республика 2 Ульяновская область 1

Республика Татарстан 3 Ханты-Мансийский 
автономный округ - Югра 2 Хабаровский край 1

Чувашская Республика 1
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нетический препарат для МДД с одобрениями обо-
их международных регуляторов, показанный для 
лечения МДД у пациентов от 2 лет и старше [63, 64]. 
Использованные в исследовании биомаркеры отра-
зили противовоспалительный механизм действия 
ваморолона и его благоприятное влияние на ста-
бильность клеточных мембран, подтверждаемое до-
зозависимым снижением активности сывороточной 
креатинфосфокиназы (КФК, маркер разрушения мы-
шечных клеток при МДД). Разработчики полагают, 
что использование ваморолона на ранних стадиях 
заболевания имеет бóльший потенциал для сохра-
нения мышечных функций, опорно- двигательного 
аппарата и способности к росту у детей, чем это 
наблюдается в настоящее время с использованием 
преднизолона или дефлазакорта. Авторы отмеча-
ют уменьшение количества побочных эффектов, 
которые препятствуют в настоящее время назна-
чению традиционных ГКС в очень раннем возрасте. 
Представленные данные позволяют надеяться на 
то, что время пациентов с МДД низкого роста при 
длительным приеме используемых ГКС (предни-
золон, дефлазакорт) уйдет в прошлое с переходом 
на прием ваморолона. Возможно, мы на пороге по-
явления поколения «высоких Дюшеннов» с другим 
качеством их жизни.

Перейдем к таргетной генотерапии. Аталурен 
предназначен для пациентов с нонсенс- мутациями, 

обеспечивает прочитывание преждевременного 
стоп-кодона и экспрессию полноразмерного дис-
трофина. Для проявления клинических эффектов 
препарата требуется несколько месяцев. Результа-
ты терапии аталуреном совместно с ГКС при мно-
голетнем применении в долгосрочной перспекти-
ве—продление способности ходить на 4 года (17 лет 
против 13 лет в контроле; p = 0,0001), более позднее 
уменьшение прогнозируемой ФЖЕЛ до уровня < 
60% (p = 0,0021), на 2,3 года замедление ухудшения 
легочной функции до уровня < 50% от нормы (p = 
0,0207), что означает более позднюю необходимость 
в респираторной поддержке, сохранную сердечную 
функцию, по сравнению с только терапией ГКС [65] 
(рис. 3).

Следующая группа препаратов таргетной ге-
нотерапии для коррекции больших делеций —
препараты для пропуска экзонов в наиболее му-
табельной области гена DMD (40–55 экзоны). 
В клинических исследованиях (КИ) препарата 
таргетной генотерапии вилтоларсена (пропуск 
экзона 53) фазы I/II наблюдали дозо- и времяза-
висимое увеличение экспрессии дистрофина [52, 
53, 66] (рис. 4). Участники когорт с различными 
дозами вилтоларсена исследовательской груп-
пы показали более высокие уровни эффективно-
сти пропуска экзонов на 24-й неделе лечения по 
сравнению с 12-й. Документированное увеличение 
уровня дистрофина было также показано в конце 
24-й недели исследовательского лечения у всех 
16 участников [57, 67–69].

Участники открытого клинического исследования 
вилтоларсена продемонстрировали стабилизацию 
двигательных функций в течение первых 2 лет лече-
ния и значительное замедление потери двигатель-
ных функций в течение следующих 2 лет, тогда как 
более существенное снижение наблюдалось за весь 
4-летний период наблюдения в группе сравнения из 
регистра CINRG DNHS [68, 69].

Что касается исследовательской группы, то по-
казатели тестов 6-минутной ходьбы (6MWT) и Се-
верной звезды (NSAA) в течение 4 лет исследования 
оставались стабильными [68, 69]. Стабилизация пока-
зателей функциональных тестов на время в течение 
первых 2 лет и дальнейшее значительное замедление 
прогрессирования заболевания в течение последую-
щих 2 лет были продемонстрированы у участников, 
принимавших вилтоларсен, тогда как проспективно 
собранная контрольная группа сравнения в течение 
4 лет наблюдения показала значительное функци-
ональное снижение [67–69]. Сохранность двига-
тельной функции по сравнению с контрольной груп-
пой, а также благоприятный профиль безопасности 
были продемонстрированы в самом длительном на 
сегодняшний день исследовании терапии вилто-
ларсеном, в котором он продемонстрировал выра-
женный функциональный эффект в течение 4 лет 
по сравнению с группой исторического контроля. 

Рис. 3. Возраст потери способности ходить для пациентов 
с терапией аталуреном + ГКС из регистра STRIDE* и пациен-
тов с терапией только ГКС из регистра CINRG DNHS** [65].

* Strategic Targeting of Registries and International Database 
of Excellence — Стратегические мишени реестров и междуна-
родная база данных передового опыта).

** CINRG DNHS (The Cooperative International Neuromuscular 
Research Group Duchenne Natural History Study — Кооператив-
ная международная группа нервно- мышечных исследований. 
Изучение естественной истории пациентов с миодистрофией 
Дюшенна).
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А именно в течение всего периода терапии вилто-
ларсеном ни один пациент не потерял способность 
ходить самостоятельно. Дополнительно показатели 
теста 6-минутной ходьбы (6MWT) и теста Северной 
звезды (NSAA) в течение 4 лет исследования оста-
вались стабильными [67–69].

Сроки достижения заявленного уровня синтеза 
дистрофина для другого препарата этой же груп-
пы— этеплирсена (пропуск экзона 51) дольше, чем 
для вилтоларсена. Через 48 и 188 недель лечения 
этеплирсеном выявлено увеличение уровня синтеза 
дистрофина до 0,4 и 0,9% соответственно в сравне-
нии с пациентами контрольной группы [70]. Количе-
ство дистрофина у пациентов другого клинического 
исследования этеплирсена после 96 недель терапии 
составляло 0,516% [71].

При этом лечение этеплирсеном в течение 3 лет 
заметно сохраняло способность пациентов пере-
двигаться самостоятельно в сравнении с соответ-
ствующим историческим контролем. За 4-летний 
период лечения этеплирсеном 2 из 12 пациентов, 
получавших его, потеряли способность передви-
гаться в первый год исследования, но ни один па-
циент— позднее (16,6%). Напротив, 11 из 13 (85%) 
пациентов исторического контроля потеряли спо-
собность передвигаться за тот же период клини-
ческого исследования [72] (рис. 5).

В 7-летнем наблюдении за пациентами с МДД, 
получавшими этеплирсен, выявили сохранность 
способности ходить в среднем на дополнительные 
2,1 года (p < 0,01) по сравнению с пациентами, по-
лучавшими только стандарты терапии [73].

В клинической практике появился первый 
генозаместительный препарат — деландист-
роджен моксепарвовек-рокл (delandistrogene 
moxeparvovec-rokl, Элевидис®, ДМР). Он одобрен 
в США, Объединенных Арабских Эмиратах и го-
сударстве Катар для лечения амбулаторных паци-
ентов в возрасте от 4 до 5 лет с подтвержденной 
мутацией, вызывающей МДД. Эта терапия разра-
ботана для устранения основной причины МДД 
посредством целевой экспрессии в скелетных, 
дыхательных и сердечных мышцах микродистро-

фина ДМР — искусственно созданного функци-
онального белка дистрофина, доставляемого 
в мышечные клетки посредством AAV вектора 
[74–77]. Это препарат для однократного приме-
нения, без дополнительной нагрузки на семьи 
и систему здравоохранения как еженедельная 
инфузионная терапия для пропуска экзонов.

По результатам клинических исследований че-
тырех пациентов [74–77], ДМР повышал уровень 
микродистрофина в 81,2% мышечных волокон—
в них тестировался терапевтический белок. Уро-
вень КФК, маркера повреждения мышц, снижался 
более чем на 78%. Через 90 дней после лечения все 
мальчики показали лучшие результаты в функцио-
нальных тестах по сравнению с исходным уровнем. 
Через 3 года после терапии показатели теста NSAA 
улучшились на 8,6 балла у пациентов по сравнению 
контролем. Через 4 года средний балл NSAA был 
лучше на 7 баллов. У контрольной группы ухудше-
ние в тесте NSAA за аналогичный период времени 
было более чем на 3 балла.

В апреле 2024 г. экспертный совет фонда «Круг 
добра» одобрил ДМР для включения в перечень для 
закупок. В мае положительное решение было полу-
чено от попечительского совета фонда. Ожидает-
ся, что в 2024 г. однократная генозаместительная 
терапия может быть назначена ориентировочно 
60 мальчикам в возрасте 4–5 лет (не старше 6 лет). 
Этот препарат стал пятым в ряду закупаемых 
фондом лекарств для терапии МДД [https://tass.
ru/obschestvo/20673553]. Снижение возраста диа-
гностики поспособствует тому, что больше детей 
начнут получать стандартную и патогенетическую 
терапию в оптимальные сроки.

Нельзя не упомянуть в контексте будущего но-
вый универсальный таблетированный препарат 
гивиностат, одобренный FDA 21 марта 2024 г. Это 
ингибитор гистондеацетилазы (HDAC), предназна-
ченный для лиц с МДД в возрасте от 6 лет и стар-
ше. Он воздействует на патологические процессы 
в мышцах, уменьшая воспаление и потерю мы-
шечной массы. Вторая фаза клинического иссле-
дования (NCT01761292) у детей с МДД, в возрасте 
от 7 до 11 лет показала, что прием гивиностата 
наряду с постоянным приемом ГКС сопровождался 
увеличением мышечной массы у детей. Также было 
установлено снижение количества разрушенных 
мышц и уменьшение фиброза. Лечение улучшало 
дыхательную функцию и продлевало на годы спо-
собность ходить. После 18 месяцев лечения паци-
енты показали статистически значимо меньшее 
увеличение времени, необходимого для подъема 
на 4 ступени (1,25 с), по сравнению с плацебо (3,03 
с), а также меньшее ухудшение показателей теста 
NSAA [78].

Таким образом клиническая эффективность 
препаратов патогенетической терапии зависит 
от функционального состояния пациента, ста-

Рис. 4. Дозо- и времязависимое увеличение экспрессии дис-
трофина в клинических исследованиях вилтоларсена [66].
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дии прогрессирования заболевания, сохранно-
сти мышц и других органов и систем организма 
и включает стабилизацию и улучшение функци-
онального состояния, замедление прогрессиро-
вания заболевания, продление способности детей 
ходить на несколько лет, улучшение показателей 
тестов на время и моторику, сохранение работы 
рук, стабилизацию состояния и функций сердца 
и дыхательной системы. Для проявления клини-
ческой эффективности требуются месяцы и годы 
приема препаратов.

Заключение
У патогенетической терапии МДД довольно 

узкое возрастное и функциональное терапевти-
ческое окно. Чтобы получить максимальную эф-
фективность и пользу для больного, необходимо 
снижать возраст начала стандартной и патогене-
тической терапии, начиная ее в досимптомную 
стадию заболевания. Мы возвращается к пира-
миде эффективной комплексной терапии, когда 
ранняя диагностика дает возможности и запас 
времени для того, чтобы противостоять разру-
шительному заболеванию, вовремя начать стан-
дартную и патогенетическую терапию. Это базис 
для приходящей в практику лечения МДД новой 
патогенетической терапии. Предложенный ком-
плексный подход усиливает действие патогене-
тической терапии и является основой борьбы 
с тяжелейшим детским генетическим нервно- 
мышечным недугом. Вероятно, что в будущем 
будет использоваться комбинация препаратов 
различного механизма действия для восстановле-

ния дистрофина и поддержания качества мышц, 
а также для максимального замедления прогрес-
сирования заболевания.

Уже сейчас мы наблюдаем изменение течения 
заболевания— ГКС, физическая терапия, профи-
лактика остеопороза у детей с МДД продлевает 
их способность ходить до 12–15 лет. У них нет 
контрактур, реже случаются переломы длинных 
трубчатых костей ног и инвалидизирующий ско-
лиоз, отмечается бóльший объем легких, позднее 
требуется респираторная поддержка, позднее раз-
вивается кардиомиопатия. Это уже другое каче-
ство жизни, возможности социализации, учебы 
и работы. Пациенты, получающие таргетные па-
тогенетические исследовательские препараты, 
демонстрируют стабилизацию и существенное 
улучшение состояния здоровья. В международной 
практике пациенты с МДД ходят до 20 и более лет, 
получают образование, работают, заводят семьи 
и — у них здоровые дети.

Большинство пациентов с МДД интеллектуаль-
но сохранны. Это означает, что заболевание— не 
приговор, есть перспектива социализации, работы 
и полноценной качественной человеческой жизни. 
Детей с МДД в Российской Федерации, получаю-
щих таргетную патогенетическую генотерапию, 
на сегодня более 400. Всплеск возможностей тера-
пии в сложной нозологии всегда сопровождается 
некоторым запаздыванием реагирования систе-
мой оказания медицинской помощи, требуется 
время и организационные меры для того, чтобы 
состыковать изменения в потребностях пациентов 
с новой терапией и имеющимися возможностями 
здравоохранения. Но это то самое будущее, кото-

Рис. 5. Результаты анализа данных по сохранности способности ходить за 4 года у пациентов, получавших этеплирсен 
(N = 12) vs. контроль (N = 13) [72]
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рое приходит сегодня в жизнь ранее обреченных 
детей, оно создает смысл, качество, дает надежду 
семьям. Перестали быть фатальными такие забо-
левания, как гемофилия, муковисцидоз и многие 
ранее неизлечимые заболевания, на наших глазах 
меняется жизнь детей со спинальной мышечной 
атрофией. Надеемся, что в горизонте нескольких 
лет сможем то же самое сказать про МДД.
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Аннотация
В последнее десятилетие значительное внимание уделяется 
разработке и усовершенствованию методов купирования су-
дорожных приступов у детей в домашних условиях. Особенно 
это актуально для детей, тяжесть состояния которых опреде-
лила их нуждаемость в оказании паллиативной медицинской 
помощи. Защечный раствор мидазолама и ректальный раствор 
диазепама, включенные в клинические рекомендации «Эпи-
лепсия и эпилептический статус у взрослых и детей», разме-
щенные на официальном сайте Министерства здравоохране-
ния Российской Федерации, являются одними из ключевых 
препаратов, применяемых в таких ситуациях [1]. Однако поми-
мо их эффективности в прекращении судорог важно оценить 
их безопасность при использовании в домашних условиях. 
Данные о безопасности и эффективности защечного раствора 
мидазолама и ректального раствора диазепама у детей в до-
машних условиях являются предметом настоящей публикации.
Ключевые слова: судороги, ребенок, мидазолам, раствор 
защечный, диазепам, раствор ректальный, трансмукозальные 
формы лекарственных препаратов, бензодиазепины.

Abstract
In the last decade, considerable attention has been paid 
to the development and improvement of methods for 
relieving seizures in children at home. This is especially true 
for children whose severity of condition has determined 
their need for palliative care. Buccal midazolam and rectal 
diazepam, included in the clinical guidelines “Epilepsy and 
status epilepticus in adults and children”, posted on the 
official website of the Ministry of Health of the Russian 
Federation, are among the key drugs used in such situations 
(https://cr.minzdrav.gov.ru/recomend/741_1) [1]. However, 
in addition to their effectiveness in stopping seizures, it is 
important to evaluate their safety when used at home. Data 
on the safety and effectiveness of buccal midazolam and 
rectal diazepam in children at home are the subject of this 
publication.
Key words: seizures, child, buccal midazolam, rectal 
diazepam, transmucosal forms of drugs, benzodiazepines.
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Введение

Около 50 млн человек в мире страдают эпилепси-
ей, что делает ее наиболее часто встречающимся 
неврологическим заболеванием. По оценкам ВОЗ, 
доля общего населения с активной формой эпи-
лепсии (то есть с продолжающимися приступами 
или потребностью в лечении) составляет от 4 до 10 
на 1000 человек. По оценкам, в глобальных масшта-
бах эпилепсия ежегодно диагностируется у 5 млн 
человек. В странах с высоким уровнем дохода еже-
годно регистрируется 49 новых случаев заболевания 
на 100 000 населения. В странах с низким и средним 
уровнем дохода этот показатель может доходить 
до 139 случаев на 100 000 населения [2]. Исследования 
показывают, что судороги у детей являются довольно 
распространенным явлением. Согласно результатам 

ретроспективного исследования, охватившего 4962 
ребенка в возрасте до 14 лет, судороги встречались 
у 3,4% детей [3].

Частота судорожного синдрома у детей, нужда-
ющихся в паллиативной помощи, зависит от мно-
жества факторов, включая основную патологию, 
наличие сопутствующих заболеваний и индиви-
дуальные особенности каждого пациента. Таким 
образом, судорожный синдром достаточно широко 
распространен среди детей, столкнувшихся с не-
обратимыми или тяжелыми заболеваниями.

В исследовании, проведенном в США, было вы-
явлено, что примерно у 24,5% детей с тяжелыми 
хроническими заболеваниями, требующими палли-
ативной помощи, периодически развиваются эпи-
лептические приступы [4]. Однако эта цифра может 
быть недооценена из-за сложности диагностики 



56

судорожного синдрома у данной группы пациентов. 
В других исследованиях частота судорожного син-
дрома среди детей, нуждающихся в паллиативной 
помощи, достигает 52% в зависимости от критериев 
включения и специфики популяции [5].

Согласно данным крупного ретроспективного 
когортного исследования, проведенного в Велико-
британии [6], частота смерти детей с эпилепсией 
составляет 4 на 1000 человек в год, что соответ-
ствует 50-кратному увеличению риска погибнуть 
в результате развития осложнений в сравнении 
с детьми, не страдающими эпилепсией. Это означа-
ет, что каждый год множество детей сталкиваются 
с данной проблемой, что оказывает значительное 
влияние как на их собственное здоровье, так и на 
качество жизни их семей. Эти данные подчерки-
вают значимость диагностики и эффективного 
лечения судорожного синдрома у детей, нуждаю-
щихся в паллиативной помощи. Следует помнить 
и о высокой частоте применения детьми несколь-
ких противосудорожных препаратов.

Нарушения газообмена как причина 
вторичного повреждения головного мозга

Одна из основных причин ухудшения невроло-
гического статуса пациента после перенесенного 
эпилептического статуса—нарушение церебральной 
перфузии, обусловленное критическими изменениями 
газового состава крови: гипоксемией и гиперкапнией. 
Главной причиной гипоксемии является прекращение 
поступления кислорода в системный кровоток. Это 
может произойти в результате обструкции верхних 
дыхательных путей запавшим языком, рвотными 
массами. Наиболее частой причиной рестриктивно-
го характера является вовлечение мышц передней 
брюшной стенки и грудной клетки в судороги тониче-
ского характера, в результате чего пациент не может 
осуществить вдох и выдох. Аспирационный синдром 
реализуется сочетанием рестриктивных и обструктив-
ных нарушений, приводящих к развитию гипоксемии. 
Причиной гиперкапнии является снижение минутного 
объема вентиляции в результате уменьшения частоты 
и глубины (дыхательного объема) дыхания. Апноэ/
брадипноэ также является следствием тонического 
напряжения мышц грудной клетки и брюшной стенки. 
Снижение дыхательного объема происходит в резуль-
тате глубокой аспирации рвотных масс, приводящей 
к обструкции бронхов среднего и мелкого калибра 
и обструкции верхних дыхательных путей.

Гиперкапния и гипоксемия, потенцируя действия 
друг друга, приводят к расширению артериальных 
церебральных сосудов, что сопровождается повыше-
нием внутричерепного давления, риском развития 
отека головного мозга, нарушением церебральной 
перфузии и гипоксическим повреждением головного 
мозга [7, 8].

В данной статье мы проанализируем результаты 
существующих исследований, оценим преимущества 
и ограничения использования трансмукозальных 
форм бензодиазепинов у детей, а также обсудим 
практические аспекты их применения в домашних 
условиях.

Обзор применения трансмукозальных 
форм бензодиазепинов в лечении судорог 
у детей

Одним из ключевых аспектов лечения судорог 
у детей является использование трансмукозальных 
форм мидазолама и диазепама как эффективного 
инструмента клинической практики в купировании 
эпилептического приступа. Протоколы Американ-
ской лиги лечения эпилепсии рекомендуют широ-
кое применение этих препаратов для купирования 
судорожных приступов у детей. Их применение 
в виде трансмукозальных форм обеспечивает бы-
строе и эффективное воздействие при экстренных 
ситуациях [9, 10, 11].

Эти препараты обладают быстрым началом 
действия благодаря всасыванию через слизистую 
оболочку, что делает их особенно ценными в экс-
тренных ситуациях. Мидазолам и диазепам обла-
дают сходным механизмом действия, реализуют 
свои эффекты за счет аллостерической модуляции 
активности ГАМК-А рецептора ионотропной гамма- 
аминомасляной кислоты (ГАМК) в центральной 
нервной системе (ЦНС). Эти препараты повышают 
связь ГАМК с рецептором, что приводит к открытию 
связанного с ним хлоридного канала. Таким образом, 
эти препараты снижают возбуждение нейронов, 
что реализуется противосудорожным, седативным, 
анксиолитическим, релаксирующим и амнестиче-
ским эффектом [12].

Исторически сложилось, что в экстренных си-
туациях внутривенный путь введения является 
наиболее подходящим методом, обеспечивающим 
быстрое достижение пиковой плазменной концен-
трации лекарственного препарата [13]. Однако, когда 
внутривенное введение недоступно, в качестве эф-
фективной альтернативы могут быть использованы 
другие лекарственные формы бензодиазепинов, 
такие как ректальный диазепам или буккальный 
мидазолам [8, 9, 14].

Отсу тствие пресистемного метаболизма 
при использовании трансмукозальных форм бен-
зодиазепинов обусловлено особенностями пути 
их поступления в организм. Имидазольное кольцо 
мидазолама придает ему стабильность в растворе, 
обеспечивает быстрый метаболизм, наибольшую 
липофильность, а также растворимость в воде 
при низком значении pH [12]. Это позволяет мидазо-
ламу быстро всасываться через слизистую оболочку 
полости рта [42]. В дальнейшем лекарственный пре-
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парат, минуя систему портальной вены, попадает 
в системный кровоток, избегая метаболической 
трансформации в печени. В случае диазепама до-
полнительное преимущество заключается в том, 
что венозный отток из прямой кишки осуществля-
ется в систему нижней полой вены. В результате 
непосредственное поступление лекарственного 
препарата в системный кровоток сохраняет его 
структуру и активность, обеспечивает более бы-
строе проникновение через гематоэнцефалический 
барьер и начало действия, а также уменьшает риск 
нежелательных побочных реакций, связанных 
с метаболизмом в печени [13]. Таким образом, 
трансмукозальные формы диазепама и мидазолама 
являются удобными и эффективными препаратами 
для купирования судорог у детей.

 Группа исследователей под руководством Patricia 
D. Maglalang [14] продемонстрировала высокую 
степень перфузии слизистой оболочки носа, щеки 
и прямой кишки в сравнении с перфузией мышц 
и, основываясь на данных фармакодинамики 
и фармакокинетики, утверждает, что введение 
препарата буккально, ректально или назально 
сопровождается большей скоростью всасывания 
в сравнении с внутримышечной инъекцией, в ходе 
которой лекарственный препарат в условиях не-
достаточной перфузии будет длительное время 
оставаться в месте введения. Следует заметить, 
что нарушения перфузии мышечной ткани c раз-
витием метаболического ацидоза и лактат- ацидоза 
всегда сопутствуют затянувшемуся эпилептиче-
скому приступу [15]. Учитывая высокую частоту 
саркопении у детей с тяжелыми множественными 
нарушениями развития, использование альтерна-
тивного пути введения противосудорожного пре-
парата в экстренной ситуации становится весьма 
актуальным.

Многочисленные клинические исследования 
подтверждают эффективность и безопасность 
трансмукозальных форм мидазолама и диазепама 
у детей и взрослых [9, 10]. Например, исследование, 
сравнивающее ректальное введение диазепама 
с буккальным мидазоламом, показало, что мида-
золам обеспечивает аналогичную эффективность, 
но с меньшим числом побочных эффектов, что делает 
его предпочтительным к применению в экстренной 
педиатрической практике [16].

Ректальный диазепам и буккальный мидазолам 
также демонстрируют высокий уровень безопасности 
при применении в домашних условиях. Исследования 
показывают, что эти формы обладают минимальным 
количеством побочных эффектов и хорошо перено-
симы детьми [22, 27].

Исследование, проведенное Smith A. [17], выявило, 
что время начала действия буккального мидазолама 
составило в среднем 3 минуты, в то время как время 
начала действия ректального диазепама было зна-
чительно дольше и составило в среднем 7 минут. 

Это позволяет сделать вывод о том, что буккальный 
мидазолам обеспечивает более быстрое купирование 
судорожных приступов на догоспитальном этапе, 
что является критически важным в экстренных 
ситуациях.

Другое исследование, проведенное R. C. Scott [27], 
сфокусировалось на безопасности буккального мида-
золама и ректального диазепама при домашнем лече-
нии детей с эпилептическим приступом. Результаты 
подтвердили, что оба препарата безопасны и хорошо 
переносимы в домашних условиях, однако буккаль-
ный мидазолам обладал преимуществом ввиду более 
быстрого начала действия и легкости применения. 
Кроме того, введение препарата защечно (буккально) 
является социально более приемлемым и удобным, 
чем ректальное введение, и поэтому может быть 
предпочтительным в лечении эпилептического 
приступа, который происходит вне больницы. Этот 
вывод поддерживают другие авторы исследований, 
посвященных применению трансмукозальных форм 
препаратов у детей [9, 18, 19-28].

Результаты рандомизированного контролируе-
мого исследования под руководством John McIntyre 
[24], охватившего 177 детей с медианным возрастом 
3 года, свидетельствуют о большей эффективности 
буккального мидазолама в купировании судорог 
без возрастания риска угнетения дыхания.

Интересны результаты метаанализа, посвящен-
ного сравнению эффективности и безопасности 
применения неинвазивной формы мидазолама, 
внутривенной и ректальной формы диазепама 
в лечении эпилептического статуса у 1602 паци-
ентов, 1573 из которых были в возрасте до 16 лет 
[22]. В купировании судорог неинвазивный мида-
золам оказался равноценным по эффективности 
внутривенному и ректальному диазепаму. При-
менение неинвазивного мидазолама сопровожда-
лось достоверно более быстрым купированием 
судорог, нежели при применении различных форм 
диазепама. Также авторы обращают внимание, 
что буккальный мидазолам, помимо большей 
эффективности в контроле над судорогами, может 
быть более приемлемым в социальном отношении, 
нежели ректальная форма диазепама. К аналогич-
ным выводам пришли Nakken K. O. и Lossius M. I. 
в своем исследовании у взрослых [29]. Крупный 
обзор, посвященный сравнению эффективности 
и безопасности применения различных форм бен-
зодиазепинов, объединил 18 рандомизированных 
исследований с участием 2199 пациентов. Ввиду 
низкого уровня доказательности обзор не проде-
монстрировал преимуществ буккального мида-
золама над ректальным диазепамом [19]. Другой 
метаанализ применения мидазолама, лоразепама 
и диазепама у детей в лечении эпилептического 
статуса выявил преимущество буккального, ин-
траназального и внутримышечного мидазолама 
над невнутривенным диазепамом [30].
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Результаты фармакоэкономического анализа 
применения буккального мидазолама продемон-
стрировали его преимущество при купировании 
судорог в первые 5 минут оказания помощи на до-
госпитальном этапе [10, 31].

Следует заметить, что при оказании помощи 
в домашних условиях весьма важно раннее начало 
противосудорожной терапии. Несмотря на больший 
противосудорожный потенциал внутривенной инъ-
екции диазепама, исследование под руководством 
Talukdar, Chakrabarty [32] продемонстрировало до-
стоверно более раннюю инициацию (на 1–2-й ми-
нуте) противосудорожной терапии путем введения 
буккального мидазолама, нежели внутривенного 
диазепама. При наличии этой лекарственной формы 
у родителей описанный путь введения существенно 
ускоряет оказание помощи и предупреждает развитие 
осложнений, связанных с судорожным приступом.

Трансмукозальные формы 
бензодиазепинов и угнетение дыхания

Несмотря на высокую эффективность применения 
трансмукозальных форм бензодиазепинов, необхо-
димо помнить о таком серьезном побочном эффекте, 
как угнетение дыхания. Частота и тяжесть этого по-
бочного эффекта может варьировать в зависимости 
от различных факторов, включая возраст пациента, 
дозировку препарата и наличие сопутствующих 
заболеваний [33].

Этот побочный эффект реализуется посредством 
воздействия бензодиазепинов на активность ней-
ронов дыхательного центра, расположенного в про-
долговатом мозге. Это может привести к снижению 
минутного объема вентиляции (за счет развития 
брадипноэ и уменьшения дыхательного объема), 
что особенно опасно в случае передозировки 
или применения в сочетании с другими препара-
тами, угнетающими деятельность ЦНС. Следует 
понимать, что снижение минутного объема вен-
тиляции сопровождается развитием гиперкапнии 
и, порой, гипоксемии, которые являются факторами 
вторичного повреждения головного мозга.

Согласно литературным данным, частота раз-
вития угнетения дыхания при использовании 
ректального диазепама у детей варьирует в очень 
широком диапазоне: 0–18% [19, 21, 24, 34, 35, 36, 37].

Результаты ряда крупных исследований сви-
детельствуют об отсутствии эпизодов угнетения 
дыхания в ходе применения ректального диазепама 
[38, 39, 40].

Ряд авторов демонстрируют, что применение 
буккального мидазолама в сравнении с ректаль-
ным диазепамом обычно ассоциируется с более 
низкой частотой угнетения дыхания из-за его более 
быстрого начала действия и меньшего системного 
воздействия [4, 5, 24, 27, 38, 40, 41].

Другие исследования свидетельствуют об от-
сутствии достоверной разницы в частоте развития 
угнетения дыхания при применении буккального 
мидазолама и ректального диазепама [24, 42].

Несмотря на довольно разноречивые данные 
о частоте развития угнетения дыхания при приме-
нении трансмукозальных форм бензодиазепинов, 
необходимо помнить, что у некоторых детей все же 
могут возникнуть нарушения дыхания, особенно 
при неправильной дозировке или наличии допол-
нительных факторов риска.

Оценка тяжести дыхательной депрессии также 
важна для обеспечения безопасности пациентов. 
Чаще всего угнетение дыхания, возникающее 
в результате применения ректального диазепама 
или буккального мидазолама, поддается коррекции 
с помощью проведения кратковременной искус-
ственной вентиляции легких.

Использование флумазенила (лекарственного 
препарата, являющегося антагонистом бензодиа-
зепиновых рецепторов) не рекомендуется у детей, 
получивших производные бензодиазепина в любой 
лекарственной форме для купирования эпилепти-
ческого приступа [43].

Необходимо индивидуально оценивать риск раз-
вития угнетения дыхания при назначении ректаль-
ного диазепама и буккального мидазолама у детей 
с судорожными состояниями и принимать меры 
предосторожности для своевременного выявления 
и лечения этого осложнения. Одной из эффективных 
мер по предупреждению вторичного повреждения 
головного мозга, обусловленного угнетением ды-
хания, является обеспечение и обучение родителей 
работе с мешком Амбу.

Дозировка и режим применения препаратов 
должны строго соответствовать инструкции произ-
водителя и рекомендациям специалиста.

В целом трансмукозальные формы мидазолама 
и диазепама представляют собой эффективные 
средства для устранения судорожных приступов 
в экстренных ситуациях. Их применение обеспе-
чивает быстрое и надежное купирование судорог 
и предотвращение осложнений, связанных с су-
дорогами.

Одним из направлений работы с семьями, вос-
питывающими детей, нуждающихся в паллиа-
тивной помощи и страдающих симптоматической 
эпилепсией, является обучение технологии вве-
дения неинвазивных форм противосудорожных 
лекарственных препаратов. Это повышает качество 
оказания помощи и уверенность родителей в спо-
собности помочь своему ребенку без привлечения 
медицинских работников. Это подтверждается 
результатами исследования, охватившего 206 лиц, 
ухаживающих за детьми с эпилепсией, которое 
показало достоверное повышение уровня знаний 
и умений по оказанию помощи своему ребенку 
на дому [44].
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Результаты ретроспективного анализа 
применения защечного раствора 
мидазолама и ректального раствора 
диазепама у детей, находящихся 
на курации отделением выездной 
паллиативной помощи детям филиала 
«Первый московский детский хоспис» 
ГБУЗ «Центр паллиативной помощи ДЗМ»

С 2021 года пациенты, страдающие симптомати-
ческой эпилепсией на фоне церебрального паралича 
различного генеза и находящиеся на учете отделе-
ния выездной паллиативной помощи детям ГБУЗ 
«Центр паллиативной помощи ДЗМ», обеспечиваются 
трансмукозальными формами бензодиазепинов 
за счет бюджета города Москвы. В зависимости 
от наличия у ребенка сопутствующего патологи-
ческого состояния, ограничивающего применение 
того или иного лекарственного препарата, детям 
назначается «Сибазон» (МНН Диазепам), раствор 
ректальный в микроклизмах в дозах 2 мг/мл—
2,5 мл или 4 мг/мл—2,5 мл, либо «Мидазолам» (МНН 
Мидазолам), раствор защечный в тюбиках, в дозах 
5 мг/мл— 1 мл, 5 мг/мл— 1,5 мл, 5 мг/мл— 2 мл. Оба 
препарата производятся ФГУП «Московский эндо-
кринный завод».

В период с 2022 по 2024 год для контроля качества 
оказания медицинской помощи детям, находящимся 
на курации отделением выездной паллиативной 
помощи, дважды проводился внутренний аудит 
качества медицинской помощи семьям с детьми, 
которые были обеспечены трансмукозальными 
формами бензодиазепинов: ректальным раствором 
диазепама и защечным раствором мидазолама. 
Целью аудита была оценка эффективности и безо-
пасности применения трансмукозальных форм 
бензодиазепинов в домашних условиях. Аудит 
проводился посредством добровольного заполнения 
google- формы, содержащей 11 вопросов. Родители 
заполняли предложенные формы без указания пер-
сональных данных.

Обработка данных проводилась с применением 
простых методов описательной статистики.

Проведен ретроспективный анализ эффективно-
сти применения трансмукозальных форм бензоди-
азепинов в домашних условиях. В 2022 году в опросе 
приняли участие 59 законных представителей детей, 
в 2024 году— 48.

За период 2022–2024 годов количество пациен-
тов, получающих защечный раствор мидазолама, 
увеличилось с 11,1 до 38,0% (диаграмма 1). 

При анализе частоты необходимости использо-
вания препарата (Мидазолам, раствор защечный 
или Сибазон (диазепам), раствор ректальный) 
в 2022 году мы не предлагали родителям варианты 
ответов, ввиду чего выявлено достаточно большое 
распределение, которое варьировало от ежеднев-

ного использования до эпизодической потребности 
1 раз в год. При этом потребность в применении 
трансмукозальных форм бензодиазепинов с часто-
той 1–2 раза в неделю, 1 раз в месяц составила 22% 
и 18,6% соответственно. Потребность в применении 
препаратов 1 раз в 3 месяца, в 6 месяцев и 1 раз 
в год составила 13,6, 11,8 и 5,1% соответственно 
(диаграмма 2).

При аудите применения трансмукозальных 
форм бензодиазепинов в 2024 году респондентам 
были предложены варианты ответов. Тенденция 
частоты использования трансмукозальных форм 
бензодиазепинов в 2024 году (I квартал) была ана-
логична 2022 году. Наибольшая часть респондентов 
прибегала к применению препарата 1 раз в месяц, 
что составило 33,3%. Чуть меньшее количество ро-
дителей использовало трансмукозальные формы 
1–2 раза в неделю и 1 раз в 3 месяца, что составило 
27,1 и 29,1% соответственно (диаграмма 3).

Диаграмма 1. Соотношение назначаемых 
трансмукозальных форм бензодиазепинов для 
купирования судорог в амбулаторных условиях

Диаграмма 2. Частота применения трансмукозаль-
ных форм бензодиазепинов для купирования судорог 
в амбулаторных условиях в 2022 году
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Следует заметить, что анализ потребности 
в применении препаратов экстренной помощи 
для купирования судорог может быть полезен 
в принятии решения о необходимости пересмотра 
базовой противосудорожной терапии. 

В ходе анализа сроков купирования судорог 
после введения лекарственных препаратов получе-
ны данные, которые соответствуют информации, 
представленной в инструкциях по медицинскому 
применению лекарственных препаратов Мида-
золам, раствор защечный и Сибазон (диазепам), 
раствор ректальный. После введения препаратов 
у 27,5% судороги были купированы в течение пер-
вых 5 минут. Порядка 5–10 минут потребовалось 
36,5% пациентов для полного купирования судорог. 
У 24% судороги были купированы в течение 10–15 
минут (диаграмма 4).

Следует обратить внимание, что судороги в боль-
шинстве случаев купировались в течение 5–15 

минут как при применении Мидазолама, раствора 
защечного, так и Сибазона (диазепама), раствора 
ректального, что соответствует данным инструкции 
к применению лекарственных препаратов.

На вопрос о количестве теряемого в ходе вве-
дения препарата 83,3% респондентов ответили, 
что потери нет. Остальные родители сообщили 
о потере небольшого количества, а 1,9% сообщили, 
что не обращали на это внимания.

Одним из интересовавших нас вопросов было 
возникновение побочных эффектов после введения 
каждого из двух препаратов. Мы намеренно не пред-
лагали родителям стандартные варианты ответов.

В 2022 году не зарегистрировали побочных эф-
фектов 67,7% респондентов, при этом 9,3% респон-
дентов сообщили о развитии у ребенка сонливости.

Оставшиеся 23% сообщили о появлении рвоты, 
слюнотечения, слабости и заторможенности, посчи-
тав, что эти симптомы связаны с введением транс-
мукозальных форм бензодиазепинов. Ни одного 
упоминания об угнетении дыхания зарегистриро-
вано не было. Описанное соотношение указанных 
побочных эффектов было выявлено по данным 
на I квартал 2024 года.

На вопрос об отказе от трансмукозальных форм 
в пользу применения инъекционных препаратов бен-
зодиазепинов в 2022 и 2024 году положительно ответил 
только 1 человек в каждом из опросов, что составило 
1,7 и 2% респондентов соответственно.

Благоприятная динамика применения родите-
лями неинвазивных форм бензодиазепинов вне 
дома прослеживается на протяжении 2 лет. Если 
в 2022 году только 38% родителей сообщили об их 
опыте самостоятельного применения Мидазолама, 
раствора защечного и Сибазона (диазепам), раствора 
ректального, вне дома, то в 2024 году (I квартал) ча-
стота применения этих препаратов вне дома возросла 
до 44% (диаграмма 5).

Диаграмма 3. Частота применения трансмукозаль-
ных форм бензодиазепинов для купирования судорог 
в амбулаторных условиях в 2024 году

Диаграмма 4. Время прекращения судорог после 
введения трансмукозальных форм бензодиазепинов, 
данные 2022 года

Диаграмма 5. Динамика применения трансму-
козальных форм бензодиазепинов вне дома за период 
2022–2024 годов
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Очень важным результатом внедрения в клини-
ческую амбулаторную практику трансмукозальных 
форм бензодиазепинов в 2022 году явилось сни-
жение частоты госпитализации детей по поводу 
эпилептического приступа, о чем сообщили 69,2% 
родителей. Аналогичное количество ответов мы по-
лучили, задав этот вопрос родителям в 2024 году 
(диаграмма 6).

Для понимания правильности нашего устремле-
ния по обеспечению трансмукозальными формами 
бензодиазепинов семей, воспитывающих детей, 
нуждающихся в паллиативной помощи и страдаю-
щих тяжелыми формами симптоматической эпи-
лепсии, мы задали родителям вопрос о возрастании 
в них чувства уверенности в способности помочь 
своему ребенку, не дожидаясь приезда бригады 
скорой медицинской помощи. Около 92% респон-
дентов в 2022 и 2024 году ответили положительно 
(диаграмма 7).

Выводы

1. Трансмукозальные формы бензодиазепинов (рек-
тальный раствор диазепама и защечный раствор 
мидазолама) являются эффективными и безопас-
ными лекарственными препаратами неотложной 
помощи в лечении судорог у детей с симптомати-
ческой эпилепсией.
2. Своевременное купирование судорог позволяет 
отказаться от госпитализации ребенка и избежать 
возможной разлуки ребенка с родителями, из-
лишней медикаментозной агрессии, риска инфи-
цирования госпитальной флорой, что в конечном 
итоге сокращает финансовую нагрузку на систему 
здравоохранения.
3. Владение родителями техникой введения транс-
мукозальных форм бензодиазепинов повышает 
качество оказания помощи ребенку и повышает 
уровень социализации семьи.
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Аннотация
В нозологической структуре контингента детей, получаю-
щих паллиативную медицинскую помощь в Воронежской 
области, преобладают неонкологические заболевания. 
В основе оказания паллиативной   медицинской помощи 
детям лежит мультидисциплинарный подход, направ-
ленный на коррекцию физических симптомов, наруша-
ющих качество жизни ребенка, а также профилактику 
осложнений неизлечимой болезни. Коррекция белково- 
энергетической недостаточности (БЭН) является важным 
компонентом комплекса паллиативной медицинской 
помощи этой группе пациентов. Целью исследования яв-
лялась оценка эффективности длительной нутритивной 
поддержки у детей, получающих паллиативную медицин-
скую помощь. Госпитализированным пациентам прово-
дились скрининговая оценка недостаточности питания 
с помощью опросника STRONGkids, оценка физического 
развития, расчет калорийности рациона методом Крика. 
По результатам обследования назначалась дополнитель-
ная нутритивная поддержка. Длительность нутритивной 
поддержки должна продолжаться до нормализации ан-
тропометрических показателей (не менее 1 года).
Ключевые слова: паллиативная медицинская помощь, 
дети, нутритивный статус, нутритивная поддержка, 
белково- энергетическая недостаточность, питание.

Abstract
The nosological structure of the contingent of children receiving 
palliative care in the Voronezh region is dominated by non-
oncological diseases. Palliative care for children is based on a 
multidisciplinary approach aimed at correcting physical symptoms 
that violate the quality of life of a child, as well as preventing 
complications of an incurable disease. Correction of protein- 
energy malnutrition is an important component of the complex 
of palliative care for this group of patients. The aim of the study 
was to evaluate the effectiveness of long-term nutritional support 
in children receiving palliative care. The hospitalized patients 
underwent screening assessment of malnutrition using the 
STRONGkids questionnaire, assessment of physical development, 
calculation of caloric intake by the Kriсk’s method. According to 
the results of the examination, additional nutritional support was 
prescribed. The duration of nutritional support should continue 
until the normalization of anthropometric indicators (at least 1 
year).
Key words: palliative care, children, nutritional status, 
nutritional support, protein–energy malnutrition, nutrition.
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Введение 

В 1996 г. Всемирная организация здравоохране-
ния определила паллиативную помощь детям как 
важное направление медико- социальной помощи 
населению и рекомендовала всем странам развивать 
этот вид помощи. Количество детей, нуждающихся 
в паллиативной помощи, увеличилось в основном 
за счет большей продолжительности их жизни и бо-
лее широких критериев отбора, применяемых к па-
циентам в настоящее время [1, 2]. Международная 
сеть паллиативной помощи детям (ICPCN) ежегодно 
регистрирует более 8 млн новорожденных детей, 
которые в перспективе будут нуждаться в оказании 
паллиативной помощи [3]. В Воронежской области 
в 2021 году в структуре заболеваний, требующих 
оказания ПМП, у детей преобладали неонкологи-
ческие заболевания, доля которых составила 96,1%, 
что сопоставляется со статистическими данными 
по России. В числе неонкологических заболеваний 
детей, получавших паллиативную медицинскую 
помощь в Воронежской области в 2021 году, наиболее 
часто встречались неврологические заболевания –
детский церебральный паралич и врожденные ано-
малии развития, в частности аномалии развития 
головного мозга (микроцефалия, гидроцефалия) [4]. 
Онкологические заболевания в структуре паллиа-
тивной медицинской помощи у детей Воронежской 
области занимают малую часть (3,9%). Распоряже-
нием правительства Воронежской области № 343-р 
от 05.06.2023 утверждена региональная программа 
Воронежской области «Развитие системы оказания 
паллиативной медицинской помощи». В Воронеже 
функционируют 11 детских паллиативных коек от-
деления паллиативной помощи в БУЗ Воронежской 
области «Областная детская клиническая больница 
№ 2» (главный врач Авдеев С. А.). В этой же медицин-
ской организации активно работают  специалисты 
2 бригад отделения выездной патронажной паллиа-
тивной медицинской помощи детям для улучшения 
качества жизни пациентов, нуждающихся в помощи 
на дому. В Воронежской области планируется увели-
чение охвата паллиативной медицинской помощью 
детского населения на базе развернутых структур-
ных подразделений.

В основе оказания паллиативной помощи детям 
лежит мультидисциплинарный подход, направлен-
ный на коррекцию физических симптомов, нару-
шающих качество жизни ребенка, а также на про-
филактику осложнений неизлечимой болезни. 
Основные медицинские проблемы у паллиативных 
пациентов в педиатрической практике: неправильное 
положение тела, снижение двигательной активно-
сти, образование контрактур, деформаций, нару-
шение функции пищеварительной, дыхательной, 
сердечно- сосудистой, мочевыделительной и опорно- 
двигательной систем. Линии терапии должны быть 
направлены на профилактику остеопорозов, кор-

рекцию дисфагий, лечение гастроэзофагеальной 
рефлюксной болезни, запоров, купирование боле-
вого синдрома, коррекцию белково- энергетической 
недостаточности [5, 6]. Примерно 31,8 млн детей (4,5% 
всех детей в возрасте до 5 лет во всем мире) страдают 
среднетяжелой белково- энергетической недостаточ-
ностью (БЭН) [7]. Еще 13,6 млн детей в этой возраст-
ной группе имеют тяжелую белково- энергетическую 
недостаточность [8]. У гораздо большего числа детей 
(149,2 млн) наблюдается задержка роста, что отражает 
хроническую белково- энергетическую недостаточ-
ность [9]. БЭН является проблемой в первую очередь 
в регионах с ограниченными ресурсами, и особен-
но в Южной Азии (включая Афганистан, Индию, 
Пакистан, Бангладеш и Непал) и странах Африки 
к югу от Сахары. Но, к сожалению, данная патология 
встречается и в развитых странах, особенно у палли-
ативных больных [10]. БЭН и нарушение линейного 
роста обычно возникают как следствие неправиль-
ного питания, повышенной потери питательных ве-
ществ или повышенной потребности в питательных 
веществах у детей с сопутствующими заболеваниями 
[11]. На данный момент в качестве скринингового 
метода оценки риска белково- энергетической недо-
статочности в мировой педиатрической практике 
широко используется  скрининговая шкала оценки 
риска недостаточности питания (STRONGkids) [12]. 
Cкрининговый опросник STRONGkids показал наи-
большую среди названных шкал чувствительность 
в отношении выявления нутритивного риска у го-
спитализированных детей [12, 13, 14].

Современные подходы к терапии существенно 
улучшили качество жизни детей с заболеваниями, 
требующими оказания ПМП, при этом важная роль 
отводится нутритивной поддержке [6]. Нутритивная 
поддержка– это лечебное питание с использованием 
энтерального и парентерального питания, задачами 
которого является обеспечение организма всеми 
необходимыми питательными веществами (макро- 
и микронутриентами). Цель нутритивной поддерж-
ки: снижение риска развития пищевых нарушений 
и своевременная коррекция выявленных нарушений 
питания. В последние годы технологии лечебно-
го питания значительно усовершенствовались: это 
касается методов оценки нутритивного статуса, 
ассортимента медицинских изделий для энтераль-
ного и парентерального питания, а также спектра 
применяемых питательных смесей. Врачебное реше-
ние о том, когда начинать нутритивную поддержку, 
как долго ее проводить и с какими целями, теперь 
приходится принимать гораздо чаще, чем раньше 
[15]. После выделения категорий паллиативных па-
циентов, нуждающихся в нутритивной поддержке, 
следует определить, каким способом введения она 
будет осуществлена. Решение о способе введения за-
висит от основного заболевания, его тяжести и пред-
полагаемого течения, а также от индивидуальных 
особенностей конкретного пациента. Энтеральное 
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питание–поступление питательных веществ через 
желудочно- кишечный тракт. Технически термин 
относится к питанию, получаемому либо через рот, 
либо через зонд. Сипинговое питание (sip feeding)–
потребление современных питательных смесей 
в жидком виде через рот глотками из чашки, по-
ильника, через трубочку или соску, проведение 
сипинга возможно при сохранении глотательной 
функции и желании пациентов принимать смесь. 
Зондовое питание (tube feeding) осуществляется 
через назогастральный, назоеюнальный зонды, 
а также через гастро- и еюностомы [16].  Выбор 
смеси для паллиативных пациентов для энтераль-
ного питания зависит от возраста пациента, веса, 
способности переносить интактный белок, от тя-
жести и типа основного заболевания, сопутствую-
щей патологии, состояния желудочно- кишечного 
тракта [17]. 

Для расчета калорийности рациона питания 
пациентам со значительно ограниченными двига-
тельными возможностями разработаны специаль-
ные рекомендации: метод Крика, ростовой метод 
[18, 19]. Наиболее практикоориентированным ме-
тодом расчета суточной калорийности для палли-
ативных пациентов является ростовой метод, так 
как он учитывает моторную дисфункцию, а так-
же подходит для расчета калорийности рациона 
не только в стационаре, а также в амбулаторных 
условиях:

14,7 кал/см – у ребенка без моторной дисфункции;
13,9 кал/см – у амбулаторных больных с моторной 

дисфункцией;
11,1 кал/см – у стационарных больных.
Для паллиативных пациентов со значительно 

ограниченными двигательными возможностями 
можно использовать метод Крика для оценки су-
точной калорийности рациона [19]:

Ккал/сут = (БЭП × ФМТ × ФА) + ФР, где
БЭП – базовая энергетическая потребность (рас-

считывается по формулам ВОЗ, Schofi eld, Харриса –
Бенедикта)

ФМТ (фактор мышечного тонуса): 0,9 – снижен; 1 –
норма; 1,1 – повышен

ФА (фактор активности): 1,15 – лежачий больной; 
1,2 – инвалидное кресло; 1,25 – ползающий; 1,3 – амбу-
латорный больной

ФР (фактор роста): 5 ккал/г желаемой прибавки веса
Дополнительный объем энтеральной поддержки 

для детей, нуждающихся в оказании ПМП, рассчи-
тывается как разница между определенной мето-
дом Крика или ростовым методом калорийностью 
рациона и фактическим потреблением калорий 
из дневника питания. Дневник питания– это трех-
дневный письменный отчет о питании, в котором 
перечислены все продукты, потребленные в те-
чение 2 будних дней и 1 выходного дня. На дан-
ный момент дневник питания является наиболее 
надежным инструментом для количественной 

оценки фактического потребления пищи. Родитель 
или опекун записывает виды продуктов, которые 
были даны ребенку, а также способ приготовления 
пищи и использование дополнительных приправ. 
Количество потребляемой пищи в идеале должно 
определяться путем измерения веса каждого блюда 
с помощью весов с цифровой индикацией. Все чаще 
лица, осуществляющие уход, используют специ-
альные приложения для смартфонов для записи 
рациона питания [18].  Продукты промышленного 
выпуска или приготовленные самостоятельно (из-
мельченные при помощи блендера каши, овощи, 
мясные пюре, творог), а также кисломолочные на-
питки нередко используются родителями детей 
с зондом/гастростомой.   Однако блендеризованное 
питание имеет ряд рисков и недостатков, о которых 
медицинские работники должны информировать 
законных представителей (нарушение проходи-
мости гастростомической трубки/зонда, пищевые 
отравления, инфекции, неточное и неполное знание 
состава питательных веществ в рационе ребенка 
с последующим развитием у него нутритивной 
недостаточности, значительный объем времени 
родителей, затраченного на покупку продуктов, 
планирование рациона ребенка, приготовление 
пищи в полном соответствии с гигиеническими 
требованиями, а также на организацию безопасного 
хранения блендеризованной пищи) [15].

Длительность нутритивной поддержки у пал-
лиативных пациентов определяется терапевти-
ческой эффективностью – до купирования БЭН.  
Для купирования БЭН 2-й и 3-й степени целесо-
образно использовать смеси на основе гидроли-
зата молочного белка,  которые легко переварива-
ются и усваиваются организмом ребенка [20, 21]. 
Полуэлементные смеси легче всасываются, что 
позволяет эффективнее добиваться коррекции 
белково- энергетической недостаточности [22]. 
Применение энтеральной формулы на основе сы-
вороточного белка значительно уменьшает число 
эпизодов кислого гастроэзофагеального рефлюкса 
у детей (но не младенцев) с тяжелой формой ДЦП, 
а смесь с гидролизованным белком молочной сы-
воротки значительно снижает частоту тошноты 
и рвоты у детей с тяжелой формой ДЦП. Высокая 
эффективность нутритивной поддержки полуэле-
ментной смесью у детей с ДЦП, имеющих дефицит 
массы тела и гастроинтестинальные симптомы, 
подтверждается положительной динамикой ан-
тропометрических показателей и снижением ча-
стоты гастроинтестинальных проявлений. У де-
тей с неврологическими заболеваниями возможно 
длительное применение смесей на основе гидро-
лизованного белка молочной сыворотки [23].

Цель исследования: оценить эффективность 
нутритивной поддержки у детей Воронежской об-
ласти с паллиативным статусом. В задачи нашего 
исследования входила оценка распространенности 
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БЭН среди детей, нуждающихся в оказании ПМП, 
определение эффективности и длительности на-
значения лечебных энтеральных смесей для кор-
рекции белково- энергетической недостаточности.

Материалы и методы

Нами было проведено моноцентровое контро-
лируемое нерандомизированное лонгитудиналь-
ное исследование «случай – контроль». В период 
с 2021 по 2022 год в отделение паллиативной по-
мощи г. Воронежа было госпитализировано 104 ре-
бенка. Всем детям при поступлении в стационар 
проводилась скрининговая оценка риска недоста-
точности питания с помощью шкалы STRONGkids 
[10]. В исследование вошли дети с заболеваниями, 
требующими оказания паллиативной медицин-
ской помощи, в возрасте до 18 лет, находящиеся 
на стационарном лечении в отделении паллиа-
тивной помощи БУЗ ВО «ОДКБ № 2», имеющие 
4 или 5 баллов по шкале STRONGkids, чьи закон-
ные представители дали информированное до-
бровольное согласие на участие в исследовании. 
Таким образом, в исследование вошло 56 детей, им 
была проведена оценка дневника питания за 3 дня, 
произведен расчет калорийности рациона методом 
Крика, проведены антропометрия и оценка физи-
ческого развития по стандартам ВОЗ, а также была 
назначена дополнительная энтеральная поддержка 
полуэлементной смесью к исходному рациону пи-
тания. Антропометрические показатели оценивали 
в соответствии со стандартами и справочными 
диаграммами роста детей (ВОЗ) и рассчитывали 
Z-score масса тела / возраст, рост / возраст и индекс 
массы тела (ИМТ) / возраст с помощью компьютер-
ных программ WHO Anthro (у детей до 5 лет) и WHO 
AnthroPlus (у детей с 5 до 19 лет) и приложения для 
смартфона AnthroCalc. Возрастная норма принима-
лась при значении от –1 до +1 Z-score ИМТ / возраст. 
Легкую белково- энергетическую недостаточность 
определяли при нахождении Z-score ИМТ / воз-
раст в промежутке от –1 до –2 Standard Deviation 
Score (SDS), от –3 до –2 SDS –  определяли средне-

тяжелую БЭН, а при отрицательных значениях ме-
нее –3 SDS – тяжелую БЭН [24]. В последующем при 
динамическом наблюдении пациентов выявлено, 
что законные представители не придерживались 
данных рекомендаций по коррекции питания в 21 
случае. Из них у 1 пациента была установлена га-
стростома, но объем полуэлементной питательной 
смеси в суточном рационе этого ребенка составлял 
не более 10%. При организации питания через га-
стростому родителями, несмотря на полученные 
врачебные рекомендации, использовались блен-
деризованные продукты промышленного выпуска 
или приготовленные самостоятельно (измельчен-
ные, протертые каши, овощи, мясные пюре, тво-
рог), а также кисломолочные напитки. В настоя-
щее время в клинической медицине практически 
отсутствует доказательная база научных данных, 
свидетельствующих о преимуществах использова-
ния в зондовом или гастростомическом питании 
блендеризованной пищи домашнего приготовле-
ния перед смесями для энтерального питания [15]. 
Вышеуказанные пациенты (21 ребенок) составили 
контрольную группу исследования с целью оценки 
эффективности адекватной нутритивной поддерж-
ки. Группы были сопоставимы по полу, возрасту 
и данным физического развития (табл. 1).

Для детей, у которых возможен безопасный 
прием пищи, в качестве нутритивной поддержки 
используют дополнительное пероральное питание 
методом сипинга. Пациенты основной группы, 
исходя из проведенных расчетов необходимой 
калорийности рациона, получали  дополнитель-
но к используемым пищевым продуктам пита-
ния ежедневно полуэлементную смесь (белок 
2,9 г/100 мл, энергетическая ценность 100 ккал 
в 100 мл).

Мониторинг антропометрических параметров, 
оценка физического развития осуществлялись в со-
ответствии с индивидуальными протоколами на-
блюдения (через 1, 3, 6, 9, 12 месяцев от исходной 
диагностики БЭН). Также в эти сроки проводились 
анализ дневника питания и коррекция рациона в со-
ответствии с изменением антропометрических пара-
метров и фактического потребления калорий (табл. 2).

Таблица 1
Характеристика пациентов из основной и контрольной групп

Критерий Основная группа
n = 35

Группа контроля
n = 21 p

Пол
Девочки, кол-во (%) 19 (54,3) 9 (42,9)

0,582
Мальчики, кол-во (%) 16 (45,7) 12 (57,1)

Возраст (лет) 6 [3; 11] 6 [3; 11] 0,986

Z-score ИМТ / возраст –2,17 [–4,06; –1,94] –1,93 [–2,26; –1,61] 0,076

Примечание. Данные показателей возраста и Z-score ИМТ / возраст представлены в виде медианы и интерквартильных 
интервалов Р50 [Р25; Р75].



68

Статистический анализ полученных данных 
проводился с помощью методов непараметриче-
ской статистики, так как распределение в группах 
являлось нормальным. Использовался U-критерий 
Манна–Уитни для независимых выборок, уровень 
значимости– 0,05. Данные представлены медианой 
и интерквартильным интервалом Р50 [Р25; Р75].

Результаты исследования. Несмотря на явные 
клинические признаки наличия БЭН у большин-
ства пациентов, с целью объективной оценки ну-
тритивного риска был выбран скрининговый опрос-

ник STRONGkids. Оценка нутритивного риска была 
проведена всем 104 пациентам в первый день го-
спитализации. Скрининговый опросник состоит 
из 4 пунктов: 1) субъективная клиническая оценка; 
2) наличие заболевания высокого риска недостаточ-
ности питания; 3) недостаточное поступление и по-
теря питательных веществ; 4) потеря массы тела или 
недостаточная ее прибавка. Каждый пункт содержит 
вопросы, положительный ответ на которые оценива-
ется в 1 или 2 балла (максимальная сумма баллов 5), 
отрицательный ответ–0 баллов. При сомнении ответ 
считался отрицательным (0 баллов). В зависимости 
от суммы полученных по опроснику баллов детей 
классифицировали на группы нутритивного риска: 
0 баллов–низкий риск, 1-3 балла– умеренный риск, 
4-5 баллов – высокий риск. Оценка нутритивного 
риска развития служила основанием для разработки 
протокола дальнейшего ведения пациента: выбор 
смеси, расчет питания, способ введения. Согласно 
опроснику нутритивного риска, 1-3 балла набрали 
46,2% детей, а 4-5 баллов– 53,8% (рис. 1).

В дальнейшем в ходе динамического наблюдения 
пациенты (n = 56), набравшие согласно опроснику 
STRONGkids 4 и 5 баллов (высокий риск недостаточ-
ности питания) были разделены на основную и кон-
трольную группы в зависимости от приверженности 
законных представителей к назначению лечебного 
питания.  Родители пациентов основной группы 
(n = 35) выполняли врачебные рекомендации и ис-
пользовали назначенную полуэлементную питатель-
ную смесь для энтерального питания в дополнение 
к исходному суточному рациону ребенка. Родители 
детей контрольной группы (n = 21) использовали для 

Таблица 2
Динамика изменений долженствующего и фактического суточного потребления калорий у детей 
основной и контрольной групп

Контроль-
ные точки 
наблюде-
ния

Основная группа (n = 35) Контрольная группа (n = 21)

Фактическое
потребле-
ние ккал/сут 
(медиана)

Долженствую-
щее потребление 
ккал/сут 
(медиана)

Недостаток 
потребления 
ккал/сут в % 
от долженствую-
щих значений

Фактическое 
потребле-
ние ккал/сут 
(медиана)

Долженствую-
щее потребление 
ккал/сут 
(медиана)

Недостаток 
потребления 
ккал/сут в % 
от долженствую-
щих значений

Исходный 934 [830; 
1034] 1130 [1037; 1465] 17,7 [14,6; 24,5] 954 [799; 

1178] 1288 [1064; 1529] 21,8 [17; 27]

1-й месяц 1005 [948; 
1267] 1150 [1029; 1470] 8,2 [4,5; 14,3] 1002 [867; 

1270] 1288 [1074; 1530] 16,8 [13; 21,9]

3-й месяц 1099 [970; 
1290] 1124 [1038; 1488] 7 [3,8; 11,5] 1002 [890; 

1265] 1295 [1069; 1533] 15,5 [12,9; 18,6]

6-й месяц 1160 [987; 
1396] 1116 [1032; 1494] 3,9 [1,7; 6,1] 990 [926; 

1330] 1304 [1048; 1539] 9 [8,5; 16,6]

9-й месяц 1150 [987; 
1563] 1150 [980; 1435] 1,7 [0,9; 5] 1120 [970; 

1390] 1319 [1052; 1550] 8,7 [6,8; 11,5]

12-й месяц 1155 [990; 
1499] 1167 [1001; 1500] 1,3 [0,9; 2,4] 1190 [975; 

1385] 1330 [1034; 1541] 5,5 [3,1; 10,6]

Примечание. Данные представлены в виде медианы и интерквартильных интервалов Р50 [Р25; Р75].

Оценка нутритивного риска у паллиативных пациентов 
Воронежской области по опроснику STRONGkids

46,2% 53,8%

4-5 балла 1-3 балла

Рис. 1. Оценка нутритивного риска у паллиативных пациен-
тов Воронежской области по опроснику STRONGkids (n = 104)
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питания детей только блендеризованные продукты, 
несмотря на врачебные рекомендации применять 
полуэлементную питательную смесь. Основную 
группу составили 45,7% мальчиков и 54,3% дево-
чек. В основную группу вошли дети с врожденной 
патологией центральной нервной системы  (34,3%): 
аномалии развития головного мозга (гидроцефалия, 
микроцефалия), врожденные нейродегенеративные 
заболевания, синдром Дауна, а также дети с детским 
церебральным параличом, соответствующие V уров-
ню по шкале оценки больших моторных функций  
GMFCS (Gross Motor Function Classifi cation System) 
(65,7%). Из сопутствующей патологии у 2/3 больных 
(68,6%) встречалась эпилепсия с равной частотой 
как у мальчиков, так и у девочек. Исходя из данных 
фактического рациона питания, дети основной 
группы получали натуральные продукты питания 
(блендеризованные каши, овощные пюре, мясо, 
творог). Им дополнительно было рекомендовано 
добавить в рацион полуэлементную смесь, исходя 
из рассчитанного недостатка калорий. Большинство 
детей основной группы получали питание методом 
сипинга (74,3%), на зондовом питании находилось 
20% пациентов. Детям с установленной гастросто-
мой (5,7%) было рекомендовано перейти на полное 
питание с помощью лечебной смеси.

В контрольную группу были включены 57,1% 
мальчиков и 42,9% девочек. Большинство детей 

в контрольной группе имели детский церебральный 
паралич (по системе классификации больших мотор-
ных функций GMFCS–V уровень) (57,2%). Врожден-
ная патология центральной нервной системы– ано-
малии развития головного мозга (гидроцефалия, 
микроцефалия, мальформации), а также врожден-
ные нейродегенеративные заболевания отмечены 
у 42,9% пациентов контрольной группы. Эпилепсия 
как сопутствующее заболевание встречалась у 52,4% 
больных (табл. 3).

Большинство детей (80,6%) контрольной группы 
получали питание методом сипинга,  назогастраль-
ный зонд был установлен у 14,3% пациентов, гастро-
стома– у 4,8% пациентов.

Оценка и интерпретация Z-score ИМТ к возрасту 
проводилась пациентам помимо исходной оценки 
через 1, 3, 6, 9 месяцев, 1 год. В результате показа-
тель Z-score ИМТ к возрасту достоверно увеличился 
к 12-му месяцу наблюдения у пациентов основной 
группы и составил –1,1 [–1,8; –0,8], тогда как у паци-
ентов контрольной группы данный показатель был 
на уровне –1,8 [–2,2; –1,3], р = 0,016 (табл. 4).

На фоне диетологического сопровождения 
и ежедневной дотации энтеральной питательной 
смеси через 12 месяцев удалось купировать БЭН 
у 42,7% детей основной группы, тогда как в кон-
трольной группе – лишь у 9,5% пациентов (p < 0,01) 
(рис. 2). 

Таблица 3
Характеристика пациентов из основной и контрольной групп

Параметр Основная группа Контрольная группа

Количество детей 35 (16 мальчиков, 19 девочек) 21 (12 мальчиков, 9 девочек)

Врожденная патология ЦНС 12 (3 мальчика, 9 девочек) 9 (6 мальчиков, 3 девочки)

ДЦП (GMFCS – V уровень) 23 (13 мальчиков, 10 девочек) 12 (6 мальчиков, 6 девочек)

Эпилепсия 24 (12 мальчиков, 12 девочек) 11 (6 мальчиков, 5 девочек)

Таблица 4
Оценка Z-score ИМТ / возраст у пациентов из основной и контрольной групп до начала коррекции и через 
год

Параметр Основная группа Контрольная группа р

Z-score ИМТ / возраст 
до коррекции (медиана) –2,1 [–4; –1,9] –2 [–2,3; –1,8] 0,076

Z-score ИМТ / возраст 
после коррекции (медиана) –1,1 [–1,8; –0,8] –1,8 [–2,2; –1,3] 0,016*

* Различия между основной и контрольной группами
Данные показателя Z-score ИМТ / возраст представлены в виде медианы и интерквартильных интервалов Р50 [Р25; Р75].
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Выводы

1. Больше половины детей с неврологическими 
заболеваниями, получающими ПМП, в Воронежской 
области имеют белково- энергетическую недостаточ-
ность. Коррекция БЭН является важной составной ча-
стью комплексного лечения и реабилитации детей, 
имеющих паллиативный статус и должна проводиться 
как на стационарном, так и на амбулаторном этапе 
лечения.

2. В основной группе пациентов при использовании 
полуэлементных энтеральных смесей достоверное 
(по сравнению с контрольной группой) изменение ме-
дианы значения Z-score ИМТ/возраст зарегистрирова-
но к 12 месяцам динамического наблюдения. К этому 
сроку на фоне ежедневной дотации энтеральной смеси 
купировать БЭН у детей основной группы получилось 
практически в половине случаев (42,7%), тогда как 
в контрольной группе только у 9,5% пациентов.

3. Длительность нутритивной поддержки опреде-
ляется показателями пищевого статуса, у большинства 
паллиативных пациентов необходима длительная 
дополнительная энтеральная поддержка (не менее 
1 года).
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Аннотация
В статье рассказывается о создании первой в России тематиче-
ской кафедры паллиативной педиатрии в составе Российского 
национального исследовательского медицинского университета 
им. Н. И. Пирогова. Паллиативная медицинская помощь (ПМП) 
детям за последние годы активно развивается, постоянно рас-
ширяется инфраструктура учреждений, появились все модели 
оказания помощи в соответствии с существующей мировой 
практикой, совершенствуются подходы оказания помощи и ее 
качество. Обучение специалистов — один из основных компо-
нентов развития данного вида помощи. Кафедра паллиативной 
педиатрии празднует в этом году 10-летний юбилей и остается 
единственной в стране тематической кафедрой, занимающейся 
обучением врачей и медицинских сестер исключительно ока-
занию паллиативной медицинской помощи детям. Создано 13 
образовательных программ, освещающих различные аспекты 
паллиативной медицинской помощи детям, подготовлены кли-
нические рекомендации, учебники и учебные пособия, обучено 
более 1000 специалистов.
Ключевые слова: паллиативная педиатрия, университет, до-
полнительное профессиональное образование, обучение врачей, 
образовательные программы, паллиативная помощь детям.

Abstract
Th e article describes the creation of the fi rst thematic department of 
children’s palliative care in Russia on the basis of the Russian National 
Research University named aft er N. I. Pirogov. In recent years, palliative 
care for children has been actively developing, the infrastructure of 
institutions is constantly expanding, all models of care have appeared 
in accordance with existing international practice, approaches to care 
and its quality are being improved. Training of specialists is one of the 
main components of the development of this type of assistance. Th e 
Department of Palliative Pediatrics celebrates its 10th anniversary this 
year and remains the only one thematic department in the country 
engaged in training doctors and nurses to provide palliative care for 
children; 13 unique educational programs have been created, clinical 
recommendations, textbooks and manuals have been prepared, and 
more than 1,000 specialists have been trained.
Key words: palliative рediatrics, university, training of doctors, 
palliative care for children, educational programs.

Актуальность

Жизнь человека, как и каждого живого существа, 
конечна, и ее окончание должно быть, по возможно-
сти, комфортным и не мучительным в физическом 
и эмоциональном аспектах. Этот тезис в одинако-
вой мере необходим каждому человеку, незави-
симо от его возраста. Однако, если для взрослого, 
тем более пожилого человека, окончание жизни 
выглядит, как правило, закономерным, то в отно-
шении детей это представляется неестественным 
и несправедливым. К сожалению, некоторые дети 
не достигают совершеннолетия, заболевают неиз-
лечимыми болезнями и умирают, а некоторые жи-
вут с неизлечимыми заболеваниями многие годы. 
В терминальном периоде жизни, когда возможности 
куративного лечения исчерпаны, взрослые и дети 
нуждаются в паллиативной помощи, направленной 
на обеспечение максимально комфортных условий 
ухода из жизни.

В настоящее время в России паллиативная ме-
дицинская помощь, в том числе детям, встроена 
в существующую структуру здравоохранения с ак-
центом на службы первичной медико- санитарной 
помощи и организацию ухода за пациентами в до-
машних условиях. В стране законодательно закре-
плена и реализована концепция ведения пациентов 
специалистами здравоохранения и организаций 
социального обслуживания совместно с обще-
ственными и некоммерческими организациями, 
занимающимися оказанием и развитием паллиа-
тивной помощи. Нехватка знаний у медицинских 
работников о паллиативной помощи и ее нюансах 
в ракурсе разнообразия этиопатогенетических при-
чин формирования паллиативного статуса во всем 
мире считается одним из основных препятствий 

в обеспечении качества паллиативной помощи. Это 
особенно значимо для педиатрической практики, 
поскольку число детей, нуждающихся в ПМП, зна-
чительно меньше, чем взрослых, виды патологии 
и типы клинических ситуаций у данной когорты су-
щественно отличаются от наблюдаемых у взрослого 
контингента. Между тем в высших медицинских 
учебных заведениях студентов не знакомят с этой 
проблемой, а врачи различных педиатрических 
специальностей не имеют возможности накопить 
необходимый клинический опыт для оказания 
ПМП. Интеграция данного вида помощи была бы 
невозможна без параллельной стратегии внедрения 
образования медицинских работников по палли-
ативной помощи. Организация образовательных 
циклов и кафедр на базах высших медицинских 
образовательных учреждений стала важным ре-
шением в развитии ПМП детям России.

О кафедре, ее задачах, особенностях 
и составе

Десять лет назад была организована первая 
и остающаяся единственной на сегодняшний день 
в России кафедра, занимающаяся повышением 
квалификации исключительно по паллиативной 
медицинской помощи детям, – кафедра паллиа-
тивной педиатрии на базе ФГАОУ ВО «Российский 
национальный исследовательский медицинский 
университет им. Н. И. Пирогова». Решение о соз-
дании кафедры было принято в январе 2014 года 
при поддержке Министерства здравоохранения 
Российской Федерации, по инициативе директо-
ра ГБУЗ г. Москвы «Научно- практический центр 
специализированной медицинской помощи детям 
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им. В. Ф. Вой но- Ясенецкого» ДЗМ, академика, про-
фессора А. Г. Притыко (ныне президент центра), де-
кана факультета дополнительного профессиональ-
ного образования РНИМУ им. Н. И. Пирогова, к. м. н. 
О. Ф. Природовой (ныне проректор по послевузов-
скому и дополнительному образованию), а также 
благотворительного фонда развития паллиативной 
помощи детям «Детский паллиатив» (учредитель 
Юлия Чечет). Ректором РНИМУ им. Н. И. Пирогова 
18 марта 2014 года был подписан приказ о создании 
кафедры в составе факультета дополнительного про-
фессионального образования. Штатная численность 
кафедры была определена 4,5 ставки.

В соответствии с международными рекомен-
дациями Европейской ассоциации паллиативной 
помощи (ЕАПП) [1] о компонентах достижения ка-
чественного образования по паллиативной помощи 
различных специалистов в разработку программ 
и деятельность кафедры были заложены следующие 
принципы: интеграция в команду преподавателей 
и разработчиков программ представителей разных 
медицинских специальностей с участием как кли-
нических практиков, так и научных работников; 
включение в программы тем эффективного общения 
наряду с купированием основных симптомов; разбор 
клинических примеров из реальной клинической 
практики; использование разнообразных технологий 
преподавания (мультимедийных, дистанционных, 
симуляционных при отработке практических на-
выков и др.); проведение практических занятий на 
базе специализированных паллиативных отделений 
и учреждений; оценка качества программ путем 
рецензирования независимыми экспертами.

За последние 8 лет состав кафедры неизменен. 
Все сотрудники имеют серьезный научный потен-
циал и большой опыт работы в практической сфере 
здравоохранения, в том числе обладают длительным 
опытом работы с детьми, нуждающимися в палли-
ативной помощи. На кафедре работают профессо-
ра: анестезиолог- реаниматолог д. м. н. Биккулова 
Диля Шавкатовна, детский онколог/радиолог, д. м. н., 
проф. Щербенко Олег Ильич; доцент педиатр/дие-
толог, к. м. н. Вашура Андрей Юрьевич; ассистент 
кафедры офтальмолог Вязова Юлия Владимировна, 
завуч кафедры, ассистент педиатр/детский онко-
лог Емцова Виктория Валентиновна. Заведует ка-
федрой педиатр/детский онколог д. м. н. Кумирова 
Элла Вячеславовна. Сотрудники кафедры являются 
действующими клиницистами в различных учреж-
дениях здравоохранения как регионального, так 
и федерального уровня. В разные годы в работе ка-
федры принимали участие педиатр проф., д. м. н. 
Полевиченко Е. В., детский хирург/онколог д. м. н. 
Ковалев Д. В., педиатр к. м. н. Савва Н. Н., детский 
онколог к. м. н. Пшонкин А. В., педиатр, доцент, к. м. н. 
Григорьянц Л. Я., а также медицинский психолог 
к. п. н. Ивашкина М. Г., детский хирург/организатор 
здравоохранения Теновская Т. А.

Первоочередной задачей кафедры было созда-
ние программ повышения квалификации (ПК) для 
врачей и среднего медицинского персонала в об-
ласти паллиативной помощи детям. Фундаментом 
образовательных программ стали документы как 
зарубежных, так и отечественных организаций, за-
нимающихся паллиативной помощью, в том числе 
детям: Всемирной организации здравоохранения 
(Рекомендации ВОЗ по медикаментозному лече-
нию персистирующей боли у детей с соматически-
ми заболеваниями» (2014) [2], Руководство ВОЗ по 
интеграции паллиативной помощи в педиатриче-
скую практику (2020) [3]), Европейской ассоциации 
паллиативной помощи (Белая книга: стандарты 
и нормы хосписной и паллиативной помощи в Ев-
ропе. Основные компетенции, необходимые для 
оказания паллиативной помощи. Рекомендации 
по разработке образовательных программ по пал-
лиативной медицине в европейских медицинских 
вузах. Основные компетенции, которые необхо-
димо развивать в процессе обучения паллиатив-
ной помощи детям (2014) [1]), Together for short life 
[4], International children’s of palliative care network 
(ICPCN, [5]), Center of advance palliative care (CAPC), 
благотворительного фонда развития паллиативной 
помощи детям «Детский паллиатив»  [6].

Данные программы ПК разрабатывались так-
же с учетом 10 известных компетенций, которыми 
должны обладать специалисты, оказывающие пал-
лиативную помощь (ЕАПП) [1]:

1. Реализовать основные компоненты/принципы 
паллиативной помощи везде, где находится пациент 
и его семья.

2. Обеспечивать максимальный физический 
комфорт пациенту на всех этапах болезни с учетом 
траектории заболевания.

3. Удовлетворять психологические потребности.
4. Удовлетворять социальные потребности.
5. Удовлетворять духовные и экзистенциальные 

потребности.
6. Учитывать и откликаться на потребности 

осуществляющих уход за пациентом членов семьи 
в рамках краткосрочных, среднесрочных и долго-
временных целей.

7. Осознавать сложность ситуации принятия 
решений по клиническим и этическим вопросам 
паллиативной помощи.

8. Координировать процесс оказания комплекс-
ной помощи силами междисциплинарной бригады 
везде, где предоставляется паллиативная помощь.

9. Развивать навыки межличностного общения, 
необходимые для оказания паллиативной помощи.

10. Проводить самоанализ и постоянно повышать 
профессиональную квалификацию.

Понимание фундаментальных принципов ока-
зания паллиативной помощи является основой, на 
которой можно выстраивать все остальные процессы 
как на практике, так и в образовании.
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При разработке программ необходимо было опре-
делить специальности, наиболее востребованные 
при оказании паллиативной помощи детям. Были 
включены в обучение практически все педиатриче-
ские специальности, работники которых в рамках 
своей профессиональной деятельности могут ока-
зывать паллиативную помощь. Программы разра-
батывались дифференцированно с учетом рекомен-
дованной в Белой книге трехуровневой градации: 
паллиативный подход, общая паллиативная помощь 
и специализированная паллиативная помощь [1]. 
Например, общая паллиативная помощь оказыва-
ется медицинскими работниками первичного звена 
и специалистами, которые занимаются лечением 
пациентов с угрожающими жизни заболеваниями 
и имеют хорошие навыки и знания основ палли-
ативной помощи. Специалистам, которые в своей 
практике чаще занимаются оказанием паллиативной 
помощи, но паллиативная помощь не является их 
основной специальностью (например, детским онко-
логам или анестезиологам- реаниматологам), необхо-
дима дополнительная подготовка по паллиативной 
помощи, после чего они смогут оказывать таким 
пациентам более качественную помощь. Специали-
стам узкого профиля, которые высоко востребованы 
в ПМП (например, неврологам, гастроэнтерологам, 
врачам ЛФК, диетологам и т. д.), также необходима 
дополнительная подготовка в совершенствовании 
своих основных знаний и практических навыков 
в формате паллиативной специфики.

Специализированную паллиативную медицин-
скую помощь оказывают службы, основной деятель-
ностью которых является предоставление этого вида 
помощи. Такие службы, как правило, предоставляют 
помощь пациентам с комплексными и сложными 
проблемами, и поэтому их сотрудники должны 
иметь более высокий уровень образования и под-
готовки. Для этого разрабатывались углубленные 
более продолжительные программы обучения. Су-
ществование разных моделей оказания паллиатив-
ной помощи также явилось основой необходимых 
компетенций специалистов, заложенных в образо-
вательные программы. Учитывалось прежде всего 
то, что разные специалисты должны говорить на од-
ном языке и оперировать одинаковыми понятиями 
в рамках клинической практики оказания паллиа-
тивной медицинской помощи. При этом программы 
формировались, уважая границы, роли и обязанно-
сти представителей отдельных дисциплин. Тем не 
менее определенный набор компетенций, которыми 
должен обладать специалист паллиативной помощи, 
является системообразующим, может усилить роль 
ПМП и должен быть отличим от других смежных 
областей медицины. Программы также составлялись 
с учетом того, что предлагаемые основные компетен-
ции не перекликаются с другими областями медици-
ны, а подчеркивают, что практикующий специалист 
в области оказания ПМП обязан обладать ими.

Становление кафедры проходило параллельно 
с развитием нормативно- правовых основ оказания 
ПМП в России. Основными нормативно- правовыми 
документами, определяющими оказание паллиатив-
ной помощи в России, явились Федеральный закон 
№ 323-ФЗ от 21.11.2011 «Об основах охраны здоровья 
граждан в Российской Федерации», Порядок ока-
зания паллиативной медицинской помощи детям 
(утвержден приказом Минздрава России № 193н от 
14.04.2015, действовал до 08.07.2019), Положение об 
организации оказания паллиативной медицинской 
помощи, включая порядок взаимодействия меди-
цинских организаций, организаций социального 
обслуживания и общественных объединений, иных 
некоммерческих организаций, осуществляющих 
свою деятельность в сфере охраны здоровья (утверж-
дено приказами Министерства здравоохранения 
РФ и Министерства труда и социальной защиты РФ 
№ 345н/372н от 31.05.2019), профессиональный стан-
дарт «Врач по паллиативной медицинской помощи» 
(утвержден приказом Минтруда России № 409н от 
22.06.2018). В то время как в 35 странах паллиативная 
помощь интегрирована в государственную систему 
здравоохранения, а в 17 странах паллиативная по-
мощь детям является самостоятельной специаль-
ностью, в России до сих пор нет соответствующей 
отдельной специальности, в том числе и среди педи-
атрических специальностей. Поэтому на основании 
нормативно- правовых документов был определен 
круг специалистов, задействованных в оказании 
паллиативной медицинской помощи детям. Как ока-
залось, это достаточно большой перечень специаль-
ностей. В процессе разработки программ обучения 
происходил постоянный анализ специальностей 
на предмет соответствия нормативно- правовым 
документам, с одной стороны, и потребностям прак-
тического здравоохранения, с другой. Сложность 
и особенность программ повышения квалифика-
ции, как и процесса обучения в целом, заключается 
во множестве специальностей, имеющих разный 
профессиональный стартовый набор знаний и уме-
ний в области педиатрии в целом и в области ПМП 
в частности.

Клиническими базами кафедры в настоящее вре-
мя являются отделение паллиативной медицинской 
помощи ГБУЗ г. Москвы «Морозовская ДГКБ» ДЗМ 
(главный врач— главный внештатный специалист 
по неонатологии Департамента здравоохранения 
г. Москвы к. м. н. Горев В. В.) и Московский областной 
хоспис (для детей), расположенный в г. Домодедо-
во Московской области (главный врач— главный 
внештатный детский специалист по паллиативной 
помощи детям Московской области Ишутин А. А.). 
Несмотря на значительную транспортную удален-
ность данных учреждений, слушателям кафедры 
предоставлена возможность посетить в рамках обу-
чения на циклах специализированные учреждения 
со всеми официально утвержденными в приказе 
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МЗ РФ моделями оказания паллиативной помощи 
(специализированное круглосуточное паллиативное 
отделение и дневной стационар в многопрофильном 
стационаре, а также хоспис и выездная служба при 
хосписе), в полной мере ознакомиться с организа-
цией их работы и особенностями оказания паллиа-
тивной помощи (фото 1, 2).

О работе кафедры и основных результатах 
за 10 лет

Первый цикл обучения по программе ПК «Пал-
лиативная медицинская помощь детям» проведен 
в январе 2015 года. Основной состав слушателей был 
представлен врачами педиатрами, неврологами, 
детскими онкологами, гематологами, детскими 
хирургами. По итогам первого года обучения наи-
более востребованной была программа ПК «Пал-
лиативная медицинская помощь детям» (72 часа). 
Уже с 2016 года наибольшее количество поданных 
заявок отмечалось на циклах ПК «Паллиативная ме-
дицинская помощь детям» (144 часа) и «Актуальные 
вопросы оказания паллиативной помощи детям» (36 
часов). При этом отмечено снижение общего коли-
чества слушателей за 2016 год на 40%. Сложно опре-
делить причину спада интереса профессиональной 
аудитории к такого рода направлению, однако это 
было в истории кафедры. С 2017 года отмечается 
повышение спроса на подготовку специалистов в об-
ласти оказания паллиативной помощи детям, что 
послужило мотивацией к разработке новых про-
грамм ПК (рис. 1).

В 2020 году в связи с пандемией в большинстве 
медицинских организаций выросла нагрузка на 
медицинских сотрудников. Из-за этого, а также 
в связи с ограничительными мерами, возмож-
ность обучения слушателей очно, с присутстви-
ем на клинических базах кафедры отсутствовала. 
Было отмечено резкое снижение количества заявок 
на обучение, до 30%. С учетом этих обстоятельств 
руководством университета по согласованию с Ми-
нистерством здравоохранения РФ было принято 
решение о проведении обучения с применением 
дистанционных образовательных технологий. 
Такой формат обучения позволил привлечь боль-
шее количество заинтересованных слушателей 
и повысить показатели до 90% уже в следующем, 
2021 году. Также в связи с пандемией был разрабо-
тан специальный цикл, касающийся особенностей 
оказания паллиативной помощи детям в условиях 
COVID-инфекции.

В дальнейшем, после снятия ограничительных 
мер, были проанализированы результаты нового 
подхода обучения применительно к профилю кафе-
дры и определена дальнейшая тактика в проведении 
циклов ПК. Современный темп жизни, возможно-

сти технического прогресса, нормативно- правовое 
регулирование позволяют комбинировать дистан-
ционные образовательные технологии и очное по-
сещение клинических баз кафедры для отработки 
практических навыков в рамках одной программы 
повышения квалификации. Именно такое сочетание, 
на наш взгляд, является наиболее эффективным для 
подготовки специалистов.

Учитывая потребность системы здравоохране-
ния в высококвалифицированных специалистах, 
соответствующих должности врача ПМП, и отсут-
ствие данной врачебной специальности в норма-
тивной базе российского здравоохранения, была 
разработана программа ПК «Паллиативная ме-
дицинская помощь детям» для врачей (432 часа). 
В дальнейшем это может быть основой создания 
цикла для получения аккредитации специалиста 
по ПМП при условии появления врачебной специ-
альности по паллиативной медицинской помощи. 
Данная программа ориентирована на специали-

Фото 1. Корпус Морозовской ДГКБ, отделение 
паллиативной медицинской помощи

Фото 2. Московский областной хоспис (для детей), 
г. Домодедово
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стов, осуществляющих медицинскую деятельность 
в специализированных организациях по оказанию 
паллиативной помощи детям как в условиях стаци-
онара, так и на дому. Это врачи отделений выездной 
патронажной паллиативной медицинской помощи 
детям, врачи стационарных отделений и дневного 
стационара ПМП детям, врачи детских хосписов, 
главные внештатные специалисты по паллиативной 
помощи детям.

Также были разработаны и утверждены програм-
мы «Современные методы ведения хронического 
болевого синдрома» объемом 36 и 72 академиче-
ских часа, которые позволили сконцентрироваться 
более детально на проблеме обезболивания у де-
тей, имеющей существенную значимость и, вместе 
с тем, немало вопросов на практике. Необходимость 
разработки данной темы в контексте паллиатив-
ной помощи детям объяснялась тем, что ведение 
больного ребенка с хронической персистирующей 
болью— это особые умения, навыки и компетенции. 
А в студенческих учебниках по педиатрии и фарма-
кологии, которые являются базовыми при освоении 
данных дисциплин, не было и нет информации об 
основных принципах так называемой детской лест-
ницы обезболивания, правилах расчета и приме-
нения основных детских форм опиатов (морфина 
и фентанила), принципах их использования в пал-
лиативной педиатрической практике. Тем временем 
в зарубежной литературе имеются рекомендации 
ВОЗ по обезболиванию [2], неоднократно переизда-
ется специализированный Формуляр лекарственных 
средств в паллиативной педиатрии, которые были 
переведены на русский язык и/или рецензированы 
сотрудниками кафедры паллиативной педиатрии 

вместе с фондом «Детский паллиатив» и, кроме 
того, адаптированы для их применения в россий-
ских условиях [7]. Адаптация была сделана также 
при участии заведующего кафедрой фармаколо-
гии РУДН профессора Зырянова С. К. Кроме того, 
сотрудниками кафедры совместно со специалистами 
ФГБОУ ДПО «Российская медицинская академия 
непрерывного профессионального образования» 
МЗ РФ и специалистами БФ «Детский паллиатив» 
на основе зарубежных рекомендаций было разра-
ботано и в 2017 году издано учебное пособие «Тера-
пия острой и хронической боли» [8], тираж которого 
в 500 экземпляров моментально разошелся по заин-
тересованным специалистам. В 2023 году издатель-
ством «ГЭОТАР-Медиа» (https://www.geotar.ru/) был 
издан учебник для студентов и врачей «Паллиатив-
ная помощь взрослым и детям», где разделы, посвя-
щенные ведению хронического болевого синдрома 
и других симптомов у детей, нуждающихся в пал-
лиативной помощи, были подготовлены кафедрой 
паллиативной педиатрии [9]. Сотрудниками кафедры 
также были впервые в 2014 году разработаны кли-
нические рекомендации по ведению хронического 
болевого синдрома у детей, нуждающихся в палли-
ативной помощи, которые в дальнейшем, с истече-
нием сроков действия, были дважды пересмотрены, 
уже более расширенной авторской группой, а также 
в 2015 году первые стандарты по ведению хрониче-
ского персистирующего болевого синдрома у детей, 
нуждающихся в паллиативной помощи.

Важной частью работы врача любой специаль-
ности и специалиста среднего медицинского зве-
на, работающего с неизлечимо больными детьми, 
является владение стандартными, наиболее вос-

Рис. 1. Ежегодная динамика набора слушателей на образовательные циклы за 10-летний период работы 
кафедры паллиативной педиатрии
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требованными в паллиативной медицине мани-
пуляциями,— процедурами экстренной замены 
трахеостомической и гастростомической трубок, 
алгоритмами действий при аварийном отключе-
нии электропитания или поломке аппарата ИВЛ 
на дому, устранением тревожной сигнализации 
аппарата ИВЛ при нарушении механики дыхания 
и множеством иных техник и алгоритмов, специ-
фичных для детей, нуждающихся в паллиатив-
ной медицинской помощи. В связи с этим были 
разработаны новые программы повышения ква-
лификации (ПК) («Амбулаторная искусственная 
вентиляция легких в паллиативной педиатрии» 
для врачей и среднего медицинского персонала, 
«Уход и эксплуатация венозного доступа с особен-
ностями в паллиативной педиатрии» для среднего 
медицинского персонала, со сроком обучения 18 
академических часов), направленные на отработку 
действий в экстренных ситуациях и мануальных 
навыков при плановых заменах медицинских де-
вайсов. При обучении применяется современное 
симуляционное оборудование, каждый слушатель 
имеет возможность индивидуально, под контролем 
опытного преподавателя отработать необходимые 
навыки, владение которыми позволит быстро при-
нять единственно правильное решение в экстрен-
ных ситуациях (фото 3). Так, в 2023 году на кафедре 
по данным программам прошли обучение более 50 
медицинских сестер.

Кроме этого, на кафедре проводятся тематиче-
ские программы обучения, посвященные актуаль-
ным проблемам и наиболее сложным вопросам, 
неизбежно возникающим в практике врачей, ока-
зывающих паллиативную медицинскую помощь 
детям: оценка нутритивного статуса, назначение 
и коррекция питания и нутритивной поддержки, 
особенности оказания паллиативной помощи детям 
в стационарных организациях социального обслу-
живания.

Важной составляющей оказания паллиативной 
помощи являются организация питания и нутри-
тивная поддержка— область, имеющая множество 
нюансов и неоднозначностей в паллиативной пе-
диатрии. В клинической практике любому врачу по 
паллиативной медицинской помощи или специа-
листу, косвенно сталкивающемуся с паллиативны-
ми пациентами, неизбежно встречаются вопросы 
нутрициологической области. С учетом специфики 
и полиэтиологичности имеющихся проблем вопросы 
чаще всего не имеют универсальных ответов и требу-
ют индивидуального подхода. В связи с этим в про-
граммы обучения врачей включен тематический 
курс по организации оценки нутритивного стату-
са и скрининга, питания, нутритивной поддержки 
и методологическим вопросам, связанным с этой 
организацией.

С учетом потребностей детских домов- интернатов 
(ДДИ) и других медико- социальных организаций 
в 2023 году была разработана программа ПК «Основы 
паллиативной медицинской помощи детям в стаци-
онарных организациях социального обслуживания» 
72 часа, первый цикл ПК по которой запланирован 
на 2025 год.

В 2024 году сотрудниками кафедры разрабо-
таны две новые программы ПК: «Паллиативная 
помощь в детской онкологии» 72 часа, которая 
будет актуальна как для врачей- педиатров пер-
вичного звена, так и для врачей узких специаль-
ностей, в том числе врачей детских онкологов, 
и «Перинатальная паллиативная помощь» 36 ча-
сов— наиболее актуальна и значима для неонато-
логов, анестезиологов- реаниматологов, сердечно- 
сосудистых хирургов, неврологов и др. Обучение 
по этим программам на бюджетной основе запла-
нировано с 2025 года.

На текущий момент в учебном плане кафедры 
имеются 13 образовательных программ, среди ко-
торых есть уникальные программы, позволяющие 

Фото 3. Подготовка и проведение симуляционного занятия
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ознакомить слушателей с разнообразными аспекта-
ми паллиативной педиатрии, не представленными 
как в базовых образовательных педиатрических 
программах медицинских вузов, так и в последи-
пломном образовании. С момента создания кафедры 
прошли обучение более 1300 врачей и специалистов 
среднего медицинского персонала.

С 2023 года кафедра паллиативной педиатрии 
участвует в осуществлении федерального проек-
та «Обеспечение медицинских учреждений си-
стемы здравоохранения квалифицированными 
кадрами» Национального проекта «Здравоохра-
нение» (https://minzdrav.gov.ru/poleznye- resursy/
natsproektzdravoohranenie/kadry). В рамках данного 
проекта сделан акцент на образование специалистов 
по паллиативной медицинской помощи. Проект де-
монстрирует вовлеченность и заинтересованность 
государства в улучшении организации, повышении 
осведомленности и качества оказания паллиативной 
помощи детям медицинскими работниками всех 
специальностей на всех уровнях. В рамках проекта 
за 2023 год обучено 286 специалистов. В 2024 году 
запланировано обучить на различных циклах ПК 
более 400 слушателей из более чем 70 городов РФ 
(8 федеральных округов). В их числе— 4 главных 
внештатных специалиста по паллиативной помощи 
детям (рис. 2).

Лидерами по потребности в обучении специали-
стов по паллиативной помощи явились Центральный 
и Приволжский федеральные округа. Максимальное 
привлечение к образовательному проекту регио-
нальных государственных бюджетных учреждений 
здравоохранения позволит расширить дальнейшее 
взаимодействие с регионами в вопросах подготов-

ки специалистов в области оказания паллиативной 
помощи и реализовать цели федерального проекта.

Работа клинической кафедры невозможна без 
тесного взаимодействия с практическим здравоох-
ранением. Специалисты кафедры паллиативной пе-
диатрии ведут активную лечебно- консультативную 
деятельность на клинических базах:
 принимают участие в плановых обходах, прово-

дят консилиумы, заседания по разбору клинических 
случаев, сопровождению детей с неизлечимыми 
заболеваниями;
 осуществляют консультативную помощь вра-

чам, оказывающим первичную врачебную медико- 
санитарную помощь паллиативным детям, контро-
лируют проведение симптоматического лечения;
 совместно с Департаментом здравоохранения 

г. Москвы проводят разборы запущенных случаев 
в детской онкологии, в том числе приведших к ну-
ждаемости в паллиативной медицинской помощи;
 являются членами/председателями врачебных 

комиссий в медицинских организациях по при-
знанию пациентов в нуждаемости в паллиативной 
медицинской помощи.

Всего с момента создания кафедры, за период 2014–
2024 гг., проведено более 2400 консультаций, принято 
участие в более чем 400 врачебных комиссиях.

Сотрудники кафедры, являясь членами россий-
ских и международных профессиональных сооб-
ществ (Российская ассоциация паллиативной меди-
цины, Ассоциация профессиональных участников 
хосписной помощи, Международного общества 
детских онкологов SIOP, Европейской ассоциации 
паллиативной помощи ЕАРС, Международного об-
щества по сопроводительной терапии в онкологии 
MASCC), участвуют в разработке отечественных, 
переводе и адаптации зарубежных основополага-
ющих документов по паллиативной помощи. Сре-
ди них разработка клинических рекомендаций по 
фармакотерапии персистирующей боли у детей 
и подростков при оказании паллиативной помощи 
в стационарных и амбулаторно- поликлинических 
учреждениях здравоохранения (2014), оценка по-
требности в паллиативной помощи детям в России 
(2015), разработка клинических рекомендаций по 
болевому синдрому у детей, нуждающихся в палли-
ативной медицинской помощи (2016, 2021), перевод 
на русский язык рекомендаций ВОЗ по медикамен-
тозному лечению персистирующей боли у детей 
с соматическими заболеваниями (2014), соавторство 
в создании с последующим переводом на русский 
язык руководства ВОЗ по интеграции паллиатив-
ной помощи в педиатрическую практику (2020), 
подготовка методического пособия по организации 
нутритивной поддержки в комплексе паллиатив-
ной помощи детям (2020), разработка клинических 
рекомендаций по профилактике катетерассоци-
ированных инфекций кровотока (2021), создание 
учебника по паллиативной медицинской помощи 

Рис. 2. Запланированное количество слушателей 
в 2024 году в рамках федерального проекта «Обеспече-
ние медицинских учреждений системы здравоохранения 
квалифицированными кадрами» Национального проек-
та «Здравоохранение» в зависимости от федеральных 
округов
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взрослым и детям (2021) и участие в других научных 
публикациях по направлению паллиативной меди-
цинской помощи детям. За 10-летний период рабо-
ты кафедры подготовлено и опубликовано более 70 
научных статей и 20 тезисов в журналах, более 10 
руководств и пособий для врачей и среднего меди-
цинского персонала (рис. 3, 4). Также сотрудники 
кафедры принимают участие в работе профильной 
комиссии по паллиативной медицинской помощи 
Минздрава России, входят в состав редакционной 
коллегии тематических журналов «Паллиативная 
медицина и реабилитация» и «Pallium: паллиатив-
ная и хосписная помощь».

Специалисты кафедры участвуют не только в на-
учных мероприятиях с докладами, являются моде-
раторами и председателями профильных секций, 
проводят тематические вебинары на медицинских 
онлайн- площадках (портал медицинского онлайн- 
образования med.studio), но и в целях распростране-
ния осведомленности и адаптации российской ауди-
тории к теме паллиативной помощи детям активно 
публикуются в средствах массовой информации, 
выступают на телевидении (первый медицинский 
канал 1med.tv, телеканал «Москва 24», газета «Мо-
сковская медицина cito»).

Создать, поддерживать и развивать эффективную 
систему паллиативной помощи детям без квалифи-
цированных кадров невозможно. Поэтому огромное 
значение имеет качественная подготовка врачей 
и среднего медицинского персонала не только специ-
ализированных паллиативных подразделений, но 
и повышение квалификации всех медицинских ра-
ботников в вопросах, связанных с оказанием особого 
вида медицинской помощи детям— паллиативной 
медицинской помощи.

Заключение
За 10 лет практически на пустом месте, не имея 

аналогов, удалось создать учебное подразделение 
университета, сформировать команду препода-
вателей, составить планы работы и успешно ре-
ализовывать эти планы, подготовив к оказанию 
паллиативной медицинской помощи детям более 
1000 врачей различных специальностей, основ-
ную часть которых составили врачи- педиатры. 
Перспективы развития кафедры заключаются 
в совершенствовании программ обучения на ос-
нове потребностей практического здравоохране-
ния, накоплении и научном анализе клинических 
наблюдений, совершенствовании существующих 
и разработке новых методов и приемов оказания 
ПМП детям, а также в реализации путей доведе-
ния этой информации до практического специ-
алиста.
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Аннотация
Данная статья рассматривает роль современных симуляционных 
технологий в образовании среднего медицинского персонала. 
Авторы подчеркивают важность развития практических навы-
ков и профессиональной готовности к внештатным ситуациям, 
характерным для детской паллиативной медицинской помощи. 
Обсуждается влияние паллиативного ухода на качество жизни 
детей и их семей, а также аспекты коммуникации с пациентами. 
Авторы выделяют преимущества симуляционного обучения, 
такие как безопасность, индивидуализация и мгновенная об-
ратная связь, подчеркивая их важность для повышения уровня 
подготовки медицинских специалистов и обеспечения безопас-
ности пациентов. Обсуждаются эмоциональные и эффективные 
аспекты симуляционного обучения, а также его вклад в развитие 
эмпатии и межпрофессионального взаимодействия.
В целом статья подчеркивает важность симуляционных техно-
логий в современном медицинском образовании, особенно 
в контексте обучения специалистов, работающих с детьми, нуж-
дающимися в паллиативной помощи.
Ключевые слова: медицинское образование, компетенции меди-
цинского персонала, паллиативная медицинская помощь детям, ин-
терактивность обучения, инновации в медицинском образовании.

Abstract
This article examines the role of modern simulation 
technologies in the education of nursing staf f. The authors 
emphasize the importance of developing practical skills and 
professional preparedness for emergency situations typical of 
paediatric palliative care. The article also discusses the impact of 
palliative care on the quality of life of children and their families, 
as well as aspects of communication with patients. The authors 
draw attention to the benefits of simulation training, such as 
safety, individualization, and immediate feedback, highlighting 
their importance for improving the training of healthcare 
professionals and ensuring patient safety. The emotional 
and effective aspects of simulation training are analysed, as 
well as its contribution to the development of empathy and 
interdisciplinary communication. Overall, the article stresses 
the key role of simulation technologies in modern medical 
education, especially in the context of training specialists 
working with children in need of palliative care.
Key words: medical education, skills of medical staff , pediatric 
palliative care, interactive learning, innovations in medical education.

Введение

Симуляционные технологии – это образова-
тельная технология, позволяющая приобрести, 
усовершенствовать практический опыт обуча-
ющегося с помощью искусственно созданной 
ситуации в интерактивной модели, аналогичной 
профессиональной. Исторически сложилось, 
что такие технологии возникли в тех отраслях, 
где совершаемые ошибки приводят не только 
к большим финансовым затратам, но и к челове-
ческим потерям (авиация, атомная энергетика, 
медицина).  Работа среднего медицинского пер-
сонала в детском паллиативе – особый вид про-
фессиональной деятельности, характеризующийся 

состоянием постоянной психологической готовно-
сти к внештатным ситуациям, неблагоприятным 
известиям, эмоциональной вовлеченности в про-
блемы ребенка и его семьи, умением брать на себя 
ответственность и принимать решения в пределах 
своих компетенций. Паллиативная медицинская 
помощь отличается значительно более высокой 
ролью среднего медицинского персонала по срав-
нению с другими видами медицинской помощи: 
здесь как нигде более велика роль сестринского 
ухода, благодаря которому можно профилактиро-
вать многие характерные осложнения (пролежни, 
контрактуры, вентиляционно- ассоциированные 
пневмонии, катетерассоциированные инфекции 
и т. д.). Даже болевые синдромы не всегда требу-
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ют фармакологической поддержки и могут быть 
скорректированы немедикаментозными средства-
ми облегчения боли. Однако подготовка такого 
медицинского работника невозможна без много-
кратного повторения, оттачивания, закрепления 
практических навыков в условиях безопасной 
рабочей среды и без риска для пациента.

Особенности детской паллиативной 
помощи

Практически все определения паллиативной 
помощи детям содержат основную идею: это ком-
плексный подход к тяжело болеющему ребенку, 
имеющему ограниченный срок жизни вследствие 
неизлечимого заболевания, и помощь как самому 
ребенку, так и членам его семьи с целью улуч-
шения качества жизни. Однако нередко можно 
столкнуться с непониманием, некоторыми пре-
дубеждениями, порой даже с враждебным отно-
шением к оказанию паллиативной медицинской 
помощи детям. В частности, встречаются такие 
точки зрения:
 «Зачем вкладывать деньги, если ребенок все 

равно умрет?»
Жизнь ребенка действительно имеет свои 

ограничения, накладываемые заболеванием. 
Однако паллиативная помощь способна оказать 
существенное влияние на улучшение качества 
жизни пациента и его семьи путем обезболива-
ния, подбора специальных средств для ощущения 
физического комфорта, обучения, посещения 
различных мероприятий и т. д. Человек не мо-
жет и не должен рассматриваться только с точки 
зрения пользы для общества, иначе это приведет 
к «роботизации» каждого из нас.
 «Паллиатив – это бесконечные слезы и горе».
Болезнь ребенка, особенно неизлечимая,– это 

действительно большое горе, но качественная 
паллиативная помощь позволяет близким род-
ственникам болеющего ребенка и самому ребенку 
конструктивно справляться со своими пережи-
ваниями, изменить свое отношение к болезни, 
помочь адаптироваться в изменившихся жизнен-
ных условиях. Паллиативная помощь заключает-
ся не только в обезболивании, но и направлена 
на социальную, психологическую, юридическую 
поддержку и помощь. Поддержка специалистов 
является существенным подспорьем для семьи, 
которое формирует спокойствие и уверенность, 
объединяет ребенка, семью, близких родствен-
ников и друзей.
 «Паллиатив = смерть, хоспис = смерть».
Паллиативная помощь – это не вмешатель-

ства с целью полностью излечить пациента, это 
комплекс мер по улучшению качества жизни 
болеющего человека. Следовательно, паллиатив-

ная помощь помогает пациентам жить без боли, 
минимизировать психологическое напряжение, 
улучшить адаптацию к новым жизненным усло-
виям, помогает болеющему ребенку и его семье 
в социализации и т. д. Вместе с этим паллиативная 
помощь включает и хосписную помощь, которая 
точно так же направлена на удовлетворение по-
требностей в конце жизни ребенка с сохранением 
гуманного и уважительного отношения к лично-
сти болеющего человека до конца.
 «Детский паллиатив не отличается по уходу 

от взрослого».
Потребности болеющего ребенка и болеющего 

взрослого кардинально разные, хотя и имеют 
некоторые точки соприкосновения в сути и сущ-
ности оказания паллиативной помощи. Особое 
внимание при оказании паллиативной помощи 
ребенку составляет удовлетворение таких клю-
чевых потребностей, как нахождение близких 
родственников вместе с ребенком (физическая 
и психологическая безопасность); наличие разви-
вающих занятий (игровой, обучающий, воспиты-
вающий и развивающий компоненты); социали-
зация (развитие коммуникативного навыка) и др.
 «Дети ничего не понимают / ничего не чув-

ствуют».
Дети с неизлечимыми заболеваниями часто 

бывают интеллектуально несохранны, они не мо-
гут управлять физическим телом и не ответят 
на вопрос: «Как твои дела?». Им сложно ухаживать 
за собой и выполнять элементарные гигиени-
ческие и медицинские процедуры. Но в любом 
случае ребенок вне зависимости от заболевания, 
угрожающего его жизни, сохраняет эмоциональ-
ную и физическую привязанность, чувстви-
тельность к боли, внутренний мир, потребность 
в общении, в развитии, в играх.

В отличие от паллиативной помощи взрослым 
пациентам с онкологическими заболеваниями 
в терминальной стадии, когда период умирания 
составляет достаточно короткий и часто прогно-
зируемый отрезок времени, детское паллиативное 
сопровождение направлено на уход и поддержание 
качества жизни ребенка с тяжелым хроническим 
прогрессирующим заболеванием, с которым он и его 
семья будут жить длительный период, нередко ис-
числяемый годами и десятилетиями. Бóльшая часть 
контингента детей, получающих паллиативную 
помощь, –93%–представлена неонкологической па-
тологией (42%– врожденные пороки развития и ге-
нетические заболевания, 23%– сердечно- сосудистые 
заболевания, 16%–другие заболевания в структуре 
неонкологических заболеваний, 12% – болезни 
неонатального периода). Таким образом, чем 
раньше будет оказана комплексная паллиативная 
помощь с ранней профилактикой сопутствующих 
осложнений, тем быстрее и эффективнее получится 
улучшить качество жизни ребенка и его семьи [4].
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Можно выделить следующие отличия детской 
паллиативной помощи от взрослой:
 прогноз, продолжительность жизни и функ-

циональный исход, как правило, менее ясны;
 из-за неясного прогноза паллиативную по-

мощь приходится чаще интегрировать с интен-
сивной терапией, изменяющей течение болезни, 
или мероприятиями по поддержанию жизни;
 большее эмоциональное напряжение для род-

ственников и медицинского персонала, ведь тя-
желые и угрожающие жизни болезни не являются 
нормой для детского возраста;
 пациенты постоянно меняются с возрастом: 

физически, когнитивно и эмоционально;
 у детей в процессе роста и развития непрерыв-

но меняются потребность в информации, отдыхе 
и образовании, механизмы борьбы со стрессом;
 нужны знания и опыт, чтобы определить 

уровень когнитивного/эмоционального развития 
ребенка и разговаривать с ним в соответствую-
щей этому уровню манере: сообщать наиболее 
подходящую информацию о болезни в необходи-
мых объемах и узнавать взгляды ребенка на уход 
за ним.

Для хорошей коммуникации с пациентами и их 
семьями требуется внимание к этапу развития ре-
бенка, его языку, культуре и пониманию болезни 
пациентом и его семьей, а также к уровню доверия 
семьи системе здравоохранения. Паллиативная 
помощь детям учитывает, насколько это возможно, 
собственную информацию ребенка о симптомах, 
используя, например, принятые педиатрические 
шкалы для оценки боли. При оказании паллиативной 
помощи необходимо максимально уважать ценности 
каждого ребенка и его семьи, выявляя особенности 
понимания семьей и ребенком самого процесса лече-
ния и его целей. Пациенты, которые еще не достигли 
совершеннолетия, иногда могут не соглашаться 
со своими родителями или опекунами и по-другому 
оценивать свое состояние и проблемы [7].

Симуляционные образовательные 
технологии в подготовке среднего 
медицинского персонала

Неотъемлемой частью современного меди-
цинского образования становится обучение 
с использованием симуляционных технологий. 
Симуляция – метод обучения, создающий ис-
кусственную ситуацию, которая точно отражает 
сложные проблемы реального мира и позволяет 
обучающимся получить ценный опыт, улучшить 
свои навыки и научиться решать проблемы, 
которые могут быть недоступны для них в ре-
альной жизни. Такой метод обучения позволяет 
медицинским специалистам оттачивать навы-
ки и умения, повышать уровень безопасности 

и качества медицинской помощи в безопасной 
среде и без риска для пациентов: использование 
симуляторов и виртуальных моделей позволяет 
избежать опасностей, связанных с работой в ре-
альных ситуациях.

Наиболее предпочтительной для организации 
обучения с применением симуляционного обору-
дования является классификация оборудования 
по типам реалистичности:

1-й уровень визуальный: классические учебные 
пособия, электронные учебники, обучающие 
компьютерные игры;

2-й уровень тактильный: тренажеры практи-
ческих навыков, реалистичные фантомы органов, 
манекены сердечно- легочной реанимации, на-
пример фантом для отработки интубации трахеи;

3-й уровень реактивный: манекены низшего 
класса реалистичности (Low- Fidelity) реагируют 
на действия обучаемых лишь ограниченным на-
бором простых функций;

4-й уровень автоматизированный: манекены 
среднего класса реалистичности характеризу-
ются автоматическими реакциями на действия 
обучаемых;

5-й уровень аппаратный: симулятор среднего 
класса реалистичности в палате, оснащенной 
медицинской мебелью и аппаратурой; тренажер, 
укомплектованный реальным медицинским обо-
рудованием;

6-й уровень интерактивный:  р о б от ы- 
симуляторы пациента высшего класса реалистич-
ности (High Fidelity) и виртуальные симуляторы 
с обратной тактильной связью;

7-й уровень интегрированный: комплексные 
интегрированные симуляционные системы – вза-
имодействующие виртуальные симуляторы [3].

Современные симуляционные технологии 
в образовании играют ключевую роль в транс-
формации подходов к обучению медицинского 
персонала. Эти инновации не только предостав-
ляют обучающимся возможность практиковать 
навыки в реалистичных сценариях, но также 
существенно повышают уровень подготовки, 
особенно в области паллиативной помощи детям.

Преимущества такого подхода включают:
1. Реалистичные сценарии. Разрабатываются 

реалистичные сценарии, имитирующие слож-
ные ситуации, с которыми могут столкнуться 
специалисты в работе с детьми, нуждающимися 
в паллиативной помощи. Это помогает трени-
ровать навыки в реальных условиях, что важно 
для подготовки к сложным моментам в практике.

2.  Применение теории на  прак тике.
Кейс-сценарии позволяют специалистам приме-
нять свои знания в реальных ситуациях, что со-
действует лучшему запоминанию и применению 
полученной информации в повседневной прак-
тике.
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3. Безопасное обучение. Безопасное окру-
жение для практики, где медицинский персонал 
может осваивать новые навыки без риска для па-
циентов.

4. Индивидуализация обучения. Технологии 
позволяют настраивать сценарии в соответствии 
с уровнем опыта обучающегося, что способствует 
индивидуальному обучению.

5. Обратная связь в режиме реального вре-
мени. Симуляции предоставляют мгновенную 
обратную связь, что позволяет обучающимся 
улучшать свои навыки непосредственно в про-
цессе обучения.

6. Повышение эмпатии. Визуальные и зву-
ковые элементы в симуляциях могут создавать 
более эмоциональные и реалистичные ситуации, 
что способствует развитию эмпатии и понимания 
психологии пациентов.

7. Повышение эффективности обучения.
Обучение с использованием симуляционных 
технологий может быть более интересным и во-
влекающим. Это способствует лучшему усвоению 
материала и подготовке более компетентных 
специалистов [6].

Развитие практических навыков в сочетании 
с теоретическими знаниями является ключевым 
аспектом обучения медицинских специалистов. 
Использование симуляционных технологий с пе-
редовым оборудованием и высококачественными 
симуляторами позволяет эффективно тренировать 
обучающихся, предоставляя им реальные сцена-
рии и условия работы. Преимущества такого под-
хода включают не только улучшение технических 
навыков, но и развитие межпрофессионального 
взаимодействия, коммуникативных навыков 
и способность быстро и эффективно реагировать 
на нестандартные ситуации.

Технологии имитационного моделирования 
способствуют повышению уровня безопасности 
пациентов, поскольку медицинские работники 
могут учиться и совершенствовать свои навыки 
без риска для жизни и здоровья пациентов. Это 
не только развивает их технические навыки, 
но и способствует формированию эмоциональ-
ной стойкости и эффективного взаимодействия 
в коллективе. Бесспорными преимуществами 
симуляционного тренинга являются уменьшение 
уровня стресса при первых самостоятельных ма-
нипуляциях, возможность отработки действий 
при редких и угрожающих жизни пациента си-
туациях, возможность неограниченного числа 
повторов [3].

Симуляционные технологии, несомненно, 
не заменят полностью клиническую практику, 
и условия любого моделирования нельзя иден-
тифицировать с абсолютной реальностью. Од-
нако, предоставляя обучающимся возможность 
для постоянной и безопасной тренировки, эти 

технологии могут значительно повысить уровень 
их подготовки. Это особенно важно в медицин-
ском образовании, где даже небольшие ошибки 
могут иметь серьезные последствия.

По данным региональных министерств здраво-
охранения, многочисленные трудности в органи-
зации медицинской помощи детям, нуждающимся 
в паллиативной помощи, заключаются в дефиците 
кадров [8]. Главной составляющей программы обу-
чения по подготовке медицинских сестер для ока-
зания паллиативной медицинской помощи детям 
должно быть обучение практическим навыкам 
ухода за детьми. Преимущества симуляционного 
практического обучения неоспоримы: они позво-
ляют в ходе освоения навыка не рисковать жизнью 
ребенка, не требуется согласования с родителями 
/ законными представителями. Принципы забо-
ты, эмпатии, эффективного общения, решимости 
и ответственности перед профессиональным 
долгом должны быть основополагающими в этом 
процессе. В рамках таких программ медицинские 
работники получат возможность развивать навы-
ки эффективного взаимодействия с детьми и их 
родственниками, изучать стратегии реагирования 
на сложные клинические сценарии, а также углу-
бленно ознакомиться с основами и расширенными 
аспектами паллиативной медицины и связанных 
с ней областей.

Опыт ФГБПОУ «Медицинский колледж»

Для повышения качества образования и под-
готовки квалифицированных специалистов, 
способных своевременно адаптироваться к вы-
полнению профессиональных задач в условиях 
быстрой смены технологий, а также для полу-
чения дополнительных компетенций, умений 
и знаний, необходимых для обеспечения кон-
курентоспособности выпускника, был создан 
аккредитационно- симуляционный центр (АСЦ). 
Центр представляет собой комплекс функцио-
нальных зон (предоперационная, операционный 
блок, станции нутритивной и респираторной 
поддержки, интенсивной терапии и реанимации, 
реабилитологии, паллиативной медицинской 
помощи), каждая из которых специализируется 
на определенной области профессиональной 
подготовки.

Современные симуляторы пациентов, которы-
ми оснащен аккредитационно- симуляционный 
центр ФГБПОУ «Медицинский колледж», по-
зволяют использовать реальное медицинское 
оборудование. Станции и площадки с палатами 
оборудованы реальными аппаратами: искусствен-
ной вентиляции легких (ИВЛ) и дефибриллято-
рами, ЭКГ- и иными мониторами, аспираторами 
и кислородными концентраторами, шлемами 
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для неинвазивной ИВЛ разных возрастных групп, 
специализированными кроватями и оборудова-
нием для ухода за пациентами, вертикализато-
ром, подъемником для перемещения пациентов, 
инфузионными системами, энтероматами, на-
зогастральными зондами, гастростомами и т. д.  
(фото 1, 2, 3).

По запросу ключевых партнеров колледжа 
методическим отделом был разработан междис-
циплинарный курс (МДК) 02.04 Паллиативная 
помощь, входящий в профессиональный модуль 
(ПМ) ПМ.02 Участие в лечебно- диагностическом 
и реабилитационном процессах. ПМ.02 реализуется 
в соответствии с ФГОС по специальности 34.02.01 
Сестринское дело (приказ Министерства образова-
ния и науки РФ № 502 от 12.05.2014) [1].

МДК 02.04 Паллиативная помощь является 
вариативной частью учебных циклов программы 
подготовки специалиста среднего звена по специ-
альности 34.02.01 Сестринское дело.  МДК 02.04 
Паллиативная помощь реализуется в 6-м семестре 
3-го курса обучения студентов по специальности 
34.02.01 Сестринское дело в объеме 81 часа, из них 
18 теоретических и 36 часов практических занятий, 
а также внеаудиторной самостоятельной работы 
студентов – 27 часов. Для специальности 31.02.03 
Лабораторная диагностика МДК 02.04 Паллиативная 
помощь не предусмотрен.

При обучении профессиональным модулям 
по реализуемым в колледже специальностям рас-
писание составляется таким образом, что сначала 
обучающиеся проходят теоретическое обучение, 
далее идут практические занятия, на которых 
студенты отрабатывают практические навыки. 
В колледже реализуется принцип опережающего 
обучения. Так, на образовательном портале кол-
леджа представлен теоретический материал в виде 
записанных видеолекций, которые студенты долж-
ны предварительно самостоятельно просмотреть. 
Далее во время теоретических занятий материал 
закрепляется и углубляется, затем обучающиеся 
применяют свои знания и умения на практических 
занятиях. По такому же принципу реализовано пре-
подавание и по МДК 02.04 Паллиативная помощь.

Отработка практических навыков при оказании 
паллиативной медицинской помощи детям осущест-
вляется в аккредитационно- симуляционном центре 
ФГБПОУ «Медицинский колледж», оснащенном 
необходимым оборудованием. По окончании изу-
чения теории и отработки практических навыков 
на практических занятиях в АСЦ студенты закре-
пляют полученные знания на учебной практике, 
которая проходит на клинических базах партнеров 
колледжа. Промежуточный контроль знаний обу-
чающихся по МДК осуществляется как в форме 
тестирования, так и в виде ситуационных задач 
с выходом на выполнение практических манипу-
ляций. По завершении освоения МДК 02.04 обу-

чающиеся проходят промежуточную аттестацию, 
которая проводится в виде дифференцированного 
зачета.  Так как МДК 02.04 является составной ча-
стью профессионального модуля ПМ.02 Участие 
в лечебно- диагностическом и реабилитационном 
процессах, по завершении обучения по ПМ преду-
смотрен итоговый контроль – квалификационный 
экзамен. Таким образом, промежуточная аттеста-

Фото 1. Аккредитационно-симуляционный центр ФГБПОУ 
«Медицинский колледж»

Фото 2. Аккредитационно-симуляционный центр ФГБПОУ 
«Медицинский колледж» (реанимационный блок)

Фото 3. Аккредитационно-симуляционный центр ФГБПОУ 
«Медицинский колледж» (палата паллиативного пациента)
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ция по МДК является частью итоговой аттестации 
(квалификационного экзамена). По результатам 
квалификационного экзамена происходит оценка 
приобретенных знаний, умений и навыков, а также 
освоения профессиональных компетенций обуча-
ющимися.

В процессе обучения по МДК 02.04 Паллиатив-
ная помощь студенты овладевают следующими 
профессиональными навыками:
 применение в работе с неизлечимо больными 

пациентами принципов биомедицинской этики;
 оказание нутритивной поддержки паллиатив-

ным пациентам с различными типами питания;
 использование различных методов и техники 

респираторной поддержки у пациентов, нужда-
ющихся в паллиативной медицинской помощи;
 использование навыков позиционирования 

и реабилитации при оказании паллиативной 
медицинской помощи;
 осуществление сестринского ухода за паци-

ентами при оказании паллиативной медицинской 
помощи.

МДК 02.04 Паллиативная помощь реализует-
ся в колледже с 2018 года по настоящее время. 
По итогам мониторингов, проводимых органи-
зацией, за период обучения наблюдается по-
ложительная динамика результатов освоения 
обучающимися образовательной программы 
междисциплинарного курса и профессионального 
модуля ПМ.02 в целом. Результаты обучения пред-

ставлены в таблице. Качество обучения рассчи-
тывается следующим образом: (количество «отл.» 
+ количество «хор.») × 100% / общее количество 
учащихся. Более наглядно данные представлены 
на диаграммах 1-2.

Положительная динамика результатов освое-
ния обучающимися образовательной программы 
МДК 02.04 Паллиативная помощь свидетельствует 
о высоком качестве симуляционного практического 
обучения, эффективности преподавания при ис-
пользовании симуляционных образовательных 
технологий.

В 2022 году был принят новый ФГОС по специ-
альности 34.02.01 Сестринское дело (приказ 
Минпросвещения России № 527 от 04.07.2022) [2].
Период обучения по специальности сократился 
на 1 год. Но обучение оказанию паллиативной 
помощи продолжает осуществляться в рамках 
профессионального модуля ПМ.04 Оказание ме-
дицинской помощи, осуществление сестринского 
ухода и наблюдения за пациентами при заболева-
ниях и (или) состояниях.    

Для работающих специалистов со средним 
медицинским образованием по специальностям 
«сестринское дело», «лечебное дело» в колледже 
разработана примерная программа повышения 
квалификации «Сестринское дело в паллиатив-
ной медицинской помощи» объемом 294 часа 
(288 ч + 6 ч на итоговую аттестацию). Программа 
построена по модульному принципу и включает 

Динамика результатов освоения обучающимися образовательной программы МДК 02.04 
Паллиативная помощь

Результаты 2018/2019 2019/2020 2020/2021 2021/2022 2022/2023

Средний балл 3,8 3,9 4,1 4,3 4,4

Качество, % 73,1 74,5 76,1 77,6 81,3

Диаграмма 1. Динамика среднего балла обучающихся 
при освоении образовательной программы МДК 02.04 
Паллиативная помощь

Диаграмма 2. Динамика качества обучения обучающихся 
при освоении образовательной программы МДК 02.04 
Паллиативная помощь
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5 модулей, что позволяет комбинировать их между 
собой по запросу заказчика:

1. «Общие вопросы паллиативной медицинской 
помощи» – 36 часа.

2. Оказание паллиативной медицинской помо-
щи взрослому населению – 72 часа.

3. Современные технологии сестринского дела 
при оказании паллиативной медицинской помощи 
детям – 72 часа.

4. Роль медицинской сестры в паллиативной ме-
дицинской помощи. Современные средства ухода 
за неизлечимо больными пациентами – 72 часа.

5. Паллиативная медицинская помощь на дому: 
особенности организации – 36 часов.

В настоящий момент к реализации планиру-
ется две программы повышения квалификации 
для специалистов со средним медицинским обра-
зованием: «Паллиативная медицинская помощь 
детям» (144 ч), «Паллиативная медицинская помощь 
взрослым» (144 ч): 66 часов теоретических занятий, 
20 часов практических занятий в аккредитационно- 
симуляционном центре колледжа, 48 часов стажиров-
ки в отделении паллиативной медицинской помощи, 
4 часа промежуточной аттестации после освоения 
каждого учебного модуля в виде зачета в тестовой 
форме и 6 часов итоговой аттестации в тестовой форме 
и демонстрации практических навыков. После окон-
чания обучения слушателям выдается удостоверение 
о повышении квалификации установленного образца.

Программа повышения квалификации позволя-
ет слушателям освоить такие компетенции, как:
 применение дыхательных фильтров и конту-

ров у пациентов разного возраста;
 п р о ф и л а к т и к а  в е н т и л я ц и о н н о - 

ассоциированных пневмоний с применением 
закрытых аспирационных систем и изделий 
для ухода за полостью рта;
 практическое применение портативного аппа-

рата ИВЛ и вспомогательного оборудования к нему;
 основы организации питания ребенка на инва-

зивной ИВЛ в домашних условиях, уход за гастро-
стомой или зондом при назогастральном питании;
 ведение пациентов с болевым синдромом;
 ведение пациентов со стомами (уростома, 

колостома, трахеостома и т. д.);
 ведение пациентов с пролежнями, уход за ра-

нами;
 нефармакологические методы лечения боле-

вого синдрома;
 обучение родителей алгоритмам действий 

в критических неотложных состояниях ребенка 
в домашних условиях;
 методы позиционирования и абилитации 

ребенка в стационаре и в домашних условиях.
   Качественная подготовка специалистов со сред-

ним профессиональным образованием требует нали-
чия у образовательной организации, реализующей 
программу подготовки медицинских сестер, высо-

котехнологичного оборудования, соответствующего 
современным требованиям. Таким требованиям 
соответствует аккредитационно- симуляционный 
центр колледжа. Но по-прежнему в колледже оста-
ется актуальной проблема, связанная с дефицитом 
педагогических кадров по профессиональному 
образованию, способных обучить студентов работе 
на высокотехнологичном оборудовании.   

Заключение
Изменения в экономической, культурной и со-

циальной сферах, которые происходят в жизни 
российского общества в последнее время, ставят 
новые, более сложные задачи перед системой про-
фессионального образования.   В настоящее время 
изменяется система профессионального образо-
вания, которое должно быть в большей степени 
ориентировано на потребности работодателей, 
выраженные в профессиональных стандартах, 
и на удовлетворение индивидуальных потребно-
стей обучающихся в приобретении необходимых 
компетенций. Профессиональное образование, ос-
нованное только на теоретических знаниях, не со-
ответствует запросам современного рынка труда. 
Современные производства требуют качественно 
нового уровня образованности специалистов.

Симуляционные клинические сценарии позволя-
ют обучающимся активно взаимодействовать с раз-
личными ситуациями, которые могут встретиться 
в реальной практике. Это способствует лучшему 
усвоению материала и повышению уверенности 
в собственных действиях. Также использование 
симуляций позволяет адаптировать образователь-
ные симуляционные технологии под конкретные 
потребности и запросы работодателя.

Однако при использовании симуляций важно 
обеспечить подлинность и разнообразие сцена-
риев, чтобы максимально приблизить обучение 
к реальным условиям работы. Также необходимо 
следить за этическими аспектами и обеспечивать 
конфиденциальность пациентов, даже в виртуаль-
ной среде. Симуляционное обучение дополняет 
клиническое обучение теми компонентами, кото-
рые невозможно реализовать по организационным, 
техническим, юридическим и этическим аспектам.
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Психологические аспекты 
паллиативной помощи

Аннотация
Статья освещает современные представления об особенностях, 
месте и роли психологической помощи в комплексе оказания палли-
ативной помощи детям/подросткам с онкологическими/гематологи-
ческими заболеваниями. Рассматриваются как уникальные функции 
психолога, так и его роль в решении мультидисциплинарных задач 
в детском паллиативе. Анализируются препятствия при оказании 
психологической помощи, как на этапе ее организации, так и при 
непосредственной работе психологов в паллиативной команде. Осо-
бое внимание уделяется принципам и основным стандартам оказа-
ния психологической поддержки детей и их семей на паллиативном 
этапе лечения, в конце жизни ребенка и после его утраты. Наиболее 
важными среди них являются: оценка психологических проблем 
и оказание психологической помощи; повышение эффективности 
в управлении физическими симптомами; участие в процессе инфор-
мирования и выстраивании эффективной коммуникации с пациен-
том и его семьей; помощь семье в принятии решений; облегчение 
проживания семьей горя в период лечения ребенка и после его 
смерти; укрепление психосоциальных компетенций и взаимодей-
ствия внутри мультидисциплинарной команды специалистов.
Ключевые слова: психологическая помощь, дети/подрост-
ки с онкологическими заболеваниями, паллиативная помощь, 
принципы и стандарты, компетенции специалистов, психолог 
в мультидисциплинарной команде.

Abstract
Th e article highlights modern ideas about the features, place and 
role of psychological assistance in the complex of palliative care 
for children/adolescents with oncological/hematological diseases. 
Both the unique functions of a psychologist and his role in 
solving multidisciplinary problems in children’s palliative care are 
considered. Barriers to the provision of psychological assistance 
are analyzed, both at the stage of its organization and during 
the direct work of psychologists in the palliative team. Particular 
att ention is paid to the principles and basic standards of providing 
psychological support to children and their families at the 
palliative stage of treatment, at the end of a child’s life and aft er 
his/her loss. Th e most important among them are: assessment of 
psychological problems and provision of psychological assistance; 
increased eff ectiveness in managing physical symptoms; 
participation in the process of informing and building eff ective 
communication with the patient and his family; helping families 
make decisions; making it easier for the family to cope with grief 
during the period of treatment of the child and aft er his death; 
strengthening psychosocial competencies and interaction within a 
multidisciplinary team of specialists.
Key words: psychological care, children/adolescents with cancer, 
palliative care, principles and standards, specialist competencies, 
psychologist in a multidisciplinary team.

Введение

Оказание полноценной и комплексной паллиа-
тивной помощи в детской онкологии/гематологии 
невозможно без высокопрофессионального психо-
логического сопровождения пациента и его семьи 
[1-7]. Это согласуется с современной концепцией 
происхождения и лечения различных заболеваний–
парадигмой биопсихосоциального подхода, разви-
ваемой Всемирной организацией здравоохранения 
и разделяемой в профессиональных коллективах 
большинства стран [3-6].

Основной целью психологической поддержки 
на паллиативном этапе лечения детей с онкологиче-
скими/гематологическими заболеваниями является 
уменьшение числа психологических проблем и пере-

живаний пациента и семьи в этот непростой период 
их жизни. Помощь направлена на контроль психоло-
гических симптомов и более эффективное управление 
физиологическими проблемами (благодаря исполь-
зованию дополнительных психологических средств), 
облегчение страданий ребенка в период умирания, 
поддержку семьи после смерти ребенка в процессе 
длительного горевания [1-7].  Качество оказываемой 
психологической помощи на этапе паллиативного 
лечения ребенка существенно облегчает состояние 
родителей и других членов семьи после утраты, улуч-
шает их психологическую и социальную адаптацию 
после смерти ребенка [1-8]. Интеграция психолога 
в работу команды паллиативной помощи позволяет 
достичь как можно более высокого качества жизни 
пациента и его близких, а также психологического 
благополучия команды паллиативных специалистов, 
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снижая их профессиональный дистресс и предотвра-
щая эмоциональное выгорание [1-10]. 

К сожалению, несмотря на подобную значимость 
роли психологической составляющей паллиативной 
помощи, немало семей в разных странах оказыва-
ются не удовлетворенными качеством ее оказания. 
Причиной этого является большое число сложностей 
и барьеров как на этапе организации психологиче-
ской помощи, так и непосредственно при ее оказа-
нии. Многие сложные профессиональные вопросы 
по-прежнему остаются дискуссионными и требуют 
отдельных обсуждений и решений в кругу специа-
листов [3-5, 11-13].

Барьеры, затрудняющие оказание 
психологической помощи

Говоря о проблемах, препятствующих оказанию 
психологической помощи в детской онкологии/ге-
матологии, прежде всего стоит отметить высокий 
индекс стигматизации психологической помощи, осо-
бенно в период окончания куративных опций лечения 
и на самом паллиативном этапе лечения. Предложение 
семье психологической помощи в столь критический 
момент нередко усиливает чувство неудачливости 
и «плохости», субъективно воспринимается не только 
как личная неудача, невезение в связи с неизлечимой 
болезнью ребенка, но и как сомнение со стороны 
специалистов в состоятельности справиться с жиз-
ненными трудностями или подозрение в крепости 
психического здоровья [3-5, 11-13].

Семьям сложно понять суть психологической по-
мощи в данный период, в результате чего она нередко 
обесценивается. Частыми являются отказы родителей 
от консультаций или общения с психологом, моти-
вированные тем, что психологическая поддержка 
не поможет спасти ребенка. Безусловно, за этим стоят 
отрицание и непринятие родителями реальности 
печальных и угрожающих событий, происходящих 
с ребенком и семьей. Принятие и адаптация к этой 
непростой ситуации требуют времени, мужества 
и ресурсов семьи, а также значительных усилий 
разных специалистов паллиативной службы. Неока-
зание своевременной психологической поддержки 
приводит к накоплению проблем, игнорированию 
нужд ребенка и недоучету его мнения при принятии 
важных решений, преждевременному выгоранию 
и истощению родительского ресурса, от которого 
во многом зависит благополучие ребенка. Многие 
семьи, к сожалению, в прошлом имели опыт нега-
тивного общения с психологами, когда специалисты 
оказывались совсем не на страже интересов ребенка, 
что тоже снижает готовность обращения за психоло-
гической поддержкой в этот критический для семьи 
период [3-5, 11-13].

Не менее серьезной проблемой, затрудняющей 
оказание психологической помощи, аналитики 

считают плохую интеграцию психологов в междис-
циплинарную команду. До сих пор специалисты 
психосоциального и медицинского профилей от-
мечают трудности понимания профессиональных 
языков, точного понимания задач, возможностей 
и ограничений в работе друг друга. Роли разных 
специалистов в команде оказываются недостаточно 
четко разграниченными, возможности взаимопомощи 
при сопровождении семьи нередко игнорируются 
самими профессионалами. Это приводит к нару-
шению логики и принципов мультидисциплинар-
ности– комплексной работы разных специалистов 
над облегчением одних и тех же симптомов [3-6]. 
На уровень интеграции психолога в работу команды 
паллиативной помощи влияет множество факторов: 
уровень компетенций специалистов, длительность 
совместной работы и качество взаимодействия 
в команде, культура и структура организации, при-
сутствие профессионального уважения и восприятие 
значимости психологической помощи. Движение к ин-
теграции требует определенных перемен в команде, 
развития профессиональных компетенций психоло-
гов, оптимизации коммуникации и взаимодействия 
между разными специалистами [2-6, 14]. Достойные 
модели взаимодействия разных специалистов и опыт 
успешной интеграции демонстрируют специальные 
обучающие междисциплинарные программы, раз-
работанные для специалистов паллиативной сферы 
(программы EPEC-Pediatric, программы под эгидой 
WHO Collaborating Centre for Community Participation 
in Palliative Care and Long-term Care, программы в рам-
ках работы профессиональных сообществ, например, 
International Psychо-Oncology Society и др.).

Также отмечаются дефицит психологических 
кадров (наряду с другими важными специалистами 
психосоциального профиля, например психиатрами), 
недоступность психологической помощи пациентам 
и их близким в «закрытых» реанимациях или отде-
лениях. Неудовлетворительным может оказаться 
и качество подготовки психологов, работающих 
в паллиативных службах. Большой функционал и мно-
гообразие сложных задач в детском онкологическом 
паллиативе требуют от психологов непрерывного 
обучения и обмена опытом, мотивации осваивать 
все новые и новые знания, овладевать разными на-
выками и использовать опыт из смежных областей 
психологии. Многие из психологических симптомов 
(наряду с физическими) у детей/подростков оказы-
ваются плохо контролируемыми, что обусловливает 
чувство профессиональной беспомощности и после-
дующего выгорания специалистов. Недостаточной 
является и методологическая поддержка психологов, 
наблюдается дефицит адаптированного к нуждам 
паллиатива психологического инструментария.  Часто 
обнаруживает себя дефицит поддержки психологов 
со стороны профессиональных организаций (супер-
визий, интервизий, менторства), а также возможности 
профессионального роста. Гибкости и творческого 
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подхода требует работа в меняющихся условиях, часто 
специалисты вынуждены самостоятельно выстраи-
вать свою работу, не имея должных рекомендаций, 
оснащения, кабинета, ставок, бережных штатных 
нормативов. Это приводит к работе в условиях по-
вышенной нагрузки [2-6, 11-14].

Организационные особенности оказания 
психологической помощи пациентам 
и семье

Психологическая поддержка детей с онколо-
гическими/гематологическими заболеваниями 
на паллиативном этапе лечения преимущественно 
оказывается медицинскими психологами. Ее оказание 
определяется и регулируется порядком, в настоящий 
момент обозначенным в приказе Минздрава России 
№ 345н и Минтруда России № 372н от 31.05.2019 [15].  
Психологи сопровождают детей и их семьи в условиях 
онкологических отделений и отделений реанимации, 
паллиативных стационаров и выездных паллиатив-
ных служб [15].

Все чаще мы видим сотрудничество государ-
ственных и некоммерческих организаций, участие 
детских противораковых фондов в оказании психо-
логической помощи в период паллиативного лечения. 
Модели взаимодействия специалистов в команде, 
как и форматы психологической помощи, становят-
ся все более разнообразными. Уже не удивительно, 
что специалисты, оказывая помощь семье, объеди-
няют свои усилия из разных географических точек. 
Психологическая помощь в таких случаях нередко 
оказывается дистанционно, а сами специалисты 
могут быть представителями разных организаций. 
В случаях подобного сопровождения пациента и его 
семьи профессионалам особенно важно заботиться 
о качестве взаимодействия членов команды между 
собой, добиваясь высокой степени согласованности 
в оценке проблем пациента и семьи, а также слажен-
ности оказываемой ими помощи [6, 12].

Несмотря на то что непосредственно психологи-
ческую поддержку ребенку и семье в период палли-
ативного лечения оказывают психологи, все специа-
листы паллиативной команды вовлечены в оказание 
моральной помощи, поддержание психологического 
комфорта пациента и его близких (проявляя заботу, 
отвечая на непростые вопросы, помогая справиться 
с тяжелыми симптомами, переживаниями и эмоция-
ми). Даже после утраты ребенка многие специалисты 
взаимодействуют с семьями в период острого горя 
[6, 7, 12, 13].

Однако более глубокую и длительную помощь 
после смерти ребенка оказывают специалисты 
психосоциальных служб, консультируя родителей, 
сиблингов умершего ребенка и других родственни-
ков, организуя программы по гореванию, реабили-
тационные мероприятия, участвуя в организации 

дней памяти [2-7, 12]. Медицинским специалистам 
при выявлении психологических нужд пациента 
и семьи важно вовремя делегировать, передавать 
бóльшую часть психологической заботы о семье пси-
хологам. Это позволяет сберечь профессиональный 
и эмоциональный ресурс и способствует оказанию 
более качественной психологической помощи семьям 
непосредственно психологами. Психологическую 
помощь важно представлять, как можно меньше 
стигматизируя и пугая ею. Семьи важно сориентиро-
вать относительно ожиданий от нее. Ведь психоло-
гическая помощь–не волшебство, в которое можно 
верить или не верить. Она имеет свои возможности 
и ограничения. Безусловно, даже в такой непростой 
период психологическая работа будет требовать от 
самой семьи  определенных усилий, конфронтации 
с суровой реальностью, роста. В краткосрочной пер-
спективе это может казаться слишком сложным и за-
тратным, однако это не так. Грамотно выстроенная 
психологическая работа всегда содержит достаточ-
ный потенциал поддержки и эффективно сберегает 
ресурс семьи в долгосрочной перспективе. Благодаря 
психологической помощи укрепляются связи паци-
ента и его близких с реальностью, их способность 
оценивать и распоряжаться имеющимися ресурсами 
и возможностями, осознавать зоны, не поддающиеся 
влиянию и контролю. В результате семьи, имеющие 
психологическую поддержку, реже сталкиваются 
с сожалениями по поводу упущенных возможностей 
или того, что  что-то было выполнено без должного 
внимания, учета потребностей и интересов ребенка. 

Принципы оказания психологической 
помощи

Основные принципы психологической поддержки 
детей/подростков с онкологическими/гематологиче-
скими заболеваниями при оказании паллиативной 
помощи согласуются с общей концепцией организа-
ции паллиативной помощи.

Ранняя интеграция помощи и ее преемствен-
ность. Чем раньше знакомится семья с психологом 
и чем более удачным оказывается опыт предше-
ствующей психологической поддержки, тем легче 
в кризисный момент ей обратиться за помощью 
к психологу и принимать ее. Хорошая организация 
преемственности оказываемой психологической по-
мощи при переходе от одного этапа лечения к друго-
му, из одного отделения/ медицинского учреждения 
в другое (или домой) позволяет своевременно решать 
насущные проблемы детей/подростков и семьи, дина-
мично меняющиеся во времени, без потери времени 
и возможностей [3-9].

Опора на семейно- центрированный подход ока-
зывается наиболее эффективной для оказания пси-
хологической помощи детям с онкологическими/
гематологическими заболеваниями на этапе пал-
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лиативного лечения. Ведь в качестве реципиентов 
психологической поддержки выступают не только 
сам ребенок/подросток, но и его родители, братья/
сестры, бабушки/дедушки, а также другие родствен-
ники.  Для решения многих вопросов важно учиты-
вать взгляд со стороны всех членов семьи, он может 
оказываться разным с различных перспектив. Об-
суждая те или иные вопросы, например, раскрытие 
информации, или те или иные решения (например, где 
будет умирать ребенок), нужно иметь в виду комфорт 
этих решений для всех участников семьи, стремясь 
к максимально возможному числу согласованных 
или компромиссных решений.

Нормализация жизни ребенка. Полезным ока-
зывается подход, направленный на поддержание 
нормальной привычной жизни ребенка в рамках 
концепции Child life. Он позволяет максимально учи-
тывать меняющиеся потребности ребенка, факт его 
развития. Ключевым становится здесь опора на игру 
как основной инструмент естественной адаптации ре-
бенка, в которой можно помочь ребенку справляться 
с медицинскими проблемами (медицинская игра), 
отвлекаться от неприятных ощущений, компенси-
ровать депривацию среды и дефициты, связанные 
с потерей возможностей ребенка с онкологическим 
заболеванием в данный период, а также получать 
удовольствие и другие приятные эмоции [2-5, 16, 17]. 

Уникальная роль психолога в структуре 
оказания паллиативной помощи

Как уже упоминалось выше, психологи, рабо-
тающие в паллиативе – независимым образом 
или в сотрудничестве с командой паллиативной 
помощи–помогают более эффективно справляться 
с психологическими и физиологическими, соци-
альными симптомами и страданиями детей/под-
ростков и родителей, поддерживать пациента и его 
семью в моральном, практическом, духовном ключе, 
в принятии решений, проживании горя и адаптации 
семьи к жизни после смерти ребенка. Психологи 
также активно участвуют в поддержке и обучении 
специалистов паллиативных команд, проводя тре-
нинги [3-6, 14].    

Специальная группа исследователей по оценке 
вклада психолога в работу команды отмечает важ-
ность участия специалистов в поддержании научной, 
фундаментальной основы паллиативной помощи, 
в образовании, ценную прикладную роль как в жизни 
ребенка, так и в повышении качества взаимодействия 
и системности при оказании паллиативной помощи. 
Каждая из этих областей требует развития и освое-
ния определенных навыков и компетенций, и только 
тогда она способствует повышению уровня заботы 
о пациенте и семье [18].    

Во многих работах подчеркивается роль психолога 
как медиатора, переводчика, улучшающего комму-

никацию и понимание между участниками процесса 
получения и оказания паллиативной помощи, повы-
шающего сензитивность к культурному контексту 
языковой специфичности и одновременно смягчаю-
щего остроту моральных дилемм и конфликтов. Часто 
психологов видят как гарантов, представляющих 
интересы разных участников лечебного процесса, 
не только пациента и членов семьи, но и специали-
стов [11].

Участие психолога в решении 
мультидисциплинарных задач

В рамках взаимодействия в команде участие пси-
холога способствует лучшему распознаванию нужд 
детей и родителей, а также в облегчении физических 
симптомов в рамках оказания мультидисциплинар-
ной помощи. Яркими примерами является помощь 
в работе с болью, усталостью, одышкой, нарушениями 
сна, проблемами пищевого поведения [3-5, 19-23]. 
Полезным оказывается участие психологов в решении 
вопросов информирования, повышения комплаент-
ности, уменьшения конфликтов и предотвращения 
жалоб [24-25].

Родители, получающие психологическую поддерж-
ку, развивают более адаптивные и зрелые реакции 
на тяжелые, в том числе и плохо управляемые физи-
ческие симптомы ребенка в период паллиативного 
лечения или умирания, более эффективно оказывают 
ему поддержку. Все это способствует профилактике 
посттравматических стрессовых расстройств в семье 
ребенка/подростка [21].

Неоценимой оказывается помощь психолога 
родителям и персоналу в отделениях интенсивной 
терапии и реанимации, где часто проводят послед-
ние месяцы своей жизни дети с онкологическими/
гематологическими заболеваниями. Здесь речь идет 
и о важных рекомендациях в отношении организации 
дня ребенка, профилактике выгорания родителей 
и специалистов, предотвращении упреждающего 
горя у родителей [17, 26].

Психосоциальный стандарт оказания 
психологической помощи детям 
с онкологическими/гематологическими 
проблемами на паллиативном этапе 
лечения

Оказание психологической помощи в паллиа-
тивный период лечения детей/подростков с онко-
логическими/ гематологическими заболеваниями 
основывается на определенных психосоциальных 
стандартах, тщательно изученных и согласованных 
в рамках работы разных профессиональных групп 
и сообществ [3-5].  Они задают цели психологиче-
ской работы, позволяют минимизировать страдания 
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пациента и его семьи, а также выгорание всех участ-
ников лечения. Самыми важными из них являются 
следующие:
 отслеживание и оценка психологических про-

блем (нужд и состояний) ребенка/подростка и его 
семьи, психообразование, психологическая поддерж-
ка, забота о психическом здоровье пациента и его 
близких, поиск ресурсов;
 повышение эффективности в управлении фи-

зическими симптомами (за счет использования 
психологических методов и техник в рамках меж-
дисциплинарной команды);
 участие в процессе информирования;
 помощь в выстраивании эффективной комму-

никации с пациентом и его семьей;
 помощь семье в принятии решений;
 облегчение проживания семьей горя в период 

лечения ребенка и после его смерти;
 взаимодействие и укрепление психосоциаль-

ных компетенций внутри команды, забота о членах 
мультидисциплинарной команды, поддержание 
специфики кросскультурного подхода [3-5].

Оценка психологических проблем 
и оказание помощи. Ориентация 
на потребности ребенка и его семьи

Ухудшение психологического состояния больного 
ребенка и его семьи наблюдается по мере прогрессии 
заболевания, достигая максимума у ребенка в конце 
его жизни, а у родителей – после смерти ребенка 
(на пике острого горя или если горе не разрешается 
благополучно–в ситуации осложненного/патологи-
ческого горевания).

Многие из этих симптомов остаются без долж-
ного внимания и помощи ввиду крайне непростого 
облегчения их в терминальной стадии развития 
онкологических/гематологических заболеваний. 
Боль является доминирующим симптомом в конце 
жизни ребенка, связанным с высоким стрессом всей 
семьи. Почти треть родителей ретроспективно сооб-
щают об ужасной смерти своих детей и отсутствии 
эффективного контроля боли. Тревога и качество 
жизни горюющих родителей тесно связаны с трево-
гой и болью, переживаемой детьми в конце жизни, 
а также возможностью обсуждать эту непростую 
ситуацию. Особенно остро воспринимаются (и паци-
ентами, и родителями) депрессия и тревога в конце 
жизни у пациентов подросткового возраста. Больше 
половины врачей, сопровождающих детей в этот 
период, отмечают недостаток навыков и компетен-
ций для облегчения симптомов депрессии и боли, 
нехватку специалистов (психологов, психиатров), 
подчеркивая важность участия междисциплинарной 
команды в решении данных проблем пациентов 
и их семей, в том числе с помощью психофармако-
логических средств. В этот период возрастает зна-

чимость проведения психосоциального скрининга, 
выявляющего эти локальные трудности и проблемы 
как можно раньше [3-6, 27, 28].      

     Своевременная оценка и выявление проблем 
ребенка и семьи позволяет команде специалистов 
ориентироваться при оказании всего комплекса 
паллиативной помощи на нужды и потребности 
семьи, слышать уникальный голос каждого, без по-
тери драгоценного времени оказывать поддержку, 
своевременно подключать разных членов команды. 
Полезную информацию дают изучение дистресса 
ребенка/подростка и семьи, психологических осо-
бенностей восприятия болезни семьей, оценка эмо-
циональных ресурсов семьи и наличия поддержки, 
уровня семейного функционирования, возможностей 
посттравматического роста у ребенка/подростка 
и членов его семьи, уровня эмоционального вы-
горания родителей. В качестве инструментария, 
позволяющего более точно оценить происходящее, 
психологами широко используются беседа, опросы 
и анкетирование, различные тесты и опросники, в за-
висимости от стоящих перед специалистами задач. 
Наиболее часто используются Дистресс- термометр, 
различные модули шкалы качества жизни детей 
и родителей PedsQL, опросники и шкалы для оценки 
боли, тесты для оценки тревоги, депрессии, усталости, 
копинговых стратегий и т. д. [3-6, 29, 30].

Проживание данного периода для семьи сопря-
жено с множеством хорошо или плохо осознаваемых 
беспокойств, тревог и страхов. Ведущим, безусловно, 
является страх ухудшения состояния ребенка/под-
ростка и его смерти. Семьи опасаются «быть выбро-
шенными» из той медицинской системы помощи, 
к которой они адаптировались в процессе лечения; 
переживают, что от них «откажутся», что они лишатся 
помощи и поддержки. Семьи часто оказываются в оди-
ночестве и изоляции в это время. Большинство семей 
также опасается раскрытия информации о тяжелом 
состоянии ребенка– для близких, самого ребенка/
подростка, друзей, окружающих. Многие родители 
опасаются, что не смогут выдержать подобного эмо-
ционального напряжения, опасаясь сойти с ума, вести 
себя неадекватно и не выполнить в нужный момент 
требуемые от них действия. Страх потерять ребенка 
неразрывно связан с тревогой и невозможностью за-
ботиться о ребенке после его смерти («где он/она ока-
жется», «как будет без меня», «как я буду жить» и др.). 
Особое место в переживаниях родителей и пациентов 
в период перевода на паллиативный этап лечения 
может занимать агрессия, направленная, в том числе, 
на медицинский персонал. Родители сталкиваются 
с тягостным ощущением беспомощности, потерей 
жизненных и смысловых перспектив, преждевремен-
ным гореванием, супруги в семье часто обвиняют друг 
друга и конфликтуют. Ресурсом для родителей в этот 
непростой период является возможность как можно 
лучше понимать происходящее с ребенком, заботиться 
о нем, иметь возможность делать  что-то практическое 
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и полезное, иметь возможность сохранять реалистич-
ную надежду и веру, обнаруживать духовную и экзи-
стенциальную поддержку [12, 13].

Так как качество жизни ребенка на паллиатив-
ном этапе лечения тесно связано со способностью 
родителей справляться с каждодневным горем, одно 
из важных направлений психологической помощи 
получило название «поддержка родителя, поддер-
живающего ребенка». Речь идет о помощи родителю 
в понимании своих чувств и реакций, поиске ресурсов 
и сил, поддержании возможности оставаться сильным 
с ребенком и находить силу и поддержку в присут-
ствии ребенка, справляться с неопределенностью 
и неизвестностью.

Для родителей важна помощь психологов по по-
воду эмоциональной заботы о тяжело болеющем 
ребенке, оценки его потребностей/нужд и состоя-
ния. Оказываются также полезными рекомендации, 
как организовывать и поддерживать привычную 
для ребенка жизнь, как справляться со скукой и де-
привацией, как организовывать общение со сверстни-
ками, семьей, окружением, видеть происходящее 
с точки зрения перспективы ребенка. Так, например, 
родители могут не осознавать, что ребенок может 
ощущать приближение смерти, испытывать необхо-
димость обсуждать эту тему раньше, чем они будут 
готовы это признать или инициировать сами разговор 
на эту непростую тему [3-6].

В рамках психологической помощи родителям 
в этот период перспективны системные психологи-
ческие интервенции. Некоторыми службами разра-
батываются специализированные протоколы заботы 
о родителе (с учетом их индивидуальных особенно-
стей). Направлены они на оценку, улучшение их адап-
тации, интеграцию особого опыта родительства. Это 
помогает повысить психологическую выносливость 
и адаптацию семей [29, 30].      

Чаще всего для решения психологических задач 
психологи используют интегративный, холистический 
подход, объединяющий знания и возможности разных 
направлений психологии и психотерапии [2-7, 14, 16].

Информирование

Информирование–это преимущественно врачеб-
ная компетенция. Неверно и некорректно делегиро-
вать информирование семьи или ребенка психологу, 
или информирование ребенка/подростка– родите-
лям болеющего ребенка. Однако совместное инфор-
мирование семьи командой специалистов, в которую 
включен психолог, является весьма перспективным.

Психологическая поддержка необходима при ин-
формировании детей на этапе ухудшения состояния, 
при подготовке к различным процедурам и мани-
пуляциям (постановка гастростомы, трахеостомы, 
перевод в другое отделение, например в отделение 
реанимации). Чаще всего интервенции проводятся 

благодаря использованию специальных буклетов, 
наглядных материалов и медицинской игры с детьми, 
беседы с подростками [12, 13, 17, 24, 25].

Психолог может оказать неоценимую помощь 
в выстраивании стратегии информирования в палли-
ативной команде. Нередко встречаются случаи, когда 
родители препятствуют автономии подростков/моло-
дых взрослых, запрещают медицинскому персоналу 
сообщать подросткам правду, требуют поддерживать 
иллюзорную надежду, обманывать их. Наиболее слож-
ными бывают случаи, когда, несмотря на протекцию 
родителей, подросток дает явные сигналы об интересе 
к информации, недоволен ситуацией ее сокрытия, 
встревожен незнанием реального положения дел. 
Безусловно, тенденцией в большинстве стран стало 
стремление к ее раскрытию (полному или частичному). 
Информировать семью и пациента означает возвращать 
их к реальности, давать им право распоряжаться своей 
жизнью, возможность принимать решения относитель-
но нее на основе имеющейся информации о неизбеж-
ном конце. Однако очень часто неполное раскрытие 
информации (например, подростку) означает помощь 
психике, ее спасение от раскола, безумия в ситуации, 
когда отсутствуют ресурсы справиться с травмой. 
Проведенное исследование о готовности и желании 
родителей допускать врачей к своему ребенку вы-
явило, что чем больше родитель удовлетворен сам 
сложившимися отношениями с врачом, тем легче ему 
воспринимать тяжелую информацию от врачей и легче 
разрешать говорить правду ребенку. То же самое было 
выявлено и в отношении самих подростков– чем 
прочнее и доверительнее складывались отношения 
с врачом с самого начала (в том числе и в плане ин-
формирования), тем более свободным чувствует себя 
подросток, желающий спросить  что-то у врача, задать 
важные для него вопросы [12, 24, 25, 31].

В подобной непростой и неоднозначной ситуа-
ции психологи помогают оценить информационные 
потребности и предпочтения у ребенка/подростка 
и родителей, согласовать их внутри семьи, дать реко-
мендации медицинскому персоналу о способе, стиле 
раскрытия информации, помочь семье и врачу подго-
товиться к трудному разговору, а также помочь всем 
участникам разговора справиться со стрессом после 
проведения разговора [3-6, 12, 24, 25, 31]. В некоторых 
службах разрабатываются модели так называемого 
«экологичного» раскрытия информации, помогающего 
в принятии решений на основании оценки разных 
точек зрения, помощи во взаимодействии и принятии 
решения о раскрытии информации. Это помогает сни-
зить стресс и конфликт внутри семьи и семьи с палли-
ативными специалистами (Bronfenbrenner’s Ecological 
Systems Framework) [31]. Использование специальных 
инструментов, типа дистресс- термометра, помогает 
сохранить автономию ребенка/подростка при инфор-
мировании и учесть его личные потребности и предпо-
чтения [12, 24, 25]. Психологи часто оказывают помощь 
медицинскому персоналу в осваивании протоколов 
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сообщения плохих новостей (SPIKES), повышении 
культуры коммуникации и взаимодействия с юными 
пациентами и их близкими [24, 25].   

Информирование должно быть бережным, каче-
ственным и своевременным как в периоды перевода 
ребенка и его семьи из одного учреждения в другое, 
так и в пределах одного и того же лечебного заведе-
ния. Родители чаще жадно впитывают информацию, 
касающуюся того, через что именно проходит ребе-
нок. Семьям очень важно быть правильно сориен-
тированными в том, что происходит, знать, каковы 
проявления симптомов, и вовремя уметь распознать 
ожидаемые симптомы ухудшения, предвестники 
умирания. Это позволяет родителям применять 
имеющиеся у них возможности поддержки. Важно 
это и для принятия непростых решений (где будет 
умирать ребенок, в каких ситуациях можно будет 
отказаться от реанимационных мероприятий, вскры-
тия и т. д.) [24, 25].   

Поддержка в процессе коммуникации

Рекомендуемой является коммуникация, центри-
рованная на семье. Отличительной ее особенностью 
становится чуткость к потребностям и голосу каждого 
члена семьи, честная и ясная коммуникация, уважи-
тельная, наполненная фактами и смыслом. Семьям 
важно, если в трудный период с ними говорят на их 
родном языке, если сохраняется чувствительность 
к их особенностям культуры, социального статуса, 
ценностям и жизненным установкам, религиозным 
верованиям. Замечательно, когда удается общаться 
с семьей непринужденно, а коммуникация дает 
поддержку, способствует снятию напряжения, тонко 
и уместно используются юмор и шутки [3-6, 24, 25, 31].

Дети и подростки часто имеют автономную 
(не зависимую от родителей) потребность говорить 
о заболевании, его причинах, прогнозе, а также 
психологической помощи. Дети часто осознают 
приближающуюся смерть. Помощь родителям найти 
слова для обсуждения чувств, переживаний в данной 
ситуации, возможностей и способов попрощаться, 
исполнить мечты, завершить дела коррелирует 
с благополучным переживанием горя у родителей 
после смерти ребенка. Большинство родителей, 
участвующих в инициации подобных разговоров, 
не жалели о них после смерти ребенка [3-6]. В слу-
чае ограничения или потери у ребенка/подростка 
способности общаться с окружающими необходимо 
использование дополнительной и альтернативной 
коммуникации [7, 16, 17].

Вовлечение в принятие решений

Семейно- центрированный подход предполагает 
обязательное вовлечение родителей и детей/подрост-

ков на паллиативном этапе лечения в обсуждение 
и принятие жизненно важных решений относительно 
жизни ребенка с учетом их собственных потребностей 
желаний, ценностей. Речь идет о решениях относи-
тельно совместного пребывания с ребенком, выбора 
мест, где ребенок будет жить в конце жизни и умирать, 
исполнения желаний ребенка и важных ритуалов (ре-
лигиозных или светских), проведения реанимационных 
мероприятий, возможностей отказа от вскрытия и т. д.

   Семья в такой непростой ситуации не всегда может 
осознавать, относительно каких вопросов имеется 
выбор. Семье также важно понимать, от чего будет 
зависеть физический и психологический комфорт 
ребенка в период паллиативного лечения, а также 
психологический комфорт семьи после смерти ре-
бенка. Подобные разговоры очень важно проводить 
своевременно, так как необходимо время для обду-
мывания, выбора и принятия решений. Инициатива 
при подобных разговорах чаще принадлежит специа-
листам, так как сама семья находится в стрессе и даже 
может не предполагать, о чем идет речь. Подключение 
психолога в команду при обсуждении данных вопро-
сов помогает семье лучше осознать эти возможности, 
сопоставить их со своими ожиданиями, представлени-
ями о главном и важном в настоящий период жизни, 
желаниями и потребностями ребенка. Использование 
специальных психологических приемов может по-
могать семье более эффективно принимать данные 
решения [17, 24, 30].

Подростки с благодарностью относятся к учету 
их мнения и вовлечению в процесс принятия реше-
ний. Психолог может выступать в таких ситуациях 
как медиатор, опосредуя общение членов команды, 
родителей и самого подростка при обсуждении самых 
сложных волнующих пациента тем (в том числе вы-
бора места смерти). Если не удается достичь согласия 
в семье, принятие совместных решений рекомендуют 
делать с приоритетом того, что выбирает сам подро-
сток. В любом случае наиболее важным принципом 
остается уважение со стороны команды к принимае-
мому в семье решению. Необходимо также развивать 
культурную сензитивность к принятию решений, так 
как она может зависеть от определенных социальных 
характеристик, культуры коммуникации и традиций 
принятия решений в семье [30].

Поддержка семьи в горевании

Качественная и комплексная психологическая 
помощь семье предполагает заботу о ней после 
смерти ребенка. Даже те родители, которые успешно 
справляются, демонстрируют потребность в по-
добной помощи.  

Работа психолога часто фокусируется на об-
легчении тяжелых переживаний родителей: чув-
стве вины, непринятии случившегося, агрессии, 
восприятии смерти ребенка как личного провала, 
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потери себя и смысла жизни. Родители о многом 
сожалеют (например, о том, что не говорили с ре-
бенком о смерти или что не понимали своевремен-
но, что происходит с ребенком) и зацикливаются 
на своих переживаниях, ищут способы, как пре-
одолеть изоляцию и морально выжить после смерти 
ребенка [3-6, 28].

Смерть ребенка сильно ухудшает здоровье 
обоих родителей, не только в краткосрочной, 
но и в долгосрочной перспективе. У родителей 
отмечались ухудшения как соматического, так 
и психического здоровья (депрессия, тревога, на-
рушения сна, когнитивные нарушения, трудности 
адаптации). Они чаще злоупотребляли алкоголем 
и курением. Образовательные и поддерживающие 
программы по гореванию оказываются достаточ-
но эффективными для улучшения самочувствия 
родителей [27].

Полезными оказываются психологические 
рекомендации семье по поддержке сиблингов, 
развитию навыков поддержки в семье в процессе 
проживания горя, а также оказание непосред-
ственной психологической поддержки разным 
членам семьи в различных форматах [3-6]. Так, 
например, оказался эффективным опыт семейного 
лагеря выходного дня (проводимого дважды в год), 
с прицельной проработкой темы горя (в формате 
психообразования), вовлечением членов семьи 
(родителей и детей) в совместную социальную 
активность. Родители стали лучше понимать свои 
собственные переживания и чувства других членов 
семьи, замечали различия и динамику в процессе 
горевания, научались справляться с перепадами 
настроения, поддерживать более теплые отноше-
ния внутри семьи (как внутри родительской пары, 
так и в парах с другими детьми). Групповой формат 
давал участникам ощущение «нормальности» их 
непростых переживаний [27].  

Поддержка взаимодействия и отношений. Фокус 
работы психолога (наряду с другими членами 
психосоциальной команды) также включает в себя 
укрепление системы отношений всех участников 
лечения.

Речь может идти о возможности развивать 
и улучшать отношения внутри семьи пациента 
(с родителями, братьями/сестрами), отношения 
семьи с ближайшим окружением, а также с самими 
членами паллиативной команды. Важно, чтобы 
у всех, кто контактирует с ребенком, было как мож-
но более адекватное представление о ситуации, 
понимание его нужд, приоритетов, чтобы общение 
было комфортным и достаточным. Тяжело больной 
ребенок, несмотря на свое состояние, нуждается 
в поддержке, как можно более бережном и теплом 
общении с братьями и сестрами, друзьями, свер-
стниками и, соответственно, в помощи в установ-
лении этих отношений, на которые у него самого 
и родителей может не быть ресурсов и сил [2-8].

Ключевые психологические компетенции
разных членов паллиативной команды

Как уже упоминалось выше, моральная и пси-
хологическая поддержка ребенка и семьи является 
неотъемлемой компетенцией не только психологов, 
но и всех специалистов паллиативной службы. Это 
предполагает непрерывное совершенствование и раз-
витие имеющихся психологических знаний и навыков 
специалистов [1-13].

Чтобы оказывать качественную и полноценную 
помощь ребенку/подростку с онкологическим 
заболеванием на паллиативном этапе лечения и 
его близким, членам паллиативной команды ре-
комендовано владеть: знанием психологической 
специфики паллиативного этапа лечения и ситу-
ации оказания паллиативной помощи; понима-
нием психологических особенностей трудностей, 
испытываемых пациентами с онкологическими 
заболеваниями в этот период и их близкими; 
знанием и пониманием реакций  пациентов и их 
семей на ухудшение состояния и паллиативную 
ситуацию; навыком оценки психоэмоционального 
дистресса пациентов и определения потребности 
в психологической, социальной помощи; навыками 
оказания психологической поддержки пациентам 
и их семьям; навыками общения с пациентами 
и их близкими (коммуникативными навыками);  
навыками информирования пациентов на этапе 
перевода на паллиативное лечение и непосредствен-
но на паллиативном этапе лечения в ситуациях 
ухудшения самочувствия; навыками вовлечения 
пациента и его близких в принятие важных ре-
шений; навыками помощи в организации жизни 
пациента и его семьи в терминальном периоде бо-
лезни (конце жизни); знаниями о факторах, этапах, 
способах профилактики эмоционального выгора-
ния в процессе работы; навыками самоподдержки 
в эмоционально сложных ситуациях и взаимной 
поддержки в коллективе [3-7, 12].

Данные компетенции осваиваются специалистами 
не только в процессе специально организованного 
обучения и тренингов. Они непрерывно продолжа-
ют совершенствоваться благодаря динамическому 
взаимодействию разных специалистов мультидис-
циплинарной команды, включающей, в том числе, 
и психологов. Подобный обмен знаниями и опытом 
способствует как росту психологических компетен-
ций отдельных специалистов, так и росту культуры 
оказания паллиативной помощи в целом.
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Заседание врачебной комиссии и лицензия 
медицинской организации: 

точки пересечения
«Обязательна ли лицензия на оказание паллиативной медицинской помощи детям 

для той медицинской организации, врачебная комиссия которой принимает решение 
о наличии у ребенка показаний к оказанию паллиативной медицинской помощи?»

Отвечают эксперты:
Вадим Ткаченко, основатель и руководитель консалтинговой группы vvCube

Полина Перехода, руководитель отдела судебного сопровождения консалтинговой группы vvCube

В Российской Федерации некоторые виды дея-
тельности по оказанию услуг населению подлежат 
лицензированию. Так, в соответствии с требо-
ваниями ст. 12 Федерального закона № 99-ФЗ 
от 04.05.2011 «О лицензировании отдельных видов 
деятельности» (далее— закон № 99-ФЗ) подлежит 
лицензированию любая медицинская деятельность. 
В соответствии с данным законом на Правительство 
России возлагается обязанность устанавливать 
лицензионные требования по конкретным видам 
деятельности (ст. 8 закона № 99-ФЗ). В частности, 
Правительство РФ утвердило 01.06.2021 Поста-
новление № 852 «О лицензировании медицинской 
деятельности (за исключением указанной деятель-
ности, осуществляемой медицинскими органи-
зациями и другими организациями, входящими 
в частную систему здравоохранения, на территории 
инновационного центра «Сколково») и признании 
утратившими силу некоторых актов Правительства 
Российской Федерации» (вместе с «Положением 
о лицензировании медицинской деятельности 
(за исключением указанной деятельности, осущест-
вляемой медицинскими организациями и другими 
организациями, входящими в частную систему 
здравоохранения, на территории инновационно-
го центра «Сколково»)») (далее— Постановление 
Правительства РФ № 852), в котором установило 
порядок лицензирования медицинской деятель-
ности, в том числе при оказании паллиативной 
медицинской помощи (ПМП).

Так, при намерении лицензиата—медицинской 
организации оказывать ПМП необходимо получить 
лицензию на оказание такого рода медицинской 
услуги. Осуществлять медицинскую деятельность 
по адресу, не указанному в реестре лицензий, 
и (или) выполнять работы (услуги), составляющие 
медицинскую деятельность, не предусмотренные 
реестром лицензий, нельзя. Поэтому подается за-
явление о внесении изменений в реестр лицензий 
и указываются тот адрес и (или) работы (услуги), 
которые лицензиат намерен выполнять (пункт 11 
Постановления Правительства РФ № 852).

При этом выполнение работ (услуг), предусмо-
тренных приложением к Постановлению Правитель-
ства РФ № 852, может осуществляться лицензиатом, 
в структуре которого организована мобильная 
медицинская бригада для оказания первичной 
медико- санитарной помощи населению, проведения 
профилактического медицинского осмотра, диспан-
серизации по месту нахождения мобильной меди-
цинской бригады, не указанному в реестре лицензий 
в качестве адреса (адресов) места осуществления 
медицинской деятельности, и не требует внесения 
изменений в реестр лицензий.

Таким образом, для того чтобы медицинская 
организация могла оказывать ПМП, у нее должна 
быть лицензия, в которой будет указан данный вид 
помощи, а также будет указан адрес, по которому 
эта помощь оказывается.

Однако признание пациента нуждающимся в ПМП 
не подпадает под определение медицинской помощи, 
которое закреплено в пункте 3 части 1 статьи 2 Феде-
рального закона № 323-ФЗ от 21.11.2011 «Об основах 
охраны здоровья граждан в Российской Федерации» 
(далее— закон № 323-ФЗ), где указано, что меди-
цинская помощь— это комплекс мероприятий, 
направленных на поддержание и (или) восстановле-
ние здоровья и включающих в себя предоставление 
медицинских услуг. Также в соответствии со ст. 48 
закона № 323-ФЗ врачебная комиссия создается в ме-
дицинской организации в целях совершенствования 
организации оказания медицинской помощи, то есть 
ее основная задача— это не сама медицинская по-
мощь. То есть признание пациента нуждающимся 
в паллиативной медицинской помощи не подпадает 
под понятие медицинской помощи.

Кроме того, следует учитывать и положения при-
каза Минздрава России № 345н, Минтруда России 
№ 372н от 31.05.2019 «Об утверждении Положения 
об организации оказания паллиативной медицин-
ской помощи, включая порядок взаимодействия ме-
дицинских организаций, организаций социального 
обслуживания и общественных объединений, иных 
некоммерческих организаций, осуществляющих 
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свою деятельность в сфере охраны здоровья» (да-
лее— приказ № 345н/372н), в соответствии с пунк-
том 16 которого установлено, что медицинское 
заключение детям выдает врачебная комиссия ме-
дицинской организации, в которой осуществляется 
наблюдение и лечение ребенка. В состав врачебной 
комиссии рекомендуется включать руководителя 
медицинской организации или его заместителя, 
заведующего структурным подразделением меди-
цинской организации, лечащего врача по профилю 
заболевания ребенка, врача по паллиативной меди-
цинской помощи, врача по медицинской реабили-
тации. При отсутствии в указанной медицинской 
организации врача по медицинской реабилитации, 
врача по паллиативной медицинской помощи меди-
цинская организация привлекает для участия во вра-
чебной комиссии врачей, медицинских работников 
иных медицинских организаций.

То есть отсутствие в медицинской организации 
врача по ПМП не является препятствием для при-
нятия решения о признании ребенка нуждающимся 
в ПМП. Первое, на что стоит обратить внимание, это 
то, что норма пункта 16 Положения, утвержденного 
приказом № 345н/372н, носит рекомендательный 
характер. Во-вторых, на то, что при отсутствии 
в штате медицинской организации врача по ПМП 
такого врача привлекают из другой медицинской 
организации. В-третьих, врач, участвующий в приня-
тии решения о признании пациента нуждающимся 
в ПМП, должен обладать соответствующей квали-
фикацией и иметь аккредитацию для ведения соот-
ветствующей медицинской практики. В связи с чем 
медицинским организациям, в которых врачебными 

комиссиями выносятся решения о признании детей 
нуждающимися в паллиативной помощи, не тре-
буется специальной лицензии на оказание ПМП, 
им достаточно привлечь врача по паллиативной 
медицинской помощи.

Подводя итог изложенному, приходим к выводу, 
что медицинская организация для признания ре-
бенка нуждающимся в ПМП не обязана иметь ли-
цензию на оказание ПМП. Однако уже для оказания 
ПМП, т. е. комплекса мероприятий, включающего 
медицинские вмешательства, мероприятия пси-
хологического характера и уход, осуществляемый 
в целях улучшения качества жизни неизлечимо 
больных граждан и направленный на облегчение 
боли, других тяжелых проявлений заболевания 
(пункт 1 Положения, утв. приказом № 345н/372н), 
лицензия, конечно же, требуется.

Рекомендуется для осуществления качественного 
и законного оказания ПМП учитывать данные нормы.

Следует отметить, что аналогичные правила 
действуют и в отношении взрослых пациентов: 
для признания взрослого нуждающимся в ПМП ме-
дицинская организация не обязана иметь лицензию 
и для участия во врачебной комиссии может пригла-
сить врача по паллиативной медицинской помощи 
из другой организации, а уже для оказания ПМП 
лицензия будет нужна.

В случае необходимости консультативной 
или юридической помощи специалисты консалтин-
говой группы vvCube (http://vvCube.com) всегда гото-
вы помочь и подсказать правильный и нормативно 
обоснованный вариант решения организационного 
вопроса в сфере здравоохранения.
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16. О рукописях, не принятых к печати, авторы информиру-
ются, текст рукописи не возвращается.

17. Редакция не несет ответственности за нарушение ав-
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Дорогие коллеги, друзья!Дорогие коллеги, друзья!
Подписывайтесь на журнал 
«PALLIUM: паллиативная и хосписная
помощь» и получайте каждый
новый номер с полезной
и важной информацией
с доставкой!

Журнал Журнал 
«PALLIUM: паллиативная «PALLIUM: паллиативная 
и хосписная помощь»и хосписная помощь»

Из офиса или дома.

Заходите на сайт 
«Почта России» по ссылке
https://podpiska.pochta.ru
В разделе «Газеты и журналы 
по подписке» забиваете 
название «PALLIUM: 
паллиативная и хосписная 
помощь» (или подписной 
индекс издания ПР394). 
Появится обложка журнала 
и его название, кликаете 
на него, выбираете нужный вам 
период подписки и заполняете 
все необходимые данные 
для доставки. Остается только 
оплатить заказ любой из трех 
банковских карт: МИР, VISA 
или Mastercard.

В любом отделении 
«Почта России»

Подписаться на журнал вам 
поможет оператор. Сообщи-
те ему название или индекс 
издания и желаемый период 
подписки.

 Подписаться можно   Подписаться можно  
 двумя способами: 

 Подписной индекс 
 ПР394  ПР394 

Из офиса или дома.
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«Почта России» по ссылке
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В разделе «Газеты и журналы 
по подписке» забиваете 
название «PALLIUM: 
паллиативная и хосписная 
помощь» (или подписной 
индекс издания ПР394). 
Появится обложка журнала 
и его название, кликаете 
на него, выбираете нужный вам 
период подписки и заполняете 
все необходимые данные все необходимые данные все необходимые данные 
для доставки. Остается только для доставки. Остается только 
оплатить заказ любой из трех оплатить заказ любой из трех 
банковских карт: МИР, VISA банковских карт: МИР, VISA 
или Mastercard.

В любом отделении 
«Почта России»

Подписаться на журнал вам 
поможет оператор. Сообщи-
те ему название или индекс 
издания и желаемый период 
подписки.

 двумя способами:  двумя способами: 

 Подписной индекс  Подписной индекс 
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по электронному и бумажному каталогам по электронному и бумажному каталогам 
«Почта России»«Почта России»

Подписной индекс ПР394Подписной индекс ПР394

«Самые важные встречи человека — «Самые важные встречи человека — 
его встречи с детьми. Обращай больше его встречи с детьми. Обращай больше 
внимания на них — мы никогда не можем внимания на них — мы никогда не можем 
знать, кого мы встречаем в ребенке». знать, кого мы встречаем в ребенке». 
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