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1. Предисловие 
 

1.1 Разработка документа 

Настоящий документ представляет собой обновленные 
«Стандарты медицинской помощи и надлежащей клинической 
практики при физиотерапевтическом лечении муковисцидоза» 
(2011). Документ включает соответствующую информацию из 
утвержденных ACPCF/ Фондом муковисцидоза 
Великобритании «Стандартов медицинской помощи» (2011) и 
Руководства по физиотерапии «Физиотерапевтическое 
лечение грудных детей, страдающих МВ, выявленных при 
скрининге» (2008) (Приложение II) для составления 
всестороннего документа для помощи физиотерапевтам, 

работающим в области муковисцидоза (МВ). Документ 
охватывает младенцев, детей и взрослых, страдающих МВ. 
 
Все авторы являются профессионалами, работающими в 
специализированной области муковисцидоза. ACPCF признает 
неоценимый вклад других медицинских работников и 
проводила консультации в областях, где другие специалисты 
являются главными, например, физиология органов дыхания 
при физических упражнениях. Настоящий документ разработан 
независимо от каких-либо финансирующих органов. 

 

1.2  Как пользоваться настоящим 
документом 

Документ «Стандарты медицинской помощи и надлежащей 
клинической практики при физиотерапевтическом лечении 
муковисцидоза» имеет целью быть полезным инструментом и 

полным справочным документом для всех физиотерапевтов и 
клиницистов, участвующих в оказании медицинской помощи 
лицам с диагнозом муковисцидоз. Он также может 
использоваться как справочный документ для лиц, страдающих 
МВ, и их семей/лиц, осуществляющих уход. Процесс 
утверждения документа Фондом муковисцидоза 
Великобритании включал рецензирование соответствующими 
специалистами, а также независимое авторитетное 
рассмотрение.  
 

Рекомендации предназначены для стимулирования 
физиотерапевтов разрабатывать местные руководства, 
адаптированные для конкретных потребностей и 
обстоятельств. Индикаторы доброкачественной клинической 
практик показывают области специализированной практики, 
которые являются важными для клиницистов, но которые в 
настоящее время не имеют реальной доказательной базы.  

 

1.3 Пересмотр документа 

Настоящий документ буде пересмотрен в 2020 г. ACPCF и 
обновлен согласно каким-либо новым имеющимся 
свидетельствам и/или изменениям в практике. 

 

1.4 Схема классификации 
рекомендаций в документе 

В настоящем документе, за исключением приложения II 
«Физиотерапевтическое лечение грудных детей с МВ, 
выявленных при скрининге», доказательная база, 
используемая для подтверждения рекомендаций, 
классифицирована с помощью Системы классификации, 
оценки, разработки и экспертизы рекомендаций1 (GRADE). В 
вышеназванном приложении II используется «Шотландская 
межуниверситетская сеть по разработке клинических 
руководств»2, поскольку этот документ был разработан в 2009 г. 

 
GRADE дает клиницисту полезный инструмент для четких, 
прагматичных интерпретаций сильных рекомендаций по 
сравнению со слабыми. Поскольку в малом числе областей 
физиотерапевтического лечения МВ имеется достаточная и 
надежная доказательная база, имеет первостепенное 
значение проинформировать клинициста о: 
 
■ качестве доказательной базы (КДБ) (высокое, умеренное, 

низкое или очень низкое) 

■ какие конечные показатели являются критическими 

■ общей силе рекомендации (сильная или слабая) для 
лучшего представления информации для клинических 
рассуждений и процесса принятия решений. 

Хотя рекомендации в целом могут быть классифицированы как 
«сильные» (т.е., степень достоверности того, что желательные 
эффекты перевешивают нежелательные), качество 
доказательной базы может быть умеренным или низким 
вследствие методологических проблем в имеющихся 

исследованиях. Когда данные или подтверждающие, или 

отвергающие практику, отсутствуют, рекомендации не даются. 
 

  



 

2. Национальные 
стандарты 
физиотерапевти-
ческой помощи 
лицам, 
страдающим 
муковисцидозом 
(2017) 
 

Стандарты включены в Инструмент самооценки (Приложение 
I), который обеспечивает возможность каждому центру или 
клинике проверить свою службу и позволяет ACPCF помочь 
физиотерапевтам, занимающимся лечением МВ, проводить 
регулярный сопоставительный анализ в масштабе страны. 
 

2.1 Как использовать стандарты 
Стандарты были разработаны в сочетании со следующими 
документами (заметьте, что они могут быть пересмотрены или 
заменены с момента публикации настоящего документа), к 
которым следует обращаться по мере необходимости:  
■ Спецификация Национальной службы Англии - 

Национальная служба здравоохранения - взрослые (NHS 
England National Service Specification - adult) 
https://www.england.nhs.uk/commissioning/wp- 
content/uploads/sites/12/2015/01/a01-spec-cystic- 
fibrosis-adlt.pdf 

■ Спецификация Национальной службы Англии - 
Национальная служба здравоохранения - дети (NHS 
England National Service Specification - child) 

https://www.england.nhs.uk/commissioning/wp- 
content/uploads/sites/12/2015/01/a01-spec-cystic- 
fibrosis-child.pdf 

■ Политика внедрения в клиническую практику: 
ингаляционная терапия для взрослых и детей, страдающих 
муковисцидозом (Clinical Commissioning Policy: Inhaled 
Therapy for Adults and Children with Cystic Fibrosis) 
https://www. 
england.nhs.uk/commissioning/wp-content/uploads/ 
sites/12/2015/01/a01-policy-inhld-thrpy-cf.pdf 

■ Стандарты медицинской помощи и надлежащей 

клинической практики при физиотерапевтическом лечении 
муковисцидоза Второе издание (Standards of Care and Good 
Clinical Practice for the Physiotherapy Management of Cystic 
Fibrosis Second Edition) (2017) 

■ Клиническое руководство по физиотерапевтическому 
лечению детей до 1 года, страдающих муковисцидозом, 
выявленных при скрининге (Clinical Guidance for the 
Physiotherapy Management of Screened Infants with Cystic 
Fibrosis) (ACPCF Physiotherapy Guidance Paper 2008) 

■ Руководство по физиотерапевтическому лечению 

взрослого спонтанно дышащего пациента терапевтического 
профиля Раздел 3, Муковисцидоз (Guidelines for the 
Physiotherapy Management of the Adult, Medical, 
Spontaneously Breathing Patient. Section 3, Cystic Fibrosis) 
(Joint BTS/ACPRC guideline 2009) 

■ Стандарты обеспечения качества при оказании 
физиотерапевтических услуг (Quality Assurance Standards 
for Physiotherapy Service Delivery) (CSP 2012) 

■ Кодекс профессиональных ценностей и поведения членов 

(Code of Members Professional Values and Behaviour) (CSP 
2011) 

■ Инфекция, вызванная Pseudomonas aeruginosa, у лиц, 
страдающих муковисцидозом. Предложения по 
профилактике и контролю инфекции. Второе издание. 
(Pseudomonas aeruginosa Infection in People with Cystic 
Fibrosis. Suggestions for Prevention and Infection Control. 
Second Edition. November 2004 

■ Метициллин-резистентный Staphylococcus aureus (MRSA). 
(Methicillin-resistant Staphylococcus aureus (MRSA).) April, 
2008. 

■ Комплекс BurkholderiaCepacia. Предложения по 
профилактике и контролю инфекции. Второе издание. (The 
Burkholderia cepacia complex. Suggestions for Prevention and 
Infection Control Second Edition.) September 2004 

■ Лабораторные стандарты обработки образцов для 
микробиологических исследований, взятых у лиц, 
страдающих муковисцидозом. (Laboratory Standards for 

Processing Microbiology Samples from People with Cystic 
Fibrosis.) September 2010 

■ Mycobacterium abscessus. Предложения по профилактике и 
контролю инфекции. Предварительное руководство. 
(Mycobacterium abscessus. Suggestions for Infection 
Prevention and Control. Interim Guidance). October 2013 

■ Национальные консенсусные стандарты по сестринской 
помощи при муковисцидозе (National Consensus Standards 
for the Nursing Management of Cystic Fibrosis) (Cystic Fibrosis 
Trust, 2001) 

■ Лечебное питание при муковисцидозе (Nutritional 
Management of Cystic Fibrosis.) Cystic Fibrosis Trust. 2016  

■ Стандарты фармацевтической помощи (Pharmacy 
Standards of Care.) Cystic Fibrosis Trust. 2011. 

 

Руководства Европейского общества 
муковисцидоза: 
 

■ Европейские стандарты минерализации костей при 
муковисцидозе (European Cystic Fibrosis bone mineralisation 
standards) (Journal of Cystic Fibrosis, 2011) 

■ Стандарты медицинской помощи Европейского общества 
муковисцидоза: рамки для центра, оказывающего 

медицинскую помощь пациентам, страдающим 
муковисцидозом (European Cystic Fibrosis Society Standards 
of Care: Framework for the Cystic Fibrosis Centre) (2014) 

■ Стандарты медицинской помощи Европейского общества 
муковисцидоза: руководство на наилучшей практике 
(European Cystic Fibrosis Society Standards of Care: Best 
Practice guidelines) (2014) 

■ Стандарты медицинской помощи Европейского общества 
муковисцидоза: Менеджмент качества при муковисцидозе 
(European Cystic Fibrosis Society Standards of Care: Quality 

Management in cystic fibrosis) (2014) 

■ Руководство по диагностике и лечению синдрома 
дистальной кишечной непроходимости у пациентов, 
страдающих муковисцидозом (Guidelines for the diagnosis 
and management of distal intestinal obstruction syndrome in 
cystic fibrosis patients) (Journal of Cystic Fibrosis, 2011) 

■ Руководство по наилучшей практике диагностики и лечения 
заболевания печени, обусловленного муковисцидозом 
(Best practice guidance for the diagnosis and management of 
cystic fibrosis-associated liver disease) (Journal of Cystic 
Fibrosis, 2011) 

■ Помощь в конце жизни пациентам, страдающим 
муковисцидозом (End of Life Care for Patients with Cystic 
Fibrosis (Journal of Cystic Fibrosis, 2011) 

■ Руководящие принципы относительно того, как решать 
проблемы в соответствующих психологических аспектах в 
группе специалистов, оказывающих помощь при МВ: 
междисциплинарные подходы (Guiding principles on how to 
manage relevant psychological aspects within a CF team: 
Interdisciplinary approaches) (Journal of Cystic Fibrosis, 2011) 

■ Новые клинические диагностические процедуры при 

муковисцидозе в Европе (New clinical diagnostic procedures 
for cystic fibrosis in Europe) (Journal of Cystic Fibrosis, 2011) 

■ Определение хронической инфекции, вызванной 
Pseudomonas aeruginosa: Отчет рабочей группы по 

https://www.england.nhs.uk/commissioning/wp-content/uploads/sites/12/2015/01/a01-spec-cystic-fibrosis-adlt.pdf
https://www.england.nhs.uk/commissioning/wp-content/uploads/sites/12/2015/01/a01-spec-cystic-fibrosis-adlt.pdf
https://www.england.nhs.uk/commissioning/wp-content/uploads/sites/12/2015/01/a01-spec-cystic-fibrosis-adlt.pdf
https://www.england.nhs.uk/commissioning/wp-content/uploads/sites/12/2015/01/a01-spec-cystic-fibrosis-child.pdf
https://www.england.nhs.uk/commissioning/wp-content/uploads/sites/12/2015/01/a01-spec-cystic-fibrosis-child.pdf
https://www.england.nhs.uk/commissioning/wp-content/uploads/sites/12/2015/01/a01-spec-cystic-fibrosis-child.pdf
https://www/


оказанию помощи при МВ в Европе (Chronic Pseudomonas 
aeruginosa infection definition: EuroCareCF Working Group 
report) (Journal of Cystic Fibrosis, 2011) 

■ Обострение процесса в легких: к определению для 
использования в клинических испытаниях. Отчет рабочей 
группы по оказанию помощи при МВ в Европе касательно 
конечных показателей в клинических испытаниях 
(Pulmonary exacerbation: Towards a definition for use in clinical 

trials. Report from the EuroCareCF Working Group on outcome 
parameters in clinical trials) (Journal of Cystic Fibrosis Volume 
10 2011) 

■ Путешествия при муковисцидозе: рекомендации для 
пациентов и членов группы специалистов, оказывающих 
помощь. (Travelling with cystic fibrosis: Recommendations for 
patients and care Team members) (Journal of Cystic Fibrosis, 
2010) 

■ Руководство по ведению беременности у женщин, 
страдающих муковисцидозом (Guidelines for the 

management of pregnancy in women with cystic fibrosis) 
(Journal of Cystic Fibrosis, 2008) 

 

Руководство Национального института 
охраны здоровья и совершенствования 
медицинской помощи (NICE): 
■ Муковисцидоз: длительная терапия азитромицином (Cystic 

fibrosis: long-term azithromycin) (NICE 2014) 

■ Сухие порошки колистиметата натрия и тобрамицина для 
ингаляции для лечения инфекции легких. вызванной 

Рseudomonas, при муковисцидозе (Colistimethate sodium 
and tobramycin dry powders for inhalation for treating 
pseudomonas lung infection in cystic fibrosis) (NICE 2013) 

■ Маннит в форме сухого порошка для ингаляций для 
лечения муковисцидоза (Mannitol dry powder for inhalation for 
treating cystic fibrosis) (NICE 2012) 

 

2.2 Введение 
 
Большинство лиц, страдающих МВ, в Великобритании 
получают полный или частичный объем помощи в 
специализированном центре оказания медицинской помощи 
пациентам, страдающим МВ. При некоторых обстоятельствах, 
особенно при лечении детей, разработана система оказания 
помощи с взаимодействием между специализированным 
центром оказания медицинской помощи пациентам, 
страдающим МВ, и сетевыми клиниками. 
 

Безопасная и эффективная специализированная служба 
оказания медицинской помощи пациентам, страдающим МВ, 
требует группы специалистов с соответствующими уровнями 
опыта, знаний и навыков. 
 
Стандарты определены под следующими заголовками: 
 
1. Персонал 

2. Оказание услуг 

3. Учреждения, средства и оборудование 

4. Оборудование 

5. Клинические стандарты 

6. Контроль инфекции 

7. Профессиональное развитие и обучение  
 

1 стандарт: Персонал 
Лица, страдающие муковисцидозом, должны получать 

лечение, проводимое физиотерапевтами с соответствующим 
уровнем квалификации в области физиотерапевтического 
лечения муковисцидоза.  
 

Специализированные центры оказания медицинской 
помощи пациентам, страдающим МВ 
Специализированным центром оказания медицинской помощи 
пациентам, страдающим МВ, должен руководить главный 
практикующий физиотерапевт-специалист по лечению МВ 
(разряд 8) 
 

Определение главного практикующего 

физиотерапевта-специалиста по лечению МВ 
■ работа в региональном центре с обслуживанием минимум 

50 субъектов, страдающих МВ (комиссии Национальной 
службы здравоохранения) 

■ работа в течение минимум 5 лет в качестве практикующего 
физиотерапевта высшей квалификации-специалиста по 
лечению МВ (разряд 7) 

■ постоянное профессиональное развитие конкретно по 

проблеме МВ, включая ежегодное посещение 
национальной и международной конференции 

■ проводит клинические проверки мероприятия по 
повышению качества и исследования по проблеме МВ 

■ проводит обучение специалистов по МВ на уровне высшего 
учебного заведения и последипломного образования 

■ Главному практикующему физиотерапевту-специалисту по 
лечению МВ должны оказывать поддержку практикующие 
физиотерапевты высшей квалификации-специалисты по 
лечению МВ (разряд 7 или выше). 

 
Определение практикующего физиотерапевта высшей 
квалификации-специалиста по лечению МВ 
■ работа в центре/клинике с обслуживанием минимум 50 

субъектов, страдающих МВ (взрослые или дети) или 
работа в сетевой клинике с обязанностью оказания 
специализированной помощи при МВ под контролем 
регионального центра 

■ минимум трехлетний опыт оценки состояния и лечения 
пациентов, страдающих МВ 

■ постоянное профессиональное развитие конкретно по 
проблеме МВ, включая ежегодное посещение 
национальной и международной конференции 

■ обучение и контроль работы 
специалистов-физиотерапевтов 

Число практикующих физиотерапевтов высшей 
квалификации-специалистов по лечению МВ зависит от 
размера центра, роли и обязанностей этих сотрудников 
 
Сложность популяции пациентов, которым оказывается 
помощь, требует постоянных мероприятий по перекрытию 

сфер работы главного практикующего 
физиотерапевта-специалиста по лечению МВ и практикующего 
физиотерапевта высшей квалификации-специалиста по 
лечению МВ. 
 
Дополнительно к этим должностям, группам специалистов 
разного профиля в крупных и/или комплексных 
специализированных центрах по оказанию помощи лицам, 
страдающим МВ, полезно стратегическое руководство и опыт, 
предлагаемые должностью медсестры-консультанта или 

консультанта-специалиста в близкой медицинской области. 
Набор специалистов на эти основные должности 
физиотерапевтического профиля осуществляется в 
сотрудничестве с директором по клинической работе центра 
лечения МВ. 
 
Подбор персонала включает соответствующий спектр навыков 
для соответствия рекомендуемым уровням укомплектования 
штатов. 
 

Рекомендуемые уровни укомплектования штатов - 
квалифицированных физиотерапевтов: (Рабочая группа, 
2015) 
 
В таблице показан эквивалент полного рабочего времени 
(WTE) квалифицированных физиотерапевтов для 5-дневного 
обслуживания. 
Следует отметить, что эти уровни укомплектования относятся и 
к специализированным центрам, и к сетевым клиникам. Отчет 
по годичным данным регистра муковисцидоза Великобритании 
(2014 г.) показывает тенденцию, заключающуюся в том, что в 

центрах для взрослых, обслуживающих большее число лиц, 
страдающих МВ (более 250), имеет место более низкая 
медиана процента от прогнозируемых значений ОФВ1. Уровни 
укомплектования штатов в центрах для взрослых должны 
поддерживаться на соотношении 2 WTE физиотерапевтов на 
75 человек для отражения требований этой сложной группы с 
более тяжелым заболеванием. 

 



 

 75 пациентов 150 пациентов 250 пациентов более 250 пациентов 

Центры для взрослых 
(WTE) 

2 4 6 
увеличение на 2  

WTE/ 75 пациентов 

Детские центры (WTE) 2 3 4 
увеличение на 1 

WTE/ 100 пациентов 
 

 

 
Механизм для оказания помощи в выходные, по необходимости и 7 дней в неделю не повлияет на эти уровни укомплектования 
штатов в будние дни. 
Следует соблюдать Руководство Дипломированного общества физиотерапии (CSP) по пакету услуг в продленный часы работы 
семь дней в неделю (CSP 2014a). 
 

Известно, что непрерывность оказания помощи улучшает исходы и повышает удовлетворенность пациентов при длительно 
текущих заболеваниях. Непрерывность оказания помощи наилучшим образом достигается работой 
физиотерапевтов-специалистов по лечению МВ (разряд 6) и для поддержки описанных выше руководящих должностей, и для 
достижения рекомендуемой укомплектованности персоналом. Должности физиотерапевтов с широкой ротацией (разряд 6 и 5) 
следует использовать с осторожностью. Они не могут внести свой вклад в непрерывность оказания помощи, и им требуется 
обучение в большом объеме. Они представляют не более 10% сотрудников физиотерапевтического профиля, занимающихся 
лечением МВ. 
 
Безопасная и эффективная специализированная служба оказания медицинской помощи пациентам, страдающим МВ, требует 
группы специалистов с соответствующими уровнями опыта, знаний и навыков, как описано ниже. Эти сведения следует 
использовать в качестве рамок для применения на местном уровне. 

 
Определение специалиста-физиотерапевта 
 
Физиотерапевты, совершенствующие клинический опыт в области физиотерапевтического лечения МВ и находящиеся на 
постоянной должности, или на должности при ротации кадров, или персонал неспециализированного учреждения, который лечит 
лиц, страдающих МВ, как часть смешанной популяции пациентов. 
 
■ работа или в специализированном центре, или в сетевой клинике лечения МВ 

■ по крайней мере, 2 года работы после получения квалификации 

■ имеет доступ к рекомендациям главного практикующего физиотерапевта-специалиста по лечению МВ и практикующего 

физиотерапевта высшей квалификации-специалиста по лечению МВ 

■ поддерживает собственную компетенцию и навыки путем постоянного профессионального развития применительно к практике 
лечения МВ.  

 
Определение физиотерапевта 
 
■ квалифицированные физиотерапевты, занимающие должность при более широкой ротации кадров. ему требуется ежедневный 

контроль и рекомендации главного практикующего физиотерапевта-специалиста по лечению МВ, практикующего 
физиотерапевта высшей квалификации-специалиста по лечению МВ или специалиста-физиотерапевта. 

Не работает отдельно. 

 
Определение технических инструкторов (не дипломированных физиотерапевтов) и ассистентов физиотерапевтов 
 
Этот персонал должен работать в рамках своей практической области (Практическая область работы ассистентов физиотерапевта 
- Дипломированное общество физиотерапии (CSP) (2014). 
■ необходимо наличие постоянной программы обучения, развития и оценки для обеспечения компетенции. 

■ постоянно должна быть доступна помощь и рекомендации главного практикующего физиотерапевта-специалиста по лечению 
МВ, практикующего физиотерапевта высшей квалификации-специалиста по лечению МВ или специалиста-физиотерапевта. 

 
Сетевые клиники 
 

При каждом визите в клинику и в отделении, куда госпитализируются лица, страдающие МВ, помощь должна или оказываться 
практикующим физиотерапевтом высшей квалификации (разряд 7), или непосредственно регулироваться и контролироваться им. 
 
Практикующий физиотерапевт высшей квалификации должен иметь тесны связи и регулярные двусторонние контакты с главным 
практикующим физиотерапевтом-специалистом по лечению МВ в специализированном центре оказания помощи лицам, 
страдающим МВ. 
 
Известно, что непрерывность оказания помощи улучшает исходы и повышает удовлетворенность пациентов при длительно 
текущих заболеваниях. Непрерывность оказания помощи наилучшим образом достигается работой 
физиотерапевтов-специалистов по лечению МВ (разряд 6) и для поддержки описанных выше руководящих должностей, и для 

достижения рекомендуемой укомплектованности персоналом. Должности физиотерапевтов с широкой ротацией (разряд 6 и 5) 
следует использовать с осторожностью. Они не могут внести свой вклад в непрерывность оказания помощи, и им требуется 
обучение в большом объеме. Они представляют не более 10% сотрудников физиотерапевтического профиля, занимающихся 
лечением МВ. 
 
Предшествующие экспертные оценки показывают, что должности, разделяемые с другими службами, часто связаны с 
необходимостью тратить несоразмерное количество времени на оказание помощи пациентам, не страдающим МВ. Необходимо 
наличие стратегий для ослабления такого давления. 
 



 
 

Все физиотерапевты, которые являются постоянными членами 
групп специалистов, оказывающих помощь лицам, 

страдающим МВ, должны: 
 

■ иметь доступ к возможностям обучения и постоянного 
профессионального развития по проблеме МВ. 

■ выполнять Стандарты медицинской помощи и надлежащей 
клинической практики при физиотерапевтическом лечении 
муковисцидоза (ACPCF 2017). 

 

2 стандарт: Оказание услуг 
Люди, страдающие МВ, должны получать соответствующие 
физиотерапевтические услуги от достаточно 
квалифицированных лиц на разных этапах медицинской 
помощи в разных условиях.  
 

Первичная диагностика 
■ Все лица, которым впервые поставлен диагноз МВ (или 

путем скрининга новорожденных, или при последующей 
диагностике) должны быть проконсультированы главным 

практикующим физиотерапевтом-специалистом по 
лечению МВ. 

■ Помощь может оказываться совместно главным 
практикующим физиотерапевтом-специалистом по 
лечению МВ и практикующим физиотерапевтом высшей 
квалификации-специалистом по лечению МВ, но четкий 
план лечения должен быть составлен главным 
практикующим физиотерапевтом-специалистом по 
лечению МВ, и необходимы регулярные контакты. 

■ При лечении грудных детей необходимо выполнять 

«Практические рекомендации», изложенные в Клиническом 
руководстве по физиотерапевтическому лечению детей до 
1 года, страдающих муковисцидозом, выявленных при 
скрининге (Руководящий документ по физиотерапии ACPCF 
2008 г.). 

■ При последующей постановке диагноза, после оценки 
состояния необходимо рекомендовать план 
физиотерапевтического лечения в соответствии с 
клиническими проявлениями. 

■ Периодичность консультаций физиотерапевтом должны 
определяться индивидуально, но в течение нескольких 

месяцев после установления диагноза потребуются частая 
оценка и рекомендации. В течение месяцев после 
установления диагноза доступ к физиотерапевтическим 
услугам должен быть еженедельным. 

 
Клиника 
Все лица, страдающие МВ, должны: 
 
■ иметь доступ к физиотерапевтической помощи, 

контролируемой и направляемой главным практикующим 
физиотерапевтом-специалистом по лечению МВ при 
сотрудничестве с практикующим физиотерапевтом высшей 

квалификации-специалистом по лечению МВ. 

■ получать консультацию главного практикующего 
физиотерапевта-специалиста по МВ, по крайней мере, 
дважды в год (одно из этих посещений должно быть 
ежегодным визитом для оценки состояния) и чаще, если 
необходимо. 

■ получать консультацию специалиста- физиотерапевта при 
каждом визите в клинику. Предоставление 
физиотерапевтических услуг в клинике должно 
контролироваться практикующим физиотерапевтом 
высшей квалификации-специалистом по МВ. Планы 

долгосрочного лечения должны определяться главным 
практикующим физиотерапевтом-специалистом по МВ. 

■ иметь возможность посетить или обратиться к 
физиотерапевту-специалисту по МВ в период между 
визитами в клинику, если необходимо. 

■ получать консультацию амбулаторно во время курса 
внутривенного введения препаратов, если доступа к 
физиотерапии в неспециализированном учреждении по 
месту жительства нет. 

 

Ежегодная оценка состояния и пересмотр терапии 

Ежегодная оценка состояния и пересмотр 
физиотерапевтического лечения должны осуществляться 
главным практикующим физиотерапевтом-специалистом по 
МВ. Если это невозможно, такая оценка выполняется 

практикующим физиотерапевтом высшей 
квалификации-специалистом по МВ в рамках контроля 
клинической работы. 
 

■ При ежегодной оценке состояния и пересмотре терапии 
должно быть выделено достаточное время для 
рассмотрения методики очищения дыхательных путей, 
физических упражнений (включая пробы с физической 
нагрузкой), ингаляционной терапии (и соответствующих 
устройств), вопросов, связанных с мышечно-скелетными 
расстройствами/осанкой и недержанием мочи и патологии 

желудка и пищевода и околоносовых пазух. 

■ Для лечения мышечно-скелетных расстройств, недержание 
мочи или патологии околоносовых пазух должны иметься 
пути лечения/направления к специалистам. 

■ Индивидуализированный, целенаправленный план 
физиотерапевтического лечения должен быть разработан 
вместе с субъектом/лицом, осуществляющим уход, и 
сообщен физиотерапевту и группе специалистов разного 
профиля.  

■ Необходимо наличие процедур для предоставления точных 

данных, касающихся физиотерапии, в Национальный 
регистр и данных панели мониторинга качества в 
соответствии с согласием пациента и государственными 
требованиями. 

 

Пациенты стационара 

Необходим адекватный подбор персонала и набор 
соответствующих навыков для обеспечения следующего: 
 

■ Пакеты медицинских услуг пациентам стационара 
контролируются главным практикующим 
физиотерапевтом-специалистом по МВ и обеспечиваются 
группой, руководимой практикующим физиотерапевтом 

высшей квалификации-специалистом по МВ. Можно 
получать рекомендации от главного практикующего 
физиотерапевта-специалиста по МВ, и они доступны без 
ограничений. 

■ Все лица, страдающие МВ, госпитализированные для 
оказания помощи в стационаре, должны осматриваться 
физиотерапевтом и иметь доступ к физиотерапевтическому 
лечению. Практикующий физиотерапевт высшей 
квалификации-специалист по МВ проводит 
первоначальную оценку состояния и регулярный контроль 

течения болезни. 

■ Лица, страдающие МВ, госпитализированные в стационар, 
имеют право на оптимизацию физиотерапии и получают 
процедуры, по крайней мере, два раза в день, и более 
часто, если необходимо (если альтернативная схема не 
согласована между субъектов/лицом, осуществляющим 
уход, и практикующим физиотерапевтом высшей 
квалификации-специалистом по МВ).  

■ Не ожидается, что субъекты, страдающие МВ, и/или лица, 
осуществляющие уход за ними, будут проводить 

физиотерапию в стационаре самостоятельно по причине 
недостатка персонала физиотерапевтического профиля. 

■ Лица, страдающие МВ, госпитализированные в стационар, 
должны иметь возможность выполнять физические 
упражнения ежедневно. 

■ Физиотерапевтические процедуры для очищения 
дыхательных путей доступны в выходные в соответствии с 
планами лечения будних дней. Лечение проводится 
физиотерапевтами, подготовленными и компетентными в 
отношении проведения физиотерапии при МВ. 

■ Для пациентов, страдающих МВ, находящихся в 

стационаре, если необходимо, ночью должны быть 
доступны неотложные физиотерапевтические процедуры. 

  



 

 
Оказание помощи в неспециализированных 
учреждениях/на дому 
Физиотерапевтическая помощь на дому (если применимо) 
оказывается практикующим физиотерапевтом высшей 

квалификации-специалистом по лечению МВ тогда, когда это 
необходимо. Например: 
 

■ при диагностике 

■ для обеспечения посещения школы при начале учебы в 

начальной или средней школе, если необходимо.  

■ когда необходима дополнительная поддержка при 
реализации изменений в плане лечения, например, 
модификация методики очищения дыхательных путей, 
новые схемы ингаляционной терапии, программы 
физических упражнений. 

■ для поддержки приверженности к сложным схемам 
лечения. 

■ в случае оказания паллиативной помощи на дому 

■ для решения сложных проблем 

кислородотерапии/неинвазивной вентиляции. 

■ когда назначено лечение внутривенным введением 
препаратов на дому, должна быть доступна физиотерапия 
на дому или в школе, проводимая персоналом 
неспециализированного центра, для оптимизации 
физиотерапевтического лечения. Такая услуга должна 
предоставляться, как минимум, раз в неделю. 

 

Переходный этап  
■ Все лица, страдающие МВ, переходящие из 

педиатрической службы оказания помощи при МВ в 
учреждения для взрослых, получают надлежащую 
поддержку от соответствующих физиотерапевтических 
отделений для взрослых, детей и от сетевых клиник в 
течение всего процесса перехода.  

■ Для оптимизации поддержки субъектов и их семей должны 
иметься процедуры, обеспечивающие постоянную связь 

между соответствующими физиотерапевтическими 
службами во время перехода. 

■ Главный практикующий физиотерапевт-специалист по 
лечению МВ или практикующий физиотерапевт высшей 
квалификации-специалист по лечению МВ проводят 
первичную консультацию по переходу в службы для 
взрослых. Должен быть разработан 
индивидуализированный план физиотерапевтического 
лечения, который сообщается субъекту/лицу, 
осуществляющему уход, и физиотерапевта и специалистам 

разного профиля принимающего учреждения. 
 

Хирургическая операция 
■ Все лица, страдающие МВ, переносящие хирургические 

процедуры (например, установка порта) должны иметь 
доступ к специализированной физиотерапевтической 

помощи для оптимизации состояния органов дыхания 
перед операцией и обеспечения соответствующей 
поддержки в послеоперационный период.  

 

Беременность 
■ Необходимо наличие регулярной поддержки 

специалиста-физиотерапевта во время беременности и 
после нее для модификации и оптимизации очищения 
дыхательных путей, программ физических упражнений, 
ингаляционной терапии и скрининга на наличие 
мышечно-скелетных расстройств недержания мочи при 
соответствующих путях направления к специалистам. 

 

Трансплантация 
■ В период подготовки к трансплантации необходима 

соответствующая поддержка специалиста-физиотерапевта 
с оптимизацией очищения дыхательных путей, 
ингаляционной терапии, физических упражнений, 

потребностей в оксигенации и вентиляции. Когда 
применимо, для ослабления симптомов могут быть 

рассмотрены средства комплементарной терапии. 

■ Необходимо наличие контактов между физиотерапевтами в 
центре лечения МВ, где наблюдается субъект, и центром 
трансплантации при составлении четкого плана 
физиотерапевтического лечения. 

■ После трансплантации будет оказываться 
соответствующая помощь специалистом-физиотерапевтом 
для поддержки с использованием программ физических 
упражнений и ингаляционной терапии. Дополнительная 
помощь должна оказываться, как необходимо, например 

для оптимизации очищения дыхательных путей, лечения 
патологии околоносовых пазух и т.д. 

 

Помощь в конце жизни 
■ На всех этапах помощи в конце жизни 

специалист-физиотерапевт играет соответствующую роль 

для поддержки пациентов с ослаблением симптомов путем 
оптимизации очищения дыхательных путей, оксигенации и 
вентиляции, как необходимо. Для купирования боли, 
ослабления одышки и тревоги могут рассматриваться 
средства комплементарной терапии. 

 

Методики очищения дыхательных путей 
■ Все лица, в методики очищения дыхательных путей 

которых вносятся изменения, получают необходимый 
инструктаж и поддержку с указаниями в устной и 
письменной форме в соответствии с возрастом. 

■ Должны существовать процедуры для регулярной оценки и 
контроля ответа на лечение, включая любые 
нежелательные эффекты. 

■ Для поддержки субъектов, в программы лечения которых 
вносятся изменения, должна существовать 
структурированная программа обеспечения 

приверженности. 
 

Физические упражнения 
■ Все лица, в программы физических упражнений которых 

вносятся изменения, получают необходимый инструктаж и 
поддержку с указаниями в устной и письменной форме в 

соответствии с возрастом. 

■ Должны существовать процедуры для регулярной оценки и 
контроля ответа на лечение, включая любые 
нежелательные эффекты. 

■ Для поддержки субъектов, в программы лечения которых 
вносятся изменения, должна существовать 
структурированная программа обеспечения 
приверженности. 

 

Ингаляционная терапия 
■ Для всех субъектов, страдающих МВ, проводится 

регулярный, структурированный пересмотр ингаляционной 
терапии (включая мукоактивные препараты), при этом 
любые изменения схем лечения или устройств доставки 
обсуждаются с главным практикующим 
физиотерапевтом-специалистом по лечению МВ или 

практикующим физиотерапевтом высшей 
квалификации-специалистом по лечению МВ. 

■ Все лица, страдающие МВ, должны иметь доступ к 
ингаляционной терапии в соответствии с принципами 
Национальной службы здравоохранения Англии или 
принципами, принятыми в их стране. 

■ Новые ингаляционные препараты назначаются в 
специализированном центре по лечению МВ или в сетевой 
клинике при обсуждении со специализированным центром 
по лечению МВ. 

■ Должны обеспечиваться соответствующие устройства 

доставки с заменой расходных материалов с 
рекомендуемой периодичностью. 

  



 

 
■ Для любого нового ингаляционного средства проводится 

формальная оценка реакции на лекарство. 

Контролируемое назначение тест-дозы проводится в 
условиях стационара с объективной оценкой 
бронхоконстрикции после введения дозы в соответствии с 
местным протоколом и стандартными операционными 
процедурами (Приложения VI а-д).  

■ Персонал физиотерапевтического профиля, проводящий 
оценку реакции на лекарство, должен пройти 
соответствующую подготовку для достижения необходимой 
компетенции. 

■ Все лица, в ингаляционную терапию которых вносятся 

изменения, получают необходимый инструктаж и 
поддержку с указаниями в устной и письменной форме в 
соответствии с возрастом. 

■ Для гарантии длительной переносимости и выявления 
любых нежелательных эффектов существуют процедуры 
для регулярной оценки функции легких и субъективной 
оценки. 

■ При выборе способов введения учитывается оптимизация 
доставки лекарства и приверженность лечению. 

■ Для поддержки субъектов, в программы лечения которых 

вносятся изменения, должна существовать 
структурированная программа обеспечения 
приверженности. 

 

Неинвазивная вентиляция (NIV) 
■ Персонал физиотерапевтического профиля, начинающий 

или вносящий изменения в NIV или в связи с 
недостаточностью вентиляции, или для поддержки при 
осуществлении методик очищения дыхательных путей/ 

физических упражнений, должен пройти соответствующую 
подготовку для достижения необходимой компетенции.  

■ Все лица, страдающие МВ, получают необходимый 
инструктаж и поддержку с указаниями в устной и 
письменной форме в соответствии с возрастом. 

■ Должны существовать процедуры для регулярной оценки и 
контроля ответа на лечение, включая любые 
нежелательные эффекты. 

 

3 стандарт: Учреждения, средства и 
оборудование 
Лица, страдающие МВ, должны иметь доступ к 
соответствующим возрасту учреждениям, средствам и 
оборудованию для физиотерапевтического лечения как в 
стационаре, так и амбулаторно. 
 

3.1 Учреждения должны признавать необходимость 
конфиденциальности и достоинства при проведении очищения 
дыхательных путей и физических упражнений.  
 

3.2 Для лиц, страдающих МВ, находящихся в стационаре, 
должны иметься адекватные помещения и средства для 
физических упражнений, например, спортзал с адекватным 

набором оборудования для физических упражнений и 
достаточным пространством/оборудованием для проведения 
аэробных упражнений и проб с физической нагрузкой. 
 

3.3 Помещения и средства для физиотерапевтического 
лечения должны обеспечивать выполнение местной стратегии 
контроля инфекции. 
 

4 стандарт: Оборудование 
Все лица, страдающие МВ, должны быть обеспечены 
соответствующим оборудованием для процедур для 
воздействия на органы дыхания и физических упражнений и 
будут обучены его использованию и поддержанию 
надлежащего состояния, как применимо. 
 

4.1 Необходимо наличие письменных протоколов, 
касающихся применения оборудования, используемого 

лицами, страдающими МВ, и выданного им. 
4.2 Лица, страдающие МВ, должны быть обеспечены 
оборудованием для процедур для воздействия на органы 
дыхания, которое им необходимо использовать дома, 
например, для небулизации лекарств, очищения дыхательных 
путей, доставки кислорода и увлажнения. 
4.3 Лица, страдающие МВ/ лица, осуществляющие уход, 
должны быть обучены использованию оборудования, 
предоставляемого для применения дома. 
4.4 Всем лицам, страдающим МВ/лицам, осуществляющим 

уход, должны быть выданы письменные инструкции, 
касающиеся использования и поддержания надлежащего 
состояния оборудования, предоставленного для 
использования дома (включая 
чистку/дезинфекцию/стерилизацию, как применимо). 
4.5 Все оборудование, используемое субъектами в 
стационаре или дома, должно обслуживаться и 
поддерживаться в надлежащем состоянии (включая 
чистку/дезинфекцию/стерилизацию, как применимо) в 
соответствии с инструкциями изготовителя и/или 

национальными и местными принципами. 
4.6 Необходимо наличие четкого и адекватного бюджета, как 
описано в спецификации национальной службы, для 
обеспечения оборудованием для проведения процедур для 
воздействия на дыхательные пути, включая современные 
быстродействующие и эффективные небулайзеры, например 
небулайзеры с использованием технологии вибрирующей 
сетки (VMT). Необходима ясная ответственность в отношении 
того, кто обеспечивает этот бюджет. 
 

5 стандарт: Клинические стандарты 
Оказание помощи физиотерапевтами в клинических условиях 
основывается на наилучшей имеющейся доказательной базе; 
необходимо следовать руководствам ACPCF, Фонда 
муковисцидоза Великобритании и NICE, протоколам и 
консенсусным документам. 
 

■ Копии всех документов, перечисленных в начале 
настоящего документа, должны быть в наличии во всех 
отделениях больницы, где оказывается помощь лицам, 
страдающим МВ. 

■ Ожидается, что весь персонал физиотерапевтического 
профиля, оказывающий помощь лицам, страдающим МВ, 
должен прочитать эти документы в период вступления в 
должности, и должны быть определены области для 
обучения и развития. 

■ Необходимо наличие свидетельств того, что 

физиотерапевтические услуги, предоставляемые лицам, 
страдающим МВ, регулярно оцениваются в ходе 
клинических проверок и программ обеспечения качества]. 

 

6 стандарт: Контроль инфекции 
Все физиотерапевты, работающие с лицами, страдающими 

МВ, должны учитывать вопросы гигиены и профилактики 
перекрестного инфицирования. 
 
■ Весь персонал должен знать и работать с: Местными 

принципами контроля инфекции, руководствами Фонда 
муковисцидоза Великобритании по профилактике и 
контролю инфекции, вызванной комплексом Burkholderia 
Cepacia, Pseudomonas Aeruginosa и MRSA у лиц, 
страдающих МВ. Местные принципы контроля инфекции 
будут применяться конкретно к физиотерапевтическому 
лечению в разных условиях. 

  



 

 
■ Все лица, страдающие МВ, должны иметь свое собственное 

домашнее оборудование для проведения процедур для 

воздействия на органы дыхания, например, устройства для 
очищения дыхательных путей, небулайзеры и расходные 
материалы, оборудование для оксигенотерапии и NIV. 

■ В стационаре некоторое оборудование для процедур для 
воздействия на органы дыхания, например, устройства для 
дыхания с интермиттирующим положительным давлением 
(IPPB), высокочастотной осцилляции грудной клетки 
(HFCWO) и NIV могут использоваться несколькими 
субъектами. Для этих устройств должны существовать 
местные стандартные операционные процедуры. 

касающиеся минимизации перекрестной инфекции между 
лицами, страдающими МВ. 

■ Физиотерапевты должны иметь доступ к документам, 
касающимся индивидуального микробиологического 
статуса и смогут идентифицировать лиц с высоким риском 
перекрестной инфекции. 

■ При проведении очищения дыхательных путей, физических 
упражнений, небулизации и спирометрии необходима 
жесткая приверженность принципам контроля инфекции. 

■ Весь персонал, включая персонал, работающий в 

выходные, должен принимать все рациональные меры 
предосторожности для уменьшения риска перекрестной 
инфекции в соответствии с местными принципами: строгие 
требования к мытью рук, дезинфекции пульсоксиметров, 
стетоскопов и оборудования для физических упражнений 
при использовании у разных субъектов, страдающих МВ, 
ношение передников и перчаток при очищении 
дыхательных путей, осторожное обращение с секретом 
органов дыхания ( контейнеры для мокроты должны 
закрываться и удаляться, по крайней мере, ежедневно, и 
загрязненные бумажные салфетки должны удаляться 

немедленно). 
 

7 стандарт: Профессиональное развитие и 
обучение  
Физиотерапевты, оказывающие помощь лицам, страдающим 

МВ, как профессионалы, обязаны быть в курсе современных 
исследований проблемы МВ и постоянно совершенствовать 
свои навыки и знания для предоставления, насколько 
возможно, наилучшей клинической помощи. 
 

Все физиотерапевты, занимающие постоянные должности и 
оказывающие помощь лицам, страдающим муковисцидозом, 
должны: 
 

■ постоянно продолжать свое профессиональное развитие в 

области оказания медицинской помощи при заболеваниях 
органов дыхания вообще и иметь достаточные клинические 
навыки для выполнения Стандартов помощи и надлежащей 
клинической практики для физиотерапевтического лечения 
детей и взрослых, страдающих МВ (2017). 

■ являться членами ACPCF и посещать местные заседания 
ACPCF. 

■ дополнительно к поддержке местных или региональных 
образовательных событий, касающихся проблемы МВ, они 
должны посещать, по крайней мере, одну встречу по 

проблеме МВ на национальном уровне ежегодно. Это 
должно быть ежегодное национальное образовательное 
событие, проводимое ACPCF, или национальный день 
обучения/конференция по проблеме МВ.  

■ должна иметься возможность посещать международные 
конференции по проблеме МВ. 

■ ведущий физиотерапевт, оказывающий помощь при МВ, 
должен ежегодно посещать национальную и 
международную конференцию. Он должен 
демонстрировать знание современных исследований по 
проблеме МВ и участвовать в исследованиях в области МВ 

на местном уровне, как применимо. 

■ проходить ежегодную аттестацию и быть в состоянии 
представить свидетельства соответствия планам 
профессионального развития. 
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3. Конечные 
показатели 
Конечные показатели используются по разнообразным 
причинам, включая оценку влияния болезни на повседневное 
функционирование, помощь в принятии решений в клинической 
практике, оценку действенности/эффективности лечебных 

вмешательств в клинической практике и в рамках 
исследований, оценку стоимости/пользы услуги и 
потенциально выделение средств для службы. Конечный 
показатель следует оценить по важным клиниметрическим 
свойствам, таким как валидность, достоверность и быстрота 
реагирования на лечение. Использование конечных 
показателей, касающихся физиотерапии, ограничивается их 
сложностью и выполнимостью. Выполнимость является 
многогранной и касается финансовых, практических и 
этических аспектов, а также приемлемости для пациента и 

лица, проводящего оценку, и простоты использования в 
клинической практике 3 (например, КТ высокого разрешения, 
аэрозоль, меченный радиоизотопами, несут в себе риск для 
пациента; индекс клиренса легких еще не используется в 
клинической практике, но применяется, главным образом, в 
исследованиях). 
 
Для цели настоящего документа мы сконцентрировали свое 
внимание на конечных показателях, которые потенциально 
могли бы быть использованы для оценки 
физиотерапевтических вмешательств. 

 

3.1 Очищение дыхательных путей 
Поскольку долгосрочные стандартные методики очищения 
дыхательных путей считаются существенным бременем для 
пациентов и их семей, физиотерапевты должны рекомендовать 
схемы, которые подобраны к индивидуальным потребностям 
пациентов, их образу жизни и симптомам.4 

 

При оценке методик очищения дыхательных путей при 
муковисцидозе имеются большие трудности в выборе 
чувствительных, быстро реагирующих и клинически валидных 
конечных показателей. У многих пациентов, особенно в детской 
популяции, имеют место нормальные или почти нормальные 
результаты визуализационных исследований, клинические 
балльные оценки и толерантность к физической нагрузке, и у 
них не образуется мокрота. При сложной болезни, такой как 
МВ, на конечные показатели могут повлиять другие изменения 
в лечении (не ограниченном методиками очищения 

дыхательных путей). Существует ряд статей, иллюстрирующих 
методологические и этические вопросы при оценке методик 
очищения дыхательных путей. 5-7 

 
В клинических испытаниях часто используются конечные 
показатели удобства, которые легко измерить и которые, как 
показано, являются валидными и достоверными. Широко 
используемые конечные показатели в имеющихся испытаниях, 
касающихся очищения дыхательных путей, включают 
спирометрию, объем и массу мокроты.  
 

Что касается спирометрии, то может быть трудно 
продемонстрировать изменение ОФВ1, поскольку показатель 

может быть недостаточно чувствительным для измерения 
кратковременного изменения и, как установлено, все в 
большей степени находится в пределах нормальных значений, 
особенно в детской популяции. В качестве полезной 
альтернативы предложена скорость снижения ОФВ1. Однако 
для конкретных пациентов спирометрия может быть полезной 
для наблюдения ответа на лечение или долгосрочного 
вмешательства (например, после курса антибиотиков, 
вводимых внутривенно) и дает клиницистам полезную 
информацию. Также используется ФЭП 25-75; однако имеются 

проблемы, связанные с вариабельностью данного конечного 
показателя. 
 
В качестве заменяющих биомаркеров предложены более 
сложные физиологические оценки (например, индекс клиренса 
легких, КТ высокого разрешения для раннего выявления 
бронхоэктазов и неоднородности вентиляции).8 Однако эти 
показатели часто требуют специального лабораторного 
оборудования и пока не являются широко доступными или 
непригодны для регулярного применения. 9,10  

 
В литературе поддерживается более широкое использование 
индекса клиренса легких в качестве заменяющего биомаркера 
при оценке ухудшения клинического состояния. 
Представляется, что этот показатель обнаруживает 
заболевание дыхательных путей у детей на раннем этапе и 
является более чувствительным и простым в выполнении в 
этой возрастной группе. Существует узкий диапазон нормы, что 
делает его пригодным для длительного наблюдения. 
Установлено, что результаты измерения индекса клиренса 
легких устаревают быстрее, чем спирометрия, и, как показано, 

являются особенно чувствительными к небольшой дисфункции 
дыхательных путей. Показатель является чувствительной 
мерой структурных нарушений. Однако, будучи более 
ограниченным в настоящее время лабораторными проектами, 
возможно, индекс станет более пригодным в качестве 
физиотерапевтического конечного показателе по мере того, как 
появляются новые возможности для его использования в 
клинической практике. 11 

 
Использование объема/массы мокроты в качестве конечного 

показателя является спорным. Необходимо ли оценивать 
период 24 часа или все длительность лечения; влажную массу 
или сухую массу; сколько проглатывается; как оценить 
пациентов, у которых не образуется мокрота? Объем/масса 
мокроты часто могут быть завышаться или занижаться. Однако 
при оценке возможных вариантов лечения у конкретного 
субъекта показатель часто очень полезен. В случае его 
использования следует обращать особое внимание на 
методологию (например, применение градуированных 
контейнеров для мокроты для измерения объема мокроты и 

калиброванных весов для определения массы мокроты) для 
обеспечения точности результатов. 
 
В ряде исследований использовалось число обострений за 
период 12 месяцев в качестве конечного показателя, который в 
рамках хорошо спланированного крупного робастного 
многоцентрового испытания 12 оказался ценным средством 
измерения при сравнении физиотерапевтических 
вмешательств. 

  



 

 
У субъектов с меньшим числом симптомов наиболее 
значимыми для пациентов и наиболее полезными могут 

являться конечные показатели, оцениваемые пациентом 
(например, опросник оценки качества жизни CFQ-R) и 
предпочтения пациентов. Во многих Кокрейновских обзорах 
признается разнообразие конечных показателей, однако 
указывается на необходимость дальнейшей работы для 
выявления наиболее подходящих конечных показателей для 
применения при проведении вмешательств по очищению 
дыхательных путей. 13-20 Эта работа должна концентрироваться 
на их клиниметрических свойствах и применении во время 
процесса развития болезни (от слабой до тяжелой степени). 
 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Факторы, влияющие на выбор конечного показателя для 

оценки очищения дыхательных путей, включают: 

▪ клиниметрические свойства 

▪ простота использования в повседневной практике 

▪ клиническое значение для субъекта. 
 

Рекомендации 
■ Физиотерапевты, занимающиеся лечением патологии 

органов дыхания, должны использовать наиболее 
клинически применимые конечные показатели для оценки 
эффективности методик очищения дыхательных путей у 
каждого конкретного пациента (КДБ - высокое). 
Используемые конечные показатели могут включать 
следующие: 

■ пользование медицинскими услугами, например, число и 
частота обострений, время до развития следующего 
обострения. 

■ конечные показатели, оцениваемые пациентом, 
например, опросник CFQ-R, удовлетворенность, 

приверженность, предпочтение 

■ спирометрия 

■ объем. масса, цвет мокроты, простота откашливания 

■ толерантность к физической нагрузке 

■ оценки физиологических функций, например, индекс 
клиренса легких. 

 

3.2 Пробы с физической нагрузкой 
 
Пробы с физической нагрузкой обеспечивают целостную, 
объективную оценку функции сердечно-сосудистой, 
дыхательной систем, мышц и метаболизма пациента. 21 Это не 

может быть достигнуто более статичными методами контроля 
функции легких, рентгенологическими исследованиями или 
показателями состояния питания, которые стандартно 
используются в клинической практике. В настоящее время 
имеется недавнее (2015) совместное экспертное заключение 
по пробам с физической нагрузкой при МВ, в котором обобщена 
доступная информация по конкретным протоколам проб с 
физической нагрузкой и конечным показателям, используемым 
у пациентов, страдающих МВ.21 Этот документ следует 
использовать в качестве основного дополнения к информации, 

приведенной ниже. 
 
В ряде стран рекомендуется стандартизованная проба с 
физической нагрузкой, но в настоящее время отсутствие 
согласованное мнение относительно одной наилучшей пробы с 
физической нагрузкой для ответа на все возможные вопросы у 
субъектов, страдающих МВ, которые широко различаются по 
возрасту и тяжести болезни. 21  

 
Пробы с физической нагрузкой могут использоваться для 
выявления ограничений и симптомов, связанных с 

физическими упражнениями и физической активностью, могут 
помочь в прогнозировании течения болезни и оценке 
терапевтических вмешательств и используются в качестве 

руководства при назначении физических упражнений и оценке 
эффективности программ тренировки. Кроме того, может быть 

получена информация относительно потребности в 
дополнительной подаче кислорода во время физических 
упражнений. Контроль способности переносить физическую 
нагрузку может дать объективную оценку уровня инвалидности, 
который используется при наблюдении состояния пациента 
при рассмотрении возможности трансплантации. 21-24, 27 

 
Стандартное и регулярное (по крайней мере, ежегодно) 
проведение проб с физической нагрузкой следует начинать с 
10-летнего возраста, однако у детей младшего возраста 

(старше 5 лет) можно было бы начинать проведение проб 
ежегодно для облегчения ознакомления с протоколами проб с 
физической нагрузкой и для стимулирования участия в 
физических упражнениях. 

 

Протокол 
Пробы с аэробной физической нагрузкой 
Выбранный протокол пробы с физической нагрузкой будет 
зависеть от цели пробы и характеристик пациента (включая 
возраст, тяжесть болезни и сопутствующие заболевания). 
 
Рекомендуемым золотым стандартом пробы с физической 
нагрузкой для оценки максимальной аэробной 
производительности является полная проба с физической 
нагрузкой для определения функционального состояния 
сердца и органов дыхания (СРЕТ) с анализом газов, 

выполняемая или на велоэргометре, или на тредмиле с 
использованием протокола с постепенным приращением для 
достижения переутомления у лиц в возрасте 10 лет и старше. 
Рекомендуемым протоколом является Протокол 
велоэргометрической пробы Годфрея с контролем сатурации 
кислородом и вентиляционного газообмена. 21 Доступность 
СРЕТ во многих центрах ограничена, 26 при этом менее 10% 
центров по лечению МВ в Великобритании имеют доступ к 
оборудованию. 26 В Европейском заявлении по пробам с 
физической нагрузкой рекомендуется использование СРЕТ21 
как золотого стандарта, когда это возможно, и необходимо 

приложить усилия для реализации этого для обеспечения 
возможности наиболее точной и эффективной оценки 
способности переносить физическую нагрузку и для 
назначения физических упражнений. 
 
Если полная проба СРЕТ недоступна, рекомендуется 
выполнять те же протоколы с наращиванием на велоэргометре 
и тредмиле с использованием прогностических уравнений 
метаболизма для оценки потребления кислорода вместо 
прямого анализа газов. 21 Это следует делать с осторожностью, 

поскольку прогностические уравнения могут обеспечить только 
оценку «истинной» способность переносить физическую 
нагрузку. 
 
Другие варианты проб для оценки аэробных возможностей 
включают практические пробы, такие как пробы с ходьбой 
вперед и назад с приращением нагрузки, проба на тредмиле с 
субмаксимальной нагрузкой, пробы с ходьбой и степ-тесты. Эти 
пробы логистически проще для выполнения, поскольку 
средства для них обычно являются портативными, и они 
требует меньше стандартизованного оборудования, 

следовательно, являются рациональными заменителями 
формальной СРЕТ. 25 Хотя они не могут заменить полную СРЕТ 
и не все выявят пиковую реакцию, они могут полезными при 
оценке толерантности к физической нагрузке и в качестве 
руководства для назначения физических упражнений. Следует 
отметить, что практические пробы дают только ограниченную 
информацию о способность выполнять физическую нагрузку, 
причинах ограничения толерантности к физической нагрузке и 
потенциальных нежелательных реакциях, связанных с 
физической нагрузкой, у пациентов, страдающих МВ.21 

  



 

 
 
Альтернативные компоненты проб с физической 
нагрузкой 
Альтернативные компоненты физического состояния 
организма могут быть измерены и, возможно, окажутся 

полезными и при назначении программ физических 
упражнений, и при лечении патологии мышц и нарушений 
осанки. Таковые включают оценку силы и выносливости мышц, 
гибкости и силы/стабильности мышц кора. 20 Другие формы 
проб с физической нагрузкой такие как пробы для оценки 
кратковременной работоспособности мышц, например, 
например тест Вингейта и изокинетическая проба, 
используются для научных целей, но редко применяются в 
клинической практике. 21 

 
Конечные показатели проб с физической 
нагрузкой 
В зависимости от выбранной пробы с физической нагрузкой и 

имеющегося оборудования, существует ряд конечных 
показателей, которые могут использоваться при пробах с 
физической нагрузкой. 
Некоторые являются специфичными для пробы, такие как 
производительность и VO2пиковый или VO2макс для СРЕТ, 
проходимое расстояние, сделанные шаги, но многие являются 
общими для всех проб. Объективное измерение частоты 
сердечных сокращений и сатурации кислородом, как минимум, 
будет проводиться до, во время и после пробы с физической 
нагрузкой, а также для оценки симптомов во время пробы с 
физической нагрузкой будут использоваться субъективные 

показатели воспринимаемого напряжения, одышки и 
утомления (например, шкала Борга. Модифицированная шкала 
Борга, и т.д.). Для получения более подробной информации 
читателям следует обратиться к упомянутому ранее заявлению 
по пробам с физической нагрузкой. 21  

 
Оценка физической активности 
Также рекомендуется оценка физической активности 
пациентов, страдающих МВ, включая сидячий образ жизни, и 
существует ряд объективных и субъективных инструментов 
для помощи в этом. 25  

 

Для измерения общей физической активность субъектов 
полезными являются датчики движения, опросники, 
касающиеся активности, и дневники. Цель сбора данных будет 
определять выбор используемого инструмента. 
 
Современный контроль активности может устранить 
субъективную оценку активности, однако, он требует большей 
технической поддержки и является дорогостоящим для 
использования в большинстве клинических учреждений. По 
SenseWear, ActiGraph и DigiWalker имеется наибольшее 

количество данных, подтверждающих пользу их применения, и 
клинически значимой информации по клиниметрическим 
свойствам (достоверность, валидность и скорость 
реагирования). Существуют некоторые свидетельства, 
демонстрирующие положительную корреляцию между 
физической активностью и показателями функции легких, 
способностью переносить физическую нагрузку, симптомами 
со стороны органов дыхания и минеральной плотностью 
костей. 25 Опросники обеспечивают оценку восприятия 
субъектами своей физической активности, но не данные, 
отражающие симптомы во время физической активности. 

Однако метод может быть полезным в качестве инструмента 
скрининга для руководства при дальнейшем обсуждении 
паттернов физических упражнений, установлении целей и 
последующем назначении физических упражнений. Следует 
отметить, что опросники зависят от вспоминания пациентом и 
часто являются очень субъективными, поэтому их следует 
использовать с осторожностью. 
 
В будущем для обеспечения возможности оценок 
функционального состояния сердца и дыхательной системы в 

практических условиях могут быть полезны новые технологии, 
такие как LifeShirt®. Однако роль этих устройств в клинической 
практике еще предстоит установить.25 

 

В недавнем (2015) экспертном заявлении по контролю 
физической активности при МВ 25 обобщены имеющиеся 

сведения в отношении датчиков движения, опросникам и 
дневникам физических упражнений, и оно является ценным 
дополнением к настоящему документу. 

 
Выводы 
Пробы с физической нагрузкой являются стандартом помощи и 
необходимы для обеспечения точной оценки общего 
физического состояния в динамике. Пробы с физической 
нагрузкой обеспечивают возможность 
индивидуализированного назначения физических упражнений 
и дают руководство по прогнозу (в сочетании с другими 
клиническими показателями) и тяжести болезни у пациентов в 

возрасте 10 лет и старше, страдающих МВ. Когда возможно у 
всех субъектов, страдающих МВ, следует применять 
рекомендуемый золотой стандарт - СРЕТ, но при его 
отсутствии будет выполняться подходящая альтернативная 
стандартизованная проба, при этом результаты следует 
интерпретировать с должной осторожностью. 
 
При лечении субъектов, страдающих МВ, необходимо 
назначение индивидуализированных программ физических 
упражнений для того, чтобы способствовать сохранению и 

поддержанию функциональных возможностей и общего 
состояния здоровья пациента. Единственным методом 
обеспечения точных и эффективных программ тренировки 
является применение проб с физической нагрузкой. 

 
Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Для оценки общего физического состояния субъектов, 

страдающих МВ, ежегодно должны проводится пробы с 
физической нагрузкой. 

▪ Пробы с физической нагрузкой являются неотъемлемой 
частью лечения лиц, страдающих МВ. 

▪ Перед ежегодным проведением пробы с физической 
нагрузкой будет оценивать стабильность клинического 

состояния субъектов, страдающих МВ (т.е. в период 
отсутствия свидетельств обострения болезни легких) для 
гарантии получения точных и полезных результатов. 

▪ Для оценки симптомов во время проб с физической 
нагрузкой и определения интенсивности физических 
упражнений следует использовать соответствующие 
возрасту субъективные показатели воспринимаемого 
напряжения, одышки или утомления. 

 
Рекомендации 
■ В Великобритании пробы с физической нагрузкой 

рекомендуются как часть стандартной оценки состояния 
лиц, страдающих МВ, проводимой, по крайней мере. 
ежегодно, но они должны также проводиться в другие 
периоды времени, например, до и после госпитализации 
(КДБ-высокое). 

■ Пробы с физической нагрузкой рекомендуются для оценки 
ответов на изменения лечения в целом (например, 
изучение эффективности вмешательства, до/после 
госпитализации или изменение назначения физических 
упражнений) (КДБ - высокое). 

■ Пробы с физической нагрузкой необходимы для контроля 
ответа на физические упражнения, для оценки общего 
физического состояния и обеспечения возможности 
безопасного и эффективного назначения физических 
упражнений (КДБ - высокое). 

■ Пробы с физической нагрузкой рекомендуется проводить у 

лиц, страдающих МВ, в возрасте 10 лет и старше, но могут 
быть начаты раньше для способствования ознакомлению с 
методикой в последующие годы (КДБ - умеренное). 

  



 

 
■ Когда возможно, следует использовать пробу с физической 

нагрузкой для оценки функционального состояния сердца и 

дыхательной системы, являющийся золотым стандартом, а 
при отсутствии анализа газов для обеспечения наиболее 
точной оценки способности переносить физическую 
нагрузку следует применять протокол с постепенным 
наращиванием (КДБ - умеренное). 

■ Процедуры оказания неотложной помощи будут доступны 
во время всех проб с физической нагрузкой (КДБ - 
умеренное). 

■ Перед каждым проведением пробы будут оцениваться 
противопоказания для ее выполнения (КДБ - высокое). 

■ Стандартизованные объективные показатели, 
специфичные для конкретной пробы с нагрузкой, должны 
регистрироваться, как применимо, и, как минимум, до, во 
время и после пробы будет оцениваться частота сердечных 
сокращений и сатурация кислородом (КДБ - умеренное). 

 
Рекомендации по исследованиям 
■ Другие показатели общего физического состояния 

(например, сила, гибкость) и физическая активность могут 
быть подходящими, но должны оцениваться 

индивидуально и в соответствии с рекомендуемыми 
руководствами. 

 

3.3 Индуцированная мокрота 
Сбор мокроты является необходимым для обнаружения 
изменений в мокроте и получения руководства по лечению 
заболевания органов дыхания. Это может быть одним из 
наиболее ценных методов контроля активности болезни, 
поскольку функция легких и визуализационные исследования 

могут оказаться нечувствительными, особенно в случае детей 
младшего возраста.27  

 
Показано, что спонтанно откашливаемые образцы являются 
репрезентативными в отношении секрета нижних дыхательных 
путей.28 Многие лица, страдающие МВ, особенно дети, не 
способны спонтанно продуцировать валидный образец. 
 
Бронхоальвеолярный лаваж (БАЛ) рассматривался как 
«золотой стандарт» для получения мокроты с целью выявить 

микробные и воспалительные изменения в дыхательных путях. 
Эта методика является дорогой, требует седации, рискованная 
и инвазивная и потенциально ограничена определенными 
отделами легких.27-31 

 
Некоторые исследования показывают, что индуцированная 
мокрота обеспечивает настолько же валидный образец, как и 
БАЛ, но методика является намного более дешевой, простой в 
выполнении, неинвазивной и воспроизводимой.29, 32 Другие 
исследования показали, что индуцированная мокрота 

превосходит образцы, полученные методом БАЛ.31-35 
Некоторые исследования также показали, что индуцированная 
мокрота обеспечивает более репрезентативный образец из 
бронхиального дерева, чем спонтанно откашливаемая 
мокрота.35-37 Большинство исследований проводилось у детей, 
поэтому откашливаемые образцы могли не быть высокого 
качества и более репрезентативны в отношении верхних 
дыхательных путей. 
 
Показано, что получение индуцированной мокроты безопасно 
проводить у детей младшего возраста27, 29, 30, 38 и методика не 

считается способствующей развитию воспалительных 
изменений в дыхательных путях.30 Продемонстрировано, что 
индуцированная мокрота имеет более высокое содержание 
микроорганизмов, чем мазки после кашля, хотя различие не 
было статистически значимым.25 В другом исследовании 

изучалась точность культур материала из верхних 
дыхательных путей, прогнозирующих инфекции нижних 

дыхательных путей при получении материалы с помощью 
мазков, взятых после кашля.34  

 
До настоящего времени не существует всеобще согласованной 
процедура индуцирования мокроты.35 Противопоказания для 
этой методики считаются аналогичными тем, которые указаны 
в руководствах по индуцированию мокроты при туберкулезе.39  

 

Рекомендации по выполнению 
Всеобще согласованной методологии проведения 
индуцирования мокроты не существует. Различные элементы 
получения индуцированной мокроты будут обсуждены 
отдельно. 
 

Гигиена полости рта 
Считается надлежащей практикой прополоскать рот водой +/- 
почистить зубы для удаления любых потенциальных 
контаминантов.28, 36, 39, 40 

 

Применение бронходилататора короткого 
действия перед индуцированием мокроты 
В ряде исследований перед началом индуцирования мокроты 

использовался бронходилататор короткого действия.27-29, 33, 35, 

37, 38, 41  
Руководства по индуцированию мокроты при туберкулезе 
подтверждают это.39 Однако бронходилататоры могут 
вызывать парадоксальный эффект и увеличивать 
нестабильность дыхательных путей.30 Поэтому исследования 
проводились без применения бронходилататора короткого 
действия без значимого падения ОФВ1.30, 42 

 

Небулайзер 
Высказано предположение, что небулайзер, генерированный 
аэрозоль и скорость генерации аэрозоля могут влиять на 
эффективность процедуры,43, 44 однако при непосредственном 
сравнении это не было обосновано. Надлежащей практикой 
считается использование наиболее эффективного устройства 
из имеющихся. В большинстве исследований использовались 
ультразвуковые небулайзеры. Руководства по индуцированию 

мокроты при туберкулезе подтверждают это.39, 40 В других 
исследованиях использовались небулайзеры Mesh или Jet без 
неблагоприятного влияния на полученные образцы. 

 

Концентрация солевого раствора  
Валидных прямых сравнений концентрации гипертонического 

солевого раствора, используемого для индуцирования 
мокроты, не имеется. Вследствие характера гипертонического 
солевого раствора более высокие концентрации могут быть 
более эффективны, но могут обусловливать повышенный риск 
бронхоспазма.30, 45 Этот эффект был обратимым при 
использовании бронходилататора короткого действия. 
Некоторые исследования показали, что более высокие 
концентрации могут быть более эффективны, однако неясно, 
являлась ли длительность воздействия небулизированного 
солевого раствора тем, что привело к получению 
качественного образца. Исследования, в которых изучался 

эффект мукоцилиарного клиренса в связи с концентрацией 
гипертонического солевого раствора при МВ, показали, что 
более высокие концентрации (7% и 12%) значимо улучшают 
мукоцилиарный клиренс.45 Если у пациента имеет место риск 
бронхоспазма, рекомендуется начинать при более низкой 
концентрации и постепенно увеличивать ее до тех пор, пока не 
будет получен образец.39  

  



 

 
 

Контроль 
Для контроля изменений ОФВ1 при индуцировании мокроты в 
большинстве исследований проводилась спирометрия.37, 38, 46 
Адекватными являются наблюдение состояния пациента на 
предмет выявления нежелательных эффектов, а также 
постоянный мониторинг SpO2 и аускультация при 
использовании бронходилататора короткого действия для 
обратного развития любых клинических признаков 
бронхоспазма.27, 29, 41 Индуцирование мокроты следует 
прекратить, если SpO2 менее 90%28, 47, или если у пациента 
обнаруживаются признаки бронхоспазма.  

 

Очищение дыхательных путей 
Опубликованных исследований по изучению эффекта 
очищения дыхательных путей при индуцировании мокроты нет. 
Одно исследование показало, что образцы получают только из 
центральных дыхательных путей36, поскольку мокрота в целом 

удаляется только кашлем; однако другие исследования 
выявили свидетельства получения мокроты из 
периферических дыхательных путей и альвеолярного 
пространства,31, 33, 35, 48 что может указывать не то, что образцы 
из периферических областей может быть легче получить, если 
выполнено очищение дыхательных путей. 

 

Аспирация 
Иногда пациенты неспособны откашливать, несмотря на 
получение индуцированной мокроты. Для получения 
эффективного образца может быть использован вариант 
выполнения ротоглоточной аспирации после индуцирования 
мокроты. Следует провести оценку для гарантии того, что 
польза этой процедуры не будет перевешиваться каким-либо 
дистрессом, вызываемым у пациента. Ротоглоточные мазки, 
взятые после кашля, в комбинации с индуцированной 
мокротой, также оказались эффективными в отношении 

получения ценных образцов.41  

 

Контроль инфекции 
Каких-либо исследований, в которых конкретно изучался бы 
контроль инфекции при МВ во время индуцирования мокроты, 
нет. В рассмотренных исследованиях меры предосторожности 

по контролю инфекции не упоминаются. Продолжаются дебаты 
относительно того, является ли применение небулайзеров и 
физиотерапии для воздействия на грудную клетку, 
процедурами, генерирующими аэрозоль.49 Установлено, что 
небулайзеры действительно создают аэрозоль, но с 
вариабельным размером частиц. Исследование, в котором 
изучался Pseudomonas aeruginosa в аэрозоле после кашля, 
показало, что микроорганизм оставался жизнеспособным в 
воздухе у 78% пациентов через 45 минут.50  

 

В настоящее время нам неизвестно о возможности передачи 
бактерий, таких как Mycobacterium abscessus,51 то, как долго их 
аэрозоль остается жизнеспособным, и насколько далеко они 
перемещаются. Высказано предположение, что после 
процедуры помещение должно оставаться пустым, насколько 
возможно, долго в соответствии с местными принципами 
контроля инфекции и в зависимости от кратности 
воздухообмена в час. 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Перед проведением индуцирования мокроты следует 

почистить зубы новой зубной щеткой и водой и 
прополоскать водой во избежание контаминации образца. 

▪ Следует рассмотреть вопрос об использовании 
бронходилататора короткого действия перед 
индуцированием мокроты. 

▪ Используйте ультразвуковой небулайзер, если имеется, 
учитывая принципы контроля инфекции. 

▪ Используйте устройство низкой выходной мощности, 
например струйный небулайзер, если устройства с высокой 
выходной мощностью не переносятся или не доступны. В 
настоящее время данные по оценке небулайзеров с 
вибрирующей сеткой при индуцировании мокроты нет. 

▪ Следует использовать более высокую концентрацию, если 
возможно, для индуцирования мокроты, для оптимизации 
мукоцилиарного клиренса, т.е. 7%.  

▪ Следует рассмотреть возможность начала с более низкой 
концентрацией гипертонического солевого раствора, т.е. 
3%, если у пациента существует известный риск 
бронхоспазма. 

▪ Если возможно, обработайте образцы, полученные позже в 
ходе процедуры. 

▪ Если пациент не способен откашливать, может быть 
выполнена ротофарингеальная аспирация мягким 
катетером и ловушкой мокроты. Следует учесть 
потенциальный дистресс, вызываемый этим. 

▪ Также можно рассмотреть взятия мазка из ротоглотки 

после кашля, если невозможно получить откашливаемую 

мокроту, однако ценность такого образца сомнительна, и 
анализ может дать ложно отрицательные результаты. 

 
Рекомендации 
■ Индуцированную мокроту следует рассмотреть, когда 

имеются клинические показания, в качестве средства 
отбора образца микробиотома (сообщество 
микроорганизмов (таких как бактерии, грибки и вирусы), 
которые обитают в конкретной среде) легких при МВ, 
особенно у пациентов, которые не откашливают мокроту 

(КДБ- умеренное).  

■ Контроль должен быть постоянным (КДБ - умеренное). 

■ Следует прекратить индуцирование мокроты, если имеет 
место субъективное или объективное тяжелое дыхание, 
если SpO2 падает ниже 90%, или ОФВ1 падает до более 
20% (при использовании спирометрии) (КДБ - низкое). 

■ Индуцирование мокроты будет выполняться в лечебном 
учреждении при наличии реанимационного оборудования 
(КДБ - умеренное).  

■ Следует проводить индуцирование мокроты в помещении с 

закрытой дверью, если воздух из помещения удаляется во 
внешнюю среду, если не установлен фильтр НЕРА в 
надлежащем техническом состоянии (КДБ - умеренное). 

■ Избегать вхождения кого-либо в помещение в течение 1-2 
часов после процедуры индуцирования мокроты в 
зависимости от кратности воздухообмена (КДБ - 
умеренное). 

■ Следует обратиться к местным руководствам по контролю 
инфекции и профилактике (КДБ - низкое). 

  



 

 

3.4 Другие конечные показатели 
Существуют различные методы субъективной оценки 
симптомов, которые могут использоваться в комбинации с 
пробами с физической нагрузкой или в повседневной практике.  
 
Показано, что шкала воспринимаемого напряжения Борга и 
модифицированная шкала одышки Борга являются валидной и 
достоверной оценкой при измерении одышки и 
воспринимаемого истощения у взрослых52, 53 и детей старшего 

возраста.54, 55 Также показано, что визуальная аналоговая 
шкала является полезной мерой одышки и дискомфорта ног.54 

Исследования валидности и надежности показали смешанные 
результаты.  
 
У детей исключительно трудно получить достоверную 
балльную оценку субъективных симптомов, используя 
показатели, предназначенные для взрослых.55 Были изучены 
некоторые объективные показали одышки у детей, и показана 
хорошая корреляция с объективными конечными показателями 

физических упражнений, включая балльную оценку одышки из 
15 пунктов,59, 61 время задержки дыхания, 56 оценку счета во 
время одного вдоха и время длительной фонации.57 Некоторые 
из этих показателей нуждаются в дальнейшем исследовании 
для получения данных по их валидности, достоверности и 
быстроте реагирования при МВ.  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ В рамках пробы с физической нагрузкой могут 

использоваться субъективные показатели 
воспринимаемого напряжения, одышки или утомления. 

▪ Субъективные показатели также должны использоваться 
для выявления трудностей, связанных с активностью 
повседневной жизни.  

 

4.0 Приверженность 
 
Приверженность определяется как «степень, до которой 
поведение пациента соответствует согласованным 
рекомендациям лица, назначившего лечение».62 Признано, что 

этот термин более предпочтителен, чем сотрудничество, 
определяемое как «степень, до которой поведение пациента 
соответствует рекомендациям лица, назначившего лечение».62 
Согласованность представляет собой более широкое понятие, 
которое относится не только к проведению лечения, но 
концентрируется на взаимодействии между клиницистом и 
субъектом. Понятие основано на мысли о том, что 
консультации представляют собой переговоры между равными 
и признает права людей для принятия решения о том, 
принимать или нет назначенные лекарства.63 Приверженность 

считается предпочтительным термином, касающимся 
поведения, связанного с приемом лекарств или лечением. 62, 64 

 
Лицам, страдающим муковисцидозом, для контроля симптомов 
и замедления прогрессирования болезни может требоваться 
большое количество лекарств.65 Исследования показывают, 
что медиана числа ежедневно применяемых лекарств, 
назначенных пациентам, страдающим МВ, равна семи.66 Прием 
этих лекарств требует в среднем 108 минут в сутки66, что 
вызывает значительные проблемы в отношении графика 
лечения при участии пациента в учебе, работе и в семейной 

жизни.67Лицам, страдающим муковисцидозом, также 
необходимо ежедневное проведение множества 
немедикаментозных процедур, включая очищение 
дыхательных путей, физическую активность и 
структурированные физические упражнения, пищевые добавки 

и контроль прима пищи. Учитывая это бремя лечения, слабая 
приверженность определена как самая значительная причина 

неэффективности лечения68, и контроль приверженности 
назначенной терапии идентифицирован как приоритет.69 

 
В литературе сообщается о многих влияниях и барьерах для 
приверженности, включая отсутствие знаний,70 информации,71 
самоэффективность,72 воспринимаемую тяжесть болезни,73 
копинг-стиль,74 депрессию,75 семейные факторы,76 поддержку,77 
контроль со стороны родителей,78 характеристики схемы 
лечения,76 проблемы включения лечения в образ жизни, 
ощущение того, что лечение не помогает, и физические 

последствия лечения.79 

 
Приверженность признается переменной, зависящей от 
лечения;71 например, хорошая приверженность применению 
ферментов поджелудочной железы не прогнозирует хорошей 
приверженности использованию небулизированной 
рекомбинантной человеческой ДНазы (дорназа альфа). Она 
также может варьировать для одного лечебного средства у 
одного субъекта в разное время.80 Установлено, что уровни 
приверженности у лиц, страдающих МВ, снижаются с 

возрастом,81 что может отражать переход от проведения 
лечения в семье к самостоятельности. Это указывает на 
необходимость постоянной всесторонней оценки паттерном 
приверженности, и при стремлении повлиять на 
приверженность следует применять индивидуальный подход с 
различными вмешательствами. 

 

4.1 Приверженность выполнению 
очищения дыхательных путей 
В большинстве исследований по оценке приверженности 
проведению очищения дыхательных путей для такой оценки 
использовались опросники или другие опубликованные 
методы, такие как телефонный дневник. В них также имела 
место тенденция оценить приверженность выполнению 
очищения дыхательных путей в целом, а не представить 
индивидуальные данные по каждой отдельной методике. 

Показатели приверженности выполнению очищения 
дыхательных путей находятся в диапазоне от 33,3 ± 43,15% до 
91,2%.82 Предварительное исследование с использованием 
электронной системы сбора данных показали уровни 
приверженности проведению осцилляторного РЕР 45% по 
сравнению с уровнем приверженности 100% по оценке самих 
пациентов.83 

 

4.2 Приверженность физическим 
упражнениям и физической 
активности 
Несмотря на то, что физические упражнения и активность 

широко поддерживаются как эффективный метод в рамках 
лечения муковисцидоза, имеется мало данных по уровням 
приверженности. Уровни приверженности физическим 
упражнениям оценены как более высокие по сравнению с 
приверженностью выполнению очищения дыхательных 
путей.84 В целом, пациенты, страдающие муковисцидозом, 
сообщают о предпочтении физических упражнения по 
сравнению с другими лечебными средствами.85, 86, 87 
Физические упражнения считаются социально приемлемыми88 
и рассматриваются как сфера, которую люди, согласно своим 
ощущениям, контролируют,90 однако предпочтение методу 

лечения не обязательно связано с приверженностью. 

  



 

 

4.3 Приверженность 
ингаляционной терапии 
Контроль уровней приверженности ингаляционной терапии 
стал более простым и точным с появлением технологии 
адаптивной доставки аэрозоля, которая обеспечивает 
подробное наблюдение, включающее дату, врем, полноту дозы 

и время, затраченное на небулизацию. Свидетельства, 
полученные с использованием объективных показателей, таких 
как электронная система сбора данных, позволяют 
предполагать, что приверженности небулизации лекарств 
может быть низкой и/или вариабельной.91, 92, 93 Мониторинг 
обеспечивает возможность значительного повышения 
точности при определении уровней приверженности и является 
приемлемым в популяции пациентов, страдающих МВ.91, 93 При 
объективном измерении с использованием электронной 
системы сбора данных уровни долгосрочной приверженности 

небулизации составляют 36% у взрослых 93 и 67% у детей.91 

 

4.4 Измерение приверженности 
Существует много разных методов измерения 
приверженности, при этом каждый характеризуется 
вариабельной объективностью и валидностью. Наиболее 
широко используемыми методами оценки являются методы 
самооценки. При сравнении с более объективными 

показателями, выявлено, что эти стратегии завышают 
приверженность.93 Причины этого являются многофакторными 
и могут включать неточное вспоминание и нежелание признать 
поведение, которое не соответствует согласованному плану 
лечения. Показано, что методы с ежедневным ведением 
дневника являются более точными,71 но требуют затрат 
времени и ресурсов и, таким образом, не подходят для 
длительного использования в клинической практике. 
 
Выписка рецептов является более объективной, хотя 
исследования показали, что данный метод также дает 

завышенную оценку приверженности, поскольку не гарантии, 
что все выданные лекарства будут использованы. 68 Также 
используются другие методы прямого измерения, такие как 
уровни в крови, но они имеют ограничения по точности и 
практичности при длительном использовании 94, а также 
непригодны для измерения многих физиотерапевтических 
процедур, таких как очищение дыхательных путей. 
 
Электронная система сбора данных является наиболее 
объективной мерой приверженности, и ее применение в 

испытаниях по оценке приверженности расширяется. Флаконы 
с таблетками, небулайзеры, ингаляторы и некоторые методы 
очищения дыхательных путей можно контролировать 
электронным способом для записи точной даты и времени 
использования. Эти данные могут иметь обратную связь с 
субъектами с целью повышения приверженности в будущем. 
На раннем этапе устройства имели высокую частоту отказов, 
но по мере совершенствования технологии в настоящее время 
они являются более надежными.68 В некоторых областях этой 
технологии, таких как флаконы с таблетками, по-прежнему нет 

гарантии того, что лекарство принято, что не позволяет этому 
методу стать золотым стандартом.68 

 

4.5 Стратегии для влияния на 
приверженность 
В Кокрейновском систематическом обзоре выявлены данные 

по психологическим вмешательствам для воздействия на 
приверженность.69 Положительные эффекты наблюдались 
преимущественно при поведенческих и образовательных 
вмешательствах, но скорее с воздействием на прием пищи и 
состояние питания, чем на другие аспекты лечения, и поэтому 

являются менее применимыми к физиотерапевтическим 
методам лечения.69 

В Кокрейновском обзоре также оценивались стратегии 
самоуправления, такие как образовательные подходы.96 Во 
включенных испытаниях для оценки приверженности 
использовались конечные показатели по сообщениям 
пациентов, и были получены противоречивые и нечеткие 
результаты. Одно исследование, в котором оценивалась 
широкая программа, нацеленная на самоуправление при 
муковисцидозе, не показало различий приверженности 
физиотерапевтическим методам лечения, таким как очищение 
дыхательных путей, физические упражнения и ингаляционная 

терапия,97 в то время как программа, включающая конкретно 
очищение дыхательных путей и ингаляционную терапию, 
продемонстрировала улучшение конечных показателей 
приверженности, но при широких доверительных интервалах.98 

 
Имеются некоторые другие предварительные исследования 
малого масштаба по изучению стратегий, влияющих на 
приверженность. Они включали «жетонную экономику»,99 
которая выявила вариабельное улучшение приверженности 
физическим упражнениям, что могло быть связано с типом 

вознаграждения. Мотивационное интервьюирование также 
представляет область интереса для исследователей, но пока 
продемонстрировано мало свидетельств значимого влияния на 
приверженность.  
 
В настоящее время продолжаются исследования, которые 
улучшат понимание стратегий для воздействия на 
приверженность в будущем. Значимым исследованием 
является ACtiF: Разработка и оценка вмешательства для 
поддержки приверженности лечению у взрослых, страдающих 
муковисцидозом. Данный проект включает разработку 

вмешательства для изменения поведения, что 
предусматривает разработку веб-портала, CFHealthhub, для 
получения данных о приверженности от небулайзеров 
пациентов и представления их клиницистам и лицам, 
страдающим МВ. CFHealthhub будет способствовать 
расширению доказательных вмешательств, включая решение 
проблем и составление планов реализации для повышения 
приверженности лечению. 

 

Индикаторы доброкачественной 

практики 
▪ Во время консультаций физиотерапевты должны уделять 

время тому, чтобы понять паттерны приверженности 
субъекта. 

▪ При измерении уровней приверженности, когда возможно, 

оценка должна касаться различных методов лечения и 
делаться в течение длительного периода. 

▪ Лечение должно быть рационализированным или 
комбинированным, когда возможно и применимо, для того 
чтобы субъект, страдающий муковисцидозом, имел, 
насколько возможно, самую простую и быструю схему 
лечения. 

▪ Пациентам, страдающим муковисцидозом, и их семьям 
следует оказывать поддержку для контроля и повышения 
приверженности лечению. 

 
Рекомендации 
■ Следует рассмотреть возможность использования 

устройств, которые регистрируют приверженности, для 
адаптации лечения и вмешательств, воздействующих на 
приверженность, для конкретного субъекта (КДБ – 
умеренное). 

■ Когда приверженность ингаляционной терапии слабая, 
клиницисты должны стремиться использовать, насколько 
возможно, самое быстрое и простое устройство для 
каждого лекарства (КДБ – низкое). 

  



 

 
■ При оценке паттернов приверженности следует 

рассмотреть стратегии самоуправления и образования. 

(КДБ – умеренное). 

 
Рекомендации по исследованиям 
■ Необходимы исследования по оценке долгосрочной 

приверженности проведению очищения дыхательных путей 
и физическим упражнениям/физической активности с 
использованием объективных методов получения данных. 

■ Необходимо оценить вариацию приверженности разным 
методикам очищения дыхательных путей. 

■ Необходимы высококачественные исследования по оценке 

влияния стратегий, направленных на повышение 
приверженности выполнению очищения дыхательных 
путей, физическим упражнениям/физической активности и 
ингаляционной терапии. 

 

5. Очищение 
дыхательных 
путей 
Очищение дыхательных путей является основным пунктом 
лечения лиц, страдающих МВ,100 и считается необходимым для 
всех, в идеале с момента постановки диагноза.101 В настоящем 

руководстве по отдельности обсуждаются данные по разным 
возможным вариантам лечения. Однако поскольку отсутствуют 
убедительные свидетельства, показывающие, что какая-либо 
лечебная методика превосходит другую, важно внимательно 
рассматривать предпочтения пациента/лица, 
осуществляющего уход, при принятии решения по выбору 
варианта лечения.6 Приверженность выполнению очищения 
дыхательных путей имеет тенденцию быть более низкой, когда 
у субъекта, страдающего МВ, имеет место отрицательное 
отношение к лечению, и это коррелирует с более низкими 

конечными показателями.103  

 
Хотя варианты лечения обсуждаются и обычно изучаются по 
отдельности, комбинирование различных средств может 
сделать очищение дыхательных путей более эффективным. 
Например, McIlwaine (2014) полагает, что эффективное 
очищение дыхательных путей должно иметь два компонента; 
метод вентиляции отделов за закупоренными единицами 
легких и, во-вторых, экспираторный поток воздуха более 
30-60 л/мин с отношением максимальный экспираторный 

поток/ максимальный инспираторный поток 1:4.104  

 

5.1 Техники активного цикла 
дыхания (АСВТ) 
АСВТ состоит из трех компонентов: контроля дыхания, 

упражнений для расширения грудной клетки и техники 
форсированного выдоха (ТФВ). При контроле дыхания 
регулируется паттерн дыхания; субъект осуществляет циклы 
дыхания (легкое релаксационное дыхание), вовлекая нижнюю 
часть грудной клетки с более медленным потоком, но своей 
собственной частотой.105 Участников инструктируют 
расслаблять плечи и верхнюю часть грудной клетки для 
стимуляции диафрагмального дыхания. Контроль дыхания 
представляет собой периоды отдыха между активными 
частями АСВТ для релаксации дыхательных путей, 
регулирования позыва к кашлю и уменьшения утомления. 

Упражнения для расширения грудной клетки включают 

глубокое дыхание со вдохом, но выдох остается пассивным.  
Рекомендуется трехсекундная задержка на высоте вдоха, 

направленная на удерживание дыхательных путей/голосовой 
щели открытыми перед пассивным выдохом. Увеличение 
объема легких более дыхательного объема снижает 
сопротивление коллатеральных путей вентиляции, что 
позволяет воздуху проходить за секрет, способствуя его 
мобилизации, в то время как силы, воздействующие между 
соседними альвеолами, способствуют расширению легких. 101 
ТФВ сочетает в себе методику Huffing и контроль дыхания. Это 
может быть сделано при различных объемах легких с активным 
выдохом, открытой голосовой щелью и округленной формой 

рта. Длительность выдоха по методике Huffing или ТФВ может 
быть адаптирована для оптимизации очищения.  
 
Методику можно адаптировать к индивидуальным 
потребностям, но при этом каждый компонент цикла должен 
быть четко определен. Это относительно простая техника, 
которая не зависит от устройства или помощи медицинского 
работника, при этом минимизирует бремя лечения.101 
высказано мнение о возможности обучать этой методике лиц, 
страдающих МВ, с возраста 4 лет,102 в зависимости от 

индивидуальных особенностей. 
 
Показано, что АСВТ является эффективной и рациональной в 
отношении мобилизации и удаления секрета15, 106 и улучшения 
функции легких.108 Методика не усиливает гипоксемию 109 или 
закупорку для прохождения воздушного потока. 106, 110 
Имеющиеся данные до сих пор не показали, что эффект АСВТ 
усиливается добавлением других методик, таких как 
положительное экспираторное давление (РЕР)111, или 
Flutter ®110, 112 или высокочастотная осцилляция грудной 
клетки.113 Однако для наилучшего соответствия потребностям 

пациентов, семей и лиц, осуществляющих уход, методики 
очищения дыхательных путей необходимо индивидуально и 
непрерывно адаптировать.100, 101 

 
АСВТ использовалась во многих краткосрочных сравнительных 
перекрестных исследованиях, и когда другие методики 
(например, осцилляторное РЕР) включают технику 
форсированного выдоха, она показала эквивалентность по 
количеству удаляемой мокроты.112 В течение годичного 
периода исследования АСВТ оказывается такой же 

эффективной в отношении очищения дыхательных путей, как 
аутогенный дренаж, РЕР или осцилляторное РЕР.113 

 

Индикаторы доброкачественной 
практики 
▪ Длительность каждой фазы является гибкой и должна 

адаптироваться к индивидуальным потребностям 
пациента. 

▪ АСВТ является полезной методикой на всех стадиях 
болезни. 

▪ АСВТ способствует самостоятельности. 

▪ Противопоказаний для применения АСВТ нет, и методику 
рекомендуется рассмотреть как основную технику 
очищения дыхательных путей. 

▪ Комбинирование АСВТ с другими дополнительными 

средствами, учитывая тяжесть болезни пациента, его 
предпочтения, образ жизни, бремя лечения, и 
индивидуальная адаптация и эффективность комбинаций 
разных средств могут иметь преимущество.  

 
Рекомендации 
■ АСВТ следует рассмотреть при выдаче рекомендаций 

касательно методики очищения дыхательных путей всем 
лицам, страдающим МВ (насколько они способны 
следовать инструкциям) (КДБ - низкое). 

  



 

 

5.2 Аутогенный дренаж (AD) 
Аутогенный дренаж основан на ряде принципов, направленных 
на нормализацию паттерна дыхания.102 Это трехфазный режим 
дыхания для отсоединения прилипшей мокроты. ее сбора и 
эвакуации при использовании ускоренного экспираторного 
потока102, 116-118 при варьирующих объемах легких для 
облегчения удаления слизи.116-118 Методика нацелена на 
максимальное увеличение скорости экспираторного потока для 
создания сил сдвига и мобилизации секрета внутри разных 

генераций бронхов.115 Скорости инспираторного потока должны 
быть медленными, малыми и легкими, в то время как скорость 
экспираторного потока должна быть высокой; следует избегать 
закрытия дыхательных путей, как при ТФВ или кашле. 
Пациенты должна сбалансировать максимальный 
экспираторный воздушный поток против падения динамически 
нестабильных дыхательных путей.102 Выдох часто 
осуществляется через рот, как вздох, но не исключительно; он 
может выполняться через нос. Полагают, что при дыхательных 
циклах в низком объеме легких при достижении экспираторного 

резервного объема при добавлении трехсекундной паузы в 
конце каждого вдоха секрет может быть мобилизован из 
периферических дыхательных путей, с передвижением по 
легочным объемам вверх к низким/средним объемам для сбора 
слизи в срединных дыхательных путях и. наконец, до более 
высоких легочных объемов для удаления (эвакуации) слизи из 
центральных дыхательных путей. После откашливания 
мокроты эта последовательность повторяется до тех пор, пока 
не удалено, насколько возможно, большее количество 
секрета.102 AD может выполняться в любом положении, хотя 
всегда следует подумать об оптимизации и/или поддержки 

осанки участника, какое бы положение он не предпочитал. 
 
При назначении данной методики может учитываться возраст, 
поскольку отмечено, что дети младше 12 лет могут не обладать 
необходимой сосредоточенностью и концентрацией.102  

 
В большинстве исследований AD его эффективность 
сравнивалась с другими методиками очищения дыхательных 
путей.114, 119-125 В исследовании длительностью 1 год, 
включавшем пять исследуемых групп (АСВТ, AD, PEP, Flutter® 

и Cornet), не выявлено разницы по эффективности всех 
методик.114 Пациенты, которые использовали методику AD, 
изменяли паттерн дыхания и применяли его к другим 
используемым физиотерапевтическим техникам.120 
Сообщалось, что модифицированный AD увеличивает массу 
мокроты по сравнению с РЕР.125  

 
Другие исследования AD в комбинации с Flutter®,124,125 
постурального дренажа с перкуссией,121, 123 и высокого РЕР121 

показали, что AD оказался менее эффективным в отношении 

удаления мокроты, чем другие изученные методики. Однако 
другие выявили эффект AD, сравнимый с PD с перкуссией в 
отношении удаления мокроты.115  

 
Исследование, в котором AD сравнивался с АСВТ, показало, 
что обе методики обеспечивали удаление равного объема 
мокроты, но AD позволял удалять мокроты быстрее.119 При 
сравнении Flutter® и AD в отношении изменений реологических 
свойств мокроты, AD оказался менее эффективным с точки 
зрения уменьшения вязкоэластичности мокроты.125  

 

Два краткосрочных исследования показали, что у пациентов, 
выполнявших AD, наблюдалось меньшее число эпизодов 
кислородной десатурации.121 Исследования по изучению 
эффекта AD на функцию легких, показали большее 
кратковременное увеличение форсированной жизненной 
емкости легких (ФЖЕЛ) по сравнению с высоким РЕР,121 равное 

увеличение ФЖЕЛ по сравнению с Flutter125 и отсутствие 
разницы значений по сравнению с PD и перкуссией.120, 124 

 
Высказано предположение, что AD может являться 
предпочтительной методикой для лиц, страдающих МВ, у 
которых наблюдается гиперреактивность дыхательных 
путей.121 AD также может использоваться у детей 
(ассистированный AD)126-128, когда при вдохе прикладывается 
легкое мануальное давление для регулирования уровня 
дыхания. На выдохе давление не прикладывается. 
Ассистированный AD часто сочетается с лечебной 
физкультурой, такой как прыжки на гимнастическом мяче.127  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Обучение проведению AD требует подготовленного 

физиотерапевта, который понимает, как адаптировать 
методику к конкретному пациенту. 

▪ Избежание закрытия дыхательных путей, как описано при 

AD, может быть полезным, особенно у пациентов со 
значимой гиперреактивностью или нестабильностью 
дыхательных путей.  

▪ При некоторых обстоятельствах может быть рациональным 
комбинировать AD с ингаляцией (мукоактивных 
препаратов) и/или другими устройствами для очищения 
дыхательных путей, например, IPV. 

▪ При составлении программы очищения дыхательных путей 
необходимо учитывать индивидуальные предпочтения 
пациентов. 

▪ Аутогенный дренаж способствует самостоятельности, 
поскольку пациенты не зависят от устройства или лица, 
осуществляющего уход. 

 
Рекомендации 
■ Аутогенный дренаж следует рассмотреть при выборе 

методики очищения дыхательных путей (КДБ - низкое). 

■ Имеются данные, подтверждающие, что аутогенный 
дренаж является таким же эффективным, как и другие 
методики очищения дыхательных путей (КДБ - низкое) при 
отсутствии отрицательных эффектов. 

■ Следует рассмотреть вопрос об AD, в особенности, у 
пациентов с гиперреактивностью дыхательных путей (КДБ - 
очень низкое). 

■ Следует рассмотреть аутогенный дренаж при выборе 
методики очищения дыхательных путей у пациента, 
страдающего МВ, у которого наблюдается снижение 
сатурации кислородом при применении других методик 
очищения дыхательных путей (КДБ - очень низкое). 

■ Регулярная оценка уровня знаний, понимание методики 
очищения дыхательных путей и корректировка навыков 

осуществления методики очищения дыхательных путей 
являются важными для улучшения и поддержания ОФВ1 
(КДБ - очень низкое). 

■ Рекомендуется постоянная оценка эффективности 
очищения дыхательных путей для адаптации режима 
очищения дыхательных путей для каждого пациента и при 
комбинировании или выборе методик очищения 
дыхательных путей рациональным образом (КДБ - очень 
низкое). 

 
Рекомендации по исследованиям 
■ Необходимы более длительные рандомизированные 

контролируемые испытания с целью сравнения AD с 
другими методиками очищения дыхательных путей для 
получения данных по важным для пациента конечным 
показателям, включая качество жизни. 

  



 

 

5.3 Положительное экспираторное 

давление (РЕР) 
Применение сопротивления при выдохе создает 
положительное экспираторное давление (РЕР), которое может 
быть использовано для увеличения мобилизации 
бронхолегочного секрета. Дыхание с РЕР вызывает временное 

увеличение функциональной остаточной емкости (ФОЕ), 
повышая взаимозависимость между альвеолами, облегчая 
коллатеральный вентиляционный поток и поэтому вовлекая 
ранее закупоренные дыхательные пути. Периоды дыхания с 
РЕР комбинируются с методикой форсированного выдоха 
(FET) и кашлем для облегчения очищения дыхательных 
путей.129  

 

Низкое положительное экспираторное 
давление  
В клинической практике низкое РЕР является наиболее широко 

используемой формой данного варианта лечения. РЕР может 
прилагаться через загубник или маску. Процедура обычно 
проводится в положении сидя,129 но может также выполняться в 
положениях, имеющих целью концентрацию на конкретной 
области для увеличения вентиляции (например, положение 
лежа на спине или на боку).105 Дыхание через прибор должно 
осуществляться на уровне дыхательного объема с только 
слабо активным выдохом (не длительным или 
форсированным).130 Для выбора соответствующего уровня 
экспираторного сопротивления необходимо поставить 
манометр между клапаном выдоха и резистором для 

измерения средне-экспираторного давления. Подходящим 
сопротивлением является такое, которое обеспечивает 
достижение стабильного средне-экспираторного давления 
10-20 см Н2О.130, 14  

 
В ряде исследований сравнивалось применение низкого РЕР с 
другими методами очищения дыхательных путей и в течение 
короткого131-134, и в течение длительного периода (более 1 
года).12, 114, 135, 136 В систематическом обзоре применения РЕР 
при МВ сообщалось, что в кратковременных или 

долговременных исследованиях не показано значимой 
разницы между РЕР и другими методиками очищения 
дыхательных путей в отношении объема форсированного 
выдоха за1 секунду (ОФВ1). Длительные исследования по 
сравнению РЕР с другими методиками очищения дыхательных 
путей показывают неопределенные или противоречивые 
результаты в отношении ОФВ1.13, 137 У пациентов, 
использовавших высокочастотную осцилляцию грудной клетки 
(HFCWO) - аппарат Vest показано значимое увеличение 
частоты и выраженности обострений, требующих назначения 

антибиотиков, по сравнению с РЕР в течение 1 года.12  

 

Высокое положительное экспираторное 
давление  
Высокое РЕР включает форсированные экспираторные 
маневры с преодолением сопротивления, что создает высокое 
экспираторное давление. Та же маска, которая использовалась 
для низкого РЕР, применяется с другим манометром, 
оснащенным для измерения более высокого давления (обычно 
40-100 см Н2О).105  

 
Методика выполняется в положении сидя, когда пациенту 

рекомендуется сделать примерно 8-10 дыхательных циклом 
при умеренном дыхательном объеме, после пациент вдыхает 
до полной емкости легких перед осуществлением 
форсированного экспираторного маневра против 
сопротивления до остаточного объема. Это обычно приводит к 

откашливанию пациентом из низких объемов легких и 
отхаркиванию секрета. Это повторяется до тех пор, пока 

кашель не станет сухим, и секрет больше не отходит.105, 138 

 
Подходящее сопротивление вычисляется путем соединения 
выхода маски РЕР к спирометру; показатель должен 
стандартно оцениваться в клиниках или более часто при 
начале применения методики. Пациента учат выполнять 
форсированные экспираторные маневры через резисторы 
различного размера, при этом резистор выбирается на 
основании максимального экспираторного потока через все 
единицы легкого, который подтверждается интерпретацией 

кривой поток - объем.105  

 
Краткосрочное исследование показало, что высокое РЕР 
обусловливало большее количество мокроты по сравнению с 
аутогенным дренажем (AD). Также было выявлено улучшение 
показателей функции легких, но они не превышали таковых, 
достигаемых после AD, коррелировали со значимо меньшим 
количеством мокроты у пациентов с гиперактивностью 
дыхательных путей, что привело авторов к заключению, что 
высокое РЕР может индуцировать бронхоспазм, и ему или 

должно предшествовать применение бронходилататора, или 
следует рассмотреть другую доступную методику очищения 
дыхательных путей, такую как AD.121 В длительном 
исследовании139 сделан вывод, что высокое РЕР приводило к 
улучшению функции легких, большему количеству мокроты, 
снижению стабильности и гиперинфляции дыхательных путей 
по сравнению с традиционной физиотерапией при обеспечении 
оптимальности методики для пациента и соответствия 
выбранного сопротивления для пациента и поэтому требует 
доступа к лаборатории оценки функции легких для выполнения. 
 

Pryor & Prasad138 полагают, что эта методика требует 
значительных усилий и поэтому не была бы пригодной для 
пациента, который легко устает. 

 

Положительное экспираторное давление, 
применяемое у грудных детей  
Применение РЕР также изучалось у грудных детей, и 
сообщается, методика является такой же эффективной, как и 
постуральный дренаж и перкуссия. 140 В этой методике 
используется мягкая лицевая маска, которая накладывается на 
лицо грудного ребенка и создает небольшое противодавление 

для дыхательных путей (РЕР), когда ребенок выдыхает, что 
помогает раскрывать дыхательные пути и удалять любую 
слизь. Конкретного руководства по выбору резистора при 
применении РЕР у грудных детей нет, поэтому допускается, что 
подходящим сопротивлением является такое, которое 
обеспечивает достижение примерного средне-экспираторного 
давления 10-20 см Н2О, когда манометр расположен в 
контуре.130, 14  

 

Положительное экспираторное давление с 
созданием пузырей 
Контур РЕР с созданием пузырей может быть составлен из 
пластиковой бутылки, трубок и воды. Бутылку наполняют на 
глубину 10-20 см. Трубку помещают в воду, и когда пациент 
выдыхает против сопротивления воды, создается 
положительное экспираторное давление. Выдыхание против 
сопротивления воды следует чередовать с FET и кашлем для 
стимулирования удаления секрета. Внутренний диаметр 
трубки должен составлять 8 мм для обеспечения равенства 
порога РЕР и давления столба воды.141  

 
Представляется, что применению РЕР с образованием 

пузырей имеются ограниченные исследования. 

  



 

 
В ряде исследований сообщалось о предпочтении РЕР 
участниками,132, 134, 135, 150 хотя качество многих из этих 

исследований оценивается как низкое.137  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Ни одна методика лечения не является пригодной для всех 

пациентов, и физиотерапевт, проводящий очищение 
дыхательных путей, должен быть хорошо осведомлен обо 

всех аспектах очищения дыхательных путей и 
соответствующих методиках лечения. 

▪ Не было доказано, что РЕР является в целом более или 
менее эффективным, чем другие методики очищения 
дыхательных путей. 

▪ При выборе соответствующей методики очищения 
дыхательных путей для пациента, страдающего МВ, 
следует рассмотреть предпочтения пациентов и их 
представления о здоровье. 

▪ Необходимо рассмотреть соответствие конкретных 

устройств для очищения дыхательных путей возрасту при 
рекомендации их для использования в качестве методики 
очищения дыхательных путей.  

▪ Уровень используемого экспираторного резистора следует 
регулярно повторно оценивать, и может потребоваться 
изменить его при изменениях клинического состояния. 

▪ Пациентов следует обучить соответствующим схемам 
очищения с помощью приборов РЕР согласно руководствам 
изготовителя. 

▪ Если применяется, лечение высоким РЕР должно 

регулярно оцениваться физиотерапевтом, имеющим 
квалификацию по данной методике, вследствие высоких 
значений применяемого давления (40-100 см Н2О).  

 
Рекомендации 
■ Следует рассмотреть РЕР при рекомендации методики 

очищения дыхательных путей у всех пациентов, 
страдающих МВ (КДБ - низкое). 

■ Для подтверждения или отказа от использования высокого 
РЕР при МВ имеются недостаточные свидетельства (КДБ - 
низкое). 

 

5.4 Осцилляторные устройства 
при муковисцидозе 
Устройства, которые обеспечивают осцилляторное 
сопротивление, изменяют экспираторный поток воздуха. Эти 

устройства являются или интра- или экстраторакальными. 
Интраторакальные осцилляторные устройства помещаются в 
рот и обеспечивают сопротивление во время выдоха, что 
приводит к вибрации дыхательных путей и, таким образом, 
разрыхлению секрета.  
 
Считается, что осцилляции или перерывы во время 
экспираторного потока воздуха механически уменьшают 
вязкоэластичность мокроты и повышают мукоцилиарный 
клиренс.143 Также полагают, что осцилляции, как внутренние, 

так и внешние, улучшают проходимость дыхательных путей 
путем предотвращения спонтанной компрессии посредством 
создания переменного положительного давления, когда 
последующая вибрация разрыхляет секрет, обеспечивая 
возможность легкого откашливания.110, 144  

 
Интраторакальные осцилляции генерируются в полости рта и 

внутренне они создают вариабельное сопротивление в 
дыхательных путях во время выдоха, генерируя 

контролируемое осциллирующее положительное давление, 
которое мобилизует секрет органов дыхания.15  

 
Когда частота осцилляций приближается к резонансной 
частоте дыхательной системы. осцилляции эндобронхиального 
давления усиливаются и приводят к вибрации дыхательных 
путей.15 Эти вибрации отделяют слизь от стенок дыхательных 
путей. Интермиттирующее повышение эндобронхиального 
давления уменьшает спадаемость дыхательных путей во 
время выдоха, увеличивая вероятность удаления слизи из 

трахеобронхиального дерева.15 Ускорение воздушного потока 
увеличивает скорость выдыхания воздуха, облегчая движение 
слизи вверх по дыхательным путям.144 Выдыхание через эти 
устройства генерирует и осцилляции положительного 
давления в дыхательных путях, и повторные ускорения 
экспираторного потока воздуха, которые, как показано, 
приводят к улучшению удаления мокроты.145  

 
Устройства, часто используемые для этой цели, следующие: 

 
a. Flutter® 

Небольшое пластиковое устройство, содержащее большой 
шарикоподшипник, которые многократно прерывает 
направленный наружу поток воздуха.144, 146  

 
b. Acapella® 
Осцилляторное устройство РЕР, приводимое в действие 
потоком, в котором используются уравновешенная пробка и 
магнит для генерации осцилляторного сопротивления.147  

 
c. Cornet® 
Трубка в форме рога, которая вмещает внутреннюю резиновую 

трубку. Степень вращения этой внутренней трубки отражает 
генерируемое сопротивление. Когда субъект выдыхает через 
рог, внутренняя трубка разворачивается, что вызывает 
ритмичное сгибание и разгибание внутренней трубки внутри 
рога во время всей фазы выдоха.147  

 
d. Aerobika (Trudell Medical International, Лондон, Онтарио, 
Канада)® 
Осцилляторное устройство РЕР, приводимое в действие 
потоком, в котором используется проточный клапан для 

генерации осцилляторного сопротивления.15 Aerobika также 
может использоваться одновременно с доставкой лекарства в 
форме небулизированного аэрозоля.  
 
e. Quake® 
Это устройство вызывает осцилляции столба воздуха как в 
инспираторную, так и в экспираторную фазы дыхания. 
Устройство не основано на действии осциллирующего клапана, 
как в случае Flutter и Acapella, поскольку в нем используется 
поворачиваемый вручную цилиндр, который соответствует 

другому цилиндру. Поток воздуха возникает только, когда щели 
в двух цилиндрах выравниваются. Поэтому поток воздуха 
прерывается с регулярными интервалами, когда пациент 
поворачивает ручку. Скорость, с которой устройство 
приводится в действие с помощью ручки, будет определять 
частоту прерывания потока. Поскольку результирующая 
вибрация не определяется скоростью потока пациентов, Quake 
теоретическим может быть более полезным у пациентов с 
тяжелой обструктивной болезнью легких, которые не способны 
генерировать высокие максимальные скорости экспираторного 
потока.15  

  



 

 
В систематическом обзоре применения осцилляторных 
устройств при муковисцидозе 15 не было представлено четких 

свидетельств того, что осцилляторные устройства являются 
более или менее эффективными, чем другие формы очищения 
дыхательных путей, и данных о том, что одно устройство 
превосходит другое. В одном долгосрочном исследовании 
была показана статистически значимая разница в ФЖЕЛ у 
субъектов, использовавших флаттер по сравнению с 
методиками дыхания.148 Morrison и Agnew (2014) также выявили 
некоторые небольшие, но значимые изменения объема и 
массы мокроты, но эти результаты оказались не полностью в 
пользу осцилляторных устройств.  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Ни одна методика лечения не является пригодной для всех 

пациентов, и терапевт, проводящий очищение 
дыхательных путей, должен быть хорошо осведомлен обо 
всех аспектах очищения дыхательных путей и 

соответствующих методиках лечения. 

▪ Не было доказано, что осцилляторное РЕР является в 
целом более или менее эффективным, чем другие 
методики очищения дыхательных путей. Данных о том, что 
одно устройство превосходит другое, нет. 

▪  При выборе соответствующей методики очищения 
дыхательных путей для пациента, страдающего МВ, 
следует рассмотреть предпочтения пациентов и их 
представления о здоровье. 

▪ Необходимо рассмотреть соответствие конкретных 

устройств для очищения дыхательных путей возрасту при 
рекомендации их для использования в качестве методики 
очищения дыхательных путей.  

▪ Пациентов следует обучить соответствующим схемам 
очищения с помощью осцилляторных устройств РЕР 
согласно руководствам изготовителя. 

 
Рекомендации 
■ При рекомендации соответствующей методики очищения 

дыхательных путей пациенту, страдающему МВ, следует 
рассмотреть осцилляторные устройства. (КДБ - низкое). 

 

Рекомендации по исследованиям 
■ Необходимы дальнейшие исследования для оценки 

предпочтения пациентов в отношении положительного 
экспираторного давления по сравнению с другими 

методиками очищения дыхательных путей. 

■ Необходимы дальнейшие исследования для оценки 
эффектов и безопасности высокого РЕР по сравнению с 
другими доступными методиками очищения дыхательных 
путей. 

 

5.5 Экстраторакальная осцилляция 
- Высокочастотная осцилляция 

грудной клетки/Vest) 
Экстраторакальные осцилляции генерируются силами, 
являющимися внешними по отношению к дыхательной 
системе, например, высокочастотная осцилляция грудной 
клетки (HFCWO). HFCWO включает генератор 

пневмоимпульсов, соединенный с надувным жилетом, который 
надевается на грудную клетку.149 Пневмоимпульсы передаются 

в аппарат Vest, создающий осцилляции стенки грудной клетки с 
частотой 5-25 Гц. Физиологически HFCWO усиливает 

мукоцилиарный транспорт путем создания подобного кашлю 
смещения экспираторного потока, которое сдвигает слизь со 
стенок дыхательных путей, а также вибрации изменяют 
реологические свойства слизи.12 

 
При рассмотрении клиренса мокроты (влажный или сухой вес 
мокроты) данные варьируют. Устойчивой статистической 
разницы между HFCWO и другими методиками очищения 
дыхательных путей не показано.113, 150-158 Когда первичным 
конечным показателем является функция внешнего дыхания, 

не получено данных, подтверждающих, что HFCWO является 
более эффективной, чем другие методики очищения 
дыхательных путей.113, 143, 150, 151, 159-163 Одно исследование 
показало значимую десатурацию при применении HFCWO по 
сравнению с РЕР у пациентов с болезнью средней или тяжелой 
степени, и был рекомендован контроль SaO2 при 
использовании в этой группе пациентов.143 В настоящее время 
имеются убедительные свидетельства, иллюстрирующие 
увеличение частоты обострений болезни легких и более 
короткого периода до развития следующего обострения при 

сравнении HFCWO с РЕР в течение длительного периода 
времени.12 Небулизация во время HFCWO не влияет на 
периферическое осаждение лекарств.163 

 
При оценке удовлетворенности пациентов сравнивались 
удобство, эффективность и комфорт, и вновь результаты 
оказались вариабельными. В некоторых исследованиях 
пациенты предпочитали гибкость альтернативных устройств, 
но другие предпочитали HFCWO.12, 14, 113, 150, 151, 153-155, 164 
 
Как следствие улучшения приверженности терапии, при 

составлении программы очищения дыхательных путей 
необходимо учитывать индивидуальные предпочтения 
пациентов. 
 
Согласно местным руководствам по контролю инфекции, 
компрессор HFCWO может дезинфицироваться после 
использования. Компонент Vest является одноразовым и не 
должен использоваться для какого-либо другого субъекта. 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Когда приверженность другим методикам очищения 

дыхательных путей является проблематичной, можно было 
бы рассмотреть HFCWO.  

▪ HFCWO следует рассмотреть, когда пациенты не способны 
осуществлять другие методики очищения дыхательных 
путей по таким причинам, как аутизм, трудности обучения. 

▪ HFCWO могла бы быть рассмотрена для применения в 
сочетании с другими методиками очищения дыхательных 
путей, например, АСВТ, РЕР. 

▪ У пациентов с заболеванием средней и тяжелой степени, 
использующих HFCWO, следует осуществлять контроль 
SaO2.  

▪ При рассмотрении частоты обострений и времени до 
развития следующего обострения болезни легких, следует 
оценить возможность альтернативного лечения, отличного 
от HFCWO.  

Стоимость этих устройств может быть непомерно высокой, 
особенно учитывая отсутствие свидетельств преимущества по 
сравнению с другими методиками очищения дыхательных 
путей.  

  



 

 

Рекомендации 
■ HFCWO не следует использовать отдельно в качестве 

первичной методики очищения дыхательных путей, если 
смягчающие обстоятельства не диктуют это (КДБ – 
умеренное). 

 

5.6 Внутрилегочная перкуссионная 

вентиляция (IPV) 
Внутрилегочная перкуссионная вентиляция представляет 
собой механическое устройство очищения дыхательных путей, 
которое сочетает внутреннюю торакальную перкуссию и 
инспираторное путем быстрых мини-импульсов воздуха, 

накладываемых на паттерн спонтанного дыхания. Выдох с 
сопротивлением против перкуссионного элемента устройства 
приводит к поддержанию положительного давления в 
дыхательных путях.164 Подобно другим механическим 
устройствам, IPV может осуществляться или через загубник, 
или лицевую маску.  

 
Предполагаемые методы действия включают: 
 
■ Поддержание проходимости малых дыхательных путей, 

вентиляции и предотвращение закрытия дыхательных 

путей и ателектаза; 

■ Усиление движения секрета; 

■ Улучшение распределения небулизированных лекарств. 

 
В ряде исследований изучалось применение IPV при 
муковисцидозе,154, 165-167 однако, данные ограничены и касаются 
пациентов только с болезнью слабой или средней степенью 
тяжести.  
 
Сравнительное исследование применения IPV и традиционной 
физиотерапии для воздействия на органы грудной клетки 

(часто рассматриваемой в литературе как мануальные 
методики, включающие постуральный дренаж и перкуссию 
и/или вибрацию) не выявило разницы между методиками в 
отношении функции внешнего дыхания и количества 
откашливаемой мокроты.166, 168 В ходе исследования с одним 
вмешательством165 с использованием рандомизированного 
перекрестного дизайна IPV сравнивалась с традиционной 
терапией и Flutter ®; при этом был сделан вывод, что IPV и 
Flutter ® эквиваленты физиотерапии для воздействия на 
грудную клетку в отношении количества удаляемой мокроты 

или изменения показателей функции внешнего дыхания по 
сравнению с исходным уровнем. Оба исследования включали 
детей и взрослых в стабильном состоянии, однако размеры 
выборки были малыми, и изучались только кратковременные 
эффекты вмешательств. Аналогичные результаты получены у 
пациентов, страдающих МВ, в стабильном состоянии в 
амбулаторных условиях.169 

 
В ходе кратковременного рандомизированного перекрестного 
исследования сравнивалась эффективность IPV с 

традиционной физиотерапией (СРТ) и высокочастотной 
компрессией грудной клетки (HFCWC).154 Все три схемы 
лечения показали сходную краткосрочную эффективность в 
отношении удаления мокроты, при отсутствии положительного 
или отрицательного предпочтения с точки зрения комфорта 
или удобства. Только в одном длительном исследовании169 IPV 
сравнивалась с традиционной физиотерапией в течение 
шестимесячного периода, при этом не было выявлено 
значимой разницы в отношении госпитализации или 
перорального и внутривенного назначения антибиотиков. Все 
пациенты, использовавшие IPV в течение периода 

исследования, сообщили, что они бы продолжали 
пользоваться устройством, если бы была такая возможность.  
 
Рекомендуется разбирать контур каждые 48 часов и тщательно 
чистить и дезинфицировать. Существуют одноразовые 
контуры, предназначенные для одного пациента, а не 

одноразовые детали для разных пациентов должны 
стерилизоваться этилен оксидом, пастеризоваться или 

обрабатываться в автоклаве.  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ IPV представляет собой дорогостоящее устройство для 

очищения дыхательных путей, которое требует постоянного 
приобретения расходных материалов, таких как трубки, 

фильтры и соединительные элементы, и рекомендуется 
обслуживание устройства с регулярными интервалами. Как 
результат, эти устройства не считаются удобной стратегией 
для длительного очищения дыхательных путей, и это 
следует учитывать при рассмотрении возможного 
применения данного устройства.  

▪ IPV можно было бы рассмотреть, когда другие методики 
очищения дыхательных путей оказались неэффективными 
или утомительными у пациентов с запущенным или 
сложным заболеванием дыхательных путей, наличием 

густого, вязкого секрета или в областях неразрешившегося 
уплотнения, несмотря на традиционные стратегии лечения.  

▪ Следует рассмотреть комбинирование или чередование 
IPV с другими методиками очищения дыхательных путей 
для максимального повышения эффективности, например, 
АСВТ или AD.  

▪ При применении IPV следует рассмотреть также 
использование устройства для ингаляции мукоактивных 
препаратов для максимального увеличения эффекта или 
улучшения переносимости, например, гипертонического 

солевого раствора. 

▪ Задаваемые параметры IPV следует подобрать 
индивидуально для пациента, в зависимости от 
клинических проявлений и переносимости. Следует 
рассмотреть начало терапии на низком давлении для 
комфорта и постепенно наращивать его, как переносится, 
до тех пор, пока движение стенки грудной клетки может 
ощущаться в основании грудной клетки. Следует начинать с 
высокой частотой осцилляции (большое число циклов в 
минуту) для уменьшения размера комков слизи и смещения 
секрета от стенок дыхательных путей, затем нужно перейти 

на низкую частоту (малое число циклов в минуту) по мере 
продолжения лечения для способствования миграции 
секрета центрально и увеличения вентиляции альвеол.  

 
Рекомендации 
■ Следует рассмотреть возможность внутрилегочной 

перкуссионной вентиляции при выдаче рекомендаций 
касательно методики очищения дыхательных путей 
взрослым, страдающим муковисцидозом слабой или 
средней степени тяжести (КДБ – очень низкое).  

 

5.7 Постуральный дренаж (ПД) 
Постуральный дренаж (ПД) включает 12 конкретных положения 
для использования влияния силы тяжести на действие 
мукоцилиарной системы для дренирования отдельных 
долей/сегментов легких.170 

 

У лиц, страдающих МВ, действие мукоцилиарной системы 
затруднено. McIlwaine M et al. (2007) выявили, что секрет 
дыхательных путей медленно двигается в противоположном 
направлении к периферической области легкого, и положение с 
наклоном головы вниз «нормализовывало» движение секрета 
со скоростью 3-5 мм в мин, способствуя удалению секрета из 
периферической области. Однако на практике при таких 
скоростях человеку потребовалось бы находиться в этом 
положении в течение 60-100 минут. В клинической практике ПД 
часто сочетался с перкуссией. Более недавно при 
рассмотрении модифицированных положений для ПД без 

наклона головы вниз гипотеза об использовании ПД может 
быть изменена в том отношении, что, как установлено, больше 
секрета удаляется из зависимого легкого, а не из самой 
верхней части.102 

  



 

 
Неблагоприятные эффекты ПД и перкуссии, часто называемых 
традиционной физиотерапией для воздействия на грудную 

клетку (ТФВГК), включают эпизоды гипоксии, усугубление 
гастро-эзофагеального рефлюкса, особенно у грудных 
детей,171-173 повышенного бремени, возлагаемого на семью, 
поскольку требуется участие второго человека и значительное 
количество времени, и бронхоспазм. Другими признанными 
предостережениями являются изменения сердечного ритма и 
повышение внутричерепного давления. Приверженность 
ТФВГК даже у госпитализированных пациентов слабая.174 Как 
следствие этого, большинство терапевтов, если они 
применяют ручные методики, с большей вероятностью 

используют модифицированные положения для ПД для 
облегчения усиления региональной вентиляции и возможного 
улучшения соответствия V/Q. 
 
Имеются некоторые свидетельства, подтверждающие пользу 
применения ТФВГК в сочетании с ТФВ по сравнению с только 
ТФВ или отсутствием физиотерапии, поскольку метод может 
снизить ежегодную скорость снижения функции внешнего 
дыхания.175, 176  

 

Несмотря на отмеченные неблагоприятные эффекты ПД, 
методика по-прежнему может применяться, особенно при 
наличии абсцесса легкого или локализованной патологии. 
Модифицированные положения для ПД могут также 
использоваться без наклона головы вниз. Cecins et al.(177) 
показали, что в когорте пациентов с бронхоэктазами, 
страдающих и не страдающих МВ, положение лежа на боку 
(модифицированный ПД) является таким же эффективным, как 
и положение лежа на боку с наклоном головы вниз (ПД). Это 
исследование также показало увеличение одышки в положении 
с наклоном головы вниз. 

 
Поскольку ПД является пассивным и основывается чисто на 
силе тяжести и изменениях региональной вентиляции для 
мобилизации секрета, его не следует использовать в 
отдельности в качестве методики очищения дыхательных 
путей. В клинической практике модифицированный ПД 
применяется в сочетании с такими методиками как ACBT, AD и 
PEP. 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Наклон головы вниз не следует применять у грудных детей 

или пациентов с установленной ГЭРБ. У других пациентов 
его следует использовать с осторожностью. 

▪ ПД или модифицированный ПД всегда следует сочетать с 
методикой очищения дыхательных путей. 

▪ Если положение с использованием эффекта силы тяжести 

не является полезным, следует рассмотреть возможность 
удобного положения для выполнения методик очищения 
дыхательных путей, таких как положение сидя или высокое 
положение лежа на боку. 

▪ Постуральный дренаж может быть полезен для пациентов, 
которые в силу своего возраста или прогрессирования 
болезни не могут быть независимыми или активными 
участниками своей обычной схемы очищения дыхательных 
путей. 

 
5.8 Дыхание с интермиттирующим 
положительным давлением (IPPB) 
Дыхание с интермиттирующим положительным давлением 
(IPPB) является признанной физиотерапевтической методикой 
очищения дыхательных путей в клинической практике.178 
Клиническое применение методики было впервые описано в 
конце 1940-х гг.; с того времени были разработаны другие 
системы, которые также обеспечивают инспираторное 
положительное давление в дыхательных путях. Клиницисты и 
пациенты сталкиваются с увеличившимся числом возможных 
вариантов лечения, но данных рандомизированных 
клинических испытаний при МВ, показывающих превосходство 

одной системы над другой, нет. 
 
IPPB используется у пациентов со спонтанным дыханием и 
включает инициируемое пациентов создание положительного 
давления в дыхательных путях во время вдоха через загубник. 
Затем давление в дыхательных путях возвращается к 
атмосферному давлению во время выдоха. Скорость потока 
можно регулировать для комфорта пациента, что может 
варьировать в течение активной фазы и фазы отдыха во время 
процедуры очищения дыхательных путей. 

 
IPPB требует или сжатого кислорода, или воздуха в качестве 
газа-носителя, что делает этот метод лечения непригодным 
для использования дома. Следует тщательно рассмотреть 
выбор наиболее подходящего газа-носителя, особенно у 
пациентов с установленной хронической гиперкапнической 
дыхательной недостаточностью (ХГДН), учитывая, что самая 
низкая возможная концентрация кислорода составляет 
примерно 45%.179 для этих пациентов лучшим вариантом 
может являться неинвазивная вентиляционная поддержка, 
обеспечивающая возможность большей длительности 

поддержки давлением (если клинически показано) и более 
точного определения какой-либо потребности в 
дополнительной подаче кислорода.  
 
Сухой сжатый газ-носитель должен быть увлажнен через 
небулайзер в контуре. В руководствах по клинической практике 
признается отсутствие данных, подтверждающих 
преимущество IPPB перед бронходилататорами, 
доставляемыми через ингаляторы с измеряемой дозой (MDI) 
или струйные небулайзерные системы. Однако, когда все 

остальные валидированные системы оказались 
неэффективными, у отдельных пациентов можно рассмотреть 
тщательную оценку IPPB.  

 
Сообщалось, что IPPB увеличивает дыхательный объем и 
поэтому минутную вентиляцию и снижает работу дыхания. 
Оценка состояние пациента специалистом и обучение 
необходимы для обеспечения поступления положительного 
давления к пациенту в состоянии релаксации, который не 
борется с вентилятором; это обеспечить использование IPPB 

для эффективного усиления обычной методики очищения 
дыхательных путей пациента. Контуры предназначены для 
использования одним пациентом и должны утилизироваться 
после завершения лечения пациентом. Все не одноразовые 
детали оборудования должны быть должны быть 
соответствующим образом дезинфицированы в соответствии с 
местными правилами контроля инфекции.180 

  



 

 
Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Опубликованных клинических испытаний по изучению 

применения IPPB при муковисцидозе нет, и поэтому 
принятие решений физиотерапевтом в клинической 
практике должно основываться на патофизиологии, 
клиническом состоянии и глубоком знании преимуществ и 
недостатков имеющегося оборудования и компетенции 
оператора. 178 

▪ Чистка и соответствующая дезинфекция должна 
выполняться в соответствии с национальными и местными 
принципами контроля инфекции. 

▪ Продолжать доставку лекарств через рекомендуемые 
фармацевтами системы и использовать 0,9% NaCl для 
увлажнения газа-носителя IPPB. 

▪ К порту выдоха в контуре может быть добавлены прибор 
осцилляторного положительного экспираторного давления 
(РЕР) или клапан положительного конечно-экспираторного 
давления (РЕЕР), что может повысить мукоцилиарный 
клиренс. 

 

6.0 Заболевание 
околоносовых 
пазух 
 

6.1 Введение 
Синоназальные осложнения, включая хронический 
риносинусит и полипы полости носа, могут значительно влиять 
на качество жизни и общее состояние здоровья пациента, 
страдающего МВ.181 Имеет место значительная вариация 
распространенности и сообщений о симптомах, при этом 
хронический риносинусит наблюдается у до 67% пациентов.182 
Установлено, что у пациентов с генотипами высокого риска 

наблюдаются более выраженные изменения околоносовых 
пазух и полости носа, чем у лиц с генотипами более низкого 
риска.183  

 

6.2 Промывание пазух и носа 
В современной клинической практике имеет место малое 
согласие в отношении изучения и лечения болезни 
околоносовых пазух и носа. Во многих исследованиях 

использовался валидированный инструмент SNOT-20 или 
SNOT-22(Приложение IV) для выявления пациентов с симптомами 
со стороны околоносовых пазух, степени выраженности 
симптомов изначально и в качестве конечного показателя 
ответа на лечение. Сообщаемые симптомы вариабельны, но 
могут часто включать боль или давление в области лица, 
потерю обоняния и вкуса, закупорку носовых ходов и 
постназальный затек.184 Кроме того, отмечена сильная 
корреляция между бактериальной колонизацией в верхних и 
нижних дыхательных путях.185 Четко установлено, что 

бактериальная колонизация нижних дыхательных путей 
коррелирует с неблагоприятными клиническими исходами и 
высокой заболеваемостью. Это подчеркивает необходимость 
продолжения исследований заболеваний околоносовых пазух 
и носа и быстрого лечения при выявлении симптомов. 

 

6.3 Лечение заболеваний пазух с 

применением небулайзера 
существует несколько возможных вариантов 
физиотерапевтического лечения болезни околоносовых пазух 
и носа, которые включают промывание носа, местное 

применение кортикостероидов и небулизация антибиотиков 
и/или муколитиков. Более недавней новой разработкой 
является синоназальная ингаляция вибрирующих аэрозолей 
(антибиотиков или муколитиков). В отличие от традиционных 
аэрозолей, вибрирующие аэрозоли, создаваемые в 
небулайзере PARI Sinus, обеспечивают осаждение лекарств 
непосредственно в околоносовые пазухи, уменьшая 
колонизацию патогенами и, как установлено, хорошо 
переносятся. 181 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Следует проводить скрининг пациентов с целью выявления 

симптомов болезни околоносовых пазух и носа, по крайней 
мере, ежегодно или чаще, если симптомы сохраняются. 

▪ Физиотерапевты должны быть осведомлены о 
существующих схемах лечения и альтернативных 
возможностях для того, чтобы позволить пациенту сделать 

выбор и оптимизировать приверженность лечению. 

▪ Физиотерапевты должны быть проинформированными о 
разработках в области синоназальных небулайзеров для 
того, чтобы предложить наиболее подходящую систему 
доставки.  

▪ Следует выполнить оценку ответа на лечение с 
использованием соответствующего конечного показателя. 

 
Рекомендации 
■ Конечный показатель SNOT-22 быстро применяется, 

недорог и валидирован для использования у взрослых (КДБ 
- умеренное). 

■ Следует рассмотреть вопрос о синоназальной ингаляции 
дорназы альфа для способствования уменьшению 
симптомов со стороны околоносовых пазух и носа 181 (КДБ - 
высокое). 

■ Следует рассмотреть возможность синоназальной 
ингаляции антибиотиков, таких как тобрамицин, для 
уменьшения колонизации околоносовых пазух патогенами, 
сокращения числа обострений и контроля симптомов (КДБ - 

низкое). 

■ Следует рассмотреть возможность промывания носа 
солевым раствором в различных концентрациях для 
ослабления симптомов и повышения качества жизни (КДБ - 
низкое).  

■ Следует рассмотреть вариант местного применения 
кортикостероидов для ослабления симптомов и 
уменьшения размера полипов (КДБ - низкое). 

■ Следует рассмотреть вариант применения монтелукаста 
для ослабления симптомов (КДБ - низкое). 

  



 

 

7. Физические 
упражнения 
Важность физических упражнений в поддержании здорового 
образа жизни общепризнана и для здоровых, и для больных. 
Постоянно накапливается все больший объем данных, 
показывающих, что у лиц, страдающих МВ, не только 

наблюдается ухудшение функционального состояния сердца и 
дыхательной системы (т.е. аэробная активность), но также 
снижение работоспособности, силы и выносливости мышц (т.е. 
анаэробная активность).186 Кроме того, у пациентов, 
страдающих МВ, частыми являются нарушенная осанка и 
слабая гибкость.187 

 
Существующие в настоящее время руководства по физической 
активности для здоровых детей и взрослых применимы при МВ 
и могут быть использованы в качестве основы для 

рекомендаций по физическим упражнениям при МВ, если 
болезнь органов дыхания не прогрессирует. Со времени 
постановки диагноза следует начать регулярную оценку 
функционального состояния, наблюдение, рекомендации и 
обучение для обеспечения поддержания уровней 
функционального состояния. По мере того, как болезнь 
становится более тяжелой, пациентам могут потребоваться 
индивидуально подобранные программы физических 
упражнений, которые часто повторно пересматриваются. 

 

7.1 Назначение физических 

упражнений 
Физическая активность считается играющей важную роль в 
поддержании здоровья лиц, страдающих МВ. Имеются 
некоторые свидетельства того, что регулярные физические 
упражнения для поддержания функционального состояние 

сердца и дыхательной системы (аэробные) могут замедлять 
скорость снижения функции легких, повышать максимальную 
аэробную производительность (VO2макс) и улучшать качество 
жизни, обусловленное состоянием здоровья.188-193 У взрослых, 
страдающих МВ, максимальная аэробная производительность 
долго считалась сильным предиктором и смертности, и риска 
госпитализации.194 Кроме того, появляются данные о том, что у 
лиц, страдающих МВ, имеются отклонения в системном 
артериальном кровообращении в большом круге, что может 
повышать риск сердечно-сосудистой патологии, особенно в 

стареющей популяции.195-197  

 
Консенсус специалистов в данной области состоит в том, что 
лица, страдающие МВ, должны стремиться достичь уровней 
физической активности, соответствующих таковым здоровых 
людей. Именно по этой причине современные руководства по 
физической активности для здоровых детей и взрослых 
применимы к пациентам, страдающим МВ. При выдаче 
рекомендаций по физической активности следует учитывать 
состояние здоровья пациента, и они должны быть подобраны 

индивидуально, особенно при прогрессировании болезни.  

 

7.2 Доказательная база для 
физических упражнений 
В 2015 г. в систематическом обзоре на основании 13 
рандомизированных контролируемых испытаний был сделан 

вывод о наличии некоторых свидетельств того, что занятия 
физической культурой оказывают положительный эффект на 
толерантность к физической нагрузке, функцию внешнего 
дыхания и качество жизни, обусловленное здоровьем.188 Также 
появились данные, подтверждающие гипотезу о том, что 

физическая культура приводит к увеличению силы мышц.198-200. 
Имеются некоторые данные наблюдений, показывающие, что 

увеличение привычной физической активности по оценке 
самим пациентом коррелирует с уменьшением скорости 
снижения функции внешнего дыхания. Для всесторонней 
оценки и четкого определения положительных эффектов 
физической культуры у взрослых, страдающих МВ, существует 
большая потребность в высококачественных 
рандомизированных контролируемых испытаниях. 
 
Рекомендации, представленные ниже, имеют целью дать 
практическое руководство для назначения физических 

упражнений у пациентов, страдающих МВ: 

 

Функциональное состояние сердца и 
дыхательной системы (аэробные нагрузки) 
■ Взрослым, страдающим МВ, следует рекомендовать 

участвовать в физической активности умеренной 
интенсивности в течение, по крайней мере, 150 минут (2,5 
часа) или физической активности высокой интенсивности в 
течение, по крайней мере, 75 минут (1 ¼ часа) каждую 
недель. (КДБ – умеренное). 

■ Тем, кто не участвует в активности, и/или ограничен в своей 

способности к физическим упражнениям, следует 
рекомендовать накапливать 10-минутные эпизоды 
физической активности в течение дня (КДБ – низкое).  

■ Пациентов следует проинформировать о различии между 
физической активностью умеренной и высокой 
интенсивности и по использованию субъективных 
показателей напряжения, например, валидированный 
субъективный показатель одышки и/или напряжений, такой 
как шкала Борга (КДБ – низкое). 

■ Физическая активность умеренной интенсивности 
равняется (или может быть определена как): 

1. Работа субъекта (физические упражнения) на уровне от 40 
до 59% максимальной аэробной производительности пациента 
(VO2 макс.), измеренная во время пробы с физической 
нагрузкой для оценки состояния сердца и дыхательной 
системы (СРЕТ) (КДБ – умеренное). 

2. Или работа субъекта (физические упражнения) при оценке 
воспринимаемого напряжения согласно самооценке в 
диапазоне 11-13 как показатель по шкале воспринимаемого 
напряжения Борга. Шкала воспринимаемого напряжения Борга 
представляет собой валидированную шкалу из 15 пунктов 

(диапазон 6-20) для назначения физических упражнений (КДБ – 
низкое). Приложение V.  

3. Или работа субъекта (физические упражнения) при оценке 
воспринимаемой одышки 3-4 при измерении по 
модифицированной шкале одышки Борга (диапазон 0-10) (КДБ 
– низкое). Приложение V.  

■ Физическая активность высокой интенсивности равняется 
(или может быть определена как): 

1. Работа пациента (или субъекта) на уровне от 60 до 85% 
максимальной аэробной производительности пациента (VO2 

макс.), измеренная во время пробы с физической нагрузкой для 
оценки состояния сердца и дыхательной системы (СРЕТ) (КДБ 
– умеренное). 

2. Или работа субъекта (физические упражнения) при оценке 
воспринимаемого напряжения согласно самооценке в 
диапазоне 14-16 как показатель по шкале воспринимаемого 
напряжения Борга. (КДБ – низкое). Приложение V.  

3. Или работа субъекта (физические упражнения). 
Индивидуальная работа при оценке воспринимаемой одышки 
5-6 при измерении по модифицированной шкале одышки Борга 
(диапазон 0-10) (КДБ – низкое). Приложение V.  

4. Занятия с высокой интенсивности с интервалом могут 
рассматриваться у пациентов, которые достигли 
рекомендуемого объема физической активности в течение 
более 6 месяцев (КДБ – умеренное).  

  



 

 
5. Всем пациентам, которые выразили желание стать более 
физически активными, следует обеспечить поддержку и 

рекомендации. (КДБ - низкое). 
6. Взрослым, страдающим МВ, может быть полезно 
включение видов активности для поддержания и/или 
улучшения осанки и гибкости в большинство дней недели. (КДБ 
- низкое). 

 
Упражнения с сопротивлением 
У пациентов, страдающих МВ, обычно является слабость 
периферических мышц, что особенно очевидно на нижних 
конечностях.198, 199 Слабость мышц оказывает значимое 

влияние на толерантность к физической нагрузке и 
способность осуществлять повседневную деятельность.200, 201 
Показано, что у лиц, страдающих МВ, сила и функция нижних 
конечностей имеет большое прогностическое значение.202-204 

 
У лиц, страдающих МВ, преобладающим механизмом, 
лежащим в основе слабости мышц нижних конечностей, 
является атрофия от бездеятельности.200, 201 Поэтому не 
следует одобрять сидячий образ жизни, особенно в периоды 
клинической стабильности. 

 
Учитывая прогностическое значение силы и функции нижних 
конечностей, физические упражнения с сопротивлением 
следует считать необходимым дополнением к стандартной 
программе занятий пациента. Рекомендации, приведенные 
ниже, имеют целью дать практические советы по упражнениям 
с сопротивлением у лиц, страдающих МВ:  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Пациентов следует проинформировать о положительных 

эффектах физически активного образа жизни на здоровье и 
физиологических принципах, лежащих в основе физических 
упражнений. 

▪ Назначенная программа физических упражнений должна 
быть предложена всем пациентам, которым это может быть 
полезно и/или которые попросят таковую. 

▪ При назначении программ физических упражнений 

необходимо учитывать: мотивацию и цели; существующий 
в данное время уровень физической активности и 
возможностей; обстоятельства, предпочтения и барьеры к 
физической активности; состояние здоровья. 

▪ Пациентам следует рекомендовать свести к минимуму 
время отсутствия активности в течение длительных 
периодов, особенно, в периоды клинической стабильности. 

▪ Структурированная программа физических упражнений 
будет предложена пациентам с мышечно-скелетными 
расстройствами, которым, вероятно, будут занятия 

физкультурой. 

 
Рекомендации 
■ Взрослым, страдающим МВ, следует выполнять 

физические упражнения с сопротивлением как дополнение 
к упражнениям для улучшения функционального состояния 
сердца и дыхательной системы (аэробная нагрузка), а не 
как замена их (КДБ - умеренное). 

■ Взрослым следует рекомендовать выполнять упражнения с 
сопротивлением два или более непоследовательных дней 
недели (КДБ - низкое). 

■ В качестве предпочтительного режима упражнений с 
сопротивлением следует считать тренировки с тяжестями 

для оптимизации положительных эффектов на здоровье и 
контроля прогрессирования. Альтернативными режимами 
упражнений с сопротивлением могут считаться такие как 
использование веса собственного тела, эластичные ленты, 
свободные отягощения, медболы или тренажеры (КДБ - 
низкое). 

■ Тренировка с сопротивлением должна включать 
упражнения и для верхних, и для нижних конечностей, 
которые нацелены на большие группы мышц (КДБ - 
умеренное).  

■ Для повышения силы мышц следует выбрать нагрузку, 
которая равняется 60-70% одного повторного максимума 
(1ПМ). Для повышения выносливости мышц следует 
выбрать должна быть выбрана нагрузка, которая равняется 
менее 70% одного повторного максимума (1ПМ) пациентов 
(КДБ - умеренное).  

■ При отсутствии одного повторного максимума (1ПМ) 
пациента следует выбрать отягощение, которое вызывает 
местное мышечное утомление после желаемого 
количества повторений для каждого упражнения (КДБ - 

низкое). 

 
Риски, связанные с конкретными 
упражнениями 
По частоте травм во время силовых тренировок у детей и 

взрослых имеются ограниченные данные, однако в 
руководствах Совета спортивной медицины и фитнеса 
(CSMF)/Американской академии педиатрии 205 указывается, что 
следует избегать конкретных типов силовых тренировок 
(например, пауэрлифтинг, бодибилдинг и подъем 
максимального веса до физической и скелетной зрелости.205 
Длительные физические упражнения могут повысить риск 
дегидратации и гипонатриемии, особенно теплых или жарких 
условиях, что может снижать способность переносить 
физическую нагрузку и приводить к повышению вязкости слизи 
и теоретическому увеличению риска обострения.206 У 

пациентов с сахарным диабетом, обусловленным МВ, 
длительные физические упражнения могут повысить риск 
гипогликемии. Физические упражнения на большой высоте 
(например, лыжи) могут повышать риск десатурации и 
недостаточности правых камер сердца.207, 208 Дайвинг может 
повышать риск развития пневмоторакса, особенно у пациентов 
с более тяжелым заболеванием.207 Пациентам с болезнью 
легких поздней стадии, заболеванием печени и лиц с риском 
переломов, например, у пациентов с низкой плотностью кости, 
следует избегать контактных видов спорта (например, 

спортивная борьба).209 

 
По мере прогрессирования болезни пациенты могут 
подвергаться повышенному риску развития кислородной 
десатурации, индуцированной физическими упражнениями, и 
может потребоваться оценка их состояния для рассмотрения 
возможности дополнительной кислородотерапии.207 также 
можно рассмотреть вопрос о применении положительного 
давления во время или до физических упражнений. Однако 
следует отметить, что клинических испытаний по изучению 
эффективности/безопасности NIV/положительного давления 

дополнительно к физической работоспособности у пациентов, 
страдающих МВ, не проводилось. 

  



 

 
 

Рекомендации 
■ Пациентов следует проинформировать о повышенных 

медицинских рисках, связанных с конкретными 
физическими упражнениями или спортом (КДБ - низкое). 

■ До физической и скелетной зрелости следует избегать 
определенных типов силовых тренировок (например, 
пауэрлифтинг, бодибилдинг и подъем максимального веса) 

(КДБ - низкое). 

■ Когда применимо, следует дать конкретные рекомендации 
по замещению жидкости и требованиям, касающимся 
питания/применения инсулина (КДБ - низкое). 

■ Состояние пациентов, у которых наблюдается десатурация, 
будет оценено на предмет назначения дополнительной 
кислородотерапии во время физических упражнений (КДБ - 
низкое). 

 

8. Ингаляцион-
ная терапия 
Доставка лекарственных препаратов путем ингаляции 
(ингалятор или небулайзер) обеспечивает дополнительные 
преимущества; лекарство доставляется прямо в легкие 
(целевая область), и, таким образом, может назначаться 

меньшая доза меньшей частоте и выраженности системных 
побочных эффектов, которые могут наблюдаться при 
пероральном или внутривенном введении; 210 некоторые 
лекарственные препараты предлагаются только в 
ингаляционной форме (например, некоторые 
муколитики/гиперосмолярные препараты), и некоторые люди 
могут воспринимать ингаляционную терапию как более 
приемлемую, чем другие виды доставки лекарств.  
 
Ингаляционным путем может доставляться широкий набор 
лекарств, и имеются различные устройства. 211 Часто 

физиотерапевтами реализуются практические аспекты 
ингаляционной терапии, такие как выбор лекарственного 
препарата, пробы с лекарствами. выбор устройства, 
проведение, обучение и наблюдение. 212 Это логично, учитывая 
временные потребности некоторых лекарств, которые часто 
применяются при очищении дыхательных путей, и принимая во 
внимание то, что многие ингаляционные устройства 
(ингаляторы и небулайзеры) требуют обучению способу 
дыхания. С появлением независимого и дополнительного 
назначения физиотерапевтами, назначения ингаляционных 

препаратов часто выполняются физиотерапевтом.  

 

8.1 Пробы с бронходилататорами 
При применении бронходилататоров, таких как сальбутамол, 
тербуталина сульфат и ипратропия бромид, рекомендуется 
использовать спирометрию для оценки первичной реакции на 
лекарство 65 с регулярной повторной оценкой для обеспечения 
поддержания ответа. 213 Время проведения спирометрии после 

назначения дозы варьирует в зависимости от вводимого 
препарата. В качестве значимого предложено увеличение ОФВ 
1 или ФЭП 25-75 на 15% через 15 минут после ингаляции 
агониста бета-2 рецепторов и через 30 минут после назначения 
антихолинергического препарата. 214  

 

8.2 Оценка ответа на лекарство 
Ингаляционные антибиотики, рекомбинантная человеческая 
ДНаза и осмотические препараты, такие как бронхитол и 
гипертонический солевой раствор, могут вызывать 
бронхоконстрикцию. 215, 216 Во всех кратких описаниях (SPC) 
ингаляционных антибиотиков, широко используемых в 
настоящее время, и бронхитола указывается необходимость 
проведения пробы на бронхоконстрикцию. 217-224 такая 
необходимость не отмечается для рекомбинантной 

человеческой ДНазы 225, хотя имеются сообщения о случаях 
бронхоконстрикции. Поскольку гипертонический солевой 
раствор классифицируется, как медицинское устройство, а не 
как лекарство, Краткое описание на него отсутствует, но 
имеются данные, подтверждающие возможность 
бронхоконстрикции. 226 Снижение ОФВ 1 или ФЭП 25-75 на 
10-15% или более после ингаляции определяет значимую 
бронхоконстрикцию. 37, 212, 214 Если это происходит, 
рекомендуется дополнительная тест-доза с предварительным 
назначением бронходилататора.37, 212, 214, 227-229 В Приложении 

Vla/б описывается и приводится шаблон и компетенция для 
проведения процедуры пробы на 
бронхоконстрикцию/применения тест-дозы.  
 
Когда проводится длительное лечение, существует потенциал 
гиперреактивности бронхов в ответ на ингаляционный 
препарат. Будут существовать процедуры для обеспечения 
непрерывного контроля субъективной и/или объективной 
бронхоконстрикции на ингаляционные препараты. 

 

8.3 Ингаляторы 
В последние годы значительно расширилось число и типы 
ингаляционных устройств для бронходилататоров, 
ингаляционных стероидов и комбинаций этих препаратов 
(Приложение Vl в). Различные устройства имеют различные 
характеристики доставки и могут требовать различных методик 
ингаляции и скорости инспираторного потока для 
эффективного использования ингалятора. 230 Поэтому важно 
понимать связь между доступностью конкретных лекарств при 

доставке через конкретные устройства и необходимость 
проведения оценки способности субъекта использовать 
конкретное устройство перед назначением конкретного 
лекарственного препарата (например, назначение тербуталина 
сульфата, а не сальбутамола, поскольку вы желаете 
использовать для пациента Turbohaler). Поэтому управление 
бизнеса Национальной службы здравоохранения указывает, 
что лекарственный препарат, доставляемый через ингалятор, 
должен назначаться по торговому названию, а не как дженерик. 
Также полезно учесть число разных лекарств и устройств, 

которые требуются пациенту, страдающему МВ, и рассмотреть 
выбор лекарств с целью ограничить число разных типов 
устройств, когда это возможно. 
 
Имеются большие достижения в области ингаляторов для 
сухих порошков для доставки антибиотиков и осмотических 
препаратов, при этом Национальный институт охраны 
здоровья и совершенствования медицинской помощи одобрил 
применение колистиметата натрия, тобрамицина и бронхитола 
в виде сухого порошка. 231, 232 Признано, что назначение 
тест-дозы и обучение, особенно касающееся методики, 

являются ключевыми при начале терапии этими лекарствами 
для оценки пригодности и ограничения побочных эффектов, 
таких как кашель. 

  



 

 

8.4 Небулайзеры 
Число небулайзеров постоянно увеличивается. Наиболее 
широко распространенными имеющимися типами являются 
традиционные системы небулизации, ультразвуковые 
небулайзеры, устройства адаптивной доставки аэрозоля (AAD) 
и/или системы, основанные на технологии вибрирующей сетки 
(VMT).  
 
Имеется мало свидетельств, основанные на 

рандомизированных испытаниях, показывающих более 
высокую клиническую эффективность или предпочтения 
пациентов, которые позволили бы рекомендовать один тип 
небулайзера по сравнению с другим. Однако имеются указания 
на то, что новые небулайзерные технологии, такие как AAD и 
VMT обладают преимуществами по сравнению с 
традиционными системами. Таковые включают скорость 
небулизации, при этом устройства AAD233 и VMT являются 
более малошумными. Они также могут обеспечить лучшее 
осаждение 234 и более устойчивое дозирование. 235 Для 

подтверждения этих предположений необходимы дальнейшие 
высококачественные испытания. 236 

 
Выпускается все больше новых лекарств, в отношении которые 
имеются данные по осаждению, и которые предлагаются на 
рынке только для применения с конкретной небулайзерной 
системой (например, кайстон в Pari eflow и ручной трубкой 
altera). Важно отметить, что разные небулайзерные системы 
обладают разными характеристиками доставки, и поэтому 
доставляемая доза может варьировать в зависимости от 
используемого устройства.236 Когда существует выбор 

варианта доставки ингаляционного препарата через 
устройство, которое не названо в Кратком описании препарата, 
следует рассмотреть вопрос о наличии достаточных данных 
для гарантии доставки безопасной и эффективной дозы. 
Следует знать, что доставка лекарств через альтернативное 
устройство является применением, не соответствующим 
инструкции. 
 
Полезно учесть число разных лекарств и устройств, которые 
требуются пациенту, страдающему МВ, и рассмотреть выбор 

лекарств с целью ограничить число разных типов устройств, 
когда это возможно. Существуют некоторые возможности в 
отношении смешивания лекарств для уменьшения бремени, но 
следует рассмотреть вопрос касательно законности и 
уместности делать это. В приложении VIд представлены 
обобщенные данные по совместимости лекарств. 

 

8.5 Время применения лекарств 
В целом предполагается, что для обеспечения наилучшего 
осаждения и защиты от бронхоконстрикции небулизированные 
антибиотики следует применять после физиотерапии и 
назначения бронходилататоров. 37 Остаются вопросы 
относительно оптимального времени назначения 
рекомбинантной человеческой ДНазы. Исследования 
показали, что ингаляция до или после очищения дыхательных 
путей является одинаково эффективной. 238, 239 Другие 
предполагают, что ингаляция за 30 минут до очищения 
дыхательных путей может повысить проходимость мелких 
дыхательных путей в большей степени, чем ингаляция после 

очищения дыхательных путей. 240 Гипертонический солевой 
раствор и бронхитол следует применять непосредственно 
перед или во время очищения дыхательных путей, поскольку 
полагают, что эти препараты имеют немедленный механизм 

действия. Это может быть продиктовано индивидуальным 
предпочтением пациента. 

 

8.6 Чистка и техническое 
обслуживание оборудования 
Рекомендации по чистке ингаляторов можно найти в кратком 
описании препаратов или информационной листовке для 

пациента. С рекомендациями по чистке небулайзеров можно 
ознакомиться в информации изготовителя, такой как 
руководства. Соответствующая чистка и техническое 
обслуживание небулайзерного оборудования являются 
необходимыми во избежание бактериальной контаминации 
оборудования, для снижения риска инфицирования 
патогенами и гарантии эффективности доставки 
ингаляционного препарата. 211, 241, 242  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Будет проводиться соответствующее обучение лица, 

страдающего МВ/семьи касательно использования 
ингаляционных устройств и стратегии лечения, и постоянно 
будет оказываться поддержка. 

▪ Физиотерапевты должны быть проинформированными о 
разработках в области ингаляторов и небулайзеров для 

того, чтобы предложить наиболее подходящее устройство. 

▪ Физиотерапевты должны обеспечить, чтобы лекарство и 
устройство, выданные пациенту, были совместимыми, и 
чтобы они доставляли дозу, сравнимую с комбинацией 
лекарства и устройства, указанной в Кратком описании 
препарата. 

▪ Обучение проведению чистки и технического обслуживания 
должно быть неотъемлемой частью обеспечения 
небулайзерным оборудованием. 

▪ Загубник должен являться предпочтительным способом 
доставки для стандартных небулайзеров. 

▪ будет существовать процедура для обеспечения того, 
чтобы детали и устройство заменялись надлежащим 
образом и в соответствии с руководством изготовителя. 

▪ Будут существовать процедуры для обеспечения 
непрерывного контроля субъективной и/или объективной 
бронхиальной гиперреактивности в отношении 
ингаляционных препаратов при проведении длительного 
лечения. 

 
Рекомендации 
■ Ингаляционные препараты (ингаляторы и небулайзеры) 

следует назначать по торговому названию, а не как 
дженерики (КДБ - умеренное). 

■ Когда применимо, следует проводить регулярную 
повторную оценку ответа на бронходилататоры (КДБ - 
умеренное). 

■ Для оценки пригодности и/или эффективности лекарства 
для субъекта будет назначаться тест-доза (КДБ - 
умеренное). 

■ Когда при назначении тест-дозы наблюдается 

бронхоконстрикция, рекомендуется введение 
дополнительной тест-дозы с предварительным 
назначением бронходилататора (КДБ - умеренное). 

■ Перед началом лечения следует оценить способность 

субъекта пользоваться ингалятором или небулайзером 
(КДБ - низкое). 

  



 

 
■ Следует рассмотреть вопрос об использовании 

интеллектуальных небулайзерных технологий, таких как 

AAD и VMT (КДБ - низкое). 

■ Для лиц, получающих небулизированные антибиотики 
через обычную небулайзерную систему, рекомендуется 
дыхание с релаксационным дыхательным объемом через 
рот, а не через нос (КДБ - очень низкое). 

■ Во избежание загрязнения окружающей среды с 
воздействием лекарств на других лиц и ущерба для 
имущества следует использовать экспираторные фильтры 
(КДБ - очень низкое). 

 

9. Кислородо-
терапия 
У лиц, страдающих МВ, кислородотерапия часто назначается 
для лечения гипоксемии. Хронические и рецидивирующие 
инфекции и воспаление дыхательных путей, приводящие к 

прогрессирующему поражению легких, имеют результатом 
хроническую гипоксемию и могут приводить к развитию 
легочного сердца. 243 эпизодическая гипоксемия может 
возникать во время сна, физических упражнений, полета на 
самолете, на высоте и во время обострений МВ с активацией 
инфекции. 244 Лица с заболеванием органов дыхания имеют 
наибольший риск нарушения газообмена во время сна и 
физических упражнений, и развитие ночной гипоксемии и 
гиперкапнии являются неблагоприятными прогностическими 
признаками при МВ. 245 Также утверждают, что хроническая 
гипоксемия может усилить воспаление дыхательных путей, 

внести свой вклад в персистенцию инфекции, вызванной 
Pseudomonas aeruginosa и ингибировать функцию регулятора 
трансмембранной проводимости при муковисцидозе (CFTR). 244 
Однако общепринятого метода измерения гипоксемии при МВ 
нет, что приводит к отсутствию единообразия среди 
опубликованных исследований. 243 В настоящее время не 
имеется руководств, касающихся конкретно МВ, описывающих 
наилучшую практику в отношении дополнительной 
кислородотерапии при МВ. 
 

Кислородотерапия может быть связана с некоторыми 
неблагоприятными эффектами, такими как подавление 
активности дыхательного центра и снижение подвижности 
вследствие привязанности к аппарату. 243 Имеются также 
физиологические последствия, включая вопросы собственного 
внешнего вида и увеличение бремени необходимо ухода. 244 
Приверженность кислородотерапии может быть слабой, если 
положительный эффект не ощущается, и часто улучшается, 
когда кислородотерапия обеспечивает ослабление симптомов. 
245 

 
Практическое использование кислорода при МВ является 
сложным. 246, 247 Дополнительная кислородотерапия играет 
роль в неотложной помощи, при обострении заболевания 
органов дыхания, при хроническом длительном применении, во 
время сна и физических упражнений. Кислородотерапия также 
применяется вместе с NIV, во время полета на самолете и при 
нахождении на высоте. Потребность в кислороде может 
отличаться в каждой из этих ситуаций и поэтому должна 
оцениваться независимо для гарантии адекватного назначения 
подачи кислорода. Физиотерапевты могут участвовать в 

оценке, определении параметров и контроле 
кислородотерапии при МВ. 
 
Кислородотерапия при МВ является сложной, и необходимы 
дальнейшие исследования роли кислорода при МВ в 
отношении положительных эффектов длительной 
кислородотерапии, назначения непрерывно или во время сна и 
физических упражнений, для получения информации о том, 
когда и как лучше всего применять кислородотерапию при 
лечении МВ. 243, 248 

 

9.1 Неотложная кислородотерапия 
У лиц, страдающих МВ, может развиться критическое 
состояние, требующее неотложной кислородотерапии, или 
может потребоваться дополнительная подача кислорода во 
время нахождения в стационаре по поводу острого обострения. 
У взрослых, страдающих МВ, время, проводимое при 
насыщении кислородом менее 90%, больше в период 
обострения с активацией инфекции, чем в стабильном 
состоянии. 244 У пациентов с МВ поздней стадии могут 

возникать обострения, аналогичные обострениям при 
запущенной ХОБЛ, с соответствующей гипоксемией и 
гиперкапнией. 249 В настоящее время отсутствует руководство 
по применению неотложной кислородотерапии, касающееся 
конкретно МВ, поэтому большая часть имеющейся 
информации экстраполируется из руководств по лечению 
ХОБЛ. 
 
Все лица, страдающие МВ, нуждающиеся в неотложной 
кислородотерапии, должны быть госпитализированы в 

региональный центр. 249 Если, вследствие географических 
причин, это невозможно, состояние пациентов следует 
обсудить, и их следует лечить соответственно протоколу, 
согласованному с региональным центром. 249  

 
У большинства пациентов в остром состоянии рекомендуется 
назначать неотложную кислородотерапию для достижения 
нормального или почти нормального целевого диапазона 
сатурации 94-98%. 240 У лиц, страдающих МВ, с болезнью 
поздней стадии может наблюдаться гипоксемия и гиперкапния, 
пациентам с риском развития гиперкапнической дыхательной 

недостаточности следует назначать неотложную 
кислородотерапию при целевом диапазоне сатурации 88-92%. 
249 Поскольку прогрессирование болезни является 
вариабельным, лица, страдающим МВ, может потребоваться 
разное лечение в соответствии с предшествующими и 
текущими измерениями уровней газов крови. 249 Необходимо 
поддерживать адекватную оксигенацию и избегать избыточной 
гиперкапнии и ацидоза, и в отдельной случаях NIV может быть 
полезной. 249-251 

 

Определение газов артериальной крови необходимо, когда 
гипоксемия является непредвиденной, уровни сатурации 
кислородом снижаются несмотря на оптимальное лечение, 
наблюдается усиление одышки при ранее стабильной 
гипоксемии, или имеются факторы риска развития 
гиперкапнической дыхательной недостаточности.249 У 
большинства лиц, которым требуется отбор проб для 
определения уровня газов крови, для получения точного 
показателя рН и РСО2 могут использоваться или газы 
артериальной крови, или газы артериализированной крови из 

мочки уха. Однако напряжение кислорода в артериальной 
крови (РаО2) является менее точным в образцах для 
определения газов крови из мочки уха (метод дает заниженную 
оценку напряжения кислорода на 0.5-1 кПа), таким образом, 
оксиметрию следует тщательно контролировать, если 
используются образцы крови из мочки уха для определения 
газов крови.249  

 
Лицам, страдающим МВ, у которых ранее наблюдались 
эпизоды гиперкапнической дыхательной недостаточности, 
необходимо выдавать карточку-памятку по кислородотерапии с 

рекомендациями относительно целевого диапазона сатурации 
и назначений кислорода на основании предшествующих 
измерений газов крови.249  

 
У многих лиц, страдающих МВ, в критическом состоянии или в 
период обострения с активацией инфекции может наблюдаться 
высокая частота дыхания. Пациентам с частотой дыхания 
более 30 циклов в минуту может полезно назначение 
кислорода, подаваемого через маску Вентури со скоростью 
потока, увеличенной на 50% выше рекомендуемого уровня для 

обеспечения того, что скорость потока газа превышала 
скорость инспираторного потока.249  

  



 

 
 
Имеется мало свидетельств, подтверждающих пользу 
применения увлажнения, но оно может оказывать 

положительное влияние у лиц, которым требуется подача 
кислорода с высоким потоком в течение более 24 ч, которые 
испытывают дискомфорт и сухость верхних дыхательных путей 
и у тех, у которых секрет густой и его трудно откашливать. Это 
также может быть достигнуто применением небулизированного 
нормального физиологического раствора. 249 Назальная 
система доставки кислорода с высоким потоком может 
обеспечивать высокие скорости потока с точным FiO2 и 
увлажнением; это обычно хорошо переносится. 

 

9.2 Длительная кислородотерапия 
Прогрессирование заболевания органов дыхания при МВ часто 
приводит к хронической гипоксемии и множеству осложнений, 
связанных с этим. Длительная кислородотерапия (LTOT) часто 
назначается для лечения гипоксемии и профилактики этих 
осложнений. Опубликованные исследования, касающиеся 
кислородотерапии при МВ, главным образом, касаются 
эффектов кислородотерапии ночью и в амбулаторных 

условиях на показатели, связанные с МВ. 243, 250, 252-256 
Исследований по анализу эффектов LTOT при МВ нет, и 
рекомендации по применению обычно экстраполируются из 
руководств по лечению ХОБЛ. 
 
У взрослых, страдающих МВ, LTOT следует назначать 
пациентам с PaO2 в покое, равным 7.3 кПа и менее. LTOT также 
следует назначать пациентам, страдающим МВ, с PaO2 в 
покое, составляющим 8 кПа и менее, при наличии 
периферических отеков, полицитемии или признаках легочной 
гипертензии.257 Имеется мало данных относительно того, когда 

LTOT показана детям, страдающим МВ, и обычно полагают, что 
вопрос о LTOT следует рассмотреть у детей, страдающих МВ, с 
гипоксемией для улучшения посещения школы и у тех. у кого 
достигается ослабление симптомов. 244, 245 LTOT может также 
ослаблять одышку, когда у детей, страдающих МВ, NIV не 
переносится. 245 

 
У многих людей, страдающих МВ, гипоксемия развивается во 
время сна и физических упражнений до возникновения дневной 
гипоксемии в покое. 245 Уровни сатурации кислородом в 

состоянии бодрствования и во время физических упражнений 
не прогнозируют точно уровни сатурации кислородом ночью.250 
Если необходима длительная кислородотерапия (LTOT), для 
оценки PaO2 257 днем в покое рекомендуется определить газы 
артериальной крови, наряду с проведением оксиметрии ночью 
и в амбулаторных условиях для обеспечения возможности 
точного назначения кислорода в дневное время, в период сна и 
физических упражнений. 245, 247 Пациентам без гиперкапнии, 
начавшим получать LTOT, рекомендуется увеличивать 
скорость потока на 1 литр/минута во время сна, но эта 

рекомендация не является специфичной для МВ. 257 

 
При болезни поздней стадии, лицам, страдающим МВ, у 
которых наблюдается некупируемая одышка и отсутствует 
гипоксемия (SpO2 92% и более), необходимо попробовать 
назначить опиаты. Вопрос о паллиативной кислородотерапии 
может рассматриваться. если одышка не реагирует на все 
остальные средства. 257 

 
Дополнительная подача кислорода может вызвать 
гиперкапнию, и пациентов с риском развития гиперкапнической 

дыхательной недостаточности необходим тщательный 
контроль РаСО2 после начала LTOT. 243 В ретроспективном 
исследовании при оценке LTOT указывались исходные уровни 
РаСО2 более 6,5 кПа, сильно коррелирующие с развитием 
прогрессирующей гиперкапнии, требующей NIV не позже 12 
месяцев после начала LTOT. 250 

 
Формальная оценка LTOT должна выполняться после периода 
стабильности, в идеале 8 недель. Если LTOT назначена во 
время острого обострения, она должна ограничиваться 

пациентами с SpO2 менее 92%, у которых наблюдается одышка 

и которые не способны справиться без подачи кислорода. 257 
Пригодность для LTOT оценивается путем выполнения двух 

измерений газов артериальной крови, обычно с интервалом 
три недели. 257 Когда титрование количества кислорода 
завершено, уровни газов артериальной крови необходимо 
определить повторно для определения того, достигнута ли 
адекватная оксигенация без ускорения развития гиперкапнии. 
257 Для контроля вместо уровней газов артериальной крови 
могут использоваться показатели газов капиллярной крови и 
ТсСО2.  
 
LTOT должна применяться в течение, как минимум, 15 ч/сутки, 

и назначение до 24 ч/сутки может обеспечивать 
дополнительный положительный эффект. 257 При выборе 
аппарата подачи и соединительного элемента будут 
учитываться индивидуальные потребности пациента. 
Необходимо регулярное наблюдение медицинским 
работником, имеющим опыт в кислородотерапии, или в 
стационаре, или дома. 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Лицам, у которых ранее наблюдались эпизоды 

гиперкапнической дыхательной недостаточности, 
необходимо выдавать карточку-памятку по 
кислородотерапии с рекомендациями относительно 
целевого диапазона SpO2 и назначений кислорода для 
обеспечения соответствующей помощи до госпитализации. 

▪ Кислород, подаваемый через маску Вентури при скорости 

потока, на 50% превышающей рекомендуемую скорость 
потока, может давать положительный эффект у пациентов с 
частотой дыхания более 30. 

 
Рекомендации 
■ Неотложная кислородотерапия должна быть назначена 

пациенту, находящемуся в критическом состоянии, для 
достижения целевого значения SpO2 94-98%, если 
отсутствует риск гипертонической дыхательной 
недостаточности; в последнем случае целевое значение 
SpO2 должно составлять 88-92% (КДБ-высокое). 

■ У взрослых, страдающих МВ, LTOT следует назначать 
пациентам с PaO2 в покое, равным 7.3 кПа и менее. (КДБ - 
умеренное).  

■ У взрослых, страдающих МВ, LTOT следует назначать 
пациентам с PaO2 в покое, равным 8 кПа и менее, при 
наличии периферических отеков, полицитемии или 
легочной гипертензии (КДБ - умеренное). 

■ LTOT должна проводиться в течение, минимум 15 ч/сутки, 
но применение 24 ч/сутки может обеспечивать 
дополнительные положительные эффекты (КДБ - 

умеренное).  

 

9.3 Кислородотерапия в ночное 
время 
Известно, что развитие гипоксемии и гиперкапнии в ночное 

время является неблагоприятным прогностическим 
индикатором при МВ.257 Однако рекомендаций, специфичных 
для данной болезни, указывающих оптимальное время начала 
ночной или дополнительной кислородотерапии у пациента, 
страдающего МВ, нет. 250  

 
Связанная со сном гипоксемия определяется показателем 
SpO2 в ночное время менее 93,8%. 265-267 Время состояния с 
уровнем ниже 93,8% может быть в пределах 5-30% общей 
длительности сна до того, как будут рассматриваться 
последствия ночной гипоксемии. 244, 258, 263 Признано, что 

десатурация в ночное время является более 
распространенной у пациентов с прогрессирующей болезнью, в 
особенности, у лиц с ОФВ1 менее 65% прогнозируемого, даже 
если у них наблюдаются нормальные уровни сатурации 
кислородом в дневное время. 248, 252, 257, 262, 264 

  



 

 
Определена корреляция десатурации в ночное время с 
большей трудностью осуществления лечения, усилением 

одышки при физической нагрузке и снижением 
нейрокогнитивной продуктивности, развитием легочной 
гипертензии и способностью выполнять обычные физические 
функции. 244, 258 

 
Хотя вопрос еще не изучен у субъектов, страдающих МВ, 
установлена связь хронической и интермиттирующей 
гипоксемии с системным воспалением слабой степени при 
других заболеваниях, и такая гипоксемия может усугублять уже 
существующее воспаление дыхательных путей и разрушение 

ткани, типичное для болезни легких при МВ. 263 

 
До возникновения гипоксемии в покое днем у многих пациентов 
развивается десатурация кислородом ночью или во время сна 
вследствие сочетания усугубления несоответствия V/Q в 
положении лежа на спине, физиологических изменений в 
механике дыхания и вовлечения дыхательных мышц, особенно 
во время фазы сна с быстрым движением глаз (REM) 257, 262, 266 

При отсутствии гипоксемии в дневное время или связанной с 
физическими упражнениями было продемонстрировано 

свидетельство десатурации во время сна, которая может быть 
клинически значимой. 250, 252, 266 Однако при развитии 
десатурации во время физической нагрузки целесообразно 
оценить десатурацию в ночное время. 243  

 
Контроль РаО2 вечером и РаСО2 утром являлись лучшими 
предикторами ночной десатурации, чем измерения функции 
внешнего дыхания. Кроме того, РаО2 в вечернее время у 
пациентов с болезнью со степенью от умеренной до тяжелой 
(РаО2 42 мм рт.ст - 84 мм рт.ст) вносило значимый вклад в 
прогнозирование подъема показателя чрескожного 

мониторинга содержания диоксида углерода (ТсСО2) при 
переходе от фазы сна без REM к фазе сна с REM.252 

 
Существует мало свидетельств, показывающих значимый 
положительный эффект подачи дополнительного кислорода в 
ночное время в отдельности при болезни легких поздней 
стадии. Значимого улучшения пробуждения после сна, 
качества сна, общего времени сна или фактической статистики 
выживания не выявлено. 248, 250, 253, 257 Кроме того, изменений 
настроения или социального обеспечения не обнаружено. 243 

Однако оксигенотерапия улучшала фазу сна без и с REM, 
ночную оксигенацию и повышала участие в деятельности 
повседневной жизни, такой как посещение школы и  
работа.243, 251, 252, 257, 267 Однако также имелись данные, 
показывающие увеличение ТсСО2, особенно у пациентов с 
тяжелой болезнью легких, например с ОФВ1 29% от 
прогнозируемого. 243, 257 Поэтому рекомендуется осуществлять 
чрескожный мониторинг содержания СО2 или определение СО2 
в капиллярной крови (при отсутствии более инвазивного 
метода анализа газов артериальной крови для того, чтобы 

обеспечить клиницисту руководство по необходимости 
неинвазивной вентиляционной поддержки для 
предотвращения задержки СО2 и последующей 
заболеваемости. 245, 248, 257 

 

9.4 Кислородотерапия и 
неинвазивная вентиляция 
При наличии значимой гиперкапнии может быть необходимо 
рассмотреть вопрос о неинвазивной вентиляции (NIV) в 
сочетании с дополнительной подачей кислорода. 245  

 
Имеется несколько сообщений о применении NIV у пациентов с 
дыхательной недостаточностью, обусловленной болезнью 
легких при МВ тяжелой или конечной стадии. Эта тема будет 
рассмотрена более подробно в разделе 10: Неинвазивная 
вентиляция. 

 
Имеется ряд исследований по изучению положительных 
эффектов NIV с проведением дополнительной 
кислородотерапии или без нее во время сна и последующих 
изменений оксигенации. 248, 252 В этих исследованиях 
применение носового постоянного положительного давления в 
дыхательных путях (СРАР) или вентиляции с поддержкой 

двухуровневым давлением показало улучшение сатурации 
кислородом как во время фазы сна без REM, так и в фазу с 

REM. Утверждают, что это является последствием 
предотвращения смыкания дыхательных путей, поддержания 
конечно-экспираторных объемов легких и уменьшения работы 
дыхания с возможным уменьшением стоимости кислорода 
дыхания. 248, 252 

 
Установлено, что NIV является эффективной в отношении 
минимизации степени гиповентиляции, возникающей во время 
сна, как свидетельствуют образцы для определения газов 
артериальной крови, показывающие улучшение значения рН и 

тенденцию к более низкому РаСО2 после ночи с применением 
NIV по сравнению с только дополнительной оксигенотерапией. 
Улучшение оксигенации в ночное время и снижение уровня СО2 
при применении NIV было достигнуто без изменения качества 
сна или эффективности. 251, 252  

 
Необходимы дальнейшие исследования роли 
кислородотерапии у лиц, страдающих МВ, в отношении 
потенциального улучшения функционирования в дневное 
время и достижения положительных эффектов на 

выживаемость с целью определить, когда и как 
кислородотерапию следует наиболее эффективно 
использовать. 248 Несмотря на широкое применение 
кислородотерапии в ночное время и растущий интерес к NIV у 
лиц, страдающих МВ, с ночной десатурацией, остается много 
вопросов относительно эффективности этих средств для 
положительного изменения функционирования в дневное 
время, в качестве перехода к трансплантации при болезни 
конечной стадии и для долгосрочной выживаемости. 248 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Для измерения архитектуры сна полезной является 

полисомнография.  

▪ Простая оксиметрия в ночное время широко доступна и 
дает клинически полезные данные. 

 
  



 

 

Рекомендации 
■ У пациентов с ОФВ1 менее 65% прогнозируемого или с 

уровнем SpO2 в дневное время менее 93%, рекомендуется 
мониторинг путем оксиметрии всю ночь для того, чтобы не 
пропустить десатурацию в ночное время (КДБ- умеренное). 

■ Мониторинг ТсСО2 имеет преимущества в отношении 
определения рекомендаций по применению 

дополнительной кислородотерапии и началу неинвазивной 
вентиляции (КДБ - умеренное).  

■ Спирометрические показатели и измерение оксигенации в 
покое в состоянии бодрствования имеют ограниченную 
пользу в отношении прогнозирования десатурации в ночное 
время. У пациентов с болезнью легких средней и тяжелой 
степени, даже при сохраненном SpO2 в покое в состоянии 
бодрствования, следует рассмотреть вопрос о ночной 
оксиметрии (КДБ - низкое). 

■ Кислородотерапию в ночное время следует назначать с 

осторожностью, и необходимо проводить дальнейший 
анализ ТсСО2 для предотвращения развития 
нежелательных эффектов, например, ночной гиперкапнии 
(КДБ - умеренное). 

 

9.5 Кислородотерапия в 
амбулаторных условиях 
Кислородотерапия в амбулаторных условиях (АОТ) включает 
применение дополнительной подачи кислорода во время 
физических упражнений или физической активности и может 
также использоваться для обеспечения возможности 
эффективного очищения дыхательных путей при МВ.257 
Имеется несколько исследований по изучению применения 
АОТ при физических упражнениях, по редко при деятельности 
повседневной жизни. Вероятно, лица, с заболеванием легких 
поздней стадии, обусловленным МВ, имеют сниженную 

толерантность к физической нагрузке. 268 АОТ сводит к 
минимуму десатурацию во время физических упражнений и 
может помочь при эпизодах десатурации во время очищения 
дыхательных путей и/или при активности повседневной жизни 
255 и, как показано, обеспечивает повышение и интенсивности, 
и выносливости во время физических упражнений и, таким 
образом, будет максимально увеличивать положительный 
эффект программ физических упражнений.243, 253, 257 Несмотря 
на улучшение оксигенации и увеличение длительности 
физических упражнений при дополнительной 

кислородотерапии, в исследованиях, касающихся физических 
упражнений, максимальная работоспособность и захват 
кислорода не улучшились. 254-256, 270 Однако показано, что 
дополнительная кислородотерапия приводит к повышению 
уровней СО2 243, 256, и неясно, какие рекомендации следует 
давать пациентам, у которых АОТ непрактично или 
отклонена.259 

 
Десатурация при физическом напряжении может быть 
выявлена при ежегодной пробе с физической нагрузкой, и 

таковая, вероятно, развивается до необходимости LTOT. 255, 257 
Необходимо рассмотреть вопрос о проведении оценки, если 
пациенты испытывают одышку, которая влияет на уровни 
активности или физических упражнений. Тогда является 
рациональным рассмотреть степень десатурации и варианты 
для АОТ для пациентов, учитывая их взгляды на АОТ. Тогда 
может быть проведена формальная оценка АОТ. оценка АОТ 
основывается на измерении сатурации кислородом (SpO2) с 
использованием пальцевого датчика или мочки уха для 
определения наличия десатурации при физических 

упражнениях, что определяется как снижение SpO2 от  4% до 
<90% 244, 269, 279 , а также для оценки реакции пациентов на АОТ. 
При оценке также будет рассмотрен наиболее подходящий 
аппарат и настройки для коррекции десатурации по время 
физических упражнений. Если частота дыхания высокая, 

оценка с использованием подачи кислорода через маску 
Вентури при скорости потока, достаточной для превышения 
пикового дыхательного (и связанного с нагрузкой) 
инспираторного потока пациента может обеспечить 
преимущества по сравнению с кислородотерапией, 
проводимой через носовую канюлю. Лица с высокой частотой 

дыхания должны получать АОТ при скорости потока через 
маску Вентури, которая превышает их пиковый дыхательный и 

связанный с напряжением инспираторный поток, и им 
необходимо предоставить оборудование для 
кислородотерапии дома, которое способно обеспечить 
необходимые высокие скорости потока. Следует учесть, что 
оборудование, обеспечивающее повышенные скорости потока, 
вероятно, тяжелее, допускает использование в течение 
меньшего числа часов, и что портативность и длительность 
применения значительно снижаются при скорости выше 6 л в 
минуту. 247, 257 При оценке будет учитываться повседневная 
активность и программы лечения, что может включать 

напряжение, связанное с работой и спортом. 247 Если пациенту 
уже назначена LTOT, вероятно, что ему потребуется другая 
скорость потока для активности и физических упражнений. 247 

 
Требования к АОТ должны регулярно пересматриваться, 
особенно, если она была начата во время обострения или при 
ухудшении состояния, при этом первичная повторная оценка 
должна быть выполнена через 4-6 недель для рассмотрения 
того, является ли такая терапия по-прежнему показанной. 
Могут быть полезны визиты на дом для выявления проблем с 

оборудованием или для настройки и дальнейшей оценки 
активности по время повседневной деятельности. 
Последующие оценки должны проводиться каждые 6 месяцев 
при стабильном состоянии или раньше, если наблюдаются 
клинические изменения. Дополнительная оксигенотерапия 
должна повышать степень участия в физических упражнениях 
и максимально увеличивать их положительные эффекты. 254, 256 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Необходимо стандартно контролировать состояние 

пациентов с целью выявления десатурации при 
напряжении, как минимум. ежегодно и более часто, как 
необходимо. 

▪ При высокой частоте дыхания можно рассмотреть 
применение аппарата Вентури. 

▪ Следует рассмотреть тип оборудования, подходящего для 
пациента, виды деятельности, которые он будет 

осуществлять. 

 
Рекомендации 
■ АОТ следует оценивать путем мониторинга десатурации 

при нагрузке или путем проведения формальной пробы с 
физической нагрузкой, или во время конкретной 
деятельности (КДБ - низкое). 

■ Десатурация, требующая рассмотрения необходимости 

AOT/LTOT, определяется как падение SpO2 от  4% до 
<90% (КДБ- низкое). 

 

9.6 Кислородотерапия при полетах 
на самолете 
Полеты на самолеты являются обычными для людей, 
страдающих МВ, но руководство касательно полетов на 
самолете нечеткое, поскольку отсутствует пороговое значение 
уровней кислорода в покое на уровне моря или ОФВ1, который 
будет достоверно прогнозировать гипоксемию или осложнения 
во время полета на самолете, таким образом, конкретных 
свидетельств применительно к МВ нет. Перед полетом 

состояние всех лиц, страдающих МВ, должно быть оценено 
путем обследования. 260  

 
При выдаче рекомендаций группы специалистов, оказывающие 
помощь при МВ, должны рассмотреть предшествующий опыт 
полетов пациента, длительность полета, место назначения и, 
если применимо, время, прошедшее с последнего 
обострения.260 

 
Противопоказания для коммерческих полетов включают 

имеющийся пневмоторакс с персистирующей утечкой воздуха, 
массивное кровохарканье и потребность в кислороде на уровне 
моря со скоростью потока, превышающей 4 л/мин. Десатурация 
во время полета или на высоте считается маловероятной, если 
ОФВ1 превышает 40%, и сатурация в покое больше 92-94%. 246 



 

 
Провокационная проба на гипоксию является методом оценки 
того, потребуется ли лицам, страдающим МВ, кислород во 

время полета. Проба включает провокационный тест с 
нормобарической подачей 15% кислорода, что имитирует 
парциальное давление кислорода при нахождении на высоте. У 
взрослых, если результаты провокационной пробы на гипоксию 
показывают РаО2 менее 6,6 кПа или SpO2 менее 85%, во время 
полета рекомендуется кислород в объеме 2 литра. У детей, 
если при провокационной пробе на гипоксию SpO2 менее 90%, 
во время полета рекомендуется подача кислорода. 260 Хотя 
провокационная проба на гипоксию может являться 
предиктором риска у пациентов, которые имеют вероятность 

десатурации во время полета на самолете, она не доступна во 
всех больницах и не имитирует двухнедельный отпуск, когда 
пациент может вернуться в худшем состоянии, чем когда он 
уезжал. Необходимы дальнейшие исследования для 
определения ее места в оценке состояния пациентов перед 
полетом на самолете. 260  

 
У детей, возраст которых достаточен для проведения 
спирометрии, и у которых ОФВ1 составляет менее 50% 
прогнозируемого, рекомендуется выполнение провокационной 

пробы на гипоксию, и, если SpO2 падает ниже 90%, 
рекомендуется подача кислорода во время полета. Младенцам 
и детям, которые зависимы от кислородотерапии на уровне 
моря, потребуется увеличение в два раза скорости потока 
кислорода на высоте полета, и у них нет необходимости 
проводить провокационную пробу на гипоксию, однако, если 
они получали длительную кислородотерапию в период 
последних 6 месяцев, тогда следует рассмотреть вопрос о 
проведении провокационной пробы на гипоксию. 260 
Провокационную пробу на гипоксию следует проводить у 
грудных детей до года, имеющих в анамнезе хронические 

заболевания органов дыхания в неонатальный период. 
 
Необходимо перспективное планирование, и лицам, 
страдающим МВ, рекомендуется получить консультацию перед 
заказом, зарезервировать необходимые дополнительные 
услуги в авиакомпании, такие как кислородотерапия во время 
полета и помощь в аэропорту. Если кислородотерапия 
необходима на уровне земли, она не будет обеспечиваться 
авиакомпанией в аэропорту. Пациентам следует 
рекомендовать рассмотреть заказ бокового места рядом с 

туалетами для сведения к минимуму дополнительной 
активности во время полета и соответствующей траты энергии 
и кислорода. 260  

 
авиакомпании обычно требует заполнения медицинской 
формы специалистом, назначившим кислородотерапию, для 
обеспечения подачи кислорода во время полета, но могут 
также позволить пациенту взять на борт портативные баллоны 
или концентраторы. Все мероприятия и затраты, связанные 
кислородотерапией во время полета, различных в разных 

авиакомпаниях. Пациенты, имеющие потребности 
медицинского характера, которые летают часто, могут 
получить медицинскую карточку часто летающего пассажира, 
которая представляет собой временное медицинское 
разрешение для пассажиров, путешествующих на многих 
авиалиниях, включает важную медицинскую информацию и 
заменяет формы, необходимые в ином случае для каждого 
полета. После регистрации помощь является доступной, когда 
бы пациент не летел. Медицинская карточка часто летающего 
пассажира выдается многими авиакомпаниями, при этом ее 
период действия зависит от состояния здоровья.271, 272 

 
Пациентам, подвергающимся наибольшему риску, можно 
рекомендовать избегать сна и алкоголя, находиться состоянии 
хорошей гидратации и употреблять легкую углеводную пищу; 
все это предотвратит дальнейшую десатурацию.  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Пациентам следует рекомендовать планировать заранее и 

проконсультироваться перед заказом билета, и пациенты 
должны обратиться за советом в рассматриваемую 
авиакомпанию, а также к своим врачам, оказывающим 
помощь при МВ. 

▪ Пациентам с повышенным риском следует дать 

рекомендации относительно сна, употребления алкоголя, 
гидратации и диеты. 

▪ Провокационная проба на гипоксию может быть полезной, 
но если ее проведение не доступно, тогда десатурация во 
время полета или на высоте считается маловероятной, 
если ОФВ1 превышает 40%, и показатели сатурации в покое 
превышают 92-94%.  

 

9.7 Оборудование для 
кислородотерапии 
Имеется мало опубликованных исследований по 
рассмотрению этой темы, и технологические достижения 
означают, что результаты быстро устаревают. Оборудование, 
используемое для проведения кислородотерапии, может быть 
разделено на следующие три категории: 

■ источник (концентраторы, баллоны и жидкость) 

■ доставка (канюли, маски, консерваторы и трахеальные 

устройства) 

■ дополнительные (консерваторы, увлажнители и сумки для 
переноски/тележки). 

 
Все источники кислорода могут быть портативными или 
неподвижными, и решения по наиболее подходящему типу 
устройства будут основываться на образе жизни, уровне 
активности, необходимой скорости потока и предпочтении 
пациента. Оборудование будет доставляться непосредственно 
пациенту подрядчиком, обеспечивающим подачу кислорода на 

местном уровне. разные подрядчики могут использовать в 
качестве источника различные типы оборудования для своего 
контракта. Это может приводить к слабым вариациям 
конкретного оборудования, имеющегося в разных частях 
Великобритании, но во всех случаях будет иметься диапазон 
скоростей потока и разнообразное портативное оборудование. 
Некоторые варианты более портативного оборудования, 
вероятно, обеспечат пульсирующую подачу кислорода с целью 
минимизации размера и веса аппарата, а более высокие потоки 
непрерывно подаваемого кислорода будут обеспечиваться 
жидким кислородом. В некоторых областях в настоящее время 

имеются домашние концентраторы, которые позволяют 
субъекту наполнять небольшие портативные баллоны, которые 
можно использовать вне помещения. Концентраторы 
кислорода предлагаются в нескольких размерах и с 
несколькими скоростями потока и будут отличаться в 
зависимости от поставщика и в разных районах 
Великобритании. 
 
Кислород с контролируемым, фиксированным потоком может 
обеспечиваться маской Вентури, но, когда вариабельный поток 

является приемлемым, носовые канюли являются более 
рациональными и оказывают меньшее влияние на общение и 
прием пищи или напитков. Следует рассмотреть также 
психологические факторы, такие как воздействие на 
собственный внешний вид и бремя необходимого ухода.246 
Разработаны другие аппараты, такие как Oxyarm, но не было 
выявлено, что их предпочитают пациенты. Консерваторы 
кислорода могут быть встроенными или отдельно 
прикрепленными к источнику кислорода, доставляющему 
пульсирующий кислород на вдохе. Хотя в некоторые 

исследованиях выявлено, что эти устройства могут снижать 
потребление кислорода примерно на 50%, также было 
показано, что кислород с потоком по требованию не является 
таким полезным, как непрерывный поток кислорода во время 
физических упражнений или физической активности. 
  



 

 
Кроме того, некоторым людям, особенно тем, которые дышат 
ртом, может быть трудно включать приборы, и поэтому 

необходимо провести оценку в амбулаторных условиях перед 
тем, как рекомендовать его. 261 Данных, подтверждающих 
применение консерваторов ночью, нет. 
 
Рюкзаки и тележки также могут предоставляться поставщиком 
кислорода и, вероятно, предназначены для улучшения 
сотрудничества при проведении кислородотерапии в 
амбулаторных условиях, хотя люди могут предпочитать 
использовать для источника свою собственную сумку или 
контейнер. 246 

 
Для неподвижных источников подачи кислорода имеются 
приборы для увлажнения, действующие путем пропускания 
пузырьков кислорода через стерильную воду. Несмотря на 
точку зрения, что увлажнение может быть полезным при 
наличии избыточного густого секрета, свидетельств, 
подтверждающих это, нет, кроме случаев, когда кислород 
доставляется через трахеостому.  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Оборудование для кислородотерапии, предоставляемое 

пациенту, должно соответствовать индивидуальным 
требованиям назначений и подходить к его образу жизни и 
предпочтениям. 

▪ Необходимо рассмотреть применение консерваторов для 
снижения потребления кислорода и увеличения срока 

службы баллона. Для этого потребуется оценка 

▪ состояния пациента. 

▪ Необходимо обеспечит средства для несения 
оборудования для кислородотерапии, и это, вероятно, 
улучшит сотрудничество. 

▪ Увлажнение может не быть полезным. 

 

10. Неинвазив- 
ная вентиляция 
 

10.1 Введение 
Неинвазивная вентиляция (NIV) относится к механическому 
увеличению минутной вентиляции. Это гибкая форма 
вентиляции, которая может применяться непрерывно, ночью 

или с перерывами для конкретных процедур днем, как показано 
в соответствии с клиническим состоянием. Применение NIV 
при МВ было впервые описаны при лечении тяжелой 
жизнеугрожающей дыхательной недостаточности. В 
сообщениях описывалась ее способность достигать 
адекватной оксигенации без усугубления гиперкапнии, для 
уменьшения симптомов, связанных с гиперкапнией, у лиц, 
которых можно выписать из стационара, уменьшение числа 
дней нахождения в больнице. Как следствие этого, в 
клинической практике лечения МВ NIV стала принятым 

инструментом, действующим как переход к 
трансплантации.273,274 

 
 В зависимости от местного опыта, физиотерапевты могут 
участвовать в оценке, наладке оборудования и мониторинге 
NIV. Если имеется соответствующий опыт и квалификация, NIV 
может проводиться в палате специализированного центра 
лечения МВ, а также в неспециализированном учреждении.275 

 

10.2 NIV при очищении 

дыхательных путей 
Применение NIV для усиления методик очищения дыхательных 
путей в настоящее время в Великобритании становится 
установленным вариантом лечения и все в большей степени не 
ограничивается пациентами, использующими NIV для 
вентиляции ночью. В Кокрейновском обзоре указывается, что 

NIV может являться полезным дополнением к другим 
методикам очищения дыхательных путей у лиц, страдающих 

МВ, которым трудно откашливать мокроту.276 Пациент, 
страдающий МВ, наиболее часто будет выполнять обычную 
методику очищения дыхательных путей, одновременно 
используя NIV. Загубник позволяет легче откашливать, но 
пациенты могут предпочитать использовать лицевую или 
носовую маску. Тщательная манипуляция заданными 
параметрами NIV, реагирующими на обратную связь пациента, 
является ключевым моментом, и, вероятно, заданные 
параметры будут отличаться от таковых, используемых для 
вентиляции ночью. 

 
Применение NIV в качестве дополнения к очищению 
дыхательных путей изучалось в двух испытаниях с участием 
взрослых пациентов в состоянии острого обострения, 277, 278 и 
одним испытании среди детей, включавшем пациентов в 
стабильном состоянии. 279 Во всех этих исследованиях 
изучались краткосрочные эффекты после одной или двух 
лечебных процедур. В одном исследовании среди взрослых 
также изучалось ежедневное применение NIV при 
госпитализации одного пациента по поводу острого 

обострения. 280 Все исследования показали уменьшение 
усталости после лечения с добавлением NIV по сравнению с 
контролем. Положительные эффекты также были 
продемонстрированы в отношении частоты дыхания, силы 
дыхательных мышц, ОФВ1, ФЭП 25-75 и оксигенации. 277, 279, 280 Ни 
одно исследование не продемонстрировало преимущества 
лечения с использованием NIV в отношении объема 
продуцируемой мокроты. 
 
В одном длительном исследовании с участием 14 взрослых 
пациентов, страдающих МВ, изучался эффект добавления NIV 

к выполняемым дома методикам очищения дыхательных путей 
у лиц, которые не используют уже NIV для вентиляции ночью. 
Все участники в этом исследовании ранее показали 
положительный эффект от добавления дыхания с 
интермиттирующим положительным давлением при 
нахождении в стационаре. Значимое улучшение наблюдалось 
в отношении простоты очищении одышки при сравнении 
результатов оценки по визуальной аналоговой шкале до и 
после добавления NIV. Отмечались также незначимые 
тенденции к сокращению числа госпитализаций и увеличению 

применения антибиотиков, назначавшихся внутривенно, дома 
при сравнении данных на момент один год до/после 
добавления NIV с установленным режимом очищения 
дыхательных путей.281 

 
Четко установлена важность личного предпочтения для всех 
вмешательств по очищению дыхательных путей. Как 
краткосрочные, так и долгосрочные исследования показали, 
что пациенты предпочитают лечение с NIV.277, 279, 281 

 

Все эти исследования имели некоторые методологические 
недостатки и были ограничены малым числом пациентов. 
Поэтому трудно сделать достоверные выводы об 
эффективности NIV в этом контексте. Также имеются 
ограниченные данные для того, чтобы дать рекомендации 
практикующим врачам относительно того, какие пациенты 
могли быть получить максимальную пользу от этого 
вмешательства, и ни в одном исследовании не сравнивались 
эффекты очищения дыхательных путей с поддержкой NIV с 
очищением при кислородной поддержке у лиц с десатурацией. 
Дальнейшие робастные исследования применения NIV как 

дополнения к очищению дыхательных путей помогут 
полностью выявить краткосрочные и долгосрочные 
положительные эффекты и, возможно, дать рекомендации по 
выбору пациентов.  

  



 

 

10.3 NIV при физических 

упражнениях 
Сообщалось, что в клинических условиях NIV следует 
применять во время физических упражнений для уменьшения 
одышки, повышения оксигенации и, в конечном итоге, для 
улучшения толерантности к физической нагрузке у пациентов с 

заболеванием органов дыхания поздней стадии.282, 284 В одном 
рандомизированном контролируемом исследовании с 
участием 13 детей, страдающих МВ (в возрасте 7-16 лет) 
сравнивался эффект отсутствия NIV и применения NIV на 
проходимое расстояние в течение 6 минут на тредмиле.283 
Результаты показывают некоторое увеличение проходимого 
расстояния, улучшение показателей функции внешнего 
дыхания (ОВФ1 и ФЖЕЛ) и меньшее снижение насыщения 
кислородом периферической крови после пробы при 
применении NIV. 

 
Однако необходимо далее исследовать положительные 
эффекты NIV у лиц, страдающих МВ, со сниженной 
толерантностью к физической нагрузке.  

 

10.4 NIV при дыхательной 
недостаточности 
Прогрессирование дыхательной недостаточности с 
гиперкапнией, как маркер ухудшения функции легких, сильно 
коррелирует со снижением выживаемости. 248, 250, 258 

Предотвращение физиологических, психологических и 
метаболических эффектов устойчивой гиперкапнии и 
ацидоза251 ранним применением двухуровневой вентиляторной 
поддержки может быть полезным. 
 
NIV стала признанным инструментом как часть клинической 

практики в качестве перехода к трансплантации у взрослых 
пациентов с тяжелой жизнеугрожающей дыхательной 
недостаточностью.273, 274 В настоящее время появляются 
сообщения с описанием ее применения помимо переходя к 
трансплантации в пациентов с установленной хронической 
дыхательной недостаточностью с гиперкапнией. 
 
Ретроспективное исследование 20-летней клинической 
практики применения NIV у 47 пациентов, страдающих МВ, 
показало, что половина тех, кто получал длительную NIV, не 

были включены в список ожидающих трансплантата. Данные 
указывали на то, что в этой популяции пациентов с тяжелым 
МВ, начало NIV и ее длительное применение могли внести свой 
вклад в замедлении или обратное развитие снижения функции 
легких. 282 Исследование с подобранной контрольной группой с 
участием 12 взрослых пациентов, страдающих МВ, с 
хронической дыхательной недостаточностью с гиперкапнией 
показало положительный эффект на выживаемость и снижение 
количества обострений у тех пациентов, которые применяли 
NIV, по сравнению с теми, которые продолжали длительную 

кислородотерапию (LTOT).284 

 
Хотя точные заключения относительно эффектов длительной 
NIV при хронической дыхательной недостаточности с 
гиперкапнией невозможны без сравнений с контрольной 
группой, продолжающееся появление таких обсервационных 
данных означает, что рандомизированные 
плацебо-контролируемые испытания долгосрочной NIV в этой 
группе имели бы существенные этические проблемы. 
Исследования по изучению применения кратковременной NIV 
во время острых обострений процесса в легких с гиперкапнией 

отсутствуют. 
 

10.5 NIV при ночной 
гиповентиляции 
В трех рандомизированных контролируемых испытаниях с 
участием в целом 27 взрослых пациентов оценивается 
применение NIV при ночной  
гиповентиляции. 251, 270, 285 Испытания показывают при 

исследовании в течение одной ночи, что и NIV, и 
кислородотерапия могут корректировать ночную десатурацию. 

По сравнению с кислородотерапией NIV ослабляет рост 
гиперкапнии во время сна. 251, 270 При применении в течение 6 
недель NIV ослабляло симптомы, связанные с органами 
грудной клетки, одышку при физическом напряжении и 
улучшало пиковую толерантность к физической нагрузке по 
сравнению с плацебо. 285 Существуют разнообразные 
сообщения относительно индивидуальной толерантности 
предпочтений кислородотерапии или NIV. Для понимания 
опыта применения NIV пациентами необходимы дальнейшие 
исследования. 

 

10.6 Обеспечение NIV 
В недавнем обзоре по NIV при МВ выделены важные моменты, 
касающиеся применения NIV. 286 

 
■ Квалифицированное назначение, тщательный мониторинг 

физиологических параметров и обучение пациента и 
персонала, осуществляющего уход. 

■ Продолжающаяся тщательная повторная оценка по мере 
изменения клинического состояния, во время первичной 
госпитализации и при всех последующих госпитализациях. 

■ Квалифицированный персонал, знакомый с разными 
свойствами вентиляторов и соединительных элементов, 
имеющихся для них. 

■ Обеспечение 2 вентиляторов и поддержки батареи для тех, 
кто применяет NIV в течение более 16 часов из 24. 

■ Применение увлажнения 

■ Наличие разных вариантов вентиляторов и 
соединительных элементов. 

 
Лица, страдающие МВ, должны иметь доступ к всесторонней 
вентиляционной поддержке, обеспечиваемой 
квалифицированным персоналом, который может являться 
физиотерапевтом, с доступом к различным системам 
вентиляторов и соединительных элементов, не отстающих от 
технологии по мере появления усовершенствований. 
Опубликованных данных относительно вопросов контроля 
инфекции конкретно в связи с NIV нет.275 Тем не менее, 
оборудование, используемое при проведении NIV, может 

подвергаться воздействию потенциально инфицированного 
материала во время стандартного использования через 
контакт с кожей, слизистыми оболочками и секретом органов 
дыхания пациента.275 Когда возможно, рекомендуется 
одноразовое оборудование и соответствующая дезинфекция 
всех остальных деталей, используемых разными пациентами. 

  



 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Поскольку NIV часто используется при болезни поздней 

стадии, перед началом терапии будет проведены 
соответствующие рентгенологические исследования 
медицинский осмотр для гарантии исключения наличия 
недренированного пневмоторакса или других 
противопоказаний. 

▪ Во время применения NIV будет проводиться 
соответствующий контроль и наблюдение для обеспечения 
проведения оптимальной терапии.  

▪ Должен иметься набор вентиляторов, соединительных 
элементов, загубников, носовых вкладышей, носовых 
масок, ротоносовых масок и полнолицевых масок, которые 
должны использоваться соответственно согласно 
индивидуальной оценке. 

▪ Необходимо разработать действующие в больнице 
принципы для уменьшения вероятности перекрестной 

инфекции в сотрудничестве с местными группами 
специалистов по контролю инфекции. 

▪ NIV может использоваться для облегчения очищения 
дыхательных путей и для вентиляционной поддержки и 
взрослых, и детей. 

▪ Если показана вентиляция ночью, предварительное 
применение NIV для очищения дыхательных путей может 
помочь ослабить тревогу пациента и упростить процесс 
инициации благодаря знакомству пациента с прибором. 

▪ NIV может рассматриваться для применения во время 

физических упражнений, когда одышка или оксигенация 
ограничивают активность, несмотря на оптимальную схему 
и кислородотерапию. Применение NIV во время физических 
упражнений необходимо тщательно контролировать, 
поскольку об исходах данного вмешательства известно 
мало. 

 
Рекомендации 
■ NIV следует рассматривать для всех лиц, страдающих МВ, 

у которых наблюдается ночная гиповентиляция с подъемом 
ЗСО2, несмотря на оптимальное лечение (КДБ – 

умеренное). 

■ NIV следует рассматривать для пациентов с 
недостаточностью вентиляции с точки зрения повышения 
оксигенации, улучшения клинической стабильности или 
контроля симптомов, связанных с гиперкапнией (КДБ – 
умеренное). 

■ NIV следует рассматривать, если утомление ограничивает 
очищение дыхательных путей (КДБ – низкое). 

■ NIV следует рассматривать как дополнительное средство, 
когда во время очищения дыхательных путей имеется 

десатурация (КДБ – очень низкое). 

■ NIV следует рассматривать, когда трудно удалить секрет 
другими методиками 

■ (КДБ – очень низкое). 

■ Вопрос о физических упражнениях с поддержкой NIV мог бы 
рассматриваться у пациентов с хронической дыхательной 
недостаточностью с гиперкапнией, получающих 
длительную NIV, для способствования повышению 
толерантности к физической нагрузке (КДБ – очень низкое). 

11. 
Проблемы, 
касающиеся 
мышечно-скелет-
ной системы и 
осанки 
При старении популяции пациентов, страдающих МВ, и 
постоянно увеличивающейся ожидаемой продолжительности 
жизни, дополнительно к мышечно-скелетным расстройствам, 
наблюдаемым в общей, соответствующей по возрасту 
популяции возникают таковые, специфичные для процесса 
болезни.287 Комбинация нарушенной механики дыхания, 
снижения минеральной плотности костей (МПК) и сниженной 
мышечной массы при МВ приводят к высокой частоте 

возникновения мышечно-скелетной боли, переломов и 
изменений осанки. 104, 187, 287-291 Эти вторичные осложнения 
вносят свой вклад в общую заболеваемость и смертность в 
популяции пациентов, страдающих МВ. 187, 289, 293 

 

11.1. Осанка и грудной кифоз 
Мышцы туловища играют двойную роль в дыхании и осанке.104, 

294, 295 Для иллюстрации этой связи при МВ полезно обратиться 

к «Модели «банка газированной воды» контроля осанки и 
дыхания», предложенной Massery. 187 Если дыхание нарушено, 
постуральная реакция и способность мышц туловища будут 
снижаться для концентрации на потребностях дыхания.187,296 
Этот измененная нейромышечная регуляция может нарушать 
стабильность позвоночника, оставляя позвоночник уязвимым 
для травмы и приводить к адаптации осанки187, 196 и 
мышечно-скелетным расстройствам. 187, 195, 292, 296, 297 

 
Увеличенный грудной кифоз является распространенным 

изменением осанки при МВ и возникает в результате 
измененной механики дыхания (изменение нейромышечной 
регуляции, увеличение работы дыхания, гиперинфляция и 
чрезмерный, длительный кашель) и низкой МПК. 104, 187, 293, 298 
Кроме того, сидение в сутулых позах, неспособности лежать 
при расправлении грудной клетки и боль могут также вносить 
свой вклад в проблему. 293 Исследования показали, что 
длительный кашель и использование дополнительных мышц 
приведут к укорочению стволов передних миофасциальных 
структур, что приводит к дисбалансу мышц с задними 

структурами. 187, 298, 299 Изменения осанки и уплотнение грудных 
мышц отмечены у детей с семилетнего возраста 298, 300 , и 
мышечно-скелетные расстройства начинают проявляться в 
препубертатном периоде и присутствуют к моменту 
достижения половой зрелости.187 

 
Корреляция между нарастанием тяжести болезни легких при 
МВ и увеличением грудного кифоза была выявлена во многих 
исследованиях, но не является обще согласованной.293,298,301-303 
В недавнем исследовании сделан вывод, что в настоящее 
время грудной кифоз считается нечастым у детей со средним 

ОФВ1 93%, но его развития частично связано с ухудшением 
функции легких. 304 

  



 

 
Отсутствие ясности в литературе относительно меры 
выраженности грудного кифоза, определяемой в привычных 

или скорректированных позах, и используемого метода оценки 
делает сравнение исследований затруднительным. 305 
Современным методом, являющимся золотым стандартом 
измерения грудного кифоза является рентгенограмма в 
боковой проекции в положении стоя, которая показывает угол 
Кобба. Данный метод имеет ограничения вследствие высокой 
стоимости, воздействия излучения на пациента и часто не 
способен показать полный контур грудного отдела 
позвоночника.305 Грудной кифоз также может быть измерен с 
помощью Flexicurve.287 Этот прибор является полезным 

инструментом в клинической практике, поскольку он недорогой, 
простой в использовании и в общей популяции имеет высокие 
уровни надежности и валидности.287, 305 В общей популяции для 
измерения грудного кифоза надежными приборами также 
являются зависимые от гравитации инклинометры.305 

 
Улучшение осанки считается важным в популяции пациентов, 
страдающих МВ, для предотвращения боли и ухудшения 
состояния и для решения проблемы неудовлетворительного 
вида тела и сниженной уверенности в себе, о которых субъекты 

сообщают, когда они признают, что их осанка 
неудовлетворительная. 287, 293 

 

11.2. Минеральная плотность 
костей и перелом 
Причины низкой МПК при МВ являются многофакторными 288, 

306, 307, 308-310, и проблемы начинаются в детстве и пубертатном 
возрасте, когда пациенты, страдающие МВ, достигают 
примерно половины плотностей своих здоровых сверстников. 
311 Потеря костной ткани наиболее часто наблюдается в 
интервале перипубертатного возраста 8-10 лет, и у молодых 
взрослых частота остеопороза составляет 23,5%, а остеопении 
– 38%. Пубертатный период является особенно важным для 
развития плотности кости и представляет собой время, когда 
имеет место и максимальная скорости роста костей, и 
максимальное накопление плотности кости. 313 Поэтому в 

период детства и пубертатного роста интенсивные, регулярные 
физические упражнения с несением веса тела являются 
особенно важными и также рекомендуются в течение всей 
жизни пациента.314 

 
Частота переломов в популяции пациентов, страдающих МВ, 
является повышенной 312, 315, и имеются свидетельства 
заниженной оценки. 288, 299 Переломы позвонков являются 
наиболее частыми на уровне грудного отдела 312, и когда 
имеются, могут вносить свой вклад в развитие увеличенного 
грудного кифоза. Пациенты с болезненными переломами 

ребер или позвонков в качестве приоритетных должны 
получать адекватную терапию анальгетиками и рекомендации 
по физиотерапии для обеспечения возможности расширения 
грудной клетки и очищения дыхательных путей. Также может 
быть необходимо внутривенное назначение антибиотиков и 
дополнительное применение муколитиков.313 

 

11.3. Боль 
Боль при МВ коррелирует со снижением качества жизни и 

оказывает отрицательное влияние на способность участвовать 
ежедневном уходе и лечении, связанных с болезнью. 289 
Оценка определяемого пациентами качества жизни показала, 
что физическое функционирование и боль являются самыми 
сильными предикторами выживания при МВ. 289 Исследование, 
в котором изучалась боль при МВ, показало высокую частоту 
недостаточно леченой боли у лиц, страдающих МВ, в течение 
их жизни, при этом 59% детей и 89% взрослых сообщили, по 
крайней мере, об одном эпизоде боли за предшествующий 
месяц. 311 Исследования показывают, что частота 

возникновения мышечно-скелетной боли находится в 
диапазоне от 12% до 61%, а частота боли в спине варьирует от 
15% до 70%. 289 Один центр лечения взрослых недавно 
сообщил что 36% лиц, страдающих МВ, отмечали 
мышечно-скелетную боль, и что боль в позвоночнике 

коррелировала со значимым постуральным компонентом.290 

 

Показано, что боль в спине в общей популяции нарушает 
вовлечение в работу мышц, стабилизирующих позвоночник,316 

что в популяции пациентов, страдающих МВ, дополнительно 
уменьшит способность этих мышц обеспечить адекватную 
поддержку осанки и, в свою очередь, повлияет на очищение 
дыхательных путей, способность к физическим упражнениям и 
на функцию легких. 
 
Сообщалось о персистирующей (хронической) боли, включая 
хроническую боль в спине, в популяции пациентов, 

страдающих МВ.303 Обзор проблемы хронической боли 
находится за рамками данного руководства, но наилучшей 
практикой следует считать участие группы специалистов 
разного профиля или направление к специалистам по боли для 
преодоления многоплановых аспектов хронической боли.317 

 

11.4. Другие расстройства 
Артрит признан осложнением МВ, и очевидно, что он станет 

более частым по мере того, как пациенты живут дольше.308 При 
МВ четко признанными являются эпизоды боли в суставах 
(артралгии), которые обычно появляются после 10 летнего 
возраста и наблюдаются примерно у 5-10% пациентов. 
Имеются сообщения об эпизодическом артрите (ЭА) или 
артропатии, связанной с МВ, и гипертрофической легочной 
остеоартропатии (ГЛОА), но клинические проявления в 
литературе последовательно не описаны. Сообщается о 
системных заболеваниях в связи с МВ, включая ревматоидный 
артрит и саркоидоз, но то, являются ли корреляции 
второстепенными или нет, остается неясным. 288 При 

подозрении на воспалительное заболевание суставов 
необходимо направить пациента к врачу, и следует 
рассмотреть низкий порог для направления к ревматологу.317 

 
Сколиоз не является распространенным у детей младшего 
возраста, страдающих МВ, но его частота значимо выше у 
подростков, чем в общей популяции и коррелирует с 
отрицательным эффектом на функцию легких.300, 318, 319 

 

11.5. Скрининг и предотвращение 

мышечно-скелетной дисфункции 
Изменения осанки отмечены у детей с семилетнего 
возраста298,320, и мышечно-скелетные расстройства 
присутствуют к моменту достижения половой зрелости.187 
Высказано предположение, что дети уже в дошкольном 

возрасте должны проходить регулярный скрининг для 
выявления изменений позвоночника или других отклонений 
осанки для минимизации или потенциального предотвращения 
вторичных мышечно-скелетных расстройств.187 

 
Разработаны инструменты скрининга мышечно-скелетных 
расстройств, которые нацелены на проактивное определение 
проблем и облегчения проведения раннего 
вмешательства.288,321, 322 Скрининг с оценкой движений грудного 
отдела позвоночника, вопросы касательно боли и осанки и 

валидированные анкеты для оценки боли позволяют 
клиницистам выбрать соответствующий метод помощи для 
оптимального лечения пациента.321, 322 

 
Оценка осанки не может рассматриваться в изоляции от 
движения и активации мышц316 и должна быть 
индивидуализированной. 

  



 

 

11.6. Лечение 
В предшествующем клиническом руководстве (2008 г.) 
отмечался все увеличивающийся объем данных, 
показывающий роль физиотерапевтических методик 
воздействия на мышечно-скелетную систему для 
профилактики и лечения не связанной с воспалением боли и 
изменений осанки как у взрослых, так и у детей, страдающих 
МВ. 187, 193, 299, 323, 324 В недавнем рандомизированном 
контролируемом испытании проводилось 6 еженедельных 

процедур (длительностью до 45 минут) для лечения 
мышечно-скелетных расстройств (мобилизация суставов, 
методики для лечения дисфункции/ напряженности мышц, 
восприятие положения тела и обучение на основании методики 
Alexander), и было показано уменьшение грудного кифоза.287 

 
Исследование с участием 34 детей и подростков 
продемонстрировало улучшение осанки после трехмесячной 
программы аэробных физических упражнений и упражнений на 
растяжение. Это исследование не позволило установить, какая 

часть вмешательства являлась наиболее эффективной.298 
Payne et al 323 выявили, что у детей частота нарушений осанки 
непосредственно связана с объемом регулярных физических 
упражнений: 90% детей с нарушениями осанки сообщили, что 
делают мало физических упражнений или не занимаются ими. 
Оба исследования показывают, что физические упражнения 
должны быть включены в образ жизни с раннего возраста. 
 
На изменения осанки и грудной кифоз у пациентов, 
страдающих МВ, можно воздействовать. Однако программа 
растяжения мышц, наиболее часто поражаемых при МВ, может 

не быть достаточной для воздействия на многофакторную 
природу измененной осанки. 293 В общей популяции также не 
существует консенсуса относительно наиболее эффективных 
методов для достижения изменения осанки, но рекомендуются 
когнитивное обучение, мануальные методики и физические 
упражнения.316 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Все пациенты должны проходить ежегодный скрининг для 

выявления мышечно-скелетных расстройств с семилетнего 
возраста (раньше, если необходимо): 

■ для проактивного выявления нарушений осанки; 
■ выяснения вопросов о наличии боли (включая 

мышечно-скелетную боль). 
Манчестерский инструмент скрининга мышечно-скелетных 

расстройств у взрослых (Приложение VII) обеспечивает 

валидированный конечный показатель для оценки боли и 
включает матрицу для указания соответствующих путей 
помощи тем лицам, страдающим МВ, у которых выявлены 

нарушения, связанные с болью или осанкой.319, 320 
▪ Детям и взрослым следует дать рекомендации 

относительно того, как развивать восприятие тела и 
стимулировать выработку привычек, которые будут 
поддерживать оптимальную осанку и баланс мышц. 

▪ Необходимо стимулировать выполнение физических 
упражнений для способствования улучшению осанки и 

предотвращению прогрессирования нарушений осанки. 

▪ Необходимо поддерживать регулярную физическую 
активность с несением веса тела для оптимизации 
минеральной плотности кости. 

▪ Всем пациентам должны быть даны индивидуальные 
эргономические рекомендации, которые будут включать 
деятельность дома, в школе, на рабочем месте и другую 
повседневную деятельность.  

▪ Пациенты должны быть проинформированы о том, что они 
могут получить консультацию по вопросам осанки, боли и 
мышечно-скелетных расстройств. Когда возникают 

мышечно-скелетные расстройства или острые травмы, 
необходимо обеспечить быструю оценку и лечение для 
обеспечения возможности своевременного возврата к 
повседневной деятельности, спорту и физическим 
упражнениям. 

▪ Если необходимо, рекомендуется ранее направление к 
физиотерапевту – специалисту по лечению 
мышечно-скелетных расстройств для обеспечения 
оптимального и индивидуально подобранного лечения. 

▪ Когда требуется, необходимо направить пациента к 
ревматологу или специалисту по лечению боли для 

оптимальной помощи пациенту. 

 
Рекомендации 
■ Вмешательство для лечения мышечно-скелетных 

расстройств и рекомендации по коррекции осанки должны 
рассматриваться для всех пациентов (КДБ – низкое). 

■ Все пациенты должны проходить, по крайней мере, 
ежегодный скрининг для выявления мышечно-скелетных 
расстройств с семилетнего возраста (КДБ – низкое).  

 

12. Решение 
особых проблем 
 

12.1. Недержание мочи при МВ 
 Четко признано, что недержание мочи (НМ) является более 
распространенным у женщин и девочек, страдающих МВ, чем в 
здоровой популяции. 325-334 Сообщалось о возникновении НМ у 
девочек уже в возрасте 11 лет. 330 У лиц мужского пола с МВ 
симптомы НМ возникают, но в меньшей степени, чем и 
субъектов женского пола.335 В недавнем исследовании 
сообщается о повышенной частоте НМ у мужчин в возрасте 
18-50 лет, страдающих МВ, по сравнению с контрольными 
субъектами, подобранными по возрасту.335 Это коррелировало 
с повышенными уровнями тревоги и депрессии.336 

 
Толерантность к симптомам может приводить к заниженному 
числу сообщений о НМ, 325, 326 хотя отмечают, что влияние НМ 
на качество жизни увеличивается и с возрастом, и с 
выраженностью симптомов.332 

 
Рекомендуется тщательное и чувствительное наблюдение в 
отношении НМ.325-327 

 
Факторы риска, связанные с НМ у субъектов, страдающих МВ, 

являются многоплановыми и могут включать сниженный статус 
питания у более молодых лиц,331 дисбаланс мышц дыхания, 
осанки и мышц, обеспечивающих способность регулировать 
экскреторные функции, и увеличение внутрибрюшного 
давления, связанное с постоянным кашлем и запором.336  

 
Кашель является наиболее часто сообщаемой причиной НМ, и 
симптомы связаны с форсированными экспираторными 
маневрами. Лица, страдающие МВ и НМ, могут не желать 
эффективно проводить процедуры по очищению дыхательных 

путей и улучшению функции легких вследствие повышенного 
риска недержания мочи. Представляется, что частота 
возникновения НМ увеличивается в то время, когда кашель 
усиливается, так как при обострении процесса в грудной 
клетке. Сообщаемое количество утечки в большой степени 
варьирует и может составлять от нескольких капель до 
опорожнения полного мочевого пузыря. 327 Частота и 
выраженность НМ увеличиваются по мере прогрессирования 
болезни.326, 327 

  



 

 
Анализ балльных оценок инструмента скрининга 
мышечно-скелетных расстройств, в котором используются 

валидированные анкеты для оценки боли и НМ, показал 
корреляцию между наличием боли в нижней части спины и 
симптомами НМ у субъектов женского пола, страдающих МВ. 
338 

 
В трех исследованиях рассматривалась оценка и лечение 
нарушений мышц тазового дна. 339-341 В небольшой 
самостоятельно выбранной группе взрослых женщин, 
страдающих МВ, наблюдалось повышение выносливости 
тазовых мышц после трехмесячной программы упражнений 

для мышц тазового дна. 339 Трехмесячное вмешательство, 
включавшее тренировку мышц тазового дна, 
электростимуляцию, биологическую обратную связь и 
тренировку мочевого пузыря имело результатом сообщения о 
значимо меньшем числе эпизодов утечки мочи и улучшение 
показателей электромиографии и ультразвуковой 
визуализации. 340 В очень малой выборке женщин, страдающих 
МВ, также сообщалось о методе свободной синтетической 
петли как о безопасном и эффективном решении проблемы 
недержания мочи при напряжении.341  

 
В реферате описано ослабление симптомов как боли в спине, 
так и НМ, о чем сообщили женщины, которых научили 
выполнять упражнения для мышц тазового дна. 338 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Для лиц как мужского, так и женского пола, страдающих МВ, 

будет принят чувствительный и открытый подход с ранним 
распознаванием симптомов. 

▪ Лиц, страдающих МВ, необходимо обучить 
контролируемому и эффективному откашливанию во время 
очищения дыхательных путей.  

▪ Полезной методикой, используемой перед кашлем или 
выполнением форсированных экспираторных маневров 
может являться «knack» (быстрое, произвольное 
сокращение тазовых мышц для предотвращения утечки 
мочи при подъеме внутрибрюшного давления). 

▪ Манчестерский инструмент скрининга мышечно-скелетных 
расстройств у взрослых обеспечивает валидированный 
конечный показатель для оценки симптомов НМ и включает 
матрицу для указания соответствующих путей помощи тем 
лицам, страдающим МВ, у которых выявлены утечка 
мочи.321,320  

 
Рекомендации 
■ Физиотерапевты должны включать вопросы о наличии 

симптомов НМ как стандартную часть оценки с возраста 11 

лет (КДБ - высокое). 

■ Следует принять и профилактическую, и активную 
стратегию для лечения НМ (КДБ - низкое). 

■  У пациентов, имеющих симптомы НМ, необходимо 
рассмотреть вопрос о направлении к специалисту 
-физиотерапевту (КДБ - очень низкое). 

 

12.2. Беременность 
В настоящее время группы специалистов, оказывающие 

помощь при МВ, более часто должны поддерживать здоровье 
женщин, страдающих МВ, в период одной, если не нескольких 
беременностей, как часть стандартной медицинской помощи 
центров по лечению пациентов с МВ. Беременность хорошо 
переносится женщинами, страдающими МВ, с хорошим 
состоянием здоровья в исходный момент (ОФВ1 более 60 % 
прогнозируемого значения), и это коррелирует с более низким 
риском развития осложнений во время беременности, родов и 
после родов.342, 343, 346, 348-350 Однако многие женщины 
испытывают трудности в поддержании стабильности своего 

здоровья в этот период, и существующие до беременности 
факторы риска этого включают сахарный диабет, 
недостаточное питание и слабую или снижающуюся функцию 
легких.347 По причине потенциальных осложнений, когда 
возможно, беременности должны тщательно планироваться с 
проведением генетического консультирования, оптимизацией 

состояния здоровья перед зачатием и точным мониторингом во 
время и после беременности с целью обнаружения любого 

ухудшения состояния здоровья. 343 Во время и после 
беременности лечение по поводу снижения функции легких или 
состояния питания должно быть проактивным для обеспечения 
наилучшего исхода и для матери, и для ребенка.343 Имеется 
относительно мало данных, касающихся исхода для матерей и 
почти отсутствуют данные об исходе у младенцев по истечении 
неонатального периода.346  

 
В одном исследовании изучались долговременные эффекты на 
матерей в течение периода до 11 лет после беременности, и 

результаты показал и, что, видимо, беременность и 
материнство не ускоряют прогрессирование болезни, но 
приводят к большему числу визитов, связанных с болезнью, 
обострений процесса в легких и снижению по некоторым 
доменам качества жизни. 340 Однако ретроспективный обзор 
беременностей за 10 лет в одном центре оказания 
медицинской помощи пациентам, страдающим МВ, показал 
умеренное снижение функции легких непосредственно после 
родов, которое сохранялось через 12 месяцев после родов.351 

 

Проспективных исследований по оценке 
физиотерапевтических вмешательств во время беременности 
нет. Однако беременность оказывает значимое влияние на 
состояние органов дыхания, и, вероятно, требования, 
касающиеся физиотерапии, в течение антенатального периода 
изменяются. 342, 344, 345 Было высказано предположение, что 
пациенты с ОФВ1 менее 60 % с большей вероятностью 
необходимы частые изменения методик очищения 
дыхательных путей и может потребоваться добавление 
положительного давления во время периода госпитализации 
для повышения эффективности методики очищения 

дыхательных путей и уменьшения работы дыхания. 345 По мере 
развития беременности уменьшение функциональной 
остаточной емкости вызывает ранее смыкание дыхательных 
путей с образованием замкнутых объемов и может приводить к 
риску гипоксии и нарушению удаления секрета вследствие 
ателектаза. 343 Для минимизации этих рисков могут помочь 
проактивный мониторинг и эскалация стратегий лечения с 
низким порогом положительного давления (таких как 
неинвазивная вентиляция (NIV) и дыхание с 
интермиттирующим положительным давлением).  

 
Во время беременности широко используются 
дополнительные небулизированные препараты, когда 
применение лекарств системного действия ограничено 
обеспокоенностью относительно возможной тератогенности. 
Оптимизировать очищение дыхательных путей, когда оно 
ограничено физиологическими изменениями, поможет 
проактивное применение мукоактивных препаратов, таких как 
рекомбинантная человеческая ДНаза (RhDNase), 
гипертонические солевой раствор и ингалируемый сухой 

порошкообразный маннит. Участие 
физиотерапевта-специалиста по МВ, является уместным для 
поддержки состояния беременной женщины, страдающей МВ, 
при планировании поддерживающей терапии и медицинской 
помощи, которая потребуется после родов. Однако 
выполнение очищения дыхательных путей и применение 
небулизированных препаратов являются необходимым для 
стабилизации и улучшения функции легких, когда ребенок 
родился; это может быть наиболее сложным временем, 
поскольку мать, страдающая МВ, будет разрываться между 
проведением лечения и стремлением к своему ребенку. 

Беременным женщинам следует рекомендовать изменить свои 
программы упражнений для избегания контактных видов 
спорта и уменьшения перегревания и обезвоживания, которые 
могут возникнуть. Ходьба, плавание и йога в пренатальный 
период являются рекомендуемыми формами упражнений, 
которые могут использоваться для поддержания уровней 
хорошей физической формы во время беременности.  

  



 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Методики очищения дыхательных путей и ингаляционная 

терапия будут пересматриваться регулярно во время 
беременности и изменяться, как необходимо.  

▪ Для максимального увеличения вентиляции и 
использования объемов легких, которые могли бы быть 
снижены растущим ребенком, может быть введено 

несколько разных методик, применяемых по отдельности 
или в комбинации.  

▪ Брюшные мышцы во время беременности постепенно 
растягиваются и могут разделиться по средней линии 
(диастаз прямых мышц живота). 

▪ Если возникает механическая боль или грыжа мышц, 
полезным может быть стабилизирующий бандаж.343 

▪ Потенциально положение для очищения дыхательных 
путей потребует изменения с ранней стадии беременности, 
когда тошнота может влиять на очищение грудной клетки, и 

следует рассмотреть положения сидя, стоя и без наклона 
головы. 

▪ Следует выявить гастроэзофагеальный рефлюкс и лечить 
его, если имеется. 

▪ Оптимизировать очищение дыхательных путей, когда оно 
ограничено физиологическими изменениями, поможет 
проактивное применение мукоактивных препаратов, таких 
как рекомбинантная человеческая ДНаза (RhDNase), 
гипертонические солевой раствор и ингалируемый сухой 
порошкообразный маннит.  

▪ Следует подчеркнуть важность упражнений для мышц 
тазового дня и обучения выполнению приема “knack”, 
который необходимо применять перед любыми 
форсированными экспираторными маневрами.  

▪ Если в редком случае состояние пациентки ухудшится 
перед или во время периода родов,  

▪ для поддержания вентиляции может применяться NIV. 

▪ Необходимо дать рекомендации по организации лечения 
после родов, включая: структурирование помощи в семье, 
комбинирование лечебных средств (например, 
гипертонический солевой раствор и РЕР), использование 

времени короткого сна для очищения дыхательных путей и 
планирование того, кто может чистить оборудование.  

▪ Физиологические и механические изменения, возникающие 
при беременности, влияют на паттерн дыхания, и 
некоторым женщинам может быть полезна помощь  

▪ в дифференцировании одышки, которая возникает в 
период обострений процесса в органах дыхания, которые 
требуют лечения, и нормальной «физиологической» 
одышки беременности, контролю которой необходимо 
обучать на раннем этапе. 343 

▪ Во время беременности может возникать закупорка 
носовых ходов вследствие увеличенного количества крови, 
протекающей через организм, что вызывает дыхание через 
рот и/или храп. Необходимо обучить эффективной 
обработке пазух с использованием распыления 
физиологического раствора или промывания носа. 343  

▪ Беременность у лиц, страдающих МВ, после 
трансплантации обычно требует небольшого 
физиотерапевтического вмешательства, но физиотерапевт 
будет играть роль в наблюдении на предмет признаков 

возможной инфекции или эпизодов отторжения и 
поддержании осанки, подвижности, состояния тазового дна 
и физической силы. У пациентки по-прежнему имеются свои 
собственные дыхательные пути, и могу возникнуть 
закупорка носовых ходов или инфекции околоносовых 
пазух.343 

 
Рекомендации 
■ Методики очищения дыхательных путей будут продолжать 

выполняться во время всей беременности и регулярно 
пересматриваться и модифицироваться по мере 

прогрессирования беременности с учетом степени одышки 
и дискомфорта (КДБ - очень низкое). 

■ Беременные женщины должны быть знакомы с 
использованием быстродействующей и саморегулируемой 
небулайзерной системы. Это является хорошей 
подготовкой к послеродовому периоду, когда время может 

быть ограничено вследствие ухода за новорожденным (КДБ 
- очень низкое). 

■ Всем пациенткам должны быть даны рекомендации по 
коррекции осанки, упражнениям по увеличению силы и 
стабильности для пояснично-крестцового отдела и мышц 
тазового дна. Последующие направления в службы, 
занимающиеся лечением мышечно-скелетных расстройств, 
и центры женского здоровья для дальнейших мероприятий 
должны осуществляться, как необходимо (КДБ - очень 
низкое).  

■ Рекомендуется проактивная оценка кислородной 
десатурации в амбулаторных условиях, может применяться 

дополнительная подача кислорода во избежание падения 
(поддерживать SpO2 >90%) доставки кислорода плода (КДБ 
- очень низкое).  

 

12.3. Заболевание печени при 
муковисцидозе 
Заболевание печени, обусловленное муковисцидозом, 
поражает до 33% лиц, страдающих МВ, и является наиболее 
частой внелегочной причиной смертности. 352 По чти во всех 
случаях заболевание возникает в первые два десятилетия 
жизни, при этом максимальная заболеваемость отмечается в 
подростковом возрасте. 354 В отношении наличия и тяжести 
болезни существует заметная вариация, и у меньшинства эта 
патология является единственной значимой клинической 
проблемой. Заболевание печени, обусловленное 

муковисцидозом, поражает лиц мужского и женского пола в 
отношении 2:1. В случаях мекониевой непроходимости 
наблюдается четырехкратный риск развития заболевания 
печени, обусловленного муковисцидозом.355 Не установлено 
специфической связи генотип/фенотип, как коррелирующей с 
заболеванием печени, обусловленным муковисцидозом.356 

 
Большинство случаев заболевания печени, обусловленного 
муковисцидозом, обнаруживаются при стандартном скрининге. 
Цирроз со вторичной портальной гипертензией является 
редким, и лишь у небольшой доли возникает кровотечение из 

варикозно расширенных вен, асцит или персистирующая 
желтуха. 317 При заболевании печени конечной стадии может 
быть рассмотрен вопрос о трансплантации печени. В недавнем 
обзоре, проведенном после трансплантации печени у 
взрослых, страдающих МВ, представлены показатели 
выживаемости 80%, 74% и 67% через 1, 3 и 5 лет, 
соответственно. Пациенты детского возраста имеют слабое 
преимущество в отношении выживания по сравнению со 
взрослыми (Р = 0,08).353 

  



 

 
Данных по изучению эффективности физиотерапевтических 
вмешательств у пациентов, страдающих заболеванием печени, 

обусловленным муковисцидозом, нет; однако признано, что 
массивная спленомегалия может вызывать значительный 
абдоминальный дискомфорт, компрессию желудка, 
приводящую к нарушению приема пищи и ухудшению функции 
диафрагмы, что вызывает одышку. 317 Поэтому физиотерапия 
концентрировалась бы на симптоматическом лечении и 
безопасности при рассмотрении возможностей очищения 
дыхательных путей и физических упражнений. 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Вздутие живота вследствие гепатоспленомегалии или 

асцита может ограничивать экскурсию диафрагмы и 
вызывать ателектаз в базальных отделах. При таких 
обстоятельствах следует избегать положения лежа на 
спине; методики очищения дыхательных путей могут быть 
более комфортными и эффективными в вертикальном 

положении. 

▪ Пациентам с гепатоспленомегалией следует избегать 
контактных видов спорта. 

▪ Физиотерапевты должны работать в тесном контакте с 
диетологами для оптимизации статуса питания с целью 
обеспечения возможности пациенту оставаться, насколько 
возможно, активным и эффективно выполнять физические 
упражнения. 

▪ При наличии отклонений свертывания следует избегать 
ручных методик. 

▪ Недостаточность регуляторных механизмов имеет 
результатом изменение объема внеклеточной жидкости и 
может приводить к развитию асцита, отека или 
плеврального выпота. 357 Важным является большое 
внимание к положению для очищения дыхательных путей и 
во время физических упражнений.  

▪ В случае активного кровотечения из варикозно 
расширенных вен физиотерапию может быть необходимо 
прервать или проводить с крайней осторожностью. 

▪ Может потребоваться интенсификация очищения 
дыхательных путей (включая лечение во время анестезии), 

если повторное назначение анестетиков необходимо для 
контроля и лечения варикозного расширения вен 
пищевода. 

▪ Анемию следует рассматривать как причину одышки при 
проведении оценки состояния органов дыхания, и анемия 
может влиять на способность выполнять физические 
упражнения.  

▪ У пациентов с печеночно-легочным синдромом важным 
является контроль насыщения кислородом SpO2 во время 
физических упражнений и любых физиотерапевтических 

вмешательств. 

 

12.4. Кровохарканье при 
муковисцидозе 
Кровохарканье представляет собой откашливание крови из 

дыхательных путей и возникает у примерно 60% пациентов, 
страдающих МВ, при этом медиана возраста первого эпизода 
находится в диапазоне от 18 до 30 лет. 358, 359 Массивное 
кровохарканье наблюдается у примерно 1-4.1% всех 
пациентов, страдающих МВ, и является более частым по мере 
прогрессирования болезни. 358-360 Оно редко отмечается у 
детей младше 10 лет. 358, 359  

 
Источником кровотечения обычно является бронхиальная 
артерия, но многие сообщения также указали на аберрантное 
происхождение кровотечения из не бронхиальных 

коллатеральных сосудов или из анастомоза между 
бронхиальной и не бронхиальной системой кровообращения.361 
Патогенез кровохарканья связывают с персистирующим 
воспалением дыхательных путей и ростом сосудов, что имеет 
результатом гипертрофированные бронхиальные 
артерии.360,362 Хроническое и острое воспаление ослабляет 
стенки сосудов и часто приводит к эпизодическому или 
персистирующему кровотечению в просвет бронхов. 
 
В качестве диагностического мероприятия для определения 

кровоточащего сосуда может быть выполнена жесткая 
бронхоскопия, однако существуют некоторые ограничения для 

этого, и, если сосуд не кровоточит во время бронхоскопии, его 
часто трудно локализовать. Для определения того, для каких 
сосудов была бы полезна эмболизация бронхиальных артерий 
(ЭБА), используется КТ-бронхиальная артериограмма, и было 
показано, что КТ обладает высокой чувствительностью по 
сравнению с бронхоскопией при диагностике патологии 
бронхиальных артерий. 363 

 
Оценка объема откашливаемой крови является трудной и 
часто может быть занижена или завышена. 364 В большой части 
литературы определения кровохарканья рассматриваются 

следующим образом:  
 
■ Слабое кровохарканье - более 5 мл и менее 50 мл за 24 ч 

■ Умеренное кровохарканье - более 50 мл и менее 250 мл за 
24 ч 

■ Массивное кровохарканье - более 250 мл за 24 ч 

 
Слабое кровохарканье или прожилки крови в откашливаемой 
мокроте являются обычным явлениям и часто связаны с 
обострением процесса в легких. Обычно такое кровохарканье 
являются самоограничивающимся и реагирует на курс 

антибиотикотерапии. Другие предложенные варианты 
терапевтического лечения включают витамин К, восполнение 
кровопотери и применение транексамовой кислоты.359, 365, 366 В 
случае массивного кровохарканья ЭБА является принятым и 
эффективным методом остановки кровотечения.361 

 
Опубликованных исследований, касающихся 
физиотерапевтического лечения кровохарканья, нет. 
 
В Североамериканском руководстве 366, основанном на 
Дельфийском консенсусе, даны некоторые рекомендации. Хотя 

на заседании группы экспертов не было 
представителей-физиотерапевтов, это руководство включает 
рекомендации касательно физиотерапевтических стратегий 
для контроля кровохарканья. Не имеется свидетельств, 
указывающих на то, что при возникновении слабого 
кровохарканья необходимым является изменение стратегий 
лечения, и существует четкий консенсус в отношении того, что 
прекращение очищения дыхательных путей является 
несоответствующей практикой.366 

 

Высказано предположение, что усиленное очищение 
дыхательных путей для способствования удалению гнойного 
секрета, вносящего свой вклад в обострение процесса в легких, 
может быть полезным.365 При лечении умеренного 
кровохарканья модификация физиотерапия является 
целесообразной. Теоретически, процедуры с положительным 
давлением могут ухудшить состояние ломких сосудов, и 
следует рассмотреть вопрос об их прекращении в пользу более 
контролируемых методик дыхания, таких как ACBT или AD. 
Устройства для перкуссии и осцилляции также следует 

использовать с осторожностью. 

  



 

 
Существуют опасения, процедуры очищения дыхательных 
путей могут сместить тромб и усилить кровотечение, но это 

является маловероятным, и, если кровотечение связано с 
лежащей в основе инфекцией и воспалением, удаление 
секрета дыхательных путей представляет собой важный 
компонент лечения.365  

 
Следует рассмотреть вопрос о временном прекращении всех 
процедур для очищения дыхательных путей в случае 
массивного кровохарканья, 366 при проведении постоянной 
оценки и пересмотра. Также во многих обстоятельствах 
существует чет кий консенсус относительно рекомендации 

отменить NIV в случае массивного кровохарканья. 366 
Высказано предположение, что применение гипертонического 
солевого раствора и рекомбинантной человеческой ДНазы 
представляет риск, хотя это остается не подтвержденным. 
Гипертонический солевой раствор мог бы считаться 
представляющим больший риск вследствие возможности 
раздражать дыхательные пути и провоцировать кашель, и 
настоятельно рекомендуется рассмотреть вопрос об его 
отмене в случае массивного кровохарканья. 366 В этих 
руководствах также указывается, что польза продолжения 

применения других ингаляционных средств перевешивает 
риски, и поэтому они должны быть отменены только, если 
представляется, что они усиливают или провоцируют 
кровотечение.366 Flume365 выявил снижение частоты 
кровохарканья у пациентов, которые применяли 
рекомбинантную человеческую ДНазу. 
 
Опубликованные исследования относительно физических 
упражнений после кровохарканья отсутствуют. В недавно 
опубликованном «Руководстве по физическим упражнениям и 
привычной физической активности»,367 основанном на 

результатах мирового неофициального анкетирования, 
рекомендуется прекращение физических упражнений после 
умеренного или массивного кровохарканья с возобновлением 
постепенной программы физических упражнений через 24-48 ч 
отсутствия нового кровотечения. 

 

Индикаторы доброкачественной практики  
Умеренное кровохарканье 
▪ Избегать применения методик с положительным 

давлением (внутренние, внешние или осцилляторные) в 
течение 24-48 ч после кровотечения. 

▪ Рассмотреть вопрос о методиках очищения дыхательных 
пут ей, таких как АСВТ или AD. 

▪ Тщательный выбор положения (высокое положение лежа 
на боку, сторона, где имеет место кровотечение, снизу). 

▪ Свести к минимуму интенсивный или чрезмерный кашель. 

▪ Отсутствуют свидетельства, подтверждающие 
прекращение ингаляционных процедур, которые могли бы 
усилить кашель, но это следует оценивать индивидуально. 

 

Массивное кровохарканье 

▪ Оптимизировать подачу кислорода и увлажнение. 

▪ После эмболизации и в сотрудничестве с интервенционным 
радиологом следует возобновить обычное очищение 
дыхательных путей и физические упражнения. 

 

Рекомендации 
■ При слабом кровохарканье нет необходимости немедленно 

изменять методику очищения дыхательных путей, 
физических упражнений, NIV или ингаляционных процедур 
(КДБ-низкое). 

■ При умеренном кровохарканье интенсивные физические 
упражнения следует прекратить на 24-48 ч (КДБ - низкое). 

■ При массивном кровохарканье очищение дыхательных 
путей, интенсивные физические упражнения и NIV следует 
временно прекратить (КДБ-низкое). 

■ Рассмотреть прекращение применения гипертонического 
солевого раствора (КДБ - низкое). 

■ Продолжать применение других ингаляционных средств, 
если они не представляются усиливающими или 
провоцирующими кровотечение; тогда они должны быть 
временно отменены, и их применение нужно повторно 
оценить после остановки кровотечения (КДБ - низкое). 

 

12.5. Пневмоторакс при 
муковисцидозе 
Спонтанный пневмоторакс определяется как наличие воздуха в 
плевральной полости и часто рассматривается как 

неблагоприятный прогностический показатель, при этом 
средняя выживаемость составляет 24-30 месяцев после 
первоначального эпизода. 365, 366, 368-370 Недавнее небольшое 
исследование с участием детей показало несколько лучшую 
среднюю выживаемость, составляющую 48 месяцев.371 

 
Годичная частота возникновения спонтанного пневмоторакса у 
пациентов, страдающих МВ, составляет примерно 0,64% (1 на 
16 пациентов), 365, 366, 372, 373 при этом средний возникновения 
патологи и равен 23 годам.194 Flume365 установил, что у 75% 
пациентов, у которых возник пневмоторакс, наблюдается ОФВ1 

менее 40% прогнозируемого значения. Специфические 
патогены и небулизированные средства связывали с 
повышенным риском развития пневмоторакса, но более 
вероятно, что их наличие отражает тяжесть заболевания 
дыхательных путей и ограничение потока воздуха. 374, 375 

 
Основной целью лечения пневмоторакса является вновь 
расширить легкое и предотвратить рецидив, поскольку частота 
рецидивов у пациентов, страдающих МВ, высокая (20 -75% 
пациентов), и поэтому в этой популяции оправданным является 

более агрессивное лечение. 366, 376-379 Лечение включает 
установку дренажа грудной клетки, кислородотерапию с 
высоким потоком и химический или хирургический плевродез. 
Хирургический плевродез или абразия плевры с 
использованием видеоассистированной торакоскопической 
операции (VATS) представляется наиболее эффективным 
вариантом лечения. 365, 366, 368 Процедуры на плевре, включая 
плевродез, не оказывают значимого неблагоприятного влияния 
на исход последующей трансплантации легких. 370 

 

Кроме того, предполагается, что дополнительная подача 
кислорода при высоких скоростях потока генерирует градиент 
парциального давления между плевральной полостью и 
кровью конечных капилляров путем снижения вклада 
парциального давления азота, теоретически увеличивая 
реабсорбцию газа из плевральной полости. Увеличение 
скорости реабсорбции во время кислородотерапии было 
продемонстрировано в небольшом проспективном 
исследовании с участием 10 пациентов, которое 
распространялось на диапазон детского возраста.371 

 

  



 

 
Опубликованных исследований по физиотерапевтическому 
лечению пневмоторакса в популяции пациентов, страдающих 

МВ, нет. Однако существуют два недавно опубликованных 
руководства, в которых даны некоторые рекомендации 
относительно физиотерапевтических вмешательств. Они были 
основаны на результатах проведенного во всем мире 
неофициального анкетирования, касающегося лечения 
физическими упражнениями, 367 и экспертном мнении 
Дельфийского консенсуса касательно методик очищения 
дыхательных путей, NIV, ингаляционных препаратов и общей 
активности, 366 однако в последнем случае на заседании 
экспертов не было представителей-физиотерапевтов.  

 
Flume et al366 подчеркивает, что в целом считается 
соответствующим продолжать очищение дыхательных путей. 
Уменьшение закупорки дыхательных путей путем удаления 
слизи может способствовать разрешению и/или предотвратить 
какое-либо усугубление пневмоторакса. Настоятельно 
рекомендуется отмена методик с положительным давлением 
вследствие риска прогрессирования пневмоторакса. Хотя 
четкий консенсус не достигнут, высказано предположение, что 
при наличии дренажа грудной клетки это может не являться 

обязательным при всех обстоятельствах. При большинстве 
обстоятельств также настоятельно рекомендуется отменить 
NIV при соответствующей помощи высокого уровня, 
оказываемой, когда вентиляционная поддержка остается 
необходимой. Хотя данных или настоятельной рекомендации 
по применению ингаляционных препаратов при пневмотораксе 
нет, в большинстве обстоятельств считается нерациональным 
прекращать лечение.  
 
В руководствах не рассматриваются физические упражнения, 
когда пневмоторакс остается очевидным, но в них даны 

рекомендации по острому периоду восстановления. Flume et 
al366 подчеркивает четкий консенсус по рекомендации избегать 
в течение двух недель после разрешения физической 
активности, которая может повысить внутригрудное давление, 
таких как подъем тяжестей и спирометрия, при некотором 
консенсусе по избеганию интенсивной физической активности. 
Swisher et al367 также рекомендуют избегать подъема тяжестей 
весом более 5 фунтов или физической активности, которая 
вызывает маневр Вальсальвы, в течение двух недель после 
разрешения. В этих руководствах также рекомендуется 

очищение дыхательных путей перед физическими 
упражнениями для сведения к минимуму кашля, который 
коррелирует с пневмотораксом.  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Пациентам следует рекомендовать избегать приступов 

кашля их следует обучить, как делать это.  

▪ Обеспечить соответствующую и достаточную гидратацию 
для легкого откашливания слизи.  

▪ Назначить соответствующее обезболивание и обеспечить 
возможность поддержания расширения грудной клетки.  

▪ Стимулировать постепенное выполнение физических 
упражнений для укрепления сердечно-сосудистой системы.  

▪ Постепенное возобновление методик лечения с 
применением положительного давления, когда пациент 
снова начинает маневры, такие как исследование функции 
внешнего дыхания. 

▪ Предложено выполнять эти действия через 3 недели, как 
минимум, но литература, подтверждающая это, 
отсутствует.  

▪ Погружения с аквалангом следует избегать постоянно, и 
после пневмоторакса следует проявлять осторожность при 
деятельности на большой высоте.  

 

Рекомендации 
■ Очищение дыхательных путей следует продолжать с 

избеганием методик, которые увеличивают положительное 
давление в пользу более регулируемых техник (например, 
ACBT, AD) (КДБ-низкое). 

■ NIV следует отменить, или в обстоятельствах, когда 
требования к вентиляции таковы, что ее нельзя отменить, 

необходимо тщательное наблюдение при оказании помощи 
высокого уровня (КДБ-низкое).  

■ Подъема тяжестей верхними конечностями следует 
избегать в течение 2 недель после разрешения, и 
рекомендуется очищение дыхательных путей перед 
выполнением физических упражнений для минимизации 
риска кашля во время нагрузки (КДБ - низкое).  

■ Ингаляционные процедуры следует продолжать, в 
частности, применение муколитиков для оптимизации 
очищения дыхательных путей (КДБ- низкое). 

 

12.6. Интенсивная терапия и 
реанимация 
Госпитализация в отделение интенсивной терапии и 
реанимации коррелирует при МВ с неблагоприятным 

прогнозом. Факторы, коррелирующие с неблагоприятным 
исходом, включают предшествующую колонизацию 
комплексом Burkholderia cepacia, быстрое снижение ОФВ1 и 
тяжелое обострение. 380 Благоприятные исходы коррелируют с 
потенциально обратимыми состояниями, такими как лечение 
острого кровохарканья или пневмоторакса 381 и лечение после 
операции. Эндотрахеальная интубация (механическая 
вентиляция) коррелирует с неблагоприятным прогнозом.382, 383 

Однако исход лечения методом неинвазивной вентиляции 
благоприятный 383, 384, и многие центры могут проводить 
неинвазивную вентиляцию в зонах высокой зависимости или в 

палатах. Экстракорпоральная мембранная оксигенация 
используется при лечении критических состояний в качестве 
резервной стратегии у пациентов, страдающих МВ, с 
дыхательной недостаточностью и все более широко 
применяется как переход к трансплантации легких.385, 386 
Применение экстракорпоральной мембранной оксигенации 
появилось как перспективное вмешательство, которое 
позволяет избежать инвазивной вентиляции и позволяет 
пациентам есть, ходить и выполнять очищение дыхательных 
путей в период ожидания трансплантации легких. 387-389  

 
Опубликованных исследований по физиотерапевтическому 
лечению интубированных и находящихся на вентиляции 
пациентов, страдающих МВ, нет. Однако следует 
придерживаться руководства NICE «Реабилитация после 
критических состояний у взрослых», как применимо.390 

 

Индикаторы доброкачественной практики  
▪ Для обеспечения оптимального лечения необходимы 

эффективная связь и сотрудничество между как 
специалистами по терапии критических состояний, так и 
физиотерапевтами, оказывающими помощь при МВ, и 
более широкими мультидисциплинарными группами 
специалистов. 

▪ Применение графиков для обеспечения времени на 
очищение дыхательных путей и реабилитацию может быть 
полезным. 

  



 

 

Рекомендации 
■ Обеспечить продолжение регулярного очищения 

дыхательных путей и оптимизировать увлажнение 
(КДБ-низкое).  

■ Обеспечить надлежащее положение для оптимальной 
вентиляции и дренажа секрета (КДБ- низкое). 

■ Во время нахождения пациента в отделении интенсивной 

терапии и реанимации и настолько рано, насколько 
возможно по клиническому состоянию, следует провести 
краткую клиническую оценку для определения у пациента 
риска развития физического и нефизического заболевания 
(Руководство NICE [CG83]) (КДБ- умеренное). 

■ У пациентов с риском физического и нефизического 
заболевания нужно выполнить всестороннюю клиническую 
оценку для выявления их текущих потребностей 
реабилитации. Это должно включать оценки медицинскими 
работниками, имеющими опыт в области лечения 

критических состояния и реабилитации (Руководство NICE 
[CG83]) (КДБ - умеренное).  

■ Для пациентов, подвергающихся риску, следует 
согласовать цели реабилитации на ближайшие и 
промежуточные сроки на основе всесторонней клинической 
оценки. Семья пациента и/или лицо, ухаживающее за ним, 
также должны быть привлечены (Руководство NICE [CG83])  
(КДБ - умеренное).  

■ Всесторонняя клиническая оценка и цели реабилитации 
должны быть сопоставлены и документированы в 

клинических записях пациента (Руководство NICE [CG83]) 
(КДБ - умеренное). 

■ У пациентов, подвергающихся риску, необходимо начать 
реабилитацию настолько рано, насколько возможно по 
клиническому состоянию, на основании всесторонней 
клинической оценки и целей реабилитации. Реабилитация 
должна включать: 

■ меры для предотвращения физических и нефизических 
заболеваний, которых можно избежать, включая 
рассмотрение предшествующей и текущей 
фармакотерапии (КДБ - умеренное). 

■ индивидуализированную, структурированную 
программу реабилитации с частыми контрольными 
осмотрами в последующий период наблюдения. 
Подробные данные структурированной программы 
реабилитации и контрольных осмотров должны быть 
сопоставлены и документированы в клинических 
записях пациента (Руководство NICE [CG83]) (КДБ - 
умеренное). 

■ У пациентов, находящихся на экстракорпоральной 
мембранной оксигенации, передвижение и реабилитация 

должны осуществляться, насколько возможно, под 
руководством физиотерапевтов, имеющих подготовку по 
лечению пациентов, получающих ЭКМО (КДБ - низкое). 

 
Рекомендации по исследованиям 
■ Неоднородность и малое число пациентов, страдающих 

МВ, госпитализированных в отделение реанимации и 
интенсивной терапии, объясняют причину, почему 
отсутствуют опубликованные исследования, касающиеся 
физиотерапевтических и/или реабилитационных 
вмешательств в этой группе пациентов. Для преодоления 

этих методологических проблем был бы полезен подход с 
анализом ряда случаев (в одном или нескольких центрах) 
для изучения эффективности очищения дыхательных путей 
реабилитационных вмешательств у пациентов, 
страдающих МВ, госпитализированных в отделение 
реанимации и интенсивной терапии.  

 

12.7. Реабилитация перед 

трансплантацией (prehab)  
Физиотерапевтическое вмешательство перед трансплантацией 
легких может являться комплексным балансом очищения 
дыхательных путей, ингаляционной терапии и реабилитации. 

Целью физиотерапии перед трансплантацией легких является 
под держать лиц, страдающих МВ, в, насколько возможно, 
клинически оптимальном состоянии для операции при 
оптимизации качества жизни.391  

 
В настоящее время опубликованных исследований по prehab у 
лиц, страдающих МВ, нет. В одном исследовании изучалась 
пульмонологическая реабилитация у лиц, ожидающих 
трансплантации легких, и исследование показало 
выполнимость регулярных физических упражнений в этой 

популяции с низкой функцией легких, однако исследование 
включало только одного субъекта, страдающего МВ.392 Классы 
пульмонологической реабилитации не являются возможными 
при МВ вследствие контроля инфекции. Однако для всех 
пациентов, ожидающих трансплантацию легких, должны быть 
обеспечены индивидуально подобранные программы 
физических упражнений для поддержания/улучшения 
функциональных возможностей, включая силовые тренировки 
и упражнения на гибкость. Тренировки с интервалами и 
силовые упражнения часто лучше переносятся, чем 

непрерывные аэробные упражнения, которые ограничиваются 
одышкой. 
 
Хотя свидетельства ограничены, дополнительная 
кислородотерапия и неинвазивная вентиляция могут облегчать 
выполнение физических упражнений и обеспечивают 
возможность лучшего ответа на упражнения у пациентов с 
тяжелым нарушением функции внешнего дыхания.273,391, 392 

Установление целей на ближайшие и отдаленные сроки 
поддерживается клиницистами, но в настоящее время 
подтверждающих данных при МВ нет.  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Все лица, страдающие МВ, ожидающие трансплантацию 

легких, должны быть проинформированы о положительных 
эффектах предварительной реабилитации. 

▪ Лица, страдающие МВ, должны иметь индивидуально 

подобранные программы физических упражнений, которые 
включают тренировки с интервалами, упражнения на силу и 
гибкость, и эти программы должны регулярно 
пересматриваться физиотерапевтом или врачом по 
лечебной физкультуре (как руководство по назначению 
предварительных физических упражнений).  

▪ Во время физических упражнений может применяться 
кислородотерапия в амбулаторных условиях после 
формальной оценки физиотерапевтом, показывающей 
улучшение физической работоспособности и/или 

уменьшение симптомов. 260 

▪ Для поддержки во время физических упражнений может 
применяться неинвазивная вентиляция, но настройки 
должны быть отрегулированы отлично от исходных 
настроек. 

▪ Для облегчения и мотивации предварительной 
реабилитации лица, страдающие МВ, будут выполнять 
цели на ближайшие и отдаленные сроки. 

  



 

 

Рекомендации 
■ Определить потребности в реабилитации лиц, страдающих 

МВ, ожидающих трансплантат. 

■ Определить эффективность вмешательств с применением 
физических упражнений у лиц, страдающих МВ, 
ожидающих трансплантат, в отношении типа 
(выносливость, увеличение силы или сочетание), 

интенсивности, длительности и режима проведения 
(стационар, учреждения общего профиля, виртуально). 

■ Оценить приемлемость и эффективность неинвазивной 
вентиляции как дополнения как физическим упражнениями 
у лиц, страдающих МВ.  

 

12.8. Физиотерапевтическое 
вмешательство после 
двухсторонней трансплантации 
легких 
Вклад физиотерапии после трансплантации легких может быть 
чрезвычайно варьирующим и разнообразным и включает 
лечение человека в отделении интенсивной терапии, в палате 
и амбулаторно. Физиотерапевтическое вмешательство 
включает процедуры для улучшения функциональных 
возможностей, увеличения силы мышц, диапазона движения 
суставов и коррекции осанки. 391 Может быть также 
необходимым обратиться к другим проблемам, связанным с 
мышечно-скелетной системой, наряду с установлением 
соответствующих целей на ближайшие и отдаленные сроки. 

Вклад физиотерапии может также включать прекращение 
применения систем для поддержки органов дыхания (отказ от 
трахеостомии, неинвазивной вентиляции и кислородной 
поддержки), сотрудничество со спортзалами и центрами 
пульмонологической реабилитации, организацию 
небулайзерных отделений и подготовку к поступлению на 
работу или к значительной жизненной цели. 391  

 
В большинстве исследований изучаются эффекты физических 
упражнений/ физической активности повседневной жизни 

после трансплантации легких и смешанная популяция 
пациентов, включая пациентов с хронической обструктивной 
болезнью легких, эмфиземой, интерстициальной болезнью 
легких, легочной гипертензией, недостаточностью 
альфа-1-антитрипсина.393-399 Эти исследования включали 
участников с трансплантатом одного и обоих легких. 
 
В систематическом обзоре по изучению эффектов физических 
упражнений у взрослых после трансплантации легких 396 
выявлено 7 исследований, которые соответствовали 

критериям включения, два из которых являлись 
рандомизированными контролируемыми испытаниями,  
4 - проспективными когортными исследованиями,  
1 - контролируемым испытанием с участием здоровых 
субъектов.396, 398 В большинстве исследований изучались 
аэробные физические упражнения, при этом два исследования 
включали упражнения с сопротивлением, и в двух 
исследованиях изучался эффект упражнение с со 
противлением на минеральную плотность костей в поясничной 
области. Физические упражнения показали положительные 
эффекты на максимальную и функциональную способность 

переносить физическую нагрузку, функцию скелетных мышц и 
минеральную плотность кости. Методы аэробных тренировок, 
которые обусловливали положительные эффекты, включали 
тредмил, велосипед, эргометрию для рук и лестницу. Обзор 
показывает свидетельства того, что структурированные 
упражнения после трансплантации могли бы улучшить 
максимальные и функциональные конечные показатели, но, 
вследствие разнообразия используемых протоколов и 
конечных показателей невозможно дать конкретные 
рекомендации по физическим упражнениям после 

трансплантации легких.396  

 
Исследование, в котором изучалась физическая 
работоспособность у лиц, страдающих МВ, до и после 
двухсторонней трансплантации легких, показало, что 

физическая работоспособность улучшилась после 
трансплантации, но оставалась ниже таковой у контрольных 

здоровых субъектов, подобранных по возрасту.397 Было 
показано увеличение при сравнении пиковой разницы 
содержания кислорода в артериальной и венозной крови во 
время физических упражнений до и после трансплантации, но 
их увеличение не являлось статистически значимым. 
Исследователи делают вывод, что нарушение экстракции 
кислорода, видимо, является преобладающим механизмом, 
ограничивающим способность переносить физическую 
нагрузку после трансплантации, и что это нарушение могло 
быть объяснено ухудшением состояния или анемией. 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Неинвазивная вентиляция может быть необходима после 

экстубации, особенно у тех, у кого она использовалась как 
переход к трансплантации. 

▪ Может быть необходимо сотрудничество со специалистами 

по лечению боли для обеспечения эффективного очищения 
дыхательных путей и участия в режиме физических 
упражнений. 

▪ По причине денервации блуждающего нерва и нарушения 
кашлевого рефлекса должны использоваться 
соответствующие методики очищения дыхательных путей. 

▪ Применение любого дополнительного положительного 
/отрицательного давления будет обсуждаться с хирургами 
перед использованием вследствие эффекта на 
бронхиальный анастомоз. 

▪ В соответствии с целями пациента должна быть начата 
индивидуально подобранная программа физических 
упражнений, включающая работу с воздействием на 
сердечно-сосудистую систему и работу с сопротивлением 
для улучшения функциональных возможностей. 
Физические упражнения с сопротивлением являются 
важными для того, чтобы помочь бороться с эффектами 
длительного применения стероидов, которые необходимы 
по схеме иммуносупрессии.  

▪ Терапия стероидами в высоких дозах после эпизода 
отторжения может повысить риск тендинита, разрыва 

сухожилия или остеопорозных изменений. Следует 
проявлять осторожность при рекомендации по программам 
физических упражнений. 

▪ Необходимо сотрудничество с диетологом для гарантии 
того, что назначенная программа физических упражнений 
не превышает потребление калорий. 

 
Рекомендации 
■ Все лица, страдающие МВ, после выписка из стационара 

после трансплантации легких должны получать 

структурированную программу физических упражнений 

(КДБ- очень низкое). 

 
Рекомендации по исследованиям 
■ Определить ближайшие и долгосрочные потребности в 

реабилитации лиц, страдающих МВ, после трансплантации. 

■ Оценить наличие долгосрочных вторичных эффектов 
трансплантата на функцию/дисфункцию периферических 
мышц у лиц, страдающих МВ. 

■ Определить эффективность вмешательств с применением 
физических упражнений у лиц, страдающих МВ, после 
трансплантации в отношении типа (выносливость, 

увеличение силы или сочетание), интенсивности, 
длительности и режима проведения (стационар, 
учреждения общего профиля, виртуально). 

■ Изучить воспринимаемые положительные эффекты и 
барьеры для физических упражнений у лиц, страдающих 
МВ, после трансплантации. 

  



 

 

12.9. Паллиативная терапия и 

помощь в конце жизни 
У лиц, страдающих МВ, происходит медленное ухудшение 
функции легких в сочетании с многочисленными осложнениями 
болезни и увеличением бремени симптомов, что может 
продолжаться многие годы. Эта длительная, хроническая 

«терминальная» фаза их траектории развития болезни связана 
с интенсивной схемой ежедневного лечения, что делает 
трудным прогнозирование.400-403  

 
При МВ время смерти трудно прогнозировать, при этом у 
пациентов часто имеют место многочисленные ситуации, когда 
с трудом удается избежать смерти.403, 404 Активное и 
паллиативное лечение обычно проводятся параллельно, 
поскольку обе терапевтические модели помогают уменьшить и 
ослабить симптомы при болезни конечной стадии.403-405 

Большинство людей, страдающих МВ, умирают в больнице, и 
это, вероятно, обусловлено интенсивностью лечения и 
сложностью прогнозирования терминальной стадии. 
Планирование самого современного лечения особенно важно, 
поскольку прогнозировать время смерти так трудно, оно 
должно начинаться рано и являться частью обычной 
помощи.403 

 
Хотя большинство людей, страдающих МВ, умирает от 
дыхательной недостаточности, технологические достижения, 

например, неинвазивная вентиляция и экстракорпоральная 
мембранная оксигенация обеспечили выбор альтернативного 
лечения для очень тяжело больного человека. Трансплантация 
легких является потенциальной возможностью для людей с 
болезнью поздней стадии, хотя следует признать, что не все 
пациенты годятся или выбирают эту возможность. Кроме того, 
наличие органов остается проблемой у 40% пациентов, 
умирающих во время ожидания.403, 405. 407-409 Пациенты, 
ожидающие трансплантата легких, могут еще более осложнять 
оказание помощи в конце жизни, поскольку семью пациентов и 
мультидисциплинарные группы специалистов должны 

уравновешивать надежду на возможную трансплантацию 
наряду с реальностью возможной смерти.403, 401  

 
Всемирная организация здравоохранения (ВОЗ) определяет 
паллиативную медицинскую помощь410 и для взрослых, и для 
детей следующим образом: 
 
«Паллиативная медицинская помощь представляет собой 
подход, который улучшает качество жизни пациентов и их 
семей, сталкивающихся с проблемами, связанными с 

болезнью, угрожающей жизни. Паллиативная помощь 
обеспечивается посредством предотвращения и уменьшения 
страданий путем раннего выявления, точной оценки и лечения 
боли и других проблем, будь то физических, психосоциальных 
и духовных.» 
 
Паллиативная медицинская помощь: 

 
■ обеспечивает ослабление боли и других неприятных 

симптомов 

■ поддерживает жизнь и считает умирание нормальным 
процессом 

■ не имеет цели ни ускорить, ни отсрочить смерть 

■ включает психологические и духовные аспекты помощи 
пациентам 

■ предлагает систему поддержки для того, чтобы помочь 
пациентам жить, насколько возможно, активно, до смерти 

■ предлагает систему поддержки для т ого, чтобы помочь 
семье справиться во время болезни пациента и в своей 
собственной тяжелой утрате 

 

Физиотерапевты играют ключевую роль в лечении болезни на 
конечной стадии, когда большая дол я помощи пациенту 

ориентирована на ослабление симптомов. По мере 
прогрессирования болезни конечной стадии может быть 
необходимо адаптировать физиотерапию для учета многих 
различных факторов, и, хотя важно оценить положительный 
эффект, который она может дать, также важно оценить 
возможное бремя, которое она накладывает.411 

 
Физиотерапевты концентрируются на максимальном 
увеличении функциональных способностей и комфорта для 
повышения качества жизни, и это не меняется в период 

лечения болезни конечной стадии и оказании помощи в конце 
жизни.411, 412 Многие симптомы, испытываемые в конце жизни 
(например, одышка, тревога, с трах, секреция и боль) могут 
ослаблены различными физиотерапевтическими методиками в 
сочетании со стратегиями помощи разными специалистами и 
назначением фармакотерапии.  
Ранняя целостная паллиативная медицинская помощь 
является необходимой при лечении этих сложных симптомов и 
для т ого, чтобы позволить пациентам установить отношения и 
построить доверие группе врачей, оказывающих паллиативную 

помощь.403  

 
В нескольких непосредственно изучался вклад физиотерапии в 
период оказания помощи в конце жизни. В ретроспективном 
анализе411 обычные методы лечения включали очищение 
дыхательных путем с применением методик активного цикла 
дыхания, дыхание с интермиттирующим положительным 
давлением, неинвазивную вентиляцию, физические 
упражнения, лечение тревоги и методики релаксации, с 
сокращением применения дополнительных средств, таких как 
положительное экспираторное давление и осцилляторное 

положительное экспираторное давление. Важно отметить, что 
многие пациенты продолжали методики очищения 
дыхательных путей еще за 24 часа до смерти. 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ По всем аспектам терминальных стадий первостепенное 

значение имеет надлежащий контакт между группой 
врачей, оказывающих помощь при МВ, пациентом, 
страдающим МВ, и его семьей. Группа специалистов, 
оказывающая помощь при МВ, должна учитывать уровень 
понимания, тревоги и страха неизвестного пациента, 
страдающего МВ, и его семьи при обсуждении каких-либо 
изменений лечения и быть готовой ответить на вопросы. 

▪ Ранние обсуждения относительно предпочтительного 
места смерти должны проводиться группой специалистов 
разного профиля, и, если применимо, физиотерапевтом, 

который играет главную роль при этих разговорах. 

▪ Если предпочтительным местом смерти человека является 
дом или хоспис, физиотерапевтические процедуры должны 
обеспечиваться и/или поддерживаться в этих условиях, и,  

▪  если необходимо, физиотерапевты должны обучить 
персонал хосписа, работников, оказывающих 
паллиативную помощь в неспециализированных 
учреждениях или семью пациента по вопросам 
неинвазивной вентиляции и проведения 
физиотерапевтических процедур. 

▪ Для максимального ослабления симптомов, но для 

минимизации бремени могут быть необходимы частые 
короткие лечебные процедуры. 

  



 
 

▪  Следует рассмотреть положительное давление, такое как 
неинвазивная вентиляция, для уменьшения работы 

дыхания и обеспечения уменьшения симптомов во время 
процедур очищения дыхательных путей, физических 
упражнений или поддержания контроля одышки до и после 
физической активности повседневной жизни, такой как 
умывание или одевание.  

▪ Лица, страдающие МВ, применяющие неинвазивную 
вентиляцию, могут сделать выбор отказаться от 
неинвазивной вентиляции в терминальных стадиях. 
Физиотерапевты должны быть готовы обсудить с 
пациентами и семьями то, что может произойти и 

прекращении неинвазивной вентиляции, и сотрудничать с 
более широкой группой разных специалистов для 
оптимизации фармакотерапии для контроля симптомов, 
если это желание пациента.  

▪ Пациенты, которые зависимы круглые сутки от 
неинвазивного вентилятора, будут иметь два аппарата для 
их чередования (день и ночь) и должны иметь более одного 
лицевого соединительного элемента для чередования для 
уменьшения риска областей давления.  

▪ Использование носовых масок или загубников в течение 

коротких периодов может обеспечить возможность 
пациентам более легко разговаривать с родственниками и 
пить/принимать пищу.  

▪ Для оптимизации независимости пациентов, если они 
зависимы от неинвазивной вентиляции, следует 
рассмотреть вопрос об установке неинвазивного 
вентилятора на тележку для обеспечения им возможности 
более простой мобилизации. 

▪ Физиотерапевты должны рассмотреть то, как поддержать 
своих коллег и справиться со своими собственными 
эмоциями при лечении пациентов, страдающих МВ, в конце 

жизни. Для всего персонала должна быть обеспечена 
возможность поразмышлять, как группой, так и 
индивидуально, и группы специалистов должны продвигать 
положительные стратегии преодоления эмоций.413 

 

Рекомендации 
■ Следует рассмотреть вопрос о направлении в службы 

паллиативной помощи или проконсультироваться с ними в 
отношении пациентов с тяжелым бременем симптомов, 
таких как боль, одышка, которые ограничили 
эффективность физиотерапевтических процедур  
(КДБ -низкое). 

■ Физиотерапевтическое лечение должно концентрироваться 
на оптимизации качества жизни и контроле симптомов при 
болезни поздней стадии (КДБ - низкое). 

■ Физиотерапевтические вмешательства для очищения 

дыхательных путей должны быть адаптированы к 
индивидуальным потребностям пациента (КДБ - низкое). 

■ Следует рассмотреть дыхание с интермиттирующим 
положительным давлением и неинвазивную вентиляцию 
как дополнительную физиотерапевтическую процедуру для 
уменьшения бремени лечения (КДБ - низкое).  

■ На последних стадиях жизни пациенту должно быть 
предложено физиотерапевтическое лечение/поддержка 
(КДБ - низкое). 

 

Рекомендации по исследованиям 
■ Изучить опыт физиотерапевтов и проблемы обеспечения 

физиотерапевтических вмешательств при приближении 
конца жизни у людей, страдающих МВ. 

■ Изучить, какова роль физиотерапии в поддержке лиц, 
страдающих МВ, которые сделали выбор умереть дома. 

 

13. Не 
медицинские 
назначения 
Термин «не медицинские назначения (НМН) относится к 

назначениям, практикуемым специально подготовленными 
медицинскими сестрами, оптометристами, фармацевтами, 

физиотерапевтами, ортопедами и рентгенологами, 
работающими в рамках своей клинической компетенции и 
специализации, в качестве или независимых и/или 
дополнительных специалистов, делающих назначения.414 

 

В августе 2013 г. был введен закон, разрешающий 
физиотерапевтам практиковать в качестве независимых 
специалистов, делающих назначения. 415 Независимый 
специалист, делающий назначения, имеет полную автономию 
в принятии решений по назначениям и может рекомендовать 
применение лекарств в рамках своей личной сферы практики. 

До этого изменения дополнительная квалификация по 
назначениям позволяла физиотерапевтам назначать и 
модифицировать лекарства для пациентов, на которых у них 
имелся клинический план лечения (СМР). СМР представляет 
собой соглашение между пациентом, лицом, делающим 
дополнительные назначения, и независимым лицом, 
делающим назначения, и будет определять, что может быть 
назначено, и параметры, в рамках которых могут быть внесены 
изменения в назначения. 
 

Целью назначения физиотерапевтом (НФ) является улучшить 

проведение адаптированных физиотерапевтических 
вмешательств, направленных на удовлетворение 
потребностей пациентов в отношении здоровья и 
благополучия, и дать возможность эффективного обеспечения 
физиотерапевтом полного оказания помощи.415 
Физиотерапевты, которые применяют расширенные знания, 
имеют тенденцию делать это в одной области клинической 
практики, и поэтому деятельность физиотерапевта, 
назначающего лекарства, также будет концентрироваться в их 
выбранной сфере. В результате НМН все более широко при 
меняются в областях лечения хронических болезней, при это м 

помощь при МВ не является исключением. 
 

Анкетирование физиотерапевтов, делающих не медицинские 
назначения при МВ в Великобритании в 2015 г. выявило 
неудивительную тенденцию к назначению ингаляционных 
препаратов. Наиболее част о назначаемые лекарства 
включали муколитики, ингаляционные антибиотики и 
бронходилататоры. Анкетирование подробно показало 
расширенную роль, которую респонденты определяли, как 
«очень безопасную», и во многих случаях привел к 
ремоделированию службы. Назначение лекарств для 

способствования очищению дыхательных путей, 
рационализация лекарств и предложение не 
фармакологических средств пациентам являлись наиболее 
частыми видами деятельности при назначениях 
физиотерапевтами. 
 

13.1. Регулирование практики не 
медицинских назначений 
В документе «Стандарты назначений» Профессионального 
совета по здоровью и медицинской помощи (НСРС)416 

определены требования по назначениям для 
физиотерапевтов, которыми являются или независимыми 
и/или дополнительными специалистами, делающими 
назначения. НСРС должен установить стандарты образования, 
подготовки, проведения и эффективности и утвердить 
программы образования, которые подготовят медицинских 

работников к тому, чтобы делать назначения. 
Дипломированное общество физиотерапии (CSP) 
опубликовало «Практическое руководство для 
физиотерапевтов, являющихся дополнительными и 
независимыми специалистами, делающими назначения», и 
Национальный центр назначений имеет «Единые рамки 
компетенции», в которых представлено описание компетенции 
при назначении лекарств, которое, при соблюдении, 
гарантирует безопасное и эффективное назначение.  

  



 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Практика не медицинских назначений должна быть 

утверждена группой специалистов разного профиля 
центра, оказывающего помощь пациентам, страдающим 
МВ, и должна улучшать состояние пациента без 
отрицательного влияния на безопасность или доступ к 
помощи высокого качества. 

▪ Физиотерапевты, занимающиеся лечением МВ, 
рассматривающие возможность получения квалификации 
для выполнения назначений, должны иметь, минимум, 
трехлетний опыт специализации в области терапии МВ.  

▪ Специалисты, делающие назначения, должны знать 
современные руководства по фармакотерапии МВ, 
касающиеся их практики назначений, и могли бы 
использовать местные руководства, руководство Фонда 
муковисцидоза Великобритании, руководство по 
внедрению и оценки Национального института охраны 

здоровья и совершенствования медицинской помощи 
(NICE). 

▪ Специалисты, делающие назначения, будут планировать 
свое ежегодное профессиональное развитие с включением 
специальной подготовки по фармакотерапии МВ 
соответственно их личной области практики, например, 
конференции про МВ, события по назначениям лекарств, 
организуемые ACPCF, местные обзоры по лекарствам и 
семинары по разбору специализированных научных 
публикаций, и т.д. 

 
Рекомендации 
■ Вы должны делать назначения только, если вы успешно 

закончили программу по назначениям, утвержденную 
НСРС, и ваша запись включена в реестр Совета 
медицинских работников с аннотацией, показывающей ваш 
статус как дополнительного и/или независимого 
специалиста, делающего назначения (КДБ-высокое). 

■ Вы должны делать назначения только в рамках вашей 
собственной области практик и клинической специальности 
(КДБ-высокое). 

■ Специалисты, делающие назначения, должны выполнять и 
продолжать выполнять требования НСРС, CSP и своего 
Траста Национальной системы здравоохранения для 
гарантии того, что они делают назначения безопасно и с 
разрешения группы специалистов разного профиля, 
оказывающих помощь пациентам с МВ, и Траста 
Национальной системы здравоохранения (КДБ- высокое). 

■ Физиотерапевты, работающие как специалисты, делающие 
не медицинские назначения, должны быть способны 
продемонстрировать, как и они выполняют единые рамки 

компетенции для всех специалистов, делающих 
назначения, опубликованные Национальным центром 
назначений (2012) (КДБ - высокое). 

■ Вы должны иметь адекватное личное страхование на 
случай судебного преследования, охватывающее вашу 
практику назначений (охватываемую членством в CSP или 
альтернативой), и ваша практика должна быть утверждена 
вашим Трастом национальной системы здравоохранения 
(что может потребовать дополнения к вашей 
квалификационной характеристике) (КДБ- высокое). 

 

14.  
Комплементарные 
методы лечения 
Комплементарная терапия и альтернативная медицина 
представляют собой термины, часто используемые для 
описания средств, находящихся вне традиционной медицины. 
Средства комплементарной терапии (СКТ) все более широко 
применяются в области лечения МВ по множеству причин, 
включающих ослабление боли, улучшение осанки, физической 

подготовленности и релаксацию. Доказательная база, 
касающаяся применения средств комплементарной терапии 
при МВ, является ограниченной, и поэтому для цели 
настоящего руководства во все центры оказания медицинской 
помощи взрослым и детям, страдающим МВ, в Великобритании 
была направлена анкета, и было получено 39 ответов. Из этих 
39 центров 24 заявили, что СКТ включены в оказание помощи 
лицам, страдающим МВ, и применяются физиотерапевтом, 
сторонним «специалистом по комплементарной терапии» или 
другим членом группы, включающей разных специалистов. 

Некоторые из наиболее широко используемых средств, 
описанных в этой связи, включают иглотерапию, 
ароматерапию, арт-терапию, массаж, музыкотерапию, пилатес, 
рефлексологию, методики релаксации, пение, тайчи и йогу. 
Сообщают, что соляные пещеры/ соляные лампы 
(галотерапия) в настоящее время не используются группами 
специалистов, оказывающими медицинскую помощь лицам, 
страдающим МВ, однако, имеются данные, что они 
представляют интерес для пациентов. 
 
Хотя могут существовать данные, обосновывающие 

применение некоторых СКТ в популяции, не страдающей МВ, 
исследования, касающиеся использования многих из этих 
средств у лиц с МВ, ограничены, и имеются недостаточные 
подтверждения в пользу или против применения средств 
комплементарной терапии при этом заболевании. Многие 
физиотерапевты интересуются СКТ, и некоторые способы 
составляют основной момент при обучении на уровне 
студентов при наличии дальнейших курсов, нацеленных на 
опытных физиотерапевтов.  
 

В задачу настоящего руководства не входит представление 
полного систематического обзора всех СКТ, однако некоторые 
рекомендации представлены ниже. 
 

14.1. Иглотерапия 
Хотя имеются недостаточные достоверные данные, 
подтверждающие рекомендацию применять иглотерапию при 
заболеваниях органов дыхания, иглотерапия в течение 

тысячелетий является неотъемлемой частью традиционной 
китайской медицины (ТКМ). 417 Поэтому это может отражать то, 
что имеющиеся опубликованные клинические испытания по 
иглотерапии имеют неудовлетворительный дизайн и 
недостаточную мощность, главным образом, частично 
вследствие трудности разработки дизайна исследования с 
соответствующим контролем. Однако иглотерапия все более 
широко применяется при заболеваниях органов дыхания, 
имеется все больше эпизодических данных о том, что 
пациенты запрашивают проведение иглотерапии как лечебного 
средства. 418-420 ТКМ обеспечивает целостный подход при 

формировании индивидуальной стратегии лечения.  

  



 

 
Учитывая полноту паттерна болезнь-процесс при МВ, 
акупунктурные точки выбираются для регулирования и 

укрепления пораженных болезнью «органов», а также даются 
рекомендации по изменению диеты и образа жизни. 418 

 
В 2010 г. Carrolan et. al. 417 составили карты лечения взрослых, 
страдающих МВ, физиотерапевтами, применяющими 
иглотерапию. В четырех центрах оказания медицинской 
помощи взрослым, страдающим МВ, физиотерапевты 
проводили лечение методом иглотерапии, при этом наиболее 
часто проводилось лечение боли в спине, одышки, головных 
болей, боли в суставах, тревоги, боли в области пазух и 

плевральной боли в грудной клетке. В других исследованиях 
выявлено аналогичное улучшение, включая качество жизни, 
физическую выносливость и снижение балльных оценок 
тревоги и одышки. 419-422 

 
Кроме того, сообщалось, что «иглотерапия не применяется 
широко в центрах оказания медицинской помощи взрослым, 
страдающим МВ, в Великобритании, главным образом, 
вследствие отсутствия подготовленных специалистов для 
предоставления услуги».  

Поэтому это потребовало бы дополнительного 
финансирования для подготовки большего числа 
физиотерапевтов в области применения иглотерапии 
западного типа. Некоторые центры обеспечивают 
индивидуальное финансирование иглорефлексотерапевтов, 
которые находятся вне рамок Национальной службы 
здравоохранения (NHS), но это невыполнимо как общая 
рекомендация, поскольку финансирование варьирует в разных 
центрах. Интересно то, что исследование Carrolan417 
показывает, что из опрошенных 
респондентов-физиотерапевтов, 71% полагал, что лечение 

методом иглотерапии скорее должно проводиться 
физиотерапевтом, имеющим подготовку по иглотерапии, а не 
полностью квалифицированным специалистом по иглотерапии. 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
Рассмотрите вопрос о привлечении иглорефлексотерапевта, 

имеющего профессиональную подготовку, в качестве 
альтернативы при отсутствии физиотерапевта, имеющего 
квалификацию по иглотерапии - получения рекомендаций 
зайдите на веб-сайт Британского совета по акупунктуре 
www.acupuncture.org.uk  

▪ Предела по возрасту, когда может проводиться 
иглотерапия или акупрессура, нет, однако, у детей может 
наблюдаться более острая реакция на иглотерапию, и 
поэтому рекомендуется сначала попробовать акупрессуру.  

▪ Многие из имеющихся исследований по иглотерапии 

являются методологически слабыми, включая малые 
размеры выборки, отсутствие надлежащего контроля и 
неудовлетворительный статистический анализ.420 Все это 
недостатки, которые также могут быть объяснены тем, что 
большая часть исследований проводилась в рамках 
лечения МВ. Хотя результаты нужно рассматривать с 
осторожностью, следует отметить сообщения пациентов о 
субъективном улучшении состояния и использовать их для 
определения необходимости длительного лечения. 

▪ Пациентов с МВ следует лечить индивидуально скорее в 
соответствии с принципами и паттернами симптомов 

традиционной китайской медицины, чем общим 
применением традиционных назначений. 

▪ При отсутствии физиотерапевтов, имеющих подготовку по 
практике иглотерапии западного типа, пациенты могут быть 
направлены к полностью квалифицированному 
специалисту по традиционной китайской медицине, 
акупунктуре пяти элементов (более подробную 
информацию можно получить в Британском совете по 
акупунктуре (БСА) для достижения полного положительного 
эффекта от этого целостного лечебного подхода. 

▪ Альтернативные средства, такие как иглотерапия, не 
должны заменять стандартное лечение МВ. 

▪ Пациента с МВ следует поддерживать в желании обсудить 
применение альтернативных средств с группой 
специалистов, оказывающих медицинскую помощь при МВ, 
перед началом терапии. 

▪ Для определения положительных эффектов необходимы 
дальнейшие исследования применения иглотерапии при 

лечении МВ. 

 

14.2. Галотерапия (солевые 
пещеры / солевые лампы)  
В течение веков, особенно в Восточной Европе, люди 

посещали естественные солевые пещеры по причине 
целебных свойств воздуха. Галотерапия (ГТ) может 
проводиться в искусственно созданных «солевых пещерах», 
которые имитируют условия естественной пещеры путем 
диспергирования сухих аэрозольных микрочастиц соли. Другие 
режимы проведения ГТ включают солевые ингаляторы или 
«соляные трубки». 
 
Предложенные механизмы наблюдаемого положительного 
лечебного эффекта ГТ включают следующие: повышение 

мукоцилиарного клиренса; контроль и устранение 
бактериальных инфекций; стимуляция иммунной системы; и 
регуляция медиаторов воспаления. 
 
Данные, подтверждающие пользу применения ГТ, ограничены. 
В одном исследовании изучалась эффективность ГТ с 
использованием соляных пещер при участии в испытании 139 
пациентов с хроническими заболеваниям и органов дыхания, 
среди которых только 5 страдали МВ.423 После 10-20 
ежедневных процедур продолжительностью 1 час 

наблюдалось улучшение показателей петли поток-объем и 
снижение сопротивления бронхов, измеренного методом 
плетизмографии. В двух исследованиях с меньшей выборкой 
также показан положительный эффект; шести субъектам, 
страдающим МВ, было назначено 5 процедур ГТ с 
использованием соляных пещер (по 45 минут в течение 5 
последовательных дней), и при этом отмечалось улучшение 
функции легких и снижение образования мокроты (424), и у 13 
пациентов с МВ не наблюдалось значимого изменения 
функции легких, но отмечено улучшение оценок индекса 
одышки по шкале Борга, оценки опросника SNOT-20 и уровней 

субъективного восприятия здоровья при отсутствии 
наблюдаемых нежелательных явлений. 425 Хорошо известно, 
что гипертонический солевой раствор (даже в самой низкой 
концентрации) может провоцировать бронхоспазм у 
чувствительных лиц; ни у одного из участников исследования 
таких симптомов не наблюдалось.425 

 
Имеются минимальные свидетельства по оценке 
эффективности применения солевых ингаляторов ил и 
соляных трубок у пациентов, страдающих МВ. Rabbini et al.426 

исследовали применение солевых ингаляторов у 20 пациентов 
с бронхоэктазами, не страдающих МВ (ингаляция через 
ингалятор в течение 25 минут в день в течение 2 месяцев). 
После двухмесячного курса лечения по показателям функции 
легких, результатам пробы с ходьбой в течение 6 минут или 
анкет оценки качества жизни значимого улучшения не 
наблюдалось. Однако значимых нежелательных эффектов не 
отмечено. 
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Данных, указывающих на то, что солевые лампы могут 
оказывать физиологическое положительное влияние на 

состояние органов дыхания у пациентов, страдающих МВ, не 
имеется. Однако сообщений о неблагоприятных побочных 
эффектах в результате их применения в каких-либо 
исследованиях, нет. Положительные эффекты на 
эмоциональное состояние и общее самочувствие, 
обусловленные солевыми лампами, широко документированы, 
если не подтверждены научно. 424, 426 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Когда люди обнаруживают интерес к солевой терапии, 

физиотерапевты должны предлагать ингаляции 
гипертонического солевого в качестве безопасной и 
известной альтернативы. 

▪ Данных относительно лечения и контроля инфекции нет, и 
поэтому физиотерапевты должны давать пациентам 
соответствующие рекомендации.  

 
Рекомендации по исследованиям  
■ Данные в пользу применения ГТ слабы вследствие 

неудовлетворительного качества дизайна исследования, 
методологии и сбора данных. Эксплоративные 
исследования показали, что ГТ может иметь некоторый 
положительный эффект у пациентов, страдающих МВ. 
Однако для возможности получения дополнительной 
мощности для подтверждения рекомендации о применении 
необходимы более длительные исследования с большим 
размером выборки и дизайн рандомизированного 

контролируемого исследования. 

 

14.3. Пилатес 
Пилатес представляет собой серию тщательно 
контролируемых движений, которые нацелены на укрепление 
тела равномерным образом, с особым акцентом на увеличение 
силы мышц кора и применение регулируемого дыхания, 
согласованного по времени с упражнениями. Упражнения 

пилатес могут проводиться в условиях 1:1 или в группе и 
выполняются на мате или с использованием специального 
оборудования. Предполагаемые положительные эффекты 
пилатеса включают улучшение восприятия собственного тела, 
коррекции позы, тонуса, силы и гибкости. Принцип пилатеса 
(построение силы мышц кора) используется в традиционной 
физиотерапии в течение десятилетий, и многие 
физиотерапевты в настоящее время используют упражнения 
на основе пилатеса в своей собственной клинической практике 
наряд у с другими методиками для лечения боли в нижней 

части спины и неврологических заболеваний. При обзоре 
литературы не выявлено испытаний, в которых оцениваются 
положительные эффекты чисто занятий пилатесом у лиц, 
страдающих МВ; однако 9 из 39 центров, которые ответили на 
анкету относительно СКТ, сообщили, что они используют 
пилатес в своей клинической практике и находят его 
оказывающим положительный эффект на осанку, физическую 
форму, уменьшение мышечно-скелетной боли, очищение 
дыхательных путей, регулирование дыхания и релаксацию. 

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Пилатес может рассматриваться при лечении лиц, 

страдающих МВ, и являться подходящим при любо й 
тяжести болезни; однако важно то, чтобы пациент нашел 
квалифицированного инструктора, который способен 
адаптировать класс к индивидуальным потребностям. 

 

Рекомендации по исследованиям  

 

▪ Необходимы исследования для оценки эффективности 
пилатеса при лечении лиц, страдающих МВ.  

 

14.4. Методики релаксации 
(включая массаж, ароматерапию и 
рефлексологию) 
В недавнем Кокрейновском обзоре 428 рассматривалось 
влияние психологических вмешательств, которые в 
значительной степени касались приверженности лечению, 
эмоциональной и социальной адаптации и качества жизни, об 
условленного состоянием здоровья. В то время как отсутствуют 
конкретные рекомендации, имеются некоторые свидетельства 
того, что поведенческие вмешательства, нацеленные на 
конкретные симптомы и поведение, связанные с болезнью, 
могут работать. В этой области четко существует некоторый 
мультидисциплинарный переход, при этом многие члены 

мультидисциплинарной группы имеют соответствующую 
подготовку по аспектам релаксации, когнитивно-поведенческой 
терапии и массажа. 
 
Массаж используется как лечебное средство в течение 
тысячелетий благодаря своим положительным эффектам, 
таким как улучшение кровообращения, уменьшение некоторых 
форм отека и ослабление мышечно-скелетной боли и 
напряжения. 429 Также документированы кратковременные 
положительные эффекты массажа и физиотерапии 

мышечно-скелетных расстройств в виде ослабления боли у 
взрослых, страдающих МВ, 432 но необходимы более 
длительные, крупно масштабные исследования. Массажем 
могут быть ослаблены частые симптомы хронической болезни, 
такие как тревога и депрессия. 429 В небольшом 
рандомизированном клиническом испытании с участием детей, 
страдающих МВ, отмечено субъективное улучшение и по 
уровням тревоги, и по настроению родителей и детей, при 
применении терапии массажем, проводимым родителями. 430 
По результатам проведенного в стационаре анкетирования 
взрослых, страдающих МВ, сообщалось об интенсивном 

применении СКТ, таких как массаж, и пациенты выражали 
значимость этих методов: 431 это исследование представлено 
только в форме реферата. Положительные эффекты терапии 
массажем документированы, но необходимо учитывать 
противопоказания, и массаж не следует проводить в области 
отека с образованием ямки при надавливании, зонах 
нарушенной целостности ткани и переломов. Следует про 
являть осторожность у пациентов с увеличенным временем 
кровотечения. 429 Применение массажа в сочетании с 
ароматерапией (терапевтическое использование 

ароматических эфирных масел, полученных из растений, в 
комбинации с массажем для способствования достижению 
физического и психологического благополучия) при МВ 
документировано ограниченно и в настоящее время только 
упоминается в предварительных исследованиях в форме 
реферата; субъективно все 6 взрослых пациентов, страдающих 
МВ, сообщили об уменьшении тревоги и возможном 
облегчении очищения дыхательных путей. 433  

 
Было установлено, что исследования по применению 

рефлексологии (системы массирования конкретных зон на 
стопе или иногда кисти для способствования излечиванию или 
уменьшению стресса в других частях тела) при муковисцидозе 
отсутствуют, таким образом, рекомендаций нет.  
 
Установлено, что исследования по применению арт-терапии 
(формы психотерапии, включающей стимулирование 
свободного самовыражения путем живописи, рисования или 
моделирования, используемой в качестве лечебной или 
диагностической деятельности - определение может 
варьировать) при МВ отсутствуют, поэтому рекомендаций нет.  

  



 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ Рассмотрение вопроса о проведении терапии массажем 

для ослабления мышечно-скелетной боли.  

▪ Рассмотрение вопроса о проведении терапии массажем 
для уменьшения тревоги у родителей и пациентов с МВ. 

▪ Следует учитывать противопоказания для терапии 
массажем. 

▪ Группы специалистов, оказывающих помощь при МВ, 
должны рассмотреть, кто занимает руководящее 
положение в отношении внедрения методик релаксации и 
кто может осуществлять их в рамках группы так, чтобы имел 
место согласованный и последовательный подход.  

 
Рекомендации по исследованиям  
■ Отсутствие испытаний и данных высокой мощности 

касательно массажа/масса в сочетании с ароматерапией и 
его применения при лечении пациентов с МВ показывает 

необходимость дальнейших областей для исследований 
надлежащего качества. Для того, чтобы рекомендовать 
какую-либо конкретную частоту, тип или длительность 
терапии массажем относительно другой, данные 
недостаточны.  

 

14.5. Пение 
Многие семьи считают пение хорошей формой лечения детей, 

страдающих МВ. В Кокрейновском обзоре в 2014 г. сообщалось 
о том, что имеется недостаточно свидетельств для того, чтобы 
рекомендовать пение в качестве эффективного 
дополнительного лечебного средства у лиц с МВ, но что 
участие следует стимулировать, но оно не должно заменять 
современных методов.435 Более недавно в Шотландии в 
проекте Дыхательный цикл оценивались положительные 
эффекты классических методик пения и регулирования 
дыхания на состояние дыхательной системы у взрослых с МВ. 
Это было предварительное исследование, завершенное 
только 14 пациентами, что сделало трудным определить 

статистически значимое улучшение, однако улучшение 
наблюдалось в отношении вдохов и выдохов во время 
физической нагрузки, ОФВ1 и индекса клиренса легких.436  

 

14.6. Тайчи 
Тайчи представляет собой китайскую форму медитативного 
движения, которое сочетает медленные, хореографические 
движения с глубоким дыханием и повышенным осознанием. 

Исследования показывают, что тайчи может улучшать 
физическое и эмоциональное благополучие при различных 
хронических состояниях, включая артрит, низкую плотность 
костей, заболевание сердца, гипертонию и нарушения сна; и 
положительные эффекты включают увеличение силы мышц, 
повышение гибкости, уменьшение боли и улучшение 
равновесия и слабые аэробные положительные эффекты (в 
зависимости от скорости и объема движений). Однако до 
настоящего времени в популяции пациентов с МВ проведено 
только одно исследование.437 Эта работа являлась 

исследованием осуществимости с небольшой выборкой (n=7), 
которое показало отсутствие нежелательных эффектов и 
позволило предположить, что тайчи может уменьшить влияние 
лечения при МВ, ослабить симптомы со стороны органов 
дыхания, улучшить самоэффективность и сон. Рекомендации 
по исследованиям 

 

Рекомендации по исследованиям 
■ При МВ в будущем 437 необходимы и проводятся в 

настоящее время рандомизированные контролируемые 
испытания большей мощности с надлежащем дизайном и 
альтернативными конечными показателями, такими как 
качество жизни и балльная оценка симптомов. 

 

14.7. Йога 
Йога представляет собой древнюю практику ум-тело, которая 
имеет свои истоки в долине Индус. Физическая практика йоги 
(известная как Хатха йога) является только одним элементом 
того, что составляет йогу, но это то, что обычно признается как 
йога на Западе и что обсуждается здесь. Йога сочетает 
дыхательные упражнения (пранаяма), физические позы 
(асаны) и методики релаксации/повышенного осознания. 

 
Хотя накапливается все больше данных касательно 
применения йоги в популяции субъектов, не страдающих МВ, в 
настоящее время опубликованные исследования по оценке ее 
эффективности при МВ отсутствуют. Два предварительных 
исследования, представленных в форме рефератов, показали, 
что йога является безопасной и переносимой для подростков и 
молодых людей, страдающих МВ, 438 и может приводить к 
улучшению осанки, экскурсии стенки грудной клетки, 
эффективности работы мышц нижних конечностей и 

самовосприятия веса тела 439. Пять из 39 центров, которые 
ответили на нашу анкету, включают йогу в свою клиническую 
практику; сообщаемые положительные эффекты включают 
ослабление боли в нижней части спины, уменьшение грудного 
кифоза, недержания мочи при напряжении, облегчение 
очищения дыхательных путей, улучшение образа тела, 
восприятия собственного тела, восприятия дыхания, 
функционального состояния сердечно-сосудистой системы, 
уменьшение тревоги, улучшение сна и ощущения контроля 
болезни.  
 

Существует широкий спектр различных типов практик йоги, 
включая следующие: Анусара, Аштанга, Бикрам, Айенгара, 
Дживамукти, Кундалини, Восстановительная, Виньяса, Инь и 
т.д. Практики могут варьироваться по последовательности, 
асанам, использованию опор, длительности выдерживания 
поз, температуре помещения и философской базисной точке.  

 

Индикаторы доброкачественной практики 
▪ При назначении йоги для укрепления, гибкости и/или 

улучшения функционального состояния 
сердечно-сосудистой системы следует рассмотреть 
частоту, интенсивность, тип и длительность практики йоги. 
Например, практика йоги может быть более полезной, если 
класс концентрируется на корректировке, и позы имеют 
положительный эффект в течение большего времени 
(например, Айенгара). 

▪ Горячая йога может нести риск инфекции и обезвоживания 
вследствие влажности и температуры в помещении. 

▪ Пациенты должны быть осторожны/избегать поз с 
опущенной головой (инверсий) вследствие риска 
гастроэзофагеального рефлюкса. Пациент должен 
информировать инструктора так, чтобы практика могла 
быть модифицирована соответственно. 

 
  



 

 
▪ Пациенты с низкой минеральной плотностью костей 

должны избегать согнутых поз с несением веса тела, таких 

как халасана (плуг). 

▪ В идеале, занятия йогой один на один являются 
предпочтительными так, чтобы практика йоги могла быть 
подобрана индивидуально. 

 
Рекомендации по исследованиям 
■ Рандомизированные научно-исследовательские испытания 

высокой мощности с целью оценки целостных 
положительных эффектов на здоровье и благополучие. 

 

14.8. Другие средства 

комплементарной терапии  
Существует много других областей, которые попадают в сферу 
средств комплементарной терапии, и те, которые включены в 
настоящее руководство, не являются исчерпывающими. Стоит 

заметить, что по данным нашего анкетирования центров 
оказания помощи пациентам, страдающим МВ, в целом, СКТ 
положительно оцениваются пациентами, однако 
финансирование и наличие персонала находятся среди факто 
ров, ограничивающих оказание такой помощи. 
Представляется, что стандартизованные конечные показатели 
отсутствуют. В будущем необходимы рандомизированные 
клинические испытания достаточной мощности, с надлежащим 
дизайном и точной зарегистрированной методологией. 
 
Хотя СКТ считаются полезным дополнением к стандартным 

средствам для оказания целостной медицинской помощи при 
МВ, следует признать, что стандартные средства лечения не 
должны отменяться или изменяться без подробной 
консультации с группой специалистов, оказывающих помощь 
при МВ. Физиотерапевтам также рекомендуется учитывать 
любые потенциальные риски для пациента, если они решают 
начать применение средств комплементарной терапии, 
например, возможность контроля инфекции в соляных 
пещерах, и риски, связанные с остеопорозом и йогой, как 
указано выше. Также стоит отметить, что специалисты по 

альтернативной терапии, хотя и являются специалистами в 
своих выбранных областях, могут не иметь строгих 
регламентов и клинического руководства, которые определяют 
рамки работы зарегистрированных физиотерапевтов, и могут 

обладать малым опытом работы со сложностями МВ.
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16.0 Глоссарий сокращений VATS 
Видеоассистированная торакоскопическая 
операция 

AAD Адаптивная доставка аэрозоля  VMT Технология вибрирующей сетки  

ACBT Техники активного цикла дыхания Микробиотом Сообщество микроорганизмов (таких как 
бактерии, грибки и вирусы), которые 
населяют конкретную среду и, в особенности, 
совокупность микроорганизмов, живущих в 
или на теле человека  

ACPCF 
Ассоциация дипломированных 
физиотерапевтов в области муковисцидоза 

 

ACT Методики очищения дыхательных путей  

AD Аутогенный дренаж   

ЭБА Эмболизация бронхиальных артерий   

BTS Британское торакальное общество    

МВ Муковисцидоз   

ЗПОМВ 
Заболевание печени, обусловленное 
муковисцидозом 

  

CFQ-R 
Анкета для пациентов, страдающих 
муковисцидозом - органы дыхания 

  

ХОБЛ Хроническая обструктивная болезнь легких    

КТ Компьютерная томография   

ФЭП25-75 Форсированный экспираторный поток (25-75)   

ТФВ  Техника форсированного выдоха   

ОФВ1 Объем форсированного выдоха за 1 секунду   

ФОЕ Функциональная остаточная емкость   

ФЖЕЛ Форсированная жизненная емкость легких    

ГЭРБ Гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь   

GRADE 
Система классификации, оценки, разработки и 
экспертизы рекомендаций  

  

HFCWC Высокочастотная компрессия грудной клетки    

HFCWO Высокочастотная осцилляция грудной клетки   

КТВР КТ высокого разрешения   

IPPB 
Дыхание с интермиттирующим положительным 
давлением 

  

IPV Внутрилегочная перкуссионная вентиляция   

MRSA 
Метициллин-резистентный Staphylococcus 
aureus 

  

  

NIV Неинвазивная вентиляция   

ПД Постуральный дренаж   

PEEP 
Положительное конечно-экспираторное 
давление  

  

PEP Положительное экспираторное давление    

КДБ Качество доказательной базы   

SIGN 
Шотландская межуниверситетская сеть по 
разработке клинических руководств  

  

НМ Недержание мочи    

ВАШ Визуальная аналоговая шкала   
 

 

  



 

 

Приложение I  
 

Инструмент самооценки 
 
Стандарты медицинской помощи и надлежащей клинической практики 
при физиотерапевтическом лечении муковисцидоза 2017 
 
1 стандарт: Персонал 

Обоснование: Лица, страдающие муковисцидозом, должны получать лечение, проводимое 
физиотерапевтами с соответствующим уровнем квалификации в области 
физиотерапевтического лечения муковисцидоза. Для поддержания стандартов 
медицинской помощи необходимы адекватные уровни подбора персонала. 

 
 

Необходимые критерии Вопросы для оценки/ запрос 
информации 

Ответ Как вы планируете 
развивать это в 
будущем? 

1.1 Ведущий физиотерапевт 
 
Ведущий физиотерапевт, 
работающий в 
специализированных центрах, 
оказывающих помощь 
пациентам, страдающим МВ, 
должен является 
физиотерапевтом - 
специалистом по лечению МВ* 1 
группы 
 
* определения 1, 2 и 3 группы 
представлены на странице 2 
документации по стандартам. 

1.1.1 Пожалуйста, укажите число 
пациентов, получающих лечение в 
вашем центре ежегодно 

  

1.1.2 Пожалуйста, укажите членский 
номер в ACPCF ведущего 
физиотерапевта 

  

1.1.3 Пожалуйста, опишите роль, 
выполняемую вашим ведущим 
физиотерапевтом, например, планы 
работы, непрерывное 
профессиональное развитие (CPD), 
план личного развития (PDP) и т.д.  

  

1.2 Сетевые клиники 
 
Все обозначенные сетевые 
клиники лечения МВ должны 
иметь поименованного 
физиотерапевта, ответственного 
за оказание медицинской 
помощи лицам, страдающим МВ 
(2 группа). Они будут иметь 
прочные связи и регулярные 
двухсторонние контакты с 
физиотерапевтом-специалистом 
по МВ в специализированном 
центре, оказывающем 
медицинскую помощь лицам, 
страдающим МВ.  

1.2.1 Поддерживает ли ваша служба 
сетевые клиники? Если да, 
пожалуйста, укажите данные 
основного контактного лица 

  

1.2.2 Если применимо, пожалуйста, 
поясните, как такие клиники 
обеспечиваются, например, как 
часто/ нагрузка, персонал, 
выполняемые лечебные 
мероприятия/исследования и т.д. 

  

1.2.3 Как происходит обмен 
информацией между разными группа 
ми физиотерапевтов? Кратко 
опишите, каковы пути связи, 
например, электронная почта, 
письмо или телефон 
 
Осведомлены ли вы о 
стандартизованных стационарных и 
амбулаторных электронных формах, 
имеющихся на iCSP? Если да, 
использовали ли вы их? 

  

 

 

  



 

 
Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 

информации 
Ответ Как вы планируете 

развивать это в 
будущем? 

1.3 Доступ к услугам 
 
Все физиотерапевты, 
оказывающие медицинскую 
помощь лицам, страдающим 
МВ, в условиях, отличных от 
специализированного центра, 
оказывающего медицинскую 
помощь пациентам, 
страдающим МВ, должны: 
 

■ иметь доступ к 
рекомендациям по 
физиотерапии специалистов 
специализированного 
центра оказывающего 
медицинскую помощь 
пациентам, страдающим МВ 

■ иметь доступ к обучению/ 

CPD в области МВ 

■ следовать Клиническому 
руководству по 
физиотерапевтическому 
лечению пациентов, 
страдающих МВ, ACPCF 
(2011, обновлено в 2016 г.) 

■ следовать местным 
руководствам по лечению, 
установленным 
специализированным 
центром, оказывающим 
медицинскую помощь 
пациентам, страдающим МВ 

1.3.1 Опишите взаимодействие 
между специализированным цент 
ром и всеми другими сферами, где 
физиотерапевты оказывают 
медицинскую помощь, например, дни 
совместных 
исследований/заседания, 
конференции по конкретным случаям 
и т.д.  

  

 
1.3.2 Какая подготовка в области 
проблемы МВ доступна для 
персонала физиотерапевтического 
отделения, работающего на уровне 
первичной, вторичной и третичной по 
мощи, например, рекламные 
листовки курсов, содержание 
программ, компетентность, 
программы подготовки во время 
работы и т.д.  
 
Хотели бы вы иметь доступ к 
клиническому опыту и компетенции 
ACPCF? Это были бы минимальные 
рамки компетенции для центов, 
оказывающих медицинскую помощь 
пациентам, страдающим МВ 

  

1.3.3 Опишите, как обеспечивается 
легкая доступность местных 
руководств и протоколов для всего 
персонала, оказывающего 
медицинскую помощь лицам, 
страдающим МВ, например, 
электронный или бумажный формат. 
Является ли это легко доступным 
 
Если имеется информация в 
интернете, пожалуйста, приведите 
ссылки. 

  

1.4. Уровни укомплектования 
персоналом 
 
Уровни укомплектования 
персоналом должны 
соответствовать таковым, 
установленным в «Стандартах 
клинической помощи детям и 
взрослым, страдающим 
муковисцидозом, в 
Великобритании, 2001 г.». 
Пожалуйста, учтите пересмотр, 
выполненный Фондом 
муковисцидоза Великобритании 
в 2008 г. 

1.4.1 Пожалуйста, укажите вашу 
укомплектованность персонала с 
описанием уровня и эквивалента 
полного рабочего времени (WTE) 
 
Необходима ли вам помощь при 
разработке бизнес-кейса, если вы 
чувствуете, что вам требуется 
увеличить укомплектованность 
штатов в соответствии со 
стандартами Великобритании? 

  

1.4.3 Какую когорту пациентов лечит 
ваш центр?  
 
Укажите какой-либо специальный 
ресурс для лечения пациентов, 
которые не соответствуют вашим 
обычным критериям. 

Взрослые  
 
Дети  
 
Переходная группа  

 

 

 
  



 

 
2 стандарт: Персонал 

Обоснование: Люди, страдающие МВ, должны получать соответствующие физиотерапевтические услуги 
от достаточно квалифицированных лиц на разных этапах медицинской помощи в разных 
условиях  

 

 
Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 

информации 
Ответ Как вы планируете 

развивать это в 
будущем? 

2.1. Диагноз 
 
Все лица, у которых впервые 
диагностирован МВ (или при 
скрининге новорожденных, или 
позже) вскоре после 
установления диагноза 
проконсультированы должны 
быть проконсультированы 
физиотерапевтом-специалистом 
по МВ. 
Периодичность консультаций 
физиотерапевтом должны 
определяться индивидуально, 
но в течение нескольких месяцев 
после установления диагноза 
потребуются частая оценка и 
рекомендации. В течение 
месяцев после установления 
диагноза доступ к 
физиотерапевтическим услугам 
должен быть еженедельным. 

2.1.1 Как рано пациенты получают 
консультацию персонала 
физиотерапевтического профиля 
после установления диагноза? 

  

2.1.2 Получают ли пациенты 
стандартный план 
лечения/стандартную схему 
действий? Если да, готовы ли вы 
сообщить его? 

  

2.1.3 Как часто состояние и лечение 
пациентов пересматривается после 
установления диагноза? 

  

2.2 Клиника 
 
Все лица, страдающие МВ, 
должны: 
 

■ иметь доступ к 
физиотерапевту при каждом 
визите в клинику. Это будет 

■ физиотерапевт сетевого 
центра, 
физиотерапевт-специалист 
по МВ или совместная 
консультация с обоими. 

■ получать консультацию 
физиотерапевта-специалист
а по МВ, по крайней мере, 
дважды в год (одно из этих 
посещений должно быть 
ежегодным визитом для 
оценки состояния) и чаще, 
если необходимо. 

■ иметь возможность посетить 
физиотерапевта в период 
между визитами в клинику, 
как необходимо 

■ получать консультацию 
амбулаторно во время курса 
внутривенного введения 
препаратов, если доступа к 
физиотерапии в 
неспециализированном 
учреждении по месту 
жительства нет. 

2.2.1 Как вы обеспечивает то, что 
пациенты получают консультацию 
специалиста физиотерапевта, по 
крайней мере, дважды в год? 

  

2.2.2 Каким образом пациенты имеют 
доступ к дополнительным услугам 
персонала физиотерапевтического 
профиля вне стандартных часов 
работы? 
 
Предлагаете ли вы обслуживание на 
дому? 

  

2.2.3 Оценивается ли состояние 
пациентов во время курса 
внутривенного введения препаратов 
амбулаторно? 
 
Если можно, укажите кем и 
периодичность оценки состояния 
 
Если нет, то почему нет, например, 
привлечение ресурсов, отсутствие 
клинических показаний. 

  

 

  



 

 
Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 

информации 
Ответ Как вы планируете 

развивать это в 
будущем? 

2.3.Ежегодная оценка 
состояния и пересмотр 
терапии 
 
Ежегодная оценка состояния и 
пересмотр 
физиотерапевтического 
лечения должны 
осуществляться 
физиотерапевтом-специалистом 
по МВ 

2.3.1 Опишите процесс ежегодной 
оценки состояния и пересмотр 

физиотерапевтического лечения 
пациентов, например, демонстрация 
АСТ, пробы с физической нагрузкой, 
оценка осанки и т.д. 

  

2.3.2 Пожалуйста, представьте 
документацию, используемую для 
обеспечения наличия 
соответствующей стандартизации 
ежегодных оценок, выполняемых для 
каждого пациента 

  

2.4 Пациенты стационара 
 
Все лица, страдающие МВ, 
госпитализированные для 
оказания помощи в стационаре, 
должны ежедневно 
осматриваться 
физиотерапевтом и каждый 
день иметь доступ к 
физиотерапевтическому 
лечению, как необходимо. 

2.4.1 Имеется ли у вас официальный 
механизм для регистрации 
деятельности пациента в стационаре? 
Если да, пожалуйста, опишите. 

  

2.4.2 Имеется ли у вас официальный 
механизм для регистрации 
деятельности пациента в 
амбулаторных условиях? Если да, 
пожалуйста, представьте информацию, 
например, лист сбора данных или 
ежемесячно рассматриваемая 
статистика (обеспечьте анонимность, 
или лист должен быть представлен в 
форме бланка) 

  

2.4.3 Какова периодичность 
предлагаемых физиотерапевтических 

процедур? Пожалуйста, опишите 
имеющуюся систему для реализации 
этого, например, сеансы АСТ, занятия 
гимнастикой и т.д. 

  

2.4.4 Бывает ли пациентам и/или 
лицам, ухаживающим за ними, 
необходимо иметь свой собственный 
режим проведения физиотерапии при 
нахождении в стационаре? 

  

2.4.5 Кто обеспечивает 
физиотерапевтическую помощь в 
стационаре? Например, уровни 
персонала и число имеющихся 
сотрудников 

  

2.4.6 Какие возможности физических 
упражнений имеются для пациентов в 

стационаре?  
Как это варьируется у пациентов с 
инфекцией M Abscessus? 

  

2.4.7 Как предоставляется помощь в 
выходные? 

  

2.4.8 Вы предлагаете услуги 5/7, 5+2 
или 7/7? 
 
Для пояснения, 5 на 7 представляет 
наличие персонала в течение дней 
недели в период 7 дней, это обычно 
означает, что существуют дни недели, 
когда присутствует неполный состав 
персонала. Схема 5+2 является 
стандартным 5-дневным 

обслуживанием с присутствием 
дополнительного персонала в 
выходные специально только для 
пациентов с МВ (не как часть службы по 
вызову). Схема 7/7 представляет собой 
полную надлежащим образом 
финансируемую службу, работающую 
каждый день в течение недели и в 
выходные. 

  

 

  



 

 
Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 

информации 
Ответ Как вы планируете 

развивать это в 
будущем? 

2.5 Неспециализированные 
центры по месту жительства  
 
Физиотерапевтические услуги в 
неспециализированных центрах 
по месту жительства должны 
предоставляться лицам, 
страдающим МВ, особенно во 
время исключительной 
необходимости, например: 
 

■ при диагностике 

■ когда необходимы 
изменения в предоставлении 
или методике терапии 

■ во время обострения 
процесса в грудной клетке 

■ в случае оказания 
паллиативной помощи на 
дому 

 
Когда назначено лечение 
внутривенным введением 
препаратов на дому, должна 
быть доступна физиотерапия на 
дому или в школе, проводимая 
персоналом 
неспециализированного центра, 
для интенсификации 
физиотерапевтического 
лечения. 
Такая услуга должна 
предоставляться, как минимум, 
раз в неделю. 

2.5.1 Пожалуйста, опишите свои 
местные схемы для предоставления 
физиотерапевтической помощи в 
неспециализированном центре по 
месту жительства 

  

2.5.2 Каковы ваши клинические 
критерии для визитов на дом? 
Пожалуйста, предоставьте 
информацию 

  

 
  



 

 

3 стандарт: УЧРЕЖДЕНИЯ, СРЕДСТВА И ОБОРУДОВАНИЕ 

Обоснование: Лица, страдающие МВ, должны иметь доступ к соответствующим учреждениям, средствам 
и оборудованию для физиотерапевтического лечения как в стационаре, так и амбулаторно 

 
 

Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 
информации 

Ответ Как вы планируете 
развивать это в 
будущем? 

3.1 Учреждения должны 
признавать необходимость 
конфиденциальности и 
достоинства при проведении 
очищения дыхательных путей и 
физических упражнений  

3.1.1 Какие средства имеются в 
стационаре для ваших пациентов? 
Например, одноместные палаты, 
зоны для выполнения физических 
упражнений, игровые комнаты, 
помещения для подростков, 
помещения для школьного обучения, 
прачечные, доступ к интернету, 
кухни, помещение для родственников 
Помещения и удобства для 
родителей и лиц, осуществляющих 
уход, для сна новью, если применимо 

  

3.2 Для лиц, страдающих МВ, 
находящихся в стационаре, 
должны иметься адекватные 
помещения и средства для 
физических упражнений, 
например, спортзал с 
адекватным набором 
оборудования для физических 
упражнений и достаточным 
пространством для проведения 
аэробных упражнений и проб с 
физической нагрузкой 

3.2.1 Как вы обеспечивает наличие 
персонала для наблюдения за 
физической нагрузкой и проведения 
проб с физической нагрузкой для 
пациентов в стационаре? 

  

3.3. Помещения и средства для 
физиотерапевтического лечения 
должны обеспечивать 
выполнение местной стратегии 
контроля инфекции 

3.3.1 Как вы обеспечиваете 
следование местной стратегии 
контроля инфекции? Пожалуйста, 
представьте копии местной 
стратегии контроля 
инфекции/протоколов и т.д. 
 
Если помещение использовалось 
для занятия физическими 
упражнениями, каков период между 
занятиями?  

  

 
  



 

 
4 стандарт:  ОБОРУДОВАНИЕ 

Обоснование: Все лица, страдающие МВ, должны быть обеспечены соответствующим оборудованием 
для процедур для воздействия на органы дыхания и физических упражнений и будут 
обучены его использованию и поддержанию надлежащего состояния. 

 
 

Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 
информации 

Ответ Как вы планируете 
развивать это в 
будущем? 

4.1 Пациенты должны быть 
обеспечены оборудованием для 
процедур для воздействия на 
органы дыхания, которое им 
необходимо использовать дома, 
например, для небулизации 
лекарств, очищения 
дыхательных путей, доставки 
кислорода и увлажнения 

4.1.1 Укажите оборудование для 
процедур для воздействия на органы 
дыхания, часто используемое вашей 
службой, включая небулайзерное 
оборудование и разные 
дополнительные средства терапии 
(например, РЕР и осцилляторное 
РЕР, если применимо), система 
вдох-небулайзер/выдох- поток 
(I-nebs/E-flow), вспомогательные 
приспособления при кашле, NIV, 
HFCWO. 

  

4.2 Имеются письменные 
протоколы на оборудование, 
используемое пациентами и 
выдаваемое им.  

4.2.1 Представьте данные по 
протоколам и любую другую 
соответствующую информацию. 
Если информация имеется в 
электронном виде, пожалуйста, 
укажите ссылку. 

  

 4.2.2 Имеется ли у вас журнал 
регистрации, в котором указывается, 
такой тип оборудования имеется у 
пациентов? Если да, пожалуйста, 
представьте анонимный пример 
используемой документации 

  

4.3. Использование в 
стационаре/в отделениях 
 
Все оборудование содержится в 
исправном состоянии, 
обслуживается, чистится и 
стерилизуется согласно 
инструкциям изготовителя и 
местным принципам 

4.3.1 Как вы обеспечиваете это? 
Например, выдача рекомендаций по 
чистке небулайзера и т.д. 
 
Как вы дезинфицируете аппарат NIV, 
использовавшуюся пациентом с 
инфекцией M.Abscessus или B. 
Cepacia 
 
Когда пациент находится в 
стационаре, предоставляете и вы 
альтернативные небулайзерные 
системы, и если да, как вы проводите 
соответствующую дезинфекцию 
после использования? 

  

4.4 Пациенты и лица, 
осуществляющие уход, должны 
быть обучены использованию 
оборудования, 
предоставляемого пациенту. 

4.4.1 Опишите процесс, 
используемый для обучения и 
информирования пациентов и лиц, 
ухаживающих за ними, относительно 
использования оборудования, 
например, графики обучения, форма 
приема оборудования и т.д. 

  

 
  



 

 

Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 
информации 

Ответ Как вы планируете 
развивать это в 
будущем? 

4.5 Использование в 
домашних условиях 
 
Всем пациентам, берущим 
оборудование домой, выдаются 
письменные инструкции по 
процедурам использования, 
чистки и стерилизации. 

4.5.1 Пожалуйста, представьте 
подтверждение информации, 
выдаваемой пациентам и лицам, 
ухаживающим за ними, например, 
литовки, буклеты и т.д. 

  

4.5.2 Какой имеется процесс для 
обеспечения регулярного 
пересмотра и обновления такой 
документации? Например, 
Ежегодные проверки оборудования и 
загрузка данных по небулизации при 
входе (I neb)  

  

4.5.3 Как вы обеспечивает 
соответствие информации для 
пациентов в отношении таких 
проблем, как языковые барьеры, 
физические нарушения и 
грамотность? Например, вопросы 
одинаковости и разнообразия, 
различные языки/шрифт Брайля и 
т.д., доступ к адвокату/переводчику 
 
Инструкции изготовителей систем 
E-flow имеются на нескольких языках, 
руководства с иллюстрациями 

  

4.6 Должен иметься четкий и 
адекватный бюджет для 
обеспечения оборудованием 
для физиотерапии и 
небулизации и ясная 
ответственность в отношении 
того, кто обеспечивает этот 
бюджет 

4.6.1 Как финансируется 
предоставление 
физиотерапевтического 
оборудования и небулайзеров? 

  

4.6.2 Является ли это 
финансирование достаточным для 
потребностей вашей службы? 
Если нет, пожалуйста, укажите 
пробелы. 

  

4.6.3 Когда имеется дефицит, как вы 
определяете приоритеты 
потребностей пациентов? 

  

 

 
  



 

 

5 стандарт: Клинические стандарты: 

Обоснование: Клиническая физиотерапевтическая помощь должна основываться на наилучшей 
имеющейся доказательной базе: действующие руководства ACPCF и Фонда 
муковисцидоза Великобритании. Необходимо следовать протоколам и консенсусным 
документам. 

 
 

Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 
информации 

Ответ Как вы планируете 
развивать это в 
будущем? 

5.1 В центрах, где лица, 
страдающие МВ, получают 
помощь, должны иметься копии 
всех документов, 
перечисленных во вступлении к 
клиническим стандартам. 

5.1.1 Как вы обеспечиваете наличие 
этих документов? Например, 
документы при вступлении в 
должность (электронные копии и/или 
бумажные папки), интернет- ссылки 
на документы  

  

5.1.2 В каких разных форматах может 
предоставляться эта информация? 
Например, литература, 
напечатанная шрифтом Брайля, 
аудио, DVD, переводы на другие 
языки и т.д.  

  

5.2. Ожидается, что весь 
персонал 
физиотерапевтического 
профиля, оказывающий помощь 
лицам, страдающим МВ, должен 
прочитать эти документы в 
период вступления в должности, 
и должны быть определены 
области для обучения и 
развития 

5.2.1 Как осведомленность о 
действующих руководствах и 
протоколах включается в программы 
введения персонала в должность? 

  

5.2.2 Как узнавание новых 
руководств и существующей 
наилучшей практики признается в 
рамках официальных систем? 
Например, планы личного развития 
(PDP) /рамки знаний и навыков (KSF)/ 
цели ротации и т.д. 

  

5.3.3 Как осуществляются действия 
по каким-либо полученным данным и 
рекомендациям, и как они 
реализуются? Пожалуйста, 
приведите примеры. 

  

 

 

 
  



 

 

6 стандарт:  КОНТРОЛЬ ИНФЕКЦИИ 

Обоснование: Все физиотерапевты, работающие с лицами, страдающими МВ, должны учитывать 
вопросы гигиены и перекрестного инфицирования. 

 
 

Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 
информации 

Ответ Как вы планируете 
развивать это в 
будущем? 

6.1 Весь персонал должен знать 
и работать с: Местными 
принципами контроля инфекции, 
руководствами Фонда 
муковисцидоза Великобритании 
по профилактике и контролю 
инфекции, вызванной 
комплексом Burkholderia 
Cepacia, Pseudomonas 
Aeruginosa и MRSA у лиц, 
страдающих МВ. 

6.1.1. Пожалуйста, опишите, как 
такая приверженность реализуется 
на местном уровне, например, 
электронное обучение касательно 
мытья рук, контроль мытья рук и т.д.  

  

6.1.2 Пожалуйста, представьте 
данные по местным, региональным  
и национальным протоколам, 
имеющимся для персонала 

  

6.2 Все пациенты должны иметь 
собственное оборудование, 
такое как: 
 

■ компрессоры/небулайзеры 

■ оборудование для 
кислородотерапии 

■ устройства для очищения 

дыхательных путей 

6.2.1 Как вы обеспечиваете легкую 
доступность такого оборудования? 
 
Что вы делаете, если пациенты не 
приносят свой собственный 
небулайзер в стационар? 

  

6.2.2 В настоящее время какой 
процент ваших пациентов имеет 
данный тип оборудования для 
индивидуального использования: 
 

■ небулайзеры (укажите тип) 

■ кислородотерапия (укажите тип, 
например, жидкий/заполняемый 
дома) 

■ Устройства АСТ 

  

6.3. Физиотерапевты должны 
иметь доступ к доку ментам по 
индивидуальному 
микробиологическому статусу 

6.3.1 Пожалуйста, опишите, какой 
доступ вы имеете на местном уровне, 
например компьютерные системы, 
бумажные документы и т.д. 

  

6.4 При проведении очищения 
дыхательных путей, физических 
упражнений, небулизации и 
спирометрии необходима 
жесткая приверженность 
принципам контроля инфекции 

6.4.1 Пожалуйста, покажите процесс, 
применяемый для гарантии 
соблюдения принципов контроля 
инфекции при выполнении таких 
задач, например, одноместные 
палаты или в спорт зале, при 
рентгенологическом исследовании, 
спирометрии, в аптеке и т.д. 
 
Отличается ли этот процесс, если у 
пациента имеет место инфекция 
M.Abscessus или B.Cepacia? 

  

 

 
  



 

 
Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 

информации 
Ответ Как вы планируете 

развивать это в 
будущем? 

6.5 Персонал должен принимать 
все рациональные меры 
предосторожности для 
уменьшения риска перекрестной 
инфекции 
 
Важные вопросы должны 
включать тщательное мытье рук, 
протирание пульсоксиметров и 
оборудования для физических 
упражнений в период между 
применением пациентами, 
ношение передников и перчаток 
для АСТ в соответствии с 
местными принципами, 
протирание стетоскопов перед 
использованием у другого 
пациента, осторожное 
обращение с секретом 
дыхательных путей (закрывать 
емкости с мокротой и 
ликвидировать, по крайней 
мере, ежедневно, загрязненные 
бумажные салфетки 
ликвидировать немедленно).  

6.5.1 Какие мероприятия и схемы 
имеются для решения вопросов, 
связанных с проблемой контроля 
инфекции? Например, сообщение о 
случаях, и т.д. 

  

6.5.2 Каковы принципы изоляции при 
лечении пациентов с высоким риском 
инфекции при нахождении в 
стационаре? Например, отдельные 
палат ы, разное время приема в 
клинике и т.д.  

  

6.5.3 Каковы принципы изоляции при 
лечении пациентов с высоким риском 
инфекции при посещении клиник, 
например, MRSA, M.Abscessus, 
B.Cepacia 

  

 

 

 

 
  



 

 
7 стандарт:  Профессиональное развитие и обучение  

Обоснование: Физиотерапевты, оказывающие помощь лицам, страдающим МВ, как профессионалы, 
обязаны быть в курсе современных исследований проблемы МВ и постоянно 
совершенствовать свои навыки и знания для предоставления, насколько возможно, 
наилучшей клинической помощи. 

 
 

Необходимые критерии Вопросы для оценки / запрос 
информации 

Ответ Как вы планируете 
развивать это в 
будущем? 

7.1 Физиотерапевты 1, 2 и 3 
группы должны поддерживать 
свое непрерывное 
профессиональное развитие 
(CPD) по общей терапии 
заболеваний органов дыхания и 
иметь достаточные клинические 
навыки для выполнения 
Клинического руководства по 
физиотерапевтическому 
лечению пациентов, 
страдающих МВ (ACPCF 2002, 
пересмотрено в 2010 г.)  

7.1.1 Пожалуйста, представьте 
данные по CPD и документам о 
компетентности персонала, 
например, Общая программа 
CPD/технологии информационного 
общества (IST) для работы в 
учреждении, оказывающем помощь 
при МВ 
 
Готовы ли вы сообщить рамки 
клинической компетентности? 

  

7.2 Физиотерапевты 1 и 2 группы 
должны являться членами 
Ассоциации дипломированных 
физиотерапевтов в области 
муковисцидоза (ACPCF) и будут 
посещать местные заседания 
ACPCF 

7.2.1 Посещает ли персонал, по 
крайней мере, одно местное 
заседание по проблеме МВ 
ежегодно? 
 
Пожалуйста, представьте 
подтверждение посещения и участия 
в местных заседаниях, например, 
сертификат посещения, протокол и 
т.д. 

  

7.3 Физиотерапевты 2 группы 
должны посещать ежегодные 
местные или региональные 
образовательные события по 
проблеме МВ (например, 
организованные региональным 
специализированным центром) 

7.3.1 Посещает ли персонал, по 
крайней мере, одно региональное 
или национальное заседание по 
проблеме МВ ежегодно? 
 
Пожалуйста, представьте 
подтверждение посещения и участия 
в региональных или национальных 
образовательных событиях по 
проблеме МВ, например, 
устные/стендовые сообщения на 
мероприятиях, сертификат 
посещения и т.д. 

  

7.4 Физиотерапевты 1 группы 
должны посещать, по крайней 
мере. одно заседание по 
проблеме МВ ежегодно. Это 
должно быть ежегодное 
национальное образовательное 
событие, проводимое ACPCF, 
или национальный день 
обучения по проблеме МВ. Они 
должны иметь возможность 
посещать международные 
конференции по МВ 

7.4.1. Пожалуйста, представьте 
подтверждение посещения и участия 
в таких заседаниях. 

  

7.4.2 Имеются ли какие-либо 
ограничения для посещения 
персоналом таких конференций? 
Если да, каковы эти ограничения? 
Например, вопросы стоимости, 
учебный отпуск и т.д. 

  

7.5 Физиотерапевты 1 группы 
демонстрируют знание 
современных исследований 
проблемы МВ и должны 
участвовать в исследованиях 
МВ на местном уровне, как 
применимо 

7.5.1 Пожалуйста, представьте 
подтверждения каких-либо 
исследований, про веденных за 
последние 2 года, или дайте краткую 
характеристику какой-либо 
осуществляемой работы 

  

 

 

 

Спасибо за то, что вы нашли время заполнить эту контрольную форму. Информация, представленная 
вами, будет конфиденциальной, однако после составления национального отчета мы надеемся, что 
сможем представить отчет конкретно по вашему учреждению. По этой причине просим вас указать 
здесь название вашего центра оказания медицинской помощи пациентам, страдающим МВ: 
 



 

 

Приложение II 
 

Физиотерапевтическое лечение 
грудных детей с МВ, выявленных 
при скрининге  
Руководство по физиотерапии: 
 
ACPCF выпустила ряд руководящих документов. Эти 
документы были написаны и утверждены членами комитета 

ACPCF и рабочей группой по протоколам ACPCF. 
 
Когда возможно, проводились консультации со специалистами 
в конкретной области, и они внесли свой вклад в подготовку 
документа. Представлены ссылки на литературу по теме, но 
строгий протокол с тщательным обзором литературы не 
удалось осуществить. Поэтому эти документы следует 
рассматривать в качестве вспомогательного средства для 
клинической практики, а не как окончательный протокол по 
данной теме. 
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Клиническое руководство по физиотерапевтическому 
лечению грудных детей с муковисцидозом, выявленных 
при скрининге 

 

II.1 Клиническое руководство по 
физиотерапевтическому лечению 
грудных детей с муковисцидозом, 
выявленных при скрининге 
 

Введение 
Настоящее руководство было составлено для дополнения 
Дельфийского консенсуса по физиотерапевтическому лечению 
грудных детей, страдающих муковисцидозом (МВ), с 
бессимптомным течением болезни. У новорожденных, 
родившихся с МВ, по сути, нормальные легкие, но в течение 
разных периодов у них развивается хроническое заболевание 
органов дыхания, которое, в конечном итоге, будет летальным 
у большинства пациентов. При недавнем введении скрининга 
новорожденных во всей Великобритании, у новорожденных МВ 
диагностируется вскоре после рождения, часто до появления у 
них каких-либо симптомов или патологии легких. Кроме того, 

грудным детям со слабыми мутациями, у которых симптомы 
могут не появиться до достижения взрослости, также ставится 
диагноз в младенчестве.  
Это означает, что в настоящее время существует когорта 
грудных детей, которые появляются в центрах лечения МВ в 
очень юном возрасте и часто без признаков или симптомов 
болезни. За последние два десятилетия была признана 
важность раннего вмешательства,2,3 и большинство центров по 
лечению МВ приняли принцип тщательного наблюдения и 
агрессивного лечения болезни легких на раннем этапе. В 

настоящее время у значительного числа детей, страдающих 
МВ, имеет место нормальная функция легких в ранний 
взрослый период, даже хотя у них с большой вероятностью 

существует патология легких. 4 Традиционно в Великобритании 
физиотерапия для воздействия на органы дыхания начиналась 
при постановке диагноза и включает постуральный дренаж 
(PD) два раза в день при наклоне головы вниз в сочетании с 
перкуссией стенки грудной клетки. В настоящее время у многих 
новорожденных и детей младшего возраста, направляемых в 

центры лечения МВ, отсутствуют явные признаки болезни 
органов дыхания и имеет место хороший статус питания с 
индексом массы тела (ИМТ) в пределах нормальных значений. 
Специалисты-физиотерапевты в Великобритании, 
оказывающие помощь этим грудным детям, начали выяснять 
роль традиционного, стандартного очищения дыхательных 
путей у этих детей с бессимптомным течением болезни. Хотя 
медицинские работники соглашаются единогласно, что 
физиотерапевтические вмешательства являются 
подходящими, когда симптомы со стороны органов дыхания 

являются очевидными,5,6 место стандартного ежедневного 
очищения дыхательных путей до этого момента менее ясна. 
Также признано, что, хотя у грудных детей в момент постановки 
диагноза могут отсутствовать симптомы, в течение 
определенного периода времени у них могут отмечаться 
колебания между бессимптомным течением в одно время и 
наличием симптомов в другое время. Как следует решать эту 
проблему с точки зрения стандартного очищения дыхательных 
путей, также не установлено. По результатам исследования 
пациентов и семей Фондом муковисцидоза Великобритании 

сообщалось, что физиотерапия для воздействия на органы 
дыхания считается большим бременем при уходе. Семьи 
желают знать, является ли стандартное лечение необходимым 
для грудных детей, у которых имеет место малое число или 
отсутствие симптомов. 7 Физиотерапевты должны обеспечить 
безопасный и эффективный уход и ежедневные схемы 
лечения, которые следует адаптировать к индивидуальным 
потребностям, образу жизни и симптомам, особенно, поскольку 
длительная стандартная АСТ считается существенным 
бременем для пациентов и семей. 7 В отношении этих грудных 
детей, не имеющих очевидных симптомов, дилемма, с которой 

в настоящее время сталкиваются физиотерапевты, 
заключается в том, необходимо ли рекомендовать ежедневное 
стандартное очищение дыхательных путей и, если так, тогда 
какая методика очищения дыхательных путей (АСТ) является 
наиболее подходящей. 
 
В настоящее время отсутствуют данные, касающиеся 
рассмотрения этих сомнений, и вопрос о том, необходимо ли 
стандартное очищение дыхательных путей, вызвал 
значительные международные дискуссии. Существующие 

сегодня обстоятельства препятствуют проведению строго 
клинического испытания в Великобритании.1 

 
Имеется три аргумента для раннего начала физиотерапии у 
грудных детей с бессимптомным течением болезни. 
Во-первых, имеются достоверные свидетельства, что 
заболевание легких в раннем возрасте предшествует развитию 
очевидных симптомов у детей, страдающих МВ.2, 8-14 
Во-вторых, анатомические и физиологические различия, 
которые являются результатом незрелости дыхательной 

системы, в сочетании с МВ, делают грудного ребенка, 
страдающего МВ, более уязвимым для осложнений со стороны 
органов дыхания и развития инфекции, чем ребенок более 
старшего возраста.  
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Наконец, считается, что установление ежедневного 
стандартного порядка на раннем этапе болезни, длящейся всю 

жизнь, способствует принятию необходимости лечения и 
приверженности со стороны и ребенка, и семьи. Это может 
также позволит родителям поддерживать свою компетенцию по 
методикам очищения дыхательных путей. 15-17 Наоборот, 
присутствие бактериальной инфекции и повышенные уровни 
маркеров воспаления, выявляемые при BAL, не всегда 
коррелируют с избыточным образованием мокроты или 
симптомами, которые реагируют на очищение дыхательных 
путей. Не имеется основанного на физиологии аргумента или 
научного подтверждения того, что физиотерапия является 

полезной в отношении ослабления воспалительного процесса 
в дыхательных путях. Хорошо известно, что приверженность 
стандартной терапии при хронической болезни представляет 
значимую проблему, и что, когда положительный эффект 
лечения не сразу становится очевидным, приверженность 
часто самая слабая. 18-21  

 

Обзор литературы 
Существуют достоверные свидетельства того, что у грудных 
детей может наблюдаться вовлечение в процесс органов 
дыхания, даже когда при клиническом осмотре выявляется 
хорошее состояние и не отмечается очевидных симптомов. 
Современные методы исследования, такие как оценка функции 
легких у грудных детей, бронхоальвеолярный лаваж (BAL) и 
компьютерная томография высокого разрешения, показывают, 
изменение присутствуют с раннего возраста. 

 

Бронхоальвеолярный лаваж 
По результатам оценки жидкости, полученной при 
бронхоальвеолярном лаваже (BALF) у 16 грудных детей, у 
которых в ходе государственной широкой программы 
неонатального скрининга был диагностирован МВ, Kahn et al. 
(1995) сообщили о наличии воспаления дыхательных путей у 

грудных детей уже в возрасте 4 недели (повышенные уровни 
ИЛ-8 и нейтрофилов). 8 Уровни оказались повышенными даже у 
некоторых грудных детей, у которых получены отрицательные 
культура в отношении распространенных бактериальных 
патогенов, связанных с МВ. Armstrong et al. (1995) сообщили, 
что Staphylococcus aureus присутствовал в BALF почти 40% 
грудных детей, страдающих МВ (14/45), более одной трети 
которых имели бессимптомное течение. Хотя выявлено, что 
патогены, вызывающие заболевание органов дыхания, 
являются важной причиной воспаления, не у всех 

инфицированных субъектов выявлялись клетки воспаления 
или симптомы. Это исследование также показало, что 
инфекция была завышена культурами материала из горла, что 
позволяет предполагать, что для многих субъектов 
бактериальные патогены остаются ограниченными верхними 
дыхательными путями. Rosenfeld et al. изучили 40 грудных 
детей, страдающих МВ, в течение двухлетнего периода и 
сообщили об увеличении числа патогенов, связанных с МВ, с 
возрастом.2 У грудных детей наблюдались повышенные уровни 
маркеров воспаления независимо от того, выявлялись ли 

патогены, связанные с МВ, или нет, хотя концентрация этих 
маркеров увеличивалась с повышением плотности патогенов, 
связанных с МВ, в жидкости, полученной при 
бронхоальвеолярном лаваже. Также сообщалось, что у этих 
грудных детей имела место обструктивная болезнь легких 
(экспираторный поток и феномен «воздушной ловушки»). Nixon 
et al. (2002) изучали зависимость между инфекцией нижних 
дыхательных путей и воспалением, симптомами со стороны 
органов дыхания и функцией легких у грудных детей и детей 
младшего возраста, страдающих муковисцидозом, 
диагностированным при скрининге новорожденных.22 У 36 

детей (в возрасте младше 3 лет) был проведен BAL и 
исследование функции легких. Инфекция нижних дыхательных 
путей коррелировала со значимым снижением функции легких. 
Хотя ежедневный влажный кашель в период одной недели до 
исследования наблюдался в 20/52 случаев проведения пробы, 
инфекция была обнаружена только в семи образцах. У детей с 
ежедневным кашлем отмечалась более низкая функция легких, 
чем у пациентов, не имевших симптомов со стороны органов 
дыхания на момент BAL. Авторы сделали вывод, что и 
симптомы со стороны органов дыхания, и инфекция 

дыхательных путей оказывают независимое аддитивное 
влияние на функцию легких (без связи с воспалением 

дыхательных путей). Наличие влажного ежедневного кашля у 
детей младшего возраста со слабовыраженным заболеванием 
легких, обусловленным МВ, независимо коррелирует со 
снижением функции легких. При проведении ретроспективного 
исследования популяции, не проходившей скрининг 
новорожденных, Hillliard et al. (2007) сообщили о присутствии P. 
aeruginosa у 20% (5,25) и S. aureus - у 16% (4/25). Медиана 
возраста в исследуемой популяции составляла 12 месяцев, и 
сообщалось, что культуры, полученные после лаважа, 
оказались положительными у 8 из 18 детей с бессимптомным 

течением болезни. 23  

 

Функция легких 
О нарушениях функции легких у грудных детей, страдающих 
МВ, сообщалось уже с 1988 г. 24, 25 Ranganathan et al. (2004) 
сообщали об измерениях функции внешнего дыхания у не 

проходивших скрининг грудных детей с вновь 
диагностированным заболеванием, выполненных вскоре после 
постановки диагноза и затем повторенных через 6 месяцев. 11 
После корректировки по возрасту, длительности, полу и 
воздействию курения матери авторы сообщили о значимом 
снижении ОФВ0.5 и вскоре после постановки диагноза, и при 
повторном проведении пробы через 6 месяцев. Это 
исследование означает, что функция внешнего дыхания в 
популяции, не прошедшей скрининг, уменьшается вскоре после 
постановки диагноза, и снижение сохраняется в период 

младенчества.  
 
Индекс клиренса легких (LCI) представляет собой меру 
неоднородности вентиляции, получаемую по результатам 
методики вымывания инертного газа при многократных 
дыхательных циклах (MBW). Lum et al. изучили 39 грудных 
детей, не прошедших скрининг, с использованием методики 
MBW для измерения LCI наряду с другими показателями 
функции внешнего дыхания. 26 При использовании обеих 
методов отклонения были выявлены у 72% грудных детей (41% 
отклонений был обнаружен обеими методиками, и еще 15% 

выявлено каждым из двух проведенных проб). Kozlowska et аl. 
(2008) сообщили результаты лонгитудинального исследования 
с участием 48 детей (не проходивших скрининг, но получавших 
лечение в специализированным центре оказания помощи при 
МВ), страдающих МВ, и 33 здоровых контрольных субъектов.13 
В эти ранние годы сам диагноз МВ обусловливал значимое 
снижение ОФВ0,75 и ФЭП25-75. Свистящие хрипы при 
аускультации, недавний кашель и инфекция, вызванная 
Pseudomonas aeruginosa (даже в случае, очевидно, 
эффективного лечения) все оказались независимо связанными 

с дальнейшим снижением функции легких. Это исследование 
показало, что МВ как таковой, при отсутствии осложнений, 
коррелирует со снижением функции легких, и представляется, 
что лечение специалистом не улучшает ее; это означает, что 
необходимы новые лечебные средства для улучшения 
состояния легких. 

 

Компьютерная томография органов грудной 
клетки 
Имеется много исследований, которые показывают рано 
возникающее воспаление и феномен «воздушной ловушки» у 
грудных детей, страдающих МВ. Martinez et al. показали, что у 

грудных детей, страдающих МВ, при проведении компьютерной 
томографии высокого разрешения выявляется утолщение 
стенок дыхательных путей, сужение просвета дыхательных 
путей и феномен «воздушной ловушки» по сравнению с 
контрольными субъектами.14 Эти показатели коррелировали с 
функцией внешнего дыхания. Однако неясно, на какие из этих 
изменений, если вообще на какие-либо, будет влиять АСТ.  

  



 

 

Приверженность 
Аргументы для установления ежедневного обычного порядка 
для оптимизации приверженности не установлены. 
Сообщалось, что отсутствие приверженности схемам лечения 
при хроническом заболевании составляет 50%. 18-20 
Вмешательства, требующие много времени, которые не 
обеспечивают немедленно ощущаемого положительного 

эффекта, и вмешательства, которые вызывают нарушение 
образа жизни, коррелируют с более низкими показателями 
приверженности.19-21 Так же высказано предположение, что 
настойчивое требования проведения стандартного 
ежедневного лечения может даже снизить приверженность в 
подростковом возрасте, когда необходимость лечения может 
повыситься. 27 

 

Физиотерапия 
Одной из дилемм для физиотерапевтов, занимающихся 
лечением МВ, является то, когда и какому лечению обучать 
родителей и лиц, осуществляющих уход за грудными детьми, 
не обнаруживающими симптомов, которым диагноз поставлен 
при скрининге новорожденных. Имеются четкие свидетельства, 
показывающие, что болезнь легких на раннем этапе имеется 
даже при отсутствии симптомов, и широко признано, что 

раннее и агрессивное лечение болезни легких является 
необходимым. Однако ранние патофизиологические 
изменения не всегда коррелируют с признаками или 
симптомами, которые реагируют на очищение дыхательных 
путей. Если состояние этих грудных детей, не имеющих 
симптомов, тщательно контролируется, и у них отсутствует 
очевидная патология органов дыхания, которая реагирует на 
очищение дыхательных путей, каково место ежедневного 
стандартного очищения дыхательных путей в этой когорте? 
Также, если воспаление играет важную роль в болезни легких 
на раннем этапе, может ли АСТ играть какую-либо роль в 

ослаблении этого процесса? Наоборот, если инфекция, с 
вероятным образованием мокроты является частью 
патологической картины на раннем этапе, тогда раннее 
применение очищения дыхательных путей представлялось бы 
рациональным. В современной литературе отсутствуют 
какие-либо данные по решению этих конкретных вопросов, но 
некоторые исследования связаны с этой темой. 
 
Van der Schans et al. провели систематический обзор по 
сравнению физиотерапии для воздействия на органы дыхания 

с физиотерапией, не связанной с воздействием на органы 
дыхания, при МВ. 28 При всестороннем поиске было выявлено 
126 рандомизированных контролируемых испытаний, но только 
6 исследований оказались подходящими для включения в 
обзор, вследствие, главным образом, методологических 
проблем, таких как отсутствие контрольной популяции, не 
получавшей лечение. Даже включенные исследования имели 
слабую оценку в отношении качества методологии (при 
использовании системы оценки Jadad 29), главным образом, 
потому, что двумя оцениваемыми пунктами являются 

применение слепого метода, и в исследованиях, касающихся 
физиотерапии, невозможно «ослепить» и исследователя, и 
субъекта, в отношении вмешательства. Вследствие высокой 
вариабельности конечных показателей мета-анализ оказался 
невозможным, и авторы не смогли сделать никаких выводов 
относительно долгосрочных эффектов физиотерапии для 
воздействия на органы дыхания при МВ. Однако результаты 
данного обзора показали, методики очищения дыхательных 
путей имеют краткосрочные эффекты касательно увеличения 
транспорта слизи. 
 

В очень небольшом числе исследований изучаются эффекты 
физиотерапии для воздействия на органы дыхания конкретно у 
детей. Desmond et al. (1983) оценивали эффекты 
физиотерапии для воздействия на органы дыхания у 8 детей, 
страдающих МВ. 30 Спирометрические показатели функции 
легких на исходном уровне сравнивали с таковыми в конце 
трехнедельного периода без применения физиотерапии для 
воздействия на органы дыхания с показателями на исходном 
уровне и в конце периода применения физиотерапии для 
воздействия на органы дыхания два раза в день. Авторы 

сообщили об ухудшении функции легких после трехнедельного 
периода без лечения, при этом изменения регрессировали при 

возобновлении лечения. Maayan et al. (1985) оценивали 
непосредственный эффект четырех схем лечения на функцию 

легких у 19 грудных детей в течение первого года жизни. 31 
Схемы применялись в ходе рандомизированного исследования 
(ингаляция сальбутамола, ингаляции N-ацетилцистеина, 
физиотерапия для воздействия на органы дыхания, или 
комбинация всех трех методов). В отдельных группах не было 
выявлено значимых изменений объемов легких, но отмечалось 
небольшое улучшение в группе, получавшей комбинированное 
лечение, по сравнению с ингаляционной терапией или 
физиотерапией для воздействия на органы дыхания в 
отдельности. В настоящее время оба эти исследования имеют 

давность более 20 лет, и поэтому касаются очень разной 
популяции грудных детей, и ни одно из не проводилось среди 
грудных детей, не имеющих симптомов. 
 
Более недавно Constantini et al. (2003) сравнивали 
долгосрочную эффективность применения маски РЕР 
относительно постурального дренажа и перкуссии у грудных 
детей, страдающих МВ. Исследование не выявило разницы по 
ухудшению на рентгенограмме органов грудной клетки или по 
числу дней антибиотикотерапии в год в течение периода 1 

год.32 Авторы сделали вывод, что РЕР безопасно для 
применения в раннем детстве и одинаково эффективно, как 
постуральный дренаж и перкуссия, хотя пациенты и родители 
предпочитали РЕР. В Швеции в начале 1980-х гг. были внесены 
значимые изменения в физиотерапевтическое лечение 
пациентов, страдающих МВ с переходом от постурального 
дренажа и перкуссии или методик активного цикла дыхания 
(АСВТ) к индивидуально подобранной программе физической 
активности, ингаляционной терапии и очищения дыхательных 
путей. 33 Dennersten et al. сообщили данные по функции легких 
своей популяции пациентов (7 лет или старше) за трехлетний 

период, при этом медиана ОФВ1 составила 93% в возрастной 
группе 7-12 лет; авторы сделали вывод, что их схема лечения 
показывает хорошие результаты.34 

 
В последнее десятилетие большое внимание привлекла 
проблема гастро-эзофагеального рефлюкса (ГЭР). Button et al. 
показали, что ГЭР увеличивается при схемах физиотерапии, в 
которых используется постуральный дренаж с наклоном 
головы вниз, по сравнению со схемами, в которых применяется 
модифицированный постуральный дренаж (без какого-либо 

наклона головы вниз). 35, 36 Длительное наблюдение этих 
грудных детей также показало меньшее число осложнений со 
стороны органов дыхания в группе, получавшей 
модифицированный постуральный дренаж. 37 Несмотря на 
слабость этих исследований (в частности, в отношении числа 
субъектов), потенциально неблагоприятные эффекты 
постурального дренажа привели многих к мысли 
рекомендовать не применять более положение с наклоном 
головы вниз у грудных детей при выполнении схем очищения 
дыхательных путей.38  

 
В ходе проспективного рандомизированного контролируемого 
исследования Dhouieb et al. Изучали эффект однократной 
процедуры очищения дыхательных путей (АСВТ) по сравнению 
с контрольной группой на LCI, ОФВ1 и ФОЕ у 18 детей, 
страдающих МВ (12 мальчиков; 6 девочек), средний возраст 
которых составлял 11,94 лет (7-17 лет). 39 При сравнении групп 
не выявлено статистически значимых различий ни по какому из 
конечных показателей. Однако в экспериментальной группе 
наблюдалось увеличение LCI. Это увеличение может быть 
обусловлено изменениями вентиляции и движением секрета, 
являющимся результатом процедуры очищения дыхательных 

путей. Вероятно, увеличение является временным, но 
необходима большая численность выборки для исследования 
эффекта АСТ на LCI.  

  



 

 

Составление клинического руководства 
До настоящего времени литература не дает нам четкого 
свидетельства относительно того, у кого может быть достигнут 
положительный эффект от стандартных АСТ, и требуется ли 
стандартное ежедневное очищение дыхательных путей для 
пациентов с бессимптомным течением болезни. Prasad и Main 
27 заявили: 

 
Однако в эпоху доказательной медицины принятие новых 
подходов без существенной доказательной базы несет в 
себе риск потери потенциально положительных элементов 
традиционных методов лечения. 
 
Наилучшим способом для решения этого вопросы было бы 
проведение проспективного рандомизированного 
контролируемого испытания с целью сравнение стандартного 
очищения дыхательных путей два раза в день со схемой 

тщательного наблюдения и очищения дыхательных путей по 
мере необходимости. Однако существующие в настоящее 
время обстоятельства препятствуют проведению строго 
клинического испытания в Великобритании. 1 Учитывая это, 
отсутствие каких-либо надежных научных доказательств и 
обеспокоенность некоторых физиотерапевтов, Ассоциация 
дипломированных физиотерапевтов в области муковисцидоза 
провела встречу по изучению Дельфийского консенсуса среди 
специалистов-физиотерапевтом в Великобритании с целью 
сформулировать руководство по лечению грудных детей, 

страдающих муковисцидозом, диагностированным путем 
скрининга новорожденных. Дельфийская техника представляет 
собой консенсусный метод, который может быть применен в 
ситуациях, когда опубликованной информации нет, или она 
недостаточна. 40 Метод используется для того, чтобы 
определить мнение и принять структурированные решения, 
применяя методику многократных почтовых опросов для сбора 
и совершенствования экспертного мнения по какому-либо 
данному вопросу. Методика широко используется в 
сестринском деле и близких медицинских профессиях. 
Результаты этого процесса показали существование очень 

хорошего консенсуса мнений среди старших физиотерапевтов 
в Великобритании по большинству аспектов 
физиотерапевтического лечения грудных детей, страдающих 
МВ. Однако не удалось достичь консенсуса относительно того, 
необходима ли стандартная ежедневная физиотерапия для 
воздействия на органы дыхания у грудных детей, не имеющих 
симптомов. 
 
Вопрос о стандартном ежедневном очищении дыхательных 
путей остается спорным. Хотя большинство физиотерапевтов 

согласились, что жесткое назначение очищения дыхательных 
путей два раза в день часто более не требуется, некоторые не 
желают говорить, что очищение дыхательных путей не 
является необходимым проводить ежедневно. Согласованная 
поправка к оригинальному заявлению позволяет отдельному 
практикующему врачу принимать решение для каждого 
пациента индивидуально с разрешения профессиональной 
организации. Формулировка руководства отражает эту 
согласованную поправку к одному заявлению, что не 
обеспечило достижения консенсуса в ходе процесса. 

Результаты этого процесса использованы для формирования 
основы следующего руководства для клинической практики.  
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Рекомендации для практики 

Схема классификации рекомендаций 

Критерии использованные для классификации рекомендаций, 

приведенных ниже, основаны на данных, опубликованных по 
поручению Шотландской межуниверситетской сети по 
разработке клинических руководств.1  
 

Тип класса рекомендации 

А Требуется, по крайней мере, одно рандомизированное 
контролируемое испытание, как часть объема литературы 
общего хорошего качества и последовательность при 
рассмотрении конкретной рекомендации. 

В Требуется наличие качественно проведенных клинических 
исследований, но не рандомизированных клинических 

испытаний, по теме рекомендации. 

  



 

 
С Требуется свидетельство по отчетам или мнениям 
экспертного комитета и/или клинический опыт авторитетных 

органов. Показывает отсутствие непосредственно применимых 
исследований хорошего качества. 
 
Petrie GJ, Barnwell E, Grimshaw J, on behalf of the Scottish 
Intercollegiate Guidelines Network. Clinical guidelines criteria for 
appraisal for national use. Edinburgh: Royal College of Physicians, 
1995. 

 
Рекомендации 
■ После подтверждения диагноза все семьи с грудными 

детьми, у которых впервые установлен диагноз 

муковисцидоза, должны быть направлены на 
физиотерапию. Первичное обучение проведению 
физиотерапевтических процедур всегда должно 
проводиться физиотерапевтом- специалистом по лечению 
МВ (Стандарты клинической помощи детям и взрослым, 
страдающим муковисцидозом, в Великобритании (2001) 
(Standards for the Clinical Care of Children and Adults with 
Cystic Fibrosis in the UK 2001) 
http://www.cftrust.org.uk/aboutcf/publications/ consensusdoc) 
[C] 

■ Состояние грудного ребенка должно оцениваться 
регулярно физиотерапевтом, имеющим опыт помощи 
детям, страдающим МВ. Необходимой является легко 
доступная физиотерапевтическая служба для оценки, 
выдачи рекомендаций и поддержки. Прямые контактные 
номера физиотерапевта-специалиста по лечению МВ 
должны быть доступны для родителей/лиц, 
осуществляющих уход, групп разных специалистов и 
врачей первичной помощи и сетевых клиник, как применимо 
[C] 

■ Всех родителей / лиц, осуществляющих уход, следует 

обучить оценивать признаки и симптомы, используя 
структурированный инструмент оценки органов дыхания. 
Как применимо (Приложение 1) [C] 

■ Следует сделать акцент на целостный подход к лечению, 

учитывая общее физическое состояние ребенка. 

■ Положительные эффекты физических упражнений четко 

документированы. Рекомендации касательно положения, 
движения и программ физических упражнений следует 
начинать давать со времени установления диагноза 
(Приложение 2). 

■ Даже, если у грудного ребенка отсутствуют симптомы, всех 
родителей /лиц, осуществляющих уход, следует обучить 
оценивать симптомы дополнительно к обучению 
соответствующей технике очищения дыхательных путей [C] 

■ Физиотерапевт не должен стандартно начинать очищение 
дыхательных путей (Приложение 3) после постановки 

диагноза, если после оценки состояния грудной ребенок 
или ребенок более старшего возраста не имеет симптомов, 
которые реагируют на физиотерапию, воздействующую на 
органы дыхания. Рекомендации, даваемые 
родителям/лицам, осуществляющим уход, относительно 
необходимости и частоты лечения должны основываться 
оценке физиотерапевтом-специалистом обстоятельств 
отдельного пациента [C] 

■ Применение наклона головы вниз при постуральном 
дренаже необходимо тщательно рассмотреть в отношении 

его эффективности у грудных детей с относительно малым 
количеством секрета и возможности обострения 
гастроэзофагеального рефлюкса.  

Если требуется, применение модифицированной 
физиотерапии для воздействия на органы дыхания без 
наклона головы вниз может быть более подходящим [В] 

■ Когда необходимо очищение дыхательных путей 
(Приложение 3), родителям/лицам, осуществляющих уход, 
необходимо дать рекомендации относительно типа и 
частоты требуемого лечения на основании клинического 
состояния. Семьи/лица, осуществляющие уход, должна 

полностью участвовать в процессе принятия решения.  

Режим физиотерапии с более строгим назначением может 
быть подходящим для некоторых семей, которые чувствуют 
себя или представляются неспособными достоверно 
оценить состояние органов дыхания ребенка [C] 

 
  

http://www.cftrust.org.uk/aboutcf/publications/


 

 

Приложение IIа 
 

Инструмент оценки дыхания при муковисцидозе 
для родителей/лиц, осуществляющих уход 
 
Целью очищения дыхательных путей/физиотерапии для воздействия на органы дыхания является удаление секрета из легких и 
поддержание нормальной функции легких. Многие грудные дети, которым поставлен диагноз МВ, не обнаруживают никаких 
признаков патологии органов дыхания, поэтому важно, чтобы вы были знакомы с характером нормального дыхания вашего 
ребенка. Существуют признаки, которые вы можете увидеть, почувствовать и услышать, если у вашего ребенка образуется секрет 
в дыхательных путях, или его состояние нарушается вследствие инфекции дыхательных путей. Грудные дети не могут сообщить 
нам, когда они чувствуют недомогание, поэтому важно, чтобы вы научились распознавать признаки. Это нетрудно сделать, и вы 
можете очень быстро научиться распознаванию симптомов патологии органов дыхания и пониманию того, когда нужно проводить 
лечение. 
 
Первым этапом является найти время посмотреть на своего ребенка без майки/футболки и оценить следующее: 

 
■ цвет кожи и губ ребенка 

■ движение грудной клетки во время дыхания ребенка, обращая внимание на форму грудной клетки и ребер, когда ребенок 
вдыхает и выдыхает, а также на то, как часто он дышит 

■ движение ноздрей и головы во время дыхания 

■ дышит ли ребенок через нос или через рот, и можете ли вы слышать какие-либо звуки, отличные от движения воздуха во время 
вдоха и выдоха, такие как звуки при движении секрета или свистящие хрипы 

■ ощупывание грудной клетки во время дыхания 

■ характер дыхания ребенка во время сна и бодрствования 

■ кашляет ли ребенок, и является ли кашель влажным или сухим. 

 

Ваш физиотерапевт научит вас распознавать, что является нормой, таким образом, вы узнаете, как распознавать изменения. Эти 
изменения можно обсудить со специалистами, оказывающими помощь при МВ, если это вас беспокоит, они могут указать, что вы 
должны начать делать или увеличить объем физиотерапии для воздействия на органы дыхания, проводимой в настоящее время. 
 
Использование листа оценки, представленного на обороте, поможет вам оценить эти изменения. Важно, чтобы вы 
«попрактиковались» использованию этой формы в присутствии физиотерапевта до тех пор, пока вы не будете уверены и не будете 
понимать, что вы оцениваете. 
 
Если у вас есть какие-либо вопросы или проблемы, вам следует обратиться в своей центр оказания помощи при МВ по номеру, 
указанному ниже: 

 
Фамилия Контактный номер 
 
 
 
Физиотерапевт-специалист по лечению МВ: 
Медицинская сестра, специализирующаяся на лечении МВ: 
 
  



 

 
Контрольная таблица оценки дыхания для родителей 
 
1 этап 
Если ответ как какой-либо из следующих вопросов - да, важно, чтобы вы проводили физиотерапию для воздействия на органы 
дыхания и обратились к специалистам, оказывающим помощь при МВ, но не срочно. 
 

Действие Да Нет 

Послушать Кашляет ли он/она? обратите внимание на то, звучит ли кашель как 
«влажный», как при наличии слизи, или «сухой») 

  

Пощупать Положите руки на ребра - можете ли вы ощущать движение/звук 
присутствия секрета в грудной клетке при дыхании? 

  

 

 

 
2 этап 
Даже при отсутствии очевидного кашля или хрипов в грудной клетке, все-таки важно провести двойную проверку на предмет 
наличия некоторых менее очевидных признаков, которые могли бы означать присутствие некоторого количества секрета в 
дыхательных путях или инфекцию дыхательных путей. Если ответ на один или несколько из следующих вопросов - да, хорошей 
мыслью является провести ребенку некоторую физиотерапию для воздействия на органы дыхания; вам также следует обратиться 
к группе специалистов, оказывающих помощь при МВ, или, если их нет, к врачу общей практики, для обсуждения необходимости 
осмотра ребенка врачом. 

 

Действие Да Нет 

Наблюдать Является ли частота дыхания выше нормальной?   

Ребенок в возрасте до 1 года - 30-50 дыхательных циклов в минуту, 
ребенок в возрасте от 1 до 2 лет - 20-40 дыхательных циклов в минуту 

  

Имеются ли признаки простуды, такие как насморк или закупорка 
носовых ходов? 

  

Выглядит ли ребенок более беспокойным/ плачет ли больше, чем 
обычно, или выглядит ли ребенок испытывающим недомогание? 

  

Выглядит ли кожа бледнее, чем обычно, или покрасневшей?   

Является ли кожа на ощупь более теплой, чем обычно (полагаете ли 
вы, что у него/нее лихорадка)? 

  

Послушать Можно ли слышать свистящее дыхание (это высокий, почти 
музыкальный шум, слышимый обычно не выдохе, но может быть 
услышан и на вдохе). 

  

 

 

Примечание: Если у ребенка повышенная температура тела, которая не снижается при применении обычного жаропонижающего 
препарата, его/ее должен осмотреть врач общей практики. 

 

3 этап 
Если ответ на какой-либо из следующих вопросов - да, вам следует обратиться к своим специалистам, оказывающим помощь при 
МВ, врачу общей практики для обсуждения того, нуждается ли ребенок в обследовании в стационаре. Велика вероятность того, что 
ребенку потребуются дополнительные лекарства, например, антибиотики, а также дополнительная физиотерапия для воздействия 
на органы дыхания. 

 

Действие Да Нет 

Наблюдать Выглядит ли дыхание более затрудненным, чем обычно? (посмотрите 
на ребенка, сняв с него майку/футболку). 

  

Можно ли видеть ребра ребенка более четко при вдохе? (втягивается 
ли кода между ребрами при вдохе?) 

  

«втягивается ли внутрь» передняя часть грудной клетки или область 
под ребрами при вдохе? 

  

Расширяются ли ноздри ребенка при вдохе?   

Втягивается ли кожа в нижней части шеи при вдохе?   

Выглядят ли губы более бледными, чем обычно, или синими? Если они 
синие, необходимо срочно обратиться за медицинской помощью. 

  

Послушать Издает ли ребенок какие-либо хрипящие шумы при дыхании?   
 

 
  



 

 

Приложение IIб 
 

Физическая активность грудных 
детей, страдающих МВ 
 
Положительные эффекты физических упражнений четко 
документированы (руководства по физиотерапии Фонда 
муковисцидоза Великобритании), хотя ни в каких исследованиях 
формально не изучалась ценность раннего начала физической 
активности у грудных детей, страдающих МВ. Использование 
физической активности у грудных детей, страдающих МВ, в форме 
придания определенного положения и движения имеет следующие 
конкретные цели:  
 

■ применение придания определенного положения и движения 
для влияния на паттерн дыхания и использования эффектов 
региональной вентиляции, перераспределение вентиляции для 
оптимизации вентиляции во всех отделах легких 

■ использование движения для поддержания подвижности 
туловища, грудной клетки и позвоночника 

■ использование физической активности в качестве части 
«оценки состояния органов дыхания». Движение и «игра» могут 
сделать наличие секрета очевидным. 

  



 

 

Приложение IIв  

 

Методики очищения дыхательных 
путей 
Термин «очищение дыхательных путей» представляет ряд 
разных методов лечения, направленных на усиление удаления 
бронхолегочного секрета. Они могут включать техники 
дыхания, такие как ассистированный аутогенный дренаж; 
устройства, которые создают положительное экспираторное 
давление, постуральный дренаж и ручные методики.1 

 
Методики очищения дыхательных путей у грудных детей, 
страдающих МВ, оценивались в очень малом числе 
исследований. 2-4  

 

Постуральный дренаж 

Основным компонентом физиотерапевтического лечения 
грудных детей и детей младшего возраста, страдающих МВ, 
традиционно является придание определенного положения 
при использовании силы тяжести (постуральный дренаж [PD]), 

с применением различных положений для способствования 
дренажу секрета из конкретных областей легких. Эффекты 
силы тяжести в отношении увеличения очищения дыхательных 
путей, вероятно, являются результатом не только дренажа, но 
также изменения распределения вентиляции. 5 

 
Более недавно высказаны сомнения относительно применения 
наклона головы вниз во время выполнения постурального 
дренажа вследствие обеспокоенности касательно 
гастроэзофагеального рефлюкса. 2 Хотя применение 
постурального дренажа остается очень распространенным при 

лечении грудных детей, страдающих МВ, многие центры более 
не включают наклон головы вниз, а вместо этого применяют 
схему с ровным или немного поднятым положением головы 
(модифицированный постуральный дренаж). 

 

Перкуссия (похлопывание по грудной клетке) 

Кроме того, перкуссия или похлопывание по грудной клетке 
являются основой схем физиотерапии в популяции детей 
младшего возраста, страдающих МВ. Часто в комбинации с 
модифицированным постуральным дренажем, перкуссия 
направлена на мобилизацию секрета и стимуляцию кашля. 
Перкуссия обычно хорошо переносится и широко используется 
у грудных детей. Обычно считается, что методику следует 
осуществлять через слой одежды, пальцами, «сложенными 
палаткой» или рукой, сложенной в форме чашки. У очень 
маленьких грудных детей полезным при осуществлении 

методики может быть использование мягкого пластикового 
устройства в форме чашки (такого как лицевая маска). 

 

Положительное экспираторное давление 
(РЕР) 

Положительное экспираторное давление направлено на 

облегчение очищения дыхательных путей путем увеличения 
объема легких, открытия периферических дыхательных путей и 

усиления коллатеральной вентиляции. Методика может 
эффективно применяться у грудных детей с использованием 
лицевой маски размера, предназначенного для грудных детей, 
и, по сообщениям, она является безопасной и такой же 
эффективной, как постуральный дренаж и перкуссия.4 

 

Ассистированный аутогенный дренаж (AAD) 

Применение этой методики у грудных детей разработано на 
основе AD, используемой в более старшей популяции. При 
проведении ассистированного AD кисти/руки врача 
используются для осторожного направления вдоха до 
желаемого объема легких. На выдохе давление не 
прикладывается. Экспираторный поток может быть увеличен 
путем комбинирования методики с прыжками на 
гимнастическом мяче. Высказано предложение, что сеанс 
лечения при использовании любого периода дыхания с низким 

объемом легких должен завершаться стимуляцией дыхания 
при более высоком объеме легких для открытия вновь 
дыхательных путей и максимального увеличения вентиляции. 

 

Ассистированные экспираторные маневры 

В качестве лечебной методики для мобилизации секрета 

дыхательных путей также может использоваться компрессия 
грудной клетки во время выдоха (аналогично вибрации грудной 
клетки, но без осцилляторного компонента) с периодическим 
включением периодов физической активности (Приложение 
Iб)6. 
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Приложение III 
 

Существующие пробы с физической нагрузкой 
 

Проба с физической нагрузкой Может быть полезно в следующих случаях: 

Велоэргометрия/эргометрия на тредмиле с приращением ■ выявление недостаточности функционального состояния 

сердца и органов дыхания 

■ Wпиковая 

■ VO2пиковый (с газообменом) 

■ ЧСС пиковая 

■ SpO2nadir 

■ изучение признаков напряжения и симптомов, 
например одышки, десатурации или заболевания 
сердца 

■ оценка состояния для рассмотрения возможности 
трансплантации легких 

■ оценка вмешательств, которые нацелены на 
улучшение функционального состояния сердца и 
органов дыхания 

■ назначение конкретной программы физических 
упражнений 

Велоэргометрия/эргометрия на тредмиле для 
определения выносливости при субмаксимальной 
нагрузки 

■ выявление недостаточности функциональных 

возможностей 

■ оценка вмешательств, которые нацелены на улучшение 
функционального состояния сердца и органов дыхания 

■ продолжительность переносимости 

■ ЧСС 

■ SpO2 

Пробы с движением вперед и назад ■ выявление недостаточности функционального состояния 
сердца и органов дыхания 

■ оценка состояния для рассмотрения возможности 
трансплантации легких 

■ оценка вмешательств, которые нацелены на улучшение 

функционального состояния сердца и органов дыхания 

■ назначение конкретной программы физических 
упражнений 

■ проходимое/пробегаемое расстояние  

■ ЧСС пиковая 

■ SpO2nadir 

Пробы с ходьбой (например, проба с 6-минутной 
ходьбой) 

■ выявление недостаточности функциональных 

возможностей 

■ оценка состояния для рассмотрения возможности 
трансплантации легких 

■ оценка вмешательств, которые нацелены на улучшение 
функционального состояния сердца и органов дыхания 

■ проходимое расстояние  

■ одышка/утомление до/после пробы 

■ SpO2 до/после пробы 

Трехминутный степ-тест ■ изучение признаков напряжения и симптомов, например 
десатурация 

■ количество выполненных шагов 

■ ЧСС до/после пробы 

■ SpO2 до/после пробы 

■ одышка/утомление до/после пробы 

Анаэробный тест Вингейта ■ выявление недостаточности силы мышц 

■ оценка вмешательств, которые нацелены на повышение 
силы мышц 

■ назначение конкретной программы физических 

упражнений 

■ пиковая мощность 

■ средняя мощность 

■ индекс утомления 

1ПМ ■  выявление недостаточности силы мышц 

■ оценка вмешательств, которые нацелены на повышение 
силы  

■ назначение конкретной программы физических 
упражнений 

Динамометрия ■  выявление недостаточности силы мышц 

■ оценка вмешательств, которые нацелены на повышение 
силы мышц 

■ назначение конкретной программы физических 
упражнений 

Для пациентов обычным является выполнять полную пробу, поэтому этот конечный показатель не является полезным. 
  



 

 
 

 

Приложение IV 
 

Опросник для оценки состояния 
синоназальной области (SNOT-22) 
Вашингтонский университет дает разрешение использовать и 
воспроизводить опросник SNOT-22, как он представлен здесь в 
формате PDF. без изменения или редактирования любого вида 
только для применения конечным пользователем при изучении 
проблемы риносинусита в клинической практике или при 
исследованиях («Цель»). Во избежание сомнений, Цель не 
включает (1) продажу, распространение или передачу SNOT-22 или 

его копий для какого-либо рассмотрения или коммерческой 
ценности; (2) создание любых производных вариантов, включая 
переводы; и/или (3) использование SNOT-22 в качестве 
инструмента маркетинга для продажи какого-либо лекарства. Все 
копии SNOT-22 должны включать следующее примечание: «Все 
права защищены. Авторское право 2006. Вашингтонский 
университет в Сент-Луисе, Миссури». По вопросу использования 
SNOT-22 для какой-либо другой предполагаемой цели просьба 
обращаться к Джею Пиккирилло (314-362-8641). 
 

«Все права защищены. Авторское право 2006. Вашингтонский 
университет в Сент-Луисе, Миссури».  

 
  



 

 

Идентификационный 
номер: 

 Опросник для оценки состояния 
синоназальной области (SNOT-22) ДАТА: 

 

 
Ниже представлен перечень симптомов и социальных/эмоциональных последствий вашего риносинусита. Мы хотели бы знать 
больше об этих проблемах и оценили бы ваши ответы на следующие вопросы насколько вы сможете. Здесь нет правильных иди 

неправильных ответов, и только вы можете предоставить нам эту информацию. Пожалуйста, оцените свои проблемы такими, 
какими они были на последние две недели. Спасибо за ваше участие. Просьба обращаться за помощью. если необходимо. 

 
1. Рассматривая то, насколько серьезна 
проблема, когда вы испытываете ее, и 
как часто она возникает, пожалуйста, 
оцените каждый пункт, приведенный 
ниже по его «выраженности», обводя 
кружком номер, которые соответствует 
вашему ощущению, используя 
следующую шкалу:  
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1. Необходимость высморкаться 0 1 2 3 4 5  о 

2. Закупорка носовых ходов 0 1 2 3 4 5  о 

3. Чиханье 0 1 2 3 4 5  о 

4. Насморк 0 1 2 3 4 5  о 

5. Кашель 0 1 2 3 4 5  о 

6. Постназальный затек 0 1 2 3 4 5  о 

7. Густые выделения из носа 0 1 2 3 4 5  о 

8. Ощущение давления в ухе 0 1 2 3 4 5  о 

9. Головокружение 0 1 2 3 4 5  о 

10. Боль в ухе 0 1 2 3 4 5  о 

11. Боль/давление в области лица 0 1 2 3 4 5  о 

12. Снижение обоняния/восприятия вкуса 0 1 2 3 4 5  о 

13. Трудность засыпания 0 1 2 3 4 5  о 

14. Пробуждение ночью 0 1 2 3 4 5  о 

15. Отсутствие хорошего ночного сна 0 1 2 3 4 5  о 

16. Усталость при пробуждении 0 1 2 3 4 5  о 

17. Утомление 0 1 2 3 4 5  о 

18. Сниженная продуктивность 0 1 2 3 4 5  о 

19. Сниженная концентрация внимания 0 1 2 3 4 5  о 

20. Ощущение 
неудовлетворенности/беспокойство/ 
раздражительность 

0 1 2 3 4 5  о 

21. Печаль 0 1 2 3 4 5  о 

22. Чувство смущения 0 1 2 3 4 5  о 
 

 

2. Пожалуйста, отметьте наиболее важные пункты. влияющие на ваше здоровье (максимум 5 пунктов) __________________  
 
SNOT-20 Авторское право © 1996 Джей Пиккирилло, Д-р мед., Школа медицины Вашингтонского университета, Сент-Луис, Миссури 

SNOT-22 Разработан путем модификации SNOT-20 Королевским колледжем хирургов Англии, национальный сравнительный аудит 
хирургического лечения полипоза носа и риносинусита. 

  



 

 

Приложение V 
 

Шкала воспринимаемого напряжения 
Борга 
 
Шкала, включающая 15 уровней 
■ 6 - усилие 20% 

■ 7 - усилие 30% - очень, очень слабое (состояние 
покоя) 

■ 8 - усилие 40% 

■ 9 - усилие 50% - очень слабое - медленная ходьба 

■ 10 - усилие 55% 

■ 11 - усилие 60% - довольно легкое 

■ 12 - усилие 65% 

■ 13 - усилие 70% - в некоторое степени интенсивное - 
стабильный шаг 

■ 14 - усилие 75% 

■ 15 - усилие 80% - интенсивное 

■ 16 - усилие 85% 

■ 17 - усилие 90% - очень интенсивное 

■ 18 - усилие 95% 

■ 17 - усилие 100% - очень, очень интенсивное 

■ 20 - истощение 

 
BORG, G. (1982) Psychophysical bases of perceived 
exertion. Medicine and Science in Sports and Exercise, 14 
(5), p. 377-81. 
 
Borg G et al. (1983) A category-ratio perceived exertion 
scale: relationship to blood and muscle lactates and heart 
rate. Med. Sci. Sports Exerc. 15 (6), p. 523-528. 
 
Borg GAV. Borg’s Rating of Perceived Exertion and Pain 
Scales. Champaign, IL: Human Kinetics, 1998. 
  



 

 

Приложение VI 
 

Лекарства 
 
  



 

 

Приложение VIа 
 

Стандартная операционная 
процедура - оценка реакции на 
лекарство 
 
Оценка реакции на лекарство (ОРЛ) - ранее 
известная как проба на бронхоконстрикцию 
Область применения процедуры 
■ Данная процедура применима ко всем пациентам, 

взрослым и детям, которым назначена тест-доза 
ингаляционного антибиотика, противогрибкового или 
муколитического препарата. 

■ Всем пациентам, взрослым и детям, будет проведена ОРЛ 
для введения первой дозы ингаляционного препарата, 
который им не назначался ранее, или если прошло 
длительное время с тех пор, когда они применяли 

лекарство, или имеются подозрения на непереносимости 
при применении лекарства. 

■ Процедура должна проводиться в условиях стационаре 
дипломированным физиотерапевтом. 

■ ОРЛ должна проводиться только. если форма испытания 
ОРЛ полностью заполнена (Приложение 1). 

■ Специалист, назначающий лекарство, ответственен за 
правильное назначение лекарства, включая разбавитель, 
если применимо, и назначение бронходилататора до и 
после процедуры. 

Компетенция для проведения процедуры 

■ Перед проведением ОРЛ физиотерапевты должны 
заполнить форму «Компетенция при проведении ОРЛ» 
(приложение 2). 

■ Физиотерапевты самостоятельно ответственны за 
гарантию того, что они компетентны проводить процедуру 
ОРЛ, и за обращение за поддержкой старших специалистов 
или за дальнейшее обучение, если необходимо. 

■ Регулярное обновление компетенции по проведению ОРЛ 
должно проводиться ежегодно согласно графику обучения 
без отрыва от работы отделения, и компетенция должна 
обсуждаться как часть ежегодной/ротационной оценки 
физиотерапевтов. 

Другие рекомендации 

■ Другими конечными показателями, которые могут 
использоваться для оценки пригодности, являются ОФВ1, 
частота сердечных сокращений и сатурация кислородом, 
результаты аускультации и симптомы, сообщаемые 
пациентом. 

■ В случае пациентов, не способных выполнить спирометрию 
с получением достоверных показателей (включая детей 
младше 8 лет), их состояние следует наблюдать с целью 
выявления изменений симптомов со стороны органов 

дыхания, проводить аускультацию до и после ингаляции 
лекарства и оценку сатурации кислородом. 

Дополнительные документы 

■ Персонал должен быть осведомлен о документе Принципы 
рационального применения лекарств - Назначение и 
введение лекарств, с которым можно ознакомиться в 
интранете http://www2.rbht.nhs. 
uk/services/medicinesmanagement/policies. 

■ Руководства Фонда муковисцидоза Великобритании по 
лечению детей и взрослых, страдающих муковисцидозом 
(приложения по ингаляционным лекарствам). 

 

Оценка ответа на лекарство 
Оформление документов по ОРЛ 

■ Перед началом оценки применяемое лекарство должно 
быть назначено специалистом, имеющим на это право, по 
«Проформе пробы для оценки ответа на лекарство» 

(представлена в интранете) (Приложение 1). 

■ В ней должны быть указаны фамилия пациента, номер в 
стационаре, дата рождения, известная аллергия на 
лекарства, необходимое лекарство, доза и путь введения. 

■ Для амбулаторных пациентов для выполнения процедура 
необходимо приложить рецепт на ингаляционный препарат. 

■ Если форма пробы не заполнена правильно или полностью, 
проба не может быть проведена, и специалист, сделавший 
назначение, должен быть проинформирован. 

Применение бронходилататора перед пробой 

■ Если пациенту стандартно назначается бронходилататор 
короткого действия, тогда за 5-10 минут до исходной 
спирометрии и назначения исследуемого препарата также 
должна быть назначена предварительная доза (например, 
200 мкг сальбутамола с помощью ингалятора с измеряемой 
дозой). Предварительное назначение бронходилататора 
короткого действия может улучшить переносимость 

ингаляционных препаратов, особенно у пациентов с 
раздражимостью дыхательных путей или астмой. 

■ Если пациенту обычно вообще не назначается 
бронходилататор, исследуемый препарат может быть 

введен без назначения бронходилататора перед пробой. 
Однако если у пациента не удается провести пробу 
вследствие бронхоконстрикции (т.е. ОФВ1 более 15%), он 
следует автоматически перенаправить для повторной 
оценки с назначением бронходилататора перед 
проведением пробы. 

Применение бронходилататора после пробы 

■ Пациенту следует всегда назначить бронходилататор 
после пробы для применения в случае симптоматической 
бронхоконстрикции (снижение ОФВ1 более чем на 15%). 

Методика проведения пробы 

Приготовление к пробе 

1. Документация должна быть подготовлена и заполнена 
правильно. 

2. Получение назначенных лекарств из аптеки/аптеки 
отделения. 

a. Пациенты стационара: Аптека должна быть 

проинформирована о пробе до ее проведения, и лекарство 
должно быть или заказано для доставки в отделение, или 
получено из запаса отделения. 

  

http://www2.rbht.nhs/


 

 
б. Амбулаторные пациенты: Если лекарство отсутствует в 

запасе физиотерапевтического амбулаторного отделения 
(противогрибковые препараты/кайстон), по крайней мере, за 2 

часа до назначенного времени процедуры в аптеку должна 
быть направлена форма ОРЛ и рецепт, и лекарство должно 
быть получено физиотерапевтом. Все остальные средства, 
включая ингаляторы сухих порошков, могут быть взяты из 
запаса амбулаторного физиотерапевтического отделения. 

3. Подтверждение правильного применения/ разбавления 
лекарства старшим физиотерапевтом или фармацевтом, если 
необходимо (подробные сведения можно найти в приложении к 
руководству фонда по лечению взрослых, страдающих 
муковисцидозом).  

4. Дополнительная подпись и проверка дозировки/сроков 
годности всех используемых лекарств клиницистом, который 
стандартно назначает лекарства (например, старший 
физиотерапевт, фармацевт, палатная медицинская сестра). 

5. Получение надлежащего оборудования для 
небулизации/ингаляции сухих порошков (DPI), необходимого 
для выполнения ОРЛ. 

6. Описание процедуры ОРЛ пациенту, включая 
рекомендации и обучение по технике использования 
небулайзера или ингалятора сухого порошка. 

7. Проконтролировать готовность пациента к выполнению 
ОРЛ; если у пациента наблюдается какое изменение 
стабильности клинического состояния (ощущение 
недомогания, кровохарканье, увеличение дозы стероидов), или 
недавно имелись противопоказания для спирометрии 
(например, боль в груди, операция на околоносовых пазухах), 
пробу следует отменить и обсудить возможность проведения 
со специалистом, назначившим ее. 

8. Если пациенты почувствуют тошноту, головокружение, 
стеснение в груди или общее недомогание при применении 
небулайзера или ингалятора сухого порошка, они должны 

немедленно сообщить вам об этом. Если применимо, следует 
повторно проинструктировать пациента относительно техники 
в случае, если это обусловлено паттерном дыхания во время 
небулизации или ингаляции. 

9. Если пациент почувствует стеснение в груди, одышку или 
затруднение дыхания, покалывание в области губ или во рту, 
или стеснение в горле, введение лекарства следует сразу 
прекратить и проинформировать врачей для проведения 
немедленного осмотра, поскольку это может быть признаком 
анафилаксии. 

Методика проведения пробы 

10. Выполнение измерения ОФВ1/ФЖЕЛ. Регистрация 
лучшего из трех измерений ОФВ1, включая % от 
прогнозируемого значения. 

11. Наложить датчик пульсоксиметра на палец пациента и 
контролировать сатурацию кислородом и ЧСС во время всей 
процедуры. 

12. Ввести назначенную дозу лекарства через 
соответствующий небулайзер/камеру/ингалятор сухого 
порошка. 

13. Если сатурация упадет ниже нормальных уровней (для 

пациента) в течение длительного периода, пробу следует 
прекратить. Иногда такое падение может быть обусловлено 
паттерном дыхания пациента, или пациентам может 
потребоваться дополнительно кислород для выполнения 
небулизации или ингаляции. Эта проблема должна быть 
рассмотрена старшим клиницистом, и повторная проба с 
применением лекарства должна быть организована с 
соответствующими изменениями. 

14. Во время пробы и непосредственно после ингаляции 
следует попросить пациента описать какие-либо симптомы, 
например, стеснение в груди. 

15. Повторить изменения ОФВ1/ФЖЕЛ. 

16. вычислить степень констрикции (если имеется): 

ОВФ1 до - ОВФ1 после х 100 = % констрикции 

ОФВ1 до   

 

17. Если после ингаляции лекарства ОФВ1 не уменьшился 
более чем на 10%, проба пройдена. 

18. Если после ингаляции лекарства ОФВ1 уменьшился на 
10-15%, не наблюдалось связанных с пробой нежелательных 
симптомов (таких как свистящие хрипы и кашель вследствие 
раздражения), лекарство пригодно для использования, и проба 
пройдена. 

19. Если после ингаляции лекарства ОФВ1 уменьшился на 
10-15%, и наблюдались связанные с лекарством 
нежелательные симптомы (такие как свистящие хрипы и 
кашель вследствие раздражения), проба не пройдена. 

20. Если после ингаляции лекарства ОФВ1 уменьшился 

более чем на 15%, проба не пройдена, и состояние пациента 
следует тщательно наблюдать на предмет ухудшения. 

a. Через 10 минут следует повторно измерить ОФВ1 и снова 
вычислить изменение ОФВ1 по сравнению с исходным 
уровнем. 

b. Если через 10 минут после ингаляции лекарства ОФВ1 
остается сниженным более чем на 10%, физиотерапевт должен 
ввести после пробы назначенный бронходилататор и 
постоянно тщательно наблюдать состояние пациента и 
повторить измерение ОФВ1 еще через 10 минут. 

21. Если снижение ОФВ1 восстановилось до 10% или 
меньше, и у пациента не наблюдается симптомов, тогда 
наблюдение можно прекратить, и пациент может безопасно 
покинуть клинику. 

22. Если снижение ОФВ1 у пациента устойчиво остается 
более 10% по сравнению с исходным уровнем, следует 
запросить осмотр пациента дежурным врачом и продолжать 
тщательное наблюдение его состояния. 

23. Любая другая ситуация помимо описанных выше должна 
быть обсуждена со старшим физиотерапевтом для получения 
дальнейших указаний. 

  



 

 

Документация 

■ После завершения ОРЛ и подтверждения результата, этот 
факт сразу должен быть документирован в форме ОРЛ и 
загружен и опубликован в электронной истории болезни 
пациента (ЭИБ). Все обсуждения должны быть четко 
документированы в форме ОРЛ, включая электронную 
копию. Для пациентов стационара оригинал до ОРЛ может 
быть включен в клинические записи текущей истории 
болезни. 

■ Для пациентов с ОФВ1 менее 1 литра следует рассмотреть 
изменение показателей в миллилитрах до и после 
ингаляции, наряду с изменением ОФВ1 в процентах. Это 
обусловлено тем, что клиническое значение разницы может 
не быть адекватно оценено изменением процента. Таких 

пациентов следует обсудить со старшим физиотерапевтом 
для подтверждения результата пробы. 

 

Методика и оборудование 

■ Все пациенты должны быть обучены физиотерапевтом, 
проводящим пробу, как растворять и/или готовить 
лекарство. Однако на практике это может быть сделано во 
время нахождения в стационаре физиотерапевтами, 
средним медицинским персоналом и сотрудниками аптеки, 
как применимо. 

■ После выполнения пробы пациентам следует выдать 
соответствующее оборудование и инструкции по чистке. 
Небулайзерное оборудование должно быть оценено для 
гарантии использования пациентом оптимального 

устройства (Приложение 3).

 

 

 
 



 

Приложение VIб 

 

 

Проформа пробы для оценки ответа на лекарство  

По образцу проформы пробы для оценки ответа на лекарство 
Королевской больницы Бромптона, с изменениями 

 

ПРОФОРМА ПРОБЫ ДЛЯ ОЦЕНКИ ОТВЕТА НА ЛЕКАРСТВО 
***ПРОБА НЕ БУДЕТ ПРОВОДИТЬСЯ БЕЗ ЗАПОЛНЕНИЯ ВСЕХ ЗАТЕНЕННЫХ КЛЕТОК*** 

 

Соответствующий рецепт прилагается?  

Фамилия, имя пациента Дата рождения:  Амбулаторно/в 
стационаре 

№ в стационаре: Вес пациента:  

Дата направления: Причина направления: Аллергия 

Лицо, сделавшее назначение: Печатными буквами:  Подпись:  

Номер для вызова/доб. номер лица, сделавшего назначение: 

Консультант: 

Необходима заключительная чистка после пробы? (т.е., MRSA/M. abscessus/B. cepacia): ДА/НЕТ 

 
Лекарство Доза  Введено? 

Инициалы для 
контроля 

Лекарство для пробы   Да Нет  

Разбавитель (например, 0,9% 
физиологический раствор для 
колистина/амикацина и т.д.) 

    

Применение бронходилататора 
перед пробой 
(если часть обычной схемы 
пациента) 

  Да Нет  

Применение бронходилататора 
после пробы 
(просьба обвести кружком/указать 
дозу) 

Сальбутамол Небулайзер 
Ингалятор 

 ........... мг 
 ........... вдохов 

Да Нет  

Заполняется физиотерапевтом: 
Дата пробы .................................................  Спирометрия является рациональной? Да Нет 
Используемое устройство? ............................................  
Проба не завершена? Почему? ............................................................................................................................................ 

 ОФВ1 SpO2 
Иное (например, 

аускультация/ЧСС) 

До пробы Л/мин % прогнозируемого   

После пробы Л/мин % прогнозируемого   

Изменение, % (см. прилагаемое руководство) 

Симптомы/ 
Замечания 

   

Через 10 мин после 
пробы (если 
необходимо) 

Л/мин % прогнозируемого   

Изменение, %    

Симптомы/ 
Замечания 

   

Методика ингаляции обсуждена (т.е. ингаляция сухого порошка) 
 

Потенциальные нежелательные явления объяснены  По оборудованию даны объяснения/ оборудование выдано  

 
Безопасно для применения: Да/нет Подпись терапевта  Дата  

 

  



 

 
 
 
 
 
 

  

 

 

 Действие: Указание/ рекомендация: 

      

 Приготовление  Рецепт и форма проведения пробы должны быть заполнены, и 
лекарство должно быть проверено 

 
Получить оборудование: набор для небулайзера, компрессор, 

спирометр, монитор сатурации кислородом, стетоскоп 

    

 

Ввести бронходилататор перед пробой 
(если назначен). Некоторые центры 

могут принять решение ввести 
бронходилататор после оценки 

состояния перед пробой. 

 

 
 

   

 

Оценка состояния перед пробой: 
 

Спирометрия Сатурация 
кислородом Аускультация 

 

Выполнить три измерения необходимых воспроизводимых форсированных 
спирометрических показателей (согласно руководству Американского 

торакального общества, в пределах 5% друг от друга) 
 

Если пациент не способе выполнить спирометрию для получения 
воспроизводимых показателей функции легких, для обнаружения свистящих 

хрипов до и после введения дозы может быть использована аускультация.     

 Провести ингаляцию препарата  

 

    

 

Повторная оценка состояния: 
Через 5 минут после ингаляции дозы 

 
Определение функции легких 

Сатурация кислородом Аускультация 

 

Выполнить три измерения воспроизводимых спирометрических показателей 
Вычислить, имеется ли бронхоконстрикция - % снижения ОФВ1 после 

введения дозы: 
 

Фактическое значение ОФВ1 (после введения дозы - до введения дозы) / до 
введения дозы х 100 Повторно провести аускультацию для сравнения с 

исходным уровнем 

    

Констрикция менее х 10 % 
 

Проба 
пройдена  

Анализ на предмет возможного 
бронхоспазма 

 
(путем измерения Sp02 и 

спирометрии)  

 

  
   

 

констрикция 10-15% и отсутствие симптомов? 
 

  
    

 констрикция 10-15% и наличие симптомов? 
 Проба не 

пройдена     

  

  
    

  

Констрикция более 15 % 
 

Проба не 
пройдена  

      

 
Нет: 

Проба с 
тест-дозой 
пройдена 

 

Да: 
Проба с 

тест-дозой не 
пройдена 

 

 

    

 
Убедиться в том, что эти результаты обусловлены скорее 
бронхоспазмом, а не отделившейся и оставшейся мокротой 

(рекомендовать очищения дыхательных путей, рассмотреть 
вопрос о повторной спирометрии и аускультации)        

 
   

   

Если через 10 минут после введения препарата наблюдается 
констрикция более 15%, ввести бронходилататор после пробы для 

устранения бронхоспазма 
Сообщить 

направившему 
специалисту и 

продолжить курс 
ингаляционной 

терапии 

 

Восстановление 

 

  

   
  

 Рассмотреть возможность повторения введения тест-дозы при 
отдельном визите (обсудить с направившим специалистом) 

Предварительно назначить бронходилататор или рассмотреть 
назначение альтернативного препарата) 

  Планирование / 

 

  



 

 

Приложение VI в 
 

Документ по компетенции для проведения оценки реакции на лекарство 
 
 

Документ по компетенции для проведения оценки реакции на 
лекарство 

Разработан в комбинации со Стандартной операционной процедурой 
проведения оценки реакции на лекарство 

Отделением физиотерапии, Королевская больница Бромптона 

 
 
ФИО сотрудника: _________________________ ФИО руководителя: ___________________________  
 

Оценка реакции на лекарство (официально известная как проба на бронхоконстрикцию) проводится физиотерапевтами у 
пациентов стационара и амбулаторных пациентов, начинающих лечение новым небулизированным или ингаляционным 
препаратом (за исключением бронходилататоров и 0,9% физиологического раствора). Необходимо, чтобы эти оценки выполнялись 
компетентным лицом, которое понимает обоснование и процесс оценки, наряду со знанием возможных нежелательных явлений и 
способов их лечения. Настоящий документ представляет собой свидетельство подготовки каждого сотрудника по выполнению этих 
оценок и (после подписания) соглашение между сотрудником и его руководителем относительно его компетенции проводить эти 
пробы безопасно и эффективно.  

 

 Достигнутая компетенция  

Компонент 
Метод подтверждения 

понимания 
Подпись 

руководителя 
Подпись 

сотрудника 
Дата 

Общие знания 
 

■ Осведомлен и прочитал 
соответствующие документы Траста, 
например, «Принципы рационального 
применения лекарств - Назначение и 
введение лекарств» Траста 
Королевской больницы Бромптона и 
государственные руководства 

■ Осведомлен и прочитал местные 
процедуры, например СОП по ОРЛ 
отделения физиотерапии 

■ Осведомлен о том, почему ОРЛ 
необходима для ингаляционного 
препарата 

■ Осведомлен о разных типах лекарств и 
почему они необходимы 

■ Чтение исходных 
документов 

■ Обсуждение с 

руководителем 

■ Посещение семинаров по 
фармакотерапии 

   

 

 

 

  



 

 

 Достигнутая компетенция  

Компонент 
Метод подтверждения 

понимания 
Подпись 
рудника 

Подпись 
сотрудника 

Дата 

Подготовка оборудования/форм 
 

■ Способен идентифицировать 
правильные документы, необходимые 
для ОРЛ у пациента в стационаре и 
амбулаторного пациента 

■ Понимает каждый компонент формы 
ОРЛ и то, когда каждый раздел должен 
быть заполнен 

■ Способен объяснить процесс 
выяснения разделов формы ОРЛ, если 
он выходит за рамки обычных 
рекомендаций СОП 

■ Способен продемонстрировать 
правильную методику выполнения 
спирометрии, включая необходимое 
оборудование, меры предосторожности 
и противопоказания для спирометрии 

■ Осведомлен, когда спирометрия не 
будет выполняться, и демонстрирует 
соответствующие навыки оценки 
состояния при таких обстоятельствах 

■ Способен перечислить и получить 
оборудование, необходимое для 
выполнения ОРЛ 

■ Способен объяснить и 
продемонстрировать правильную 
процедуру определения того, какое 
небулайзерное оборудование пригодно 
для лекарств перед проведением ОРЛ 

■ Контроль документов 
руководителем 

■ Обсуждение СОП и 
компонентов формы ОРЛ 
с руководителем 

■ Посещение семинара по 
проведению спирометрии 

■ Демонстрация 
правильной методики 
спирометрии 

■ Обсуждение мер 
предосторожности или 
противопоказаний к 
спирометрии с 
руководителем 

■ Демонстрация навыков 
альтернативное оценки 
состояния 

■ Практическое выполнение 

получения оборудования 
перед началом ОРЛ 

■ Обсуждение необычных 

ситуаций с руководителем 
и демонстрация  

■ понимания действий, 
которые следует 
выполнить 

■ Посещение семинаров по 
небулайзерам 

   

 
  



 
 

 Достигнутая компетенция 

Компонент 
Метод подтверждения 

понимания 
Подпись 
рудника 

Подпись 
сотрудника 

Дата 

Лекарства 
 

■ Физиотерапевт может 
продемонстрировать методики, 
необходимые для правильного 
смешивания, разведения и растворения 
широко используемых небулизируемых 
препаратов согласно рецепту для 
проведения ОРЛ 

■ Физиотерапевт может описать и 
продемонстрировать правильную технику 
ингаляции с помощью ингаляторов 

■ Физиотерапевт осведомлен о том, где 
найти рекомендации по растворению и 
введению лекарств, если это неясно из 
рецепта для проведения ОРЛ или в 
случае незнакомого препарата 

■ Может объяснить и продемонстрировать 
применение правильных процедур 
скрепления второй подписью, как описано 
в СОП ОРЛ 

■ Физиотерапевт может 
продемонстрировать понимание того, 
когда не следует назначать лекарства или 
проводить ОРЛ, и объяснить правильную 

последовательность дальнейших 
необходимых действий 

■ Демонстрация 
приготовления лекарства 
руководителю 

■ Посещение семинаров по 
методикам ингаляционной 
терапии 

■ Обсуждение с 
руководителем вопросов, 
касающихся СОП и 
процессов выяснения 
данных о лекарствах, 
заверения второй подписью 
и ситуаций, когда ОРЛ не 
проводится. 

   

Проведение ОРЛ 
 

■ Может продемонстрировать способность 
объяснить пациенту причины ОРЛ и 
процесс ОРЛ 

■ Способен провести ОРЛ в логичной и 
безопасной последовательности согласно 
правильной методике СОП 

■ Физиотерапевт может описать 
нежелательные симптомы, которые могут 
возникнуть во время введения лекарств, и 
действия, которые могли бы быть 
осуществлены 

■ Физиотерапевт может описать то, как 
контролировать состояние пациента на 
предмет возможных побочных эффектов 
и может описать действия в случае 
возникновения симптомов 

■ Физиотерапевт может 
продемонстрировать понимание 
результатов ОРЛ и того, когда лекарство 
безопасно/ не безопасно для 
использования. Физиотерапевт также 

может продемонстрировать, когда может 
быть соответствующим получение 
дальнейших рекомендаций по этому 
вопросу. 

■ Объяснение руководителю 
правильного процесса 
проведения ОРЛ 

■ Объяснение руководителю 
(непрофессиональными 
терминами) того, что влечет 
за собой ОРЛ и ее процесса 

■ Объяснение того, чем 
может отличаться ОРЛ у 
ребенка 

■ Объяснение руководителю 
того, какие нежелательные 
симптомы могут возникнуть, 
и действия, 
предпринимаемые в этом 
случае 

■ Объяснение руководителю 
того, как лекарство 
оценивается как 
безопасное/небезопасное с 
использованием СОП в 
качестве справочного 
документа 

■ Наблюдение за процессом 
проведения ОРЛ 
руководителем 

■ Проведение ОРЛ под 
контролем 

■ Проведение ОРЛ с 
обсуждением с 
руководителем до и после 
процедуры 

   

 

 

 
  



 

 
 

 Достигнутая компетенция  

Компонент 
Метод подтверждения 

понимания 
Подпись 
рудника 

Подпись 
сотрудника 

Дата 

Документация / сообщение 
 

■ Физиотерапевт может описать и 
заполнить правильную документацию 
по окончании пробы и осведомлен о 
процессе сообщения руководителю - 
старшему физиотерапевту и 
врачам-специалистам 

■ Посещение 

■ Объяснение 
руководителю правильной 
документации 

■ Наблюдение 
документирования 
ОРЛ/процесса сообщения 
после ОРЛ, проведенной 
руководителем 

■ Осуществление 
правильного 
документирования 
/процесса сообщения 
после ОРЛ под 
наблюдением 
руководителя 

■ Обсуждение 
самостоятельного 
документирования пробы 
с руководителем 

   

 

 
 

Я считаю себя компетентным проводить ОРЛ для ингаляционных препаратов:  

Подпись:  Дата:  

 
 
Я оценил этого сотрудника и считаю его компетентным для проведения ОРЛ для ингаляционных препаратов: 

Подпись:  Дата:  

 



 

 

Приложение VI г 
 

Небулизированные/ингаляционные препараты для лиц, страдающих муковисцидозом 
Это краткое справочное руководство по важным вопросам, касающимся небулизированных препаратов, и предназначено для использования клиницистами, которые получили соответствующую 
подготовку и знакомы с кратким описанием (SPC) каждого лекарства. Заметьте, что всем лицам, начинающим применение нового небулизированного/ингаляционного препарата, или когда 
препарат не назначался в течение последнего года, необходимо назначить тест дозу с последующим наблюдением согласно документированной процедуре назначения тест-дозы. 

 

Лекарство Обычное показание Назначение Система доставки Разведение Примечания 

Амикацин Mycobacterium 
abscessus 

Дети: 250-500 миллиграмм два 
раза в сутки 
 
Взрослые: 500 миллиграмм 
два раза в сутки, внутривенный 
препарат для применения в 
небулизированной форме 

Обычный компрессор и 
Pari LC plus с фильтром 

Дети (250 мг): 1 миллилитр 
амикацина для инъекций 9250 
мг/мл) развести 3 миллилитрами 
0,9% хлорида натрия 
 
Дети (500 мг) и взрослые: 2 
миллилитра амикацина для 
инъекций 9250 мг/мл) развести 2 
миллилитрами 0,9% хлорида 
натрия 

Стеклянные ампулы, предпочтительно 
выдать шприцы и иглы с фильтром 

Амфотерицин 
(Амбизом) 

Aspergillus  Взрослые: 25 миллиграмм два 
раза в сутки 

Обычный компрессор и 
Pari LC plus с фильтром 

Добавить 12 мл стерильной воды 
во флакон с 50 мг амфотерицина 
 
6 миллилитров следует 
небулизировать и другие 6 
миллилитров необходимо хранить 
в холодильнике для второй 
суточной дозы (утилизировать, 
если не использовано в течение 
24 часов) 

Следует назначать липосомальный 
амфотерицин (Амбизом). НЕ нелипидный 
амфотерицин (фунгизон). 
 
Резиновая пробка на флаконе не 
вынимается. Поэтому потребуются шприцы 
(10 мл) и иглы (зеленые) 

Азтреонам 
(Кайстон) 

Pseudomonas 
aeruginosa (5-я линия) 
 
Burkholderia Cepacia 
(четвертая линия) 

75 мг 3 раза в сутки  
 
См. примечания 

EFIow c ручной 
трубкой Altera с 
фильтром (ручная 
трубка Altera входит в 
месячный комплект 
Кайстон) 

1 флакон порошка азтреонама 
развести 1 ампулой 0,17 % 
хлорида натрия (входит в 
комплект Кайстон)  

Хранить в холодильнике 
Обычная начальная схема - 28 дней 
лечения/28 дней перерыв. Может быть 
показано чередование с другим 
ингаляционным антибиотиком или 
непрерывное лечение, если отмечается 
ухудшение состояние через месяц 
отсутствия лечения 

  



 

 
 

Лекарство Обычное показание Назначение Система доставки Разведение Примечания 

Колистиметат 
Натрия 
(промиксин) 

Pseudomonas 
aeruginosa (1-я линия) 

Дети младше 2 лет: 0,5 
мегаединиц два раза в сутки 
 
Дети старше 2 лет и 
взрослые: 1мегаеиница два 
раза в сутки 
 
**Примечание. Эти первичные 
дозы, используемые с INeb, 
обеспечивают получаемую 
дозу, эквивалентную дозам, 
указанным ниже для 
коломицина. Это обусловлено 
более высокой 
эффективностью INeb по 
сравнению с eflow** 

INeb Дети младше 2 лет: 1 
мегаединицу промиксина развести 
2 миллилитрами воды для 
инъекций. 1 миллилитр для 
небулизации с 1 миллилитром 
хранить в холодильнике для 
второй суточной дозы 
(утилизировать через 24 часа) 
 
Дети старше 2 лет и взрослые: 
1 мегаединицу промиксина 
развести 1 миллилитрами воды 
для инъекций. 

Для получения дисков, необходимых для 
использования I Neb, следует применять 
торговое название промиксин. 
 
Необходимы шприцы (шприцы 1 или 2 мл) 
 
В случае бронхоконстрикции, если уже 
применяется небулизированный 
сальбутамол, промиксин можно развести 
сальбутамолом 2.5 миллиграмма (2 
миллилитра для детей младше 2 лет и 1 
миллилитр для детей старше 2 
лет/взрослых). Необходимо использовать 
немедленно, не хранить в холодильнике 
для последующего использования. 
 
При разведении водой/хлоридом натрия 
допустимо разводить 2 дозы и хранить 
вторую дозу в холодильнике для 
использования в течение 24 часов или 
утилизировать 

Колистиметат 
Натрия 
(коломицин) 

Pseudomonas 
aeruginosa (2-я линия) 
 
старше 6 лет 

1,66 мегаединиц два раза в 
сутки 

Порошковый ингалятор 
Turbospin (ингалятор в 
комплекте) 

Разведение не требуется 
 
По одной капсуле следует 
ингалировать два раза в сутки 
Примечание. Несколько ингаляций 
может быть необходимо для 
очищения ингалятора 

Кашель может быть проблемой, обычно 
связанной с методикой 
Время между дозами составляет 12 часов, 
но минимум 6 часов 

Дорназа альфа 
(ДНаза/ 
пульмозим) 

старше 6 лет 
 
Рассмотреть вопрос о 
применении не в 
соответствии с 
лицензией в возрасте 
младше 6 лет, если 
имеются клинические 
показания 

2,5 миллиграмм один раз в сутки Ineb ИЛИ EFIow Разведение не требуется 
 
INeb: 1 наполнение зеленой 
камеры (утилизировать 
оставшееся) 
 
EFIow: 2,5 миллиграмма в 2,5 
миллилитрах (1 флакон) 

Хранить в холодильнике 
 
Может применяться два раза в сутки у 
пациентов с тяжелым заболеванием или во 
время обострений 
 
Не использовать в течение 1 часа после 
применения небулизированного 
антибиотика/противогрибкового препарата 

 

 
  



 

 

Лекарство Обычное показание Назначение Система доставки Разведение Примечания 

7% гипертонический 
раствор хлорида 
натрия 
(небузал) 
 
Отметьте, что также 
имеется 6% и 3% 
раствор (Мукоклеар), 
но не используется в 
трасте Йорк 

ДНаза не переносится 
 
Как дополнение к 
терапии, если 
наблюдается 
клиническое ухудшение 
или имеются 
затруднение при 
очищении дыхательных 
путей, несмотря на 

применение ДНазы 

7% в 4 миллилитрах (1 флакон) 
два раза в сутки 
 
Можно увеличить до 4 раз в сутки, 
если необходимо 

Ineb ИЛИ EFIow Разведение не требуется 
 
INeb: 2 наполнения сиреневой 
камеры (утилизировать оставшееся) 
 
EFIow: 4 миллилитра (1 флакон) 

Часто используется как необходимо, а не 
регулярно два раза в сутки 

Маннит 
(бронхитол) 

старше 18 лет 
 
ДНаза не переносится 
 
Клиническое ухудшение 
несмотря на применение 
ДНазы 

Взрослые: 400 миллиграмм два 
раза в сутки 

Osmohaler в комплекте  Разведение не требуется 
 
По десять капсул следует 
ингалировать два раза в сутки 
Примечание. Несколько ингаляций 
может быть необходимо для 
очищения ингалятора 

Кашель может быть проблемой, обычно 
связанной с методикой 

Меропенем Mycobacterium 
Abscessus 
 
Когда показывает 
исследование 
чувствительности или 

как дополнение к 
небулизированному 
амикацину, если 
состояние продолжает 
ухудшаться. 

Взрослые: 250 миллиграмм два 
раза в сутки 

Обычный компрессор и 
Pari LC plus с фильтром 

Развести 8 мл воды. Использовать 4 
мл и хранить 4 мл в холодильнике 
для второй дозы дня 

Резиновая пробка на флаконе не вынимается. 
Поэтому потребуются шприцы (10 мл) и иглы 
(зеленые) 

2% раствор 
тауролдина 

Burkholderia 
Cepacia 
 
После трансплантации 

4 мл 2% раствора 2 раза в сутки Обычный компрессор и 
Pari LC plus с фильтром 

В готовой форме, взять, как 
необходимо. Хранить в 
холодильнике после использования 
в первый раз. Утилизировать 

согласно инструкции аптеки. 

Не лицензирован 
Резиновая пробка на флаконе не вынимается. 
Поэтому потребуются шприцы (5 мл) и иглы 
(зеленые) 

Тобрамицин 
(тоби) 

Pseudomonas aeruginosa 
(3-я линия) 
 
Burkholderia Cepacia (1-я 

линия) 

300 миллиграмм два раза в сутки  
 
См. раздел Примечания. 

INeb 
 
Eflow 

INeb: 2 наполнения сиреневой 
камеры 
 
Eflow: 300 миллиграмма в 5 

миллилитрах (1 флакон) 

Хранить в холодильнике (довести до комнатной 
температуры перед небулизацией) 
 
Лицензирован только у детей старше 6 лет, но 

используется с возраста старше 6 месяцев 
 
Обычная начальная схема - 28 дней лечения/28 
дней перерыв (если не проводится эрадикация 
в течение 3 месяцев непрерывно), однако 
может быть показано чередование с другим 
ингаляционным антибиотиком или 
непрерывное лечение, если отмечается 
ухудшение состояния через месяц отсутствия 
лечения. 

 

  



 

 

Лекарство Обычное показание Назначение Система доставки Разведение Примечания 

Тобрамицин 
(брамитоб) 

Pseudomonas 
aeruginosa (3-я линия) 
 
Burkholderia Cepacia 
(2-я линия) 

300 миллиграмм два раза в 
сутки См. раздел Примечания. 

Eflow Eflow: 300 миллиграмм в 4 
миллилитрах (1 флакон) 

Хранить в холодильнике. (довести до 
комнатной температуры перед 
небулизацией) 
 
Лицензирован только у детей старше 6 лет, 
но используется с возраста старше 6 
месяцев 
 
Обычная начальная схема - 28 дней 
лечения/28 дней перерыв (если не 
проводится эрадикация в течение 3 месяцев 
непрерывно), однако может быть показано 
чередование с другим ингаляционным 
антибиотиком или непрерывное лечение, 
если отмечается ухудшение состояния через 
месяц отсутствия лечения. 

Тобрамицин 
(Тобрамицин 
порошок 
для ингаляций)  

Pseudomonas 
aeruginosa (4-я линия) 
 
Burkholderia Cepacia 
(3-я линия) 
 
старше 6 лет 

112 миллиграмм два раза в 
сутки См. раздел Примечания. 

Podhaler (ингалятор в 
комплекте) 

По четыре капсулы следует 
ингалировать два раза в сутки 
Примечание. Несколько ингаляций 
может быть необходимо для 
очищения ингалятора 

Кашель может быть проблемой, обычно 
связанной с методикой 

Ванкомицин Метициллин-резистент
ный Staphylococcus 
aureus  

Дети: 5 мг/кг 2 раза в сутки 
 
Взрослые: 250 мг 2 раза в сутки 
 
Все заказывать в аптеке 
выдачу флаконов 500 мг, не 1 
грамм 
 
Обычно длительность лечения 
составляет 5 дней 

Обычный компрессор и 
Pari LC plus с фильтром 

Использовать флакон 500 мг: 
 
500 миллиграмм развести 8 
миллилитрами воды для 
инъекций. 4 миллилитра следует 
небулизировать и другие 4 
миллилитров необходимо хранить 
в холодильнике для второй 
суточной дозы (утилизировать, 
если не использовано в течение 
24 часов) 

Резиновая пробка на флаконе не 
вынимается. Поэтому потребуются шприцы 
(10 мл) и иглы (зеленые) 
 
Важно назначить бронходилататор перед 
введением дозы 

 

 

 



 

 

Приложение VI д 
 

Ингаляторы, лекарства и приборы  
 
 



Новые и широко распространенные ингаляционные средства, лицензированные для лечения бронхиальной астмы или ХОБЛ 
 

 

ПРИБОР 
Непатентованное (торговое) 

SABA 
агонист бета 2 
адренорецепто
ров короткого 

действия 

SAMA 
антагонист 

мускариновых 
рецепторов 
короткого 
действия 

LAMA 
антагонист мускариновых 

рецепторов длительного действия 

LABA 
агонист бета 2 адреноцерепторов 

длительного действия 

ИКС 
Ингаляционные кортикостероид 

Ингалятор с 
измеряемой дозой 
(Teva, Napp, GSK, 
Chiesi, Mylan) 

 

сальбутамол 
(вентолин®, 
аэромир®) 

ипратропий 
(атровент®) 

 формотерол 
(атимос®) 

сальметерол 
(серевент®) 

флутиказон и сальметерол 
(серетид ® и сирдупла®)* 

беклометазон и формотерол 
(фостаир®) флутиказон и 

формотерол (флутиформ®)  

беклометазон (квар 
®, кленил®) 
флутиказон 

(фликсотид ®) 
циклесонид 
(альвеско®) 

Easi-Breathe О 
(Teva) 

 

сальбутамол 
(саламол®) 

   беклометазон* (квар ®) 

Autohaler W (Teva) 

 

сальбутамол 
(аэромир®) 

   беклометазон* (квар ®) 

Respimat 
(Boehringer) 

 

  тиотропий (спирива ®) тиотропий и олодатерол** олодатерол** 
(стриверди®) 

 

HandiHaler 
(Boehringer) 

 

  тиотропий **(спирива ®)   

Easyhaler (Orion) 

 

Easyhaler ® 
сальбутамол 

  Easyhaler ® формотерол Easyhaler® беклометазон* 
Easyhaler®будесонид 

Turbohaler 
-(AstraZeneca) 

 

тербуталин 
(бриканил ®) 

  формотерол 
(оксис®) 

будесонид и формотерол 
(симбикорт®) 

будесонид* 
(пульмикорт®) 

Accuhaler 

 

сальбутамол 
(вентолин®) 

  сальметерол 
(серевент®) 

флутиказон и сальметерол 
(серетид®) 

флутиказон * 
(фликсотид®) 

Nexthaler(Chiesi) 

 

 
   бнелометазон и формотерол* 

(фостаир®) 
 

Breezhaler 
(Novartis) 

 

  гликопирроний** 
(сибри®) 

гликопирроний и индакатерол** 
(ультибро®) 

индакатерол** 
(онбрез®) 

 

Genuair (Almirall) 

 

 
 аклидиний ** (эклира®) аклидиний и формотерол** 

(дуаклир®) 
  

Ellipta 
(GSK) 

 

  умеклидиний**  
(инкруз®) 

умеклидиний и вилантерол** 
(аноро®) 

флутиказона фуроат и вилантерол 
(релвар®) 

 

Spiromax 
(Teva) 

 

     будесонид и формотерол 
(дуоресп®) 

 

Источник: BNF, Dec 2015 & Electronic Medicines Compendium UK 2016. Полную информацию по показаниям и назначению см. Краткое описание препарата. * Лицензировано только для лечения бронхиальной 
астмы. ** Лицензировано только для лечения ХОБЛ. Обновлено в январе 2016 г. Натрия кромогликат (интал ®) и недокромил натрий (тилад®) также предлагаются в ингаляторах с измеряемой дозой. 
Составлено Андрю Бутом (andrew.booth1@nhs.net) для Центра подготовки по первичной помощи www.primarycaretraining.co.uk и Ассоциации медицинских сестер - специалистов по патологии органов дыхания 
www.arns.co.uk  

mailto:andrew.booth1@nhs.net
http://www.primarycaretraining.co.uk/
http://www.arns.co.uk/


Ингаляционные средства, лицензированные для лечения бронхиальной астмы или ХОБЛ 
 

 
ПРИБОР 

Непатентованное (торговое) 
SABA 

агонист бета 2 
адренорецепто
ров короткого 

действия 

SAMA 
антагонист 

мускариновых 
рецепторов 
короткого 
действия 

LAMA 
антагонист мускариновых 

рецепторов длительного действия 

LABA 
агонист бета 2 адреноцерепторов 

длительного действия 

ИКС 
Ингаляционный кортикостероид 

Forspiro 
(Sandoz) 

 

    флутиказон и сальметерол 
(ЭйрФлюЗал®) 

 

Pulvinal 
(Chiesi) 

 

сальбутамол 
(Пульвинал®) 

   беклометазон * (Пульвинал® 
беклометазон) 

Clickhaler 
(RPH) 

 

сальбутамол 
(Асмасал®) 

   беклометазон * (Асмабек®) 

Twisthaler 
(MSD) 

 

    мометазон * (Асманекс®) 

Novolizer 
(Meda) 

 

сальбутамол 
(Сальбулин®) 

   Будесонид (Буделин®) 

Aerolizer 
(Novartis) 

 

   формотерол 
(Форадил®) 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Источник: BNF, Dec 2015 & Electronic Medicines Compendium UK 2016. Полную информацию по показаниям и назначению см. Краткое описание препарата. * Лицензировано только для лечения бронхиальной 
астмы. ** Лицензировано только для лечения ХОБЛ. Обновлено в январе 2016 г. Натрия кромогликат (интал ®) и недокромил натрий (тилад®) также предлагаются в ингаляторах с измеряемой дозой. 
Составлено Андрю Бутом (andrew.booth1@nhs.net) для Центра подготовки по первичной помощи www.primarycaretraining.co.uk и Ассоциации медицинских сестер - специалистов по патологии органов дыхания 
www.arns.co.uk 
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Приложение VII 

Манчестерский инструмент скрининга мышечно-скелетных расстройств 

 

Манчестерский инструмент скрининга 
мышечно-скелетных расстройств 

 

1. Бывают ли у вас какие-либо эпизоды боли? Да/Нет (Если да, 
заполните опросный лист выраженности боли по МакГиллу (MPQ)) 
 
2. Бывают ли у вас какие-либо эпизоды утечки мочи или 
императивные или частые позывы к мочеиспусканию? Да/Нет (Если 
да, опросный лист международной консультации по недержанию мочи 
(ICIQ)) 
3. Беспокоит ли вас ваша осанка? Да/Нет 

Дата: 
ФИО: 
Дата рождения: 
Рост: 
Пол: М/Ж 
Микробиологическая группа:  
ОФВ1 в настоящее время: 
Сахарный диабет: Да/Нет 
Наличие обострения: Да/Нет 
Стационар:  

4. Какова причина боли? Мышечно-скелетная да/нет 
 
Иное: (например, чрескожная эндоскопическая гастростомия, операция, 
подагра, неизвестно) ....................................................................................  

Отметьте место боли на схеме тела 

5. Имеется ли постоянный грудной кифоз?  

 

 

В положении сидя: 
 
6. Пациент не способен поднять обе руки прямо над головой по 
линии ушей? 

7. При руках, скрещенных на груди, пациента не способен повернуть 
верхнюю часть тела на 45°? 

 Балльная оценка (только для 
использования администратором) 

8. При положении рук над головой, пациент не способен наклониться на 45°? Вопрос да нет 

 

 
1   

2   

3   

4   

Результат: 

A) Если все ответа - НЕТ, вмешательство не требуется, скрининг необходимо провести 
через 1-2 года 

Если имеется ответ Да на какой-либо вопрос, выберите результаты с помощью 
матрицы пути скрининга: 

B) Листовка, касающаяся осанки и физических упражнений 

C) Листовка, касающаяся мышц тазового дня 

D) Оценка физиотерапевтом состояния мышечно-скелетной системы 

E) Направьте в центр женского здоровья для оценки состояния специалистом 

F) Пациент отказался от вмешательства, проведите скрининг через 1-2 года 

5   

6   

7   

8   

MPQ Макс. 50  

ВАШ Макс. 100  

ICIQ Макс. 21  

Результат: A-f  Фамилия/подпись терапевта: 

 
  

Справа Справа 
Слева Слева 



 

 

Манчестерский инструмент скрининга мышечно-скелетных расстройств 
MPQ 

Опросный лист выраженности боли по МакГиллу - краткая форма 
 

A. ПОЖАЛУЙСТА, ОПИШИТЕ СВОЮ БОЛЬ ЗА ПОСЛЕДНИЕ 7 ДНЕЙ (отметьте одну клетку в 
каждой строке) 
 

Нет Слабовыраженная Умеренная Сильная 

1. Пульсирующая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

2. Стреляющая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

3. Колющая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

4. Острая  0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

5. Сжимающая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

6. Сверлящая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

7. Жгучая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

8. Ноющая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

9. Как тяжесть 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

10. Слабая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

11. Раскалывающая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

12. Утомляющая/истощающая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

13. Неприятная 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

14. Ужасная 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

15. Изнурительная/жестокая 0 □ 1 □ 2 □ 3 □ 

B. ОЦЕНИТЕ СВОЮ БОЛЬ ЗА ПОСЛЕДНИЕ 7 ДНЕЙ 
Следующая линия представляет боль увеличивающейся интенсивности от «боли нет» до «максимально интенсивная боль, 

насколько возможно». Поставьте вертикальную линию (|) на линии в месте, которое наилучшим образом описывает вашу боль за 
последние 7 дней. 

Нет 
нет 
 
C. ИНТЕНСИВНОСТЬ БОЛИ В 
НАСТОЯЩЕЕ ВРЕМЯ 
 

0 □ Боли нет 

1 □ Слабая 

2 □ Вызывающая дискомфорт 

3 □ Беспокоящая 

4 □ Ужасная 

5 □ Мучительная 

Максимально интенсивная 
боль 

насколько возможно 

 
Оценка в мм 

(Только для использования 
исследователем) 

S = сумма A1-11. А = сумма A12-15 Е=С Общая оценка MPQ = 

 
Макс.: 33 

 
Макс.: 12 

 
Макс.: 5 

S+A+E 
Макс. 50 

 

 

 

Опросник разработан: Рональдом Мелцаком 

Авторское право Р. Мелцак, 1970, 1987 
 

  



 

 

Манчестерский инструмент скрининга мышечно-скелетных расстройств 
Опросный лист международной консультации по недержанию мочи (ICIQ) 

            Опросный лист международной консультации по 
недержанию мочи - Краткая форма опросника по 

недержанию мочи (ICIQ-UI Short Form) 

        

Исходный номер число  месяц  год 

КОНФИДЕНЦИАЛЬНО 
У многих людей иногда наблюдается утечка мочи. Мы пытаемся выяснить, у скольких людей наблюдается утечка мочи, и насколько 
это беспокоит их. Мы были бы благодарны, если бы вы смогли отметить на следующие вопросы, оценив свою ситуацию в среднем, 
за последние четыре недели. 

1 Пожалуйста, впишите свою дату рождения:         

 ЧИСЛО  МЕСЯЦ  ГОД 

Вы (отметьте одно):  женщина 
  

мужчина 
 

 

3 Как часто у вас наблюдается утечка мочи? (Отметьте одну клетку) никогда  0 

 примерно раз в неделю или реже  1 

 два или три раза в неделю  2 

 около раза в сутки  3 

 несколько раз в сутки  4 

 все время  5 

 

4. Мы хотели бы знать, каков объем утечки мочи, как вы полагаете? нет  0 

Каков объем утечки мочи обычно (независимо от того, используете ли  небольшое количество  2 

вы защиту или нет)? (Отметьте одну клетку) умеренное количество  4 

 большое количество  6 

 

5. В целом, насколько утечка мочи нарушает вашу повседневную жизнь? 

Пожалуйста, обведите кружком число от 0 (совсем нет) до 10 (в большой степени) 

 0  1  2  3  4  5  6  7  8  9  10  

 совсем нет         
в большой 

степени 
 

            

Оценка ICIQ: сумма оценок 3+4+5   

6 Когда происходит утечка мочи? (Пожалуйста, отметьте все, что применимо к вам) 

никогда - утечки мочи нет   
 

утечка происходит до того, как вы сможете попасть в туалет   
 

утечка при кашле или чиханье   
 

утечка во время сна   
 

утечка во время физической нагрузки/физических упражнений   
 

утечка, когда вы завершили мочеиспускание и одеты   
 

утечка без очевидной причины   
 

утечка все время   
 

Большое спасибо за то, что вы ответили на эти вопросы 
Авторское право © “Группа ICIQ”  
 

  



 
 

   Матрица пути скрининга   

1. Беспокоит ли вас ваша осанка? 
 

  
 

3. Бывают ли у вас какие-либо эпизоды 
утечки мочи или императивные или частые 

позывы к мочеиспусканию? 
    

2. Испытываете ли вы 
какую-либо боль? 

 

            

Нет  Да  

 

Нет 
 

Да: заполните опросный лист 
выраженности боли по МакГиллу 

(MPQ)  
Да: заполните опросный лист 

международной консультации по 
недержанию мочи (ICIQ) 

 
Нет  

        
 

  

5. Имеется ли увеличенный грудной кифоз? 
 

 

   

4. Является ли боль 
мышечно-скелетной?  Оценка 1-4 Оценка 5-1 0 

Оценка 
>10 

 

    

    

Да  

   С) Листовка, касающаяся 
мышц тазового дна оценка 

через 3 месяца 
 

 

 Нет    Нет  Да/не знаю 

 

 
     

 
   

Может 
корригировать  

Постоя

нный 
  

Лучше Не лучше/хуже  

 
    

  
D) оценка состояния 

мышечно-скелетной системы 
физиотерапевтом 

 
 

D) Доступ к физиотерапевтическому лечению 
для воздействия на мышечно-скелетную 

систему - упражнения для мышц тазового дна в 
течение 3 месяцев 

 

 
В) Листовка, касающаяся осанки и 

физических упражнений  
  

  
 

   

  
Да 

       

  Помощь более не требуется Лучше  Не лучше/хуже 

     

 

   

6, 7 и 8 Пациент не способен достичь 
нормальный движений грудной клетки? 

 Нет  

  
Е) Направить для оценки 

специалистом 
 

А) Снова провести скрининг через 

1-2 года 
 

 

 
 
 
Заявление об ограничении ответственности 
 
Настоящий материал был разработан Университетской клиникой Траста Национальной службы здравоохранения Южного 
Манчестера (UHSM) и должен использоваться как руководство только в комбинации с местной практикой и рекомендациями. 
 
Использование данного документа не заменяет применение соответствующих профессиональных знаний и суждений. 
 
Университетская клиника траста Национальной службы здравоохранения Южного Манчестера не будет нести ответственность ни 

перед каким лицом за любые убытки или ущерб, которые могут возникнуть как результат использования настоящего документа. 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

Авторское право на Манчестерский инструмент скрининга 
мышечно-скелетных расстройств принадлежит Университетской 

клинике траста Национальной службы здравоохранения Южного 
Манчестера, и этот опросник может быть воспроизведен с разрешения 
Университетской клиники траста Национальной службы 
здравоохранения Южного Манчестера. 

 



 

  



 

Фонд муковисцидоза Великобритании 
2nd Floor 
One Aldgate 
London EC3N 1RE 
 
020 3795 1555 
enquiries@cysticfibrosis.org.uk 
cysticfibrosis.org.uk 
 
Фонд муковисцидоза Великобритании является 
единственной в этой стране благотворительной 
организацией, нацеленной на борьбе за жизнь, не 
ограниченную муковисцидозом (МВ) для каждого 
человека, страдающего этим заболеванием. Нашей 
задачей является создать мир, где каждый, живущий 
с МВ, сможет ожидать долгую, здоровую жизнь. 
 
В Фонде мы: 
 
■ инвестируем средства в передовые исследования 

■ совершенствуем стандарты клинической помощи  

■ обеспечивает поддержку и рекомендации людям, 
страдающим МВ, и их семьям 

■ активно работаем над проблемами, которые имеют 
реальное значение 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

© Фонд муковисцидоза Великобритании 2017 Настоящий документ может быть копирован полностью или 
частично, без получения предварительного разрешения от владельца авторского права при условии, что 
целью копирования не является коммерческая прибыль, и дано должное подтверждение.  
 
Фонд муковисцидоза Великобритании, зарегистрированный как благотворительная организация в Англии и 
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Борьба за жизнь без ограничений 
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