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Клиническое наблюдение / Clinical observation
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Резюме 
Хроническая инфекция легких, вызванная Pseudomonas aeruginosa, снижает респираторную функцию и продолжительность 
жизни пациентов с  муковисцидозом. До  2/3  госпитализированных больных имеют антибиотикорезистентные штаммы 
Pseudomonas aeruginosa, что затрудняет эрадикационную антибактериальную терапию и в ряде случаев усугубляется нежела-
тельными побочными явлениями антимикробных препаратов. Нутритивный статус пациентов с муковисцидозом напрямую 
зависит от активности хронической легочной инфекции и частоты легочных обострений. Приводится описание клинического 
случая пациентки, рожденной с мутацией F508del в гомозиготном состоянии, заболевание было диагностировано по неона-
тальному скринингу. Однако, несмотря на своевременную постановку диагноза муковисцидоза, отсутствовала профилактика 
синдрома потери солей, и пациентка реализовала синдром Псевдо-Барттера, последствием которого явились тяжелое нару-
шение пищевого поведения и раннее – в возрасте трех месяцев – инфицирование Pseudomonas aeruginosa. Наличие несколь-
ких биотипов Pseudomonas aeruginosa в мокроте пациентки в совокупности с множественной резистентностью к традицион-
ным ингаляционным антибактериальным препаратам и нежелательными побочными явлениями антибактериальной лекар-
ственной терапии делают обоснованным назначение альтернативных ингаляционных антибиотиков, одним из которых явля-
ется азтреонам лизин, относящийся к классу монобактамов. Смена ингаляционной антибактериальной терапии на азтреонам 
и колистин привела к снижению интенсивности обсемененности дыхательных путей Pseudomonas aeruginosa и восстановле-
нию чувствительности к неиспользуемым препаратам, в представленном клиническом наблюдении к тобрамицину. В данном 
случае была продемонстрирована важность мониторинга нутритивного статуса, уровня 25(ОН)D и подбора адекватной лечеб-
ной дозы витамина D на фоне хронической инфекции легких.

Ключевые слова: муковисцидоз, ингаляционные антибиотики, легочные обострения, Pseudomonas aeruginosa, нутритив-
ный статус, дефицит 25(ОН)D
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Муковисцидоз (МВ)  – частое наследственное моно-
генное заболевание, обусловленное патологическими 
нуклеотидными последовательностями гена CFTR 
c  аутосомно-рецессивным типом наследования, харак-
теризующееся системным поражением экзокринных 
желез жизненно важных органов, имеющее тяжелое 
течение и прогноз [1–7]. Тяжесть состояния при МВ обу-
словлена в первую очередь бактериальным характером 
бронхиального секрета, в  связи с  чем необходимы 
пожизненное наблюдение за  состоянием микробного 
пейзажа и  использование антибактериальной терапии 
(АБТ)  [8–12]. Известно, что хроническая инфекция лег-
ких (ХИЛ), вызванная Pseudomonas aeruginosa, снижает 
респираторную функцию и в конечном счете продолжи-
тельность жизни больных МВ  [7, 13–16]. Вызывает оза-
боченность частое (до 2/3 случаев у госпитализирован-
ных больных) выявление в  посевах бронхиального 
секрета ассоциаций микроорганизмов, включающих 
антибиотикорезистентные штаммы, такие как Pseudomo
nas aeruginosa (P. aeruginosa), мукоидный и немукоидный 
фенотипы, представители неферментирующих грамотри
цательных микроорганизмов  – Stenotrophomonas malto-
philia  (S. maltophilia), Achromobacter spp. (A.  xylosoxidans, 
A.  ruhlandii), Burkholderia  cepacia  complex (B. cepacia) 
и др. [5–7, 13–16].

Внедрение новых методов лечения, нацеленных 
на CFTR, будет изменять клиническую картину МВ, однако 
лечение респираторных инфекций и  легочных обостре-
ний антибиотиками по-прежнему останется основой 
терапии МВ в обозримом будущем [17–20]. Антибиотико
резистентные штаммы Pseudomonas aeruginosa, помимо 
глобальных проблем на  общепопуляционном уровне, 
представляют значительные трудности курации таких 
пациентов на местах [21, 22]. Наше клиническое наблю-
дение демонстрирует эволюцию микробного пейзажа 
с  приобретением антимикробной полирезистентности 
Pseudomonas aeruginosa  и  успешной эрадикацией поли-

резистеностного штамма лекарственным препаратом 
азтреонам лизин (Cayston (Aztreonam lysine) производ-
ства Gilead Sciences Inc.).

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Под наблюдением находилась пациентка 15  лет. 
Основное заболевание  – муковисцидоз, смешанная 
форма, тяжелое течение, период обострения (обструктив-
ный бронхит). Генетический: мутация F508del в  гомози-
готном состоянии. Хронический полипозный риносинусит, 
период неполной ремиссии. Микробиологический: хро-
ническая смешанная инфекция (хронический высев 
Pseudomonas aeruginosa, хронический высев Staphylococcus 
aureus ssp. Aureus). Внешнесекреторная недостаточность 
поджелудочной железы тяжелая. 

Осложнения: гастроэзофагеальная рефлюксная 
болезнь 1A, хронический некалькулезный холецистит, 
дисхолия, недостаточность витамина D.

Сопутствующие заболевания: селективный дефицит 
иммуноглобулина A, субклинический гипотиреоз, пиело-
эктазия слева, хондропатия височно-нижнечелюстного 
сустава, хронический тонзиллит, копчиковый эпителиаль-
ный свищ.

Анамнез заболевания
Диагноз муковисцидоза установлен по неонатальному 

скринингу: ИРТ – 135,4 нг/мл (норма < 70 нг/мл), ретест – 
81 нг/мл (норма < 40 нг/мл), в возрасте 1 мес. проведена 
потовая проба на  аппарате «Нанодакт», проводимость 
пота составила 109  ммоль/л (норма  <  50  ммоль/л), при 
проведении ДНК-диагностики в гене CFTR выявлена мута-
ция F508del в гомозиготном состоянии и диагностирована 
тяжелая недостаточность поджелудочной железы (фекаль-
ная эластаза – 15 мкг/г кала).

С возраста 1 мес. пациентка получала базисную тера-
пию в  виде дорназы альфа, заместительную терапию 
панкреатическими ферментами, жирорастворимые вита-
мины (А, Е, D). Течение заболевания сопровождалось 

Abstract
Chronic lung infection caused by Pseudomonas aeruginosa reduces respiratory function and life expectancy in people with cystic 
fibrosis. Up to 2/3 of hospitalized patients, have antibiotic-resistant strains of Pseudomonas aeruginosa, which presents significant 
difficulties in prescribing eradication antibiotic therapy, which in some cases is aggravated by undesirable side effects of antimi-
crobial chemotherapy. The nutritional status of patients with cystic fibrosis is directly related to the activity of chronic pulmonary 
infection and the frequency of pulmonary exacerbations. A clinical example discusses the tactics of prescribing an alternative 
inhaled antibiotic aztreonam lysine (Cayston (Aztreonam lysine), Gilead Sciences Inc.) active against carbapenemases, including 
metallobetalactamases, in a patient with multidrug-resistant Pseudomonas aeruginosa. The clinical case demonstrates the suc-
cessful eradication of  the  multidrug-resistant biotypes of  Pseudomonas aeruginosa, and, as a  consequence, the  improvement 
of respiratory function and nutritional status, including the normalization of the 25(OH)D level in the patient. 
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рядом осложнений. Так, в возрасте 3 мес. была госпитали-
зирована в отделение реанимации и интенсивной тера-
пии (ОРИТ) с  синдромом Псевдо-Барттера (уровень 
хлора  – 86  ммоль/л, натрия  – 115  ммоль/л, калия  – 
4,0 ммоль/л), в период госпитализации в ОРИТ был заре-
гистрирован первый высев Pseudomonas aeruginosa. 
Эрадикационная терапия согласно современным прото-
колам эрадикации первичного высева не  проводилась, 
пациентка получала один антибактериальный препарат – 
цефтриаксон, к  которому, как известно, Pseudomonas 
aeruginosa  имеет природную резистентность. Течение 
заболевания с рождения тяжелое, потребность во внутри-
венной антибактериальной терапии 2–3  раза в  год. 
С  4-месячного возраста наблюдались частые эпизоды 
обструктивных бронхитов, до  5  лет часто болела ОРИ 
(8–10 раз в год), эпизодов пневмоний не было.

После купирования синдрома Псевдо-Барттера дли-
тельно (в течение 2,5 лет) находилась на исключительно 
зондовом питании вследствие нарушения пищевого 
поведения и полного отказа от самостоятельного приема 
пищи, в связи с чем постоянно получала дополнительное 
энтеральное питание с  учетом консистенции пищи, 
поступающей через зонд. В  дальнейшем после 3  лет 
пациентку удалось перевести на  обычный прием пищи 
через рот, однако до  сих пор сохраняется сниженная 
толерантность к  питанию, которая выражается в  невоз-
можности съедать разовый объем порции в соответствии 
с возрастом, постоянно беспокоят тошнота, абдоминаль-
ные боли. Дополнительное энтеральное питание и фер-
ментозаместительная терапия в  дозе по  липазе 
4  000  ЕД/г жира в  пище позволяют достигать индекса 
массы тела (ИМТ) согласно возрасту. Но,  несмотря 
на высокую дозу, периодически отмечается стеаторея.

С  5-летнего возраста была назначена постоянная 
ингаляционная антибактериальная терапия (АБТ) 
по поводу контроля хронической синегнойной инфекции 
тобрамицином, а с 8 лет начала получать курсы ингаляци-
онного колистиметата натрия. 

В течение 9 лет в качестве базисной ингаляционной 
АБТ использовала тобрамицин. Пациентка имеет колони-
зацию дыхательных путей смешанной микрофлорой 
(Pseudomonas aeruginosa, как правило, имеет обильный 
рост 105  и  выше, и  Staphylococcus aureus  – также реги-
стрируется обильный рост). Два раза в год регулярно про-
водились курсы внутривенно АБТ (меронем и амикацин, 
фортум и  ципрофлоксацин). В  результате 9-летнего 
использования тобрамицина была утрачена чувствитель-
ность Pseudomonas aeruginosa к данному препарату, о чем 
свидетельствуют результаты бактериологического посева 
мокроты на микрофлору, впервые резистентные к тобра-
мицину биотипы начали выделяться из мокроты в 2014 г. 
(табл.  1). Параллельно пациентка отмечала снижение 
эффективности проводимой ингаляционной терапии 
тобрамицином, которое выражалось в  усилении кашля, 
увеличении количества мокроты, отсутствии прибавки 
массы тела, увеличении потребности во  внутривенной 
АБТ до  3–4  раз в  год (табл.  1). Кроме того, обращает 
на  себя внимание отсутствие полного клинического 

эффекта колистина, на  фоне ингаляций которого (6  раз 
в  год в  течение последних 3 лет) в  возрасте 11–14 лет 
сохраняется обильный рост Pseudomonas aeruginosa, ста-
бильно и не менее 105 КОЕ/мл. Результаты бактериологи-
ческих посевов мокроты демонстрируют присутствие 
в  2012  г. нескольких биотипов Pseudomonas aeruginosa, 
два из которых устойчивы к тобрамицину.

Тобрамицин в  2009–2016  гг. получала постоянно, 
впервые резистентность к тобрамицину была зарегистри-
рована в 2014 г. (№ 11661 от 19.05.2014), однако в после-
дующих бактериологических посевах культивировались 
биотипы Pseudomonas aeruginosa, чувствительные к тобра-
мицину (табл. 1–3). В последующем с 2017 г. резистент-
ность штаммов P. аeruginosa к тобрамицину стала постоян-
ной (№ 14018 от 18.04.2017), а к концу 2017 г. P. аeruginosa, 
помимо резистентности к тобрамицину, начала продуци-
ровать карбапенемазы (№ 15285 от 27.11.2017). С  этого 
времени получала терапию тобрамицином совместно 
с колистиметатом натрия. 

Необходимо обратить внимание на  нежелательные 
побочные явления (НПЯ), которые сопровождали АБТ 
у наблюдаемой нами пациентки. Так, при использовании 
ципрофлоксацина в 2013 г. в возрасте 6 лет была выра-
женная реакция фотосенсибилизации, а также болезнен-
ность в височно-нижнечелюстных суставах и лучезапяст-
ном суставе справа, в 2016 г. при внутривенном введе-
нии ципрофлоксацина возник флебит, в связи с которым 
был досрочно завершен курс ципрофлоксацина. При 
проведении антибактериальной внутривенной терапии 
в марте 2020 г. в возрасте 14 лет меронемом и ципроф-
локсацином на последний отмечалась выраженная фото-
чувствительность, которая сохранялась в течение после-
дующих 6 мес.

В  течение периода наблюдения по результатам спи-
ральной компьютерной томографии органов грудной 
клетки (СКТ ОГК) с 2017 г. (11 лет) диагностированы брон-
хоэктазы обоих легких в  проекции S4–5  слева 
и S8–10 справа. По результатам СКТ придаточных пазух 
носа полипозный риносинусит. 

Функция легких с  2018  г. (12  лет) снизилась 
с  ОФВ1  111% от  должного, ФЖЕЛ  – 113% от  должного 
до  ОФВ1  – 100%, ФЖЕЛ  – 106% от  должного, в  2019  г. 
и  далее в  2020  г. отмечено снижение до  ОФВ1  – 99% 
и  ФЖЕЛ  – 93% от  должного. Тем не  менее показатели 
соответствовали норме.

Необходимо сказать, что МПК азтреонама для 
P.  aeruginosa  определяется как чувствительный штамм 
при концентрации 1 мг/л, резистентный - более 16 мг/л, 
согласно новым рекомендациям EUCAST, версия 8.0, 
2018 [15]. В связи с широким применением ингаляцион-
ных форм препаратов эти критерии теряют свою значи-
мость, поскольку в случае ингаляции локальные концен-
трации действующих веществ многократно превышают 
те, которые можно достичь при парентеральном способе 
введения  [16]. Так, испанским советом по  стандартиза-
ции чувствительности и резистентности к антибиотикам 
MENSURA  (Mese Espanola  de Normalizacion de 
la  Suseptibilitad y Resistencia  a  los Antimicrobianos) 
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в  2005  г. пересмотрены и  установлены более высокие 
точки отсечения для ингаляционных форм введения 
тобрамицина при определении чувствительности P. aeru
ginosa для чувствительных штаммов < 64 мг/л, для устой-
чивых штаммов > 128 мг/л, по сравнению со значением 
≤ 4  мг/л для чувствительных штаммов и  >  4  мг/л для 
устойчивых штаммов при парентеральном 
введении [17]. 

В  динамике наблюдения у  пациентки отмечается 
полимикробное разнообразие микробиоты дыхательного 
тракта (табл.  2), в  т. ч. появляются грибы, наряду с  этим 
увеличивается степень колонизации Pseudomonas 
aeruginosa. В 2017 г. был зарегистрирован первый эпизод 
колонизации дыхательного тракта Aspergillus spp. 
(табл. 2, 3), в связи с этим пациентка проходит регуляр-
ное, 1 раз в 6 мес., исследование иммунологических мар-
керов, позволяющих дифференцировать АБЛА (аллерги-
ческий бронхолегочный аспергиллез) и  ХАЛ (хрониче-

ский аспергиллез легких), а  также сдает посев мокроты 
на  грибковую инфекцию. На  сегодняшний день данные 
об АБЛА и ХАЛ отсутствуют. 

Наличие в  мокроте Klebsiella  pneumoniae (табл.  2)  – 
продуцента бета-лактамаз, обладающего резистентно-
стью к аминогликозидам – в 2016 г., по всей вероятности, 
способствовало горизонтальной передаче интегрона, 
содержащего генную кассету дополнительной устойчиво-
сти к  бета-лактамам и  аминогликозидам. Клиническим 
выражением явилось приобретение Pseudomonas 
aeruginosa  фенотипа множественной лекарственной 
устойчивости, в т. ч. к аминогликозиду – ингаляционному 
тобрамицину. 

В бактериологических посевах за 2019–2021 гг. чув-
ствительность ряда биотипов Pseudomonas aerugino-
sa  к  меропенему, ципрофлоксацину сохранена. Однако 
на фоне перорального приема или внутривенного введе-
ния ципрофлоксацина были НПЯ (оформлено извещение 

 Таблица 1. Изменение антимикробной резистентности Pseudomonas aeruginosa в динамике наблюдения
 Table 1. Changes in antimicrobial resistance of Pseudomonas aeruginosa during follow-up

Препарат 21.11.2014 
№ 11930

15.10.2015
№ 12419

18.04.2017
№ 14018

09.01.2018
№ 15473 (МПК)

21.01.2019
№ 11357 (МПК)

30.01.2020
№ 2402 (МПК)

20.10.2020
№ 16

28.05.2021
№ 3402

Возраст ребенка, годы 8  9 10 11 12 13 14 15

Степень колонизации 
Pseudomonas aeruginosa, 

КОЕ/мл
104 105 104 105 105 102

Азтреонам S S (8) I (16) S (3,5) S

Амикацин S S R I (32) S (8) S S

Азитромицин S R

Гентамицин S R R R (8) S (2) S

Имипенем/циластатин S R S S S R

Левофлоксацин S S S S S R R

Меропенем S I S S (2) S (1) S R

Полимиксин B S S S S (2) S

Полимиксин Е (колистин) S S S S (2) S S S

Тикарциллин/Клавулано-
вая кислота S R

Пиперациллин S (8) S S

Пиперациллин/ 
Тазобактам S (16/4) S

Тобрамицин S S R
128 мг/л

R
128 мг/л

S 
4 мг/л S S S

Цефепим S S S

Цефоперазон I

Цефоперазон/сульбактам S S

Цефтазидим S S S S (8) S (8) S S S

Цефтриаксон R R

Ципрофлоксацин S S S (0,5) S (0,25) S S
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о НПЯ по месту жительства), что делает применение инга-
ляционной АБТ еще более актуальной, так как для лече-
ния обострений легких и  интеркуррентных ОРИ суще-
ствует лишь один класс пероральных антисинегнойных 
препаратов – это фторхинолоны, использование которых 
у пациентки ограничено. Ограничены и возможности вну-
тривенной АБТ из-за НПЯ и резистентности (табл. 1).

В  результате наблюдаемая у  пациентки клинико-
микробиологическая картина послужила основанием для 
назначения ингаляционного азтреонама лизина (далее – 
азтреонам), который является моноциклическим бета-
лактамным антибиотиком. Данный препарат не  зареги-
стрирован в РФ и был назначен федеральным консилиу-
мом по жизненным показаниям. На фоне использования 
азтреонама в течение последних 1,5 лет функция легких 
у пациентки остается стабильной, снизилась потребность 
в  курсах внутривенной АБТ до  2  раз в  год, клинически 
уменьшилось количество мокроты, прибавка в  массе 
составила 5 кг, в росте – 5 см (табл. 3).

Согласно зарубежным и национальным консенсусам, 
ведущим препаратом в Европе и Азии является ингаляци-
онный тобрамицин, а  в  США  – ингаляционный азтрео-
нам [1–4]. Оба препарата имеют высокую степень дока-
зательности эффективности и  безопасности  [18–20]. 
Азтреонам в ингаляционной форме не используется в РФ, 
и  резистентности к  нему не  вырабатывается. Вероятно, 
это обусловило его эффективность у  данной пациентки, 
что повлияло на снижение обострений, требующих при-
менения внутривенной антибактериальной терапии 
и поддержания функции легких.

На сегодняшний день многочисленными исследова-
ниями, метаанализами доказано, а  основными норма-
тивными документами по МВ (консенсусы, клинические 
рекомендации) декларируется положение о  том, что 
функция легких и нутритивный статус неразрывно свя-
заны между собой и  с  выживаемостью пациентов при 
МВ, а коррекция нутритивного статуса является не менее 
важной, чем адекватная и  безопасная антимикробная 
терапия  [1–4, 21, 22]. Зондовое питание, постоянная 
коррекция рациона и подбор панкреатических фермен-
тов позволили достичь и  сохранять показатели ИМТ 
пациентки в  соответствии с  возрастными нормами. 
В контексте изучения роли отдельных нутриентов значи-
тельное количество исследований посвящено связи 
обеспеченности 25(ОН)D с особенностями течения мно-
жества заболеваний, в основе патогенеза которых лежит 
микробное воспаление, как при пневмонии, остеомие-
лите, пиелонефрите  [21–25]. Показано, что 25(ОН)D 
регулирует соотношение провоспалительных и противо-
воспалительных цитокинов [22]. Активно анализируются 
статус 25(ОН)D при МВ и  его влияние на  особенности 
клинического течения болезни, в различных исследова-
ниях были показаны ассоциации статуса 25(ОН)D 
со снижением функции легких, микробной колонизаци-
ей дыхательных путей, высокой частотой 
обострений [23–25].

В рассматриваемом нами клиническом случае паци-
ентке проводился мониторинг уровня 25(ОН)D согласно 
клиническим рекомендациям. Впервые исследование 
проведено в 2018 г. в возрасте 12 лет в весеннее время 
года: уровень 25(ОН)D составил 22 нг/мл и его оценили 
как дефицит витамина D, требующий коррекции дозиров-
ки холекальциферола, которая на момент взятия анализа 
и  в  течение последних 3  лет составляла 2  000  МЕ. 
Пациентке была увеличена доза витамина D до 4 000 МЕ. 
Следующее определение 25(ОН)D было проведено паци-
енткой осенью 2019  г. (13  лет) и  показало отсутствие 
положительной динамики (27 нг/мл), что вновь потребо-
вало увеличения лечебной дозы витамина D до 6 000 МЕ. 
Летом 2020 г. уровень 25(ОН)D нормализовался и соста-
вил 34 нг/мл, однако оптимальным считается содержание 
25(ОН)D более 50 нг/мл. Доза витамина D была увеличе-
на до 8 000 ЕД, и уровень 25(ОН)D повысился до 40 нг/мл. 
Таким образом, пациентка длительно принимает холе-
кальциферол в лечебных дозах с положительным эффек-
том. Наблюдаемая медленная нормализация статуса 
кальцидиола обусловлена тяжелой внешнесекреторной 

 Таблица 2. Полимикробные ассоциации в динамике 
наблюдения

 Table 2. Polymicrobial associations during follow-up

Год, возраст 
пациентки Микроорганизмы Степень 

колонизации

2014, 8 лет
Pseudomonas aeruginosa 104

Staphylococcus aureus ssp. Aureus 105

2015, 9 лет
Pseudomonas aeruginosa 105

Staphylococcus aureus ssp. Aureus 
с конститутивным MLSb-фенотипом 105

2016, 10 лет
Haemophilus parainfluenzae 106

Klebsiella pneumoniae/pneumoniae – 
продуцент беталактамаз 103

2017, 11 лет

Staphylococcus aureus ssp. Aureus 
с конститутивным MLSb-фенотипом 107

Serratia marcescens 104

Candida albicans 104

Aspergillus spp. 103

2018, 12 лет

Pseudomonas aeruginosa muc. 103

Pseudomonas aeruginosa 103

Pseudomonas aeruginosa 103

2019, 13 лет

Pseudomonas aeruginosa 103

Aerococcus viridans 107

Neisseria spp. 105

Candida spp. 102

Aspergillus spp. 102

2020, 14 лет

Pseudomonas aeruginosa 102

Enterococcus spp. 105

Candida spp. 101
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недостаточностью поджелудочной железы и  подростко-
вым возрастом пациентки [24, 25].

На момент последнего осмотра в 15 лет общее состо-
яние пациентки удовлетворительное. Кашель редкий, 
малопродуктивный. Одышки нет. Вес 62  кг, рост 168  см, 
ИМТ 22 кг/м2. Кожные покровы чистые, телесного цвета, 
единичные акне на коже лба, надплечий, слизистые розо-
вые, влажные, склеры белые. Подкожная клетчатка раз-
вита достаточно, распределена равномерно. Тоны сердца 
ясные, ритмичные. В легких дыхание жесткое, проводится 
во все отделы, хрипы редкие влажные среднепузырчатые 
в проекции 8–10-го сегментов справа и 4–5-го сегмен-
тов слева. Живот мягкий, не вздут, болезненный в мезога-
стрии. Печень +2 см из-под реберной дуги, нижний край 
плотно-эластичный, ровный, острый. Селезенка не  паль-
пируется. Стул кашицеобразный, чаще 2  раза в  день, 
с примесью жира. 

Общий анализ крови, общий анализ мочи, биохимиче-
ский анализ крови  – в  пределах нормы. В  копрологии 
нейтральный жир на «+».

По данным СКТ ОГК сохраняются единичные бронхо-
эктазы обоих легких в проекции S4–5 слева и S8–10 спра-
ва без отрицательной динамики. По  результатам СКТ 
придаточных пазух носа картина полипозного риносину-
сита, не требующая оперативного лечения. По результа-
там спирометрии функция легких (ОФВ1  – 98%,  
ФЖЕЛ – 93%) остается стабильной. На УЗИ ОБП увеличе-
ние и  диффузные изменения печени и  поджелудочной 

железы, характерные для муковисцидоза, а также выра-
женное газообразование и  признаки хронического 
некалькулезного холецистита.

Диспансерное наблюдение за пациенткой продолжается.

ВЫВОДЫ

1. Наличие нескольких биотипов Pseudomonas 
aeruginosa  в  мокроте в  совокупности с  множественной 
резистентностью к  традиционным ингаляционным анти-
бактериальным препаратам и  с  нежелательными побоч-
ными явлениями антибактериальной лекарственной тера-
пии диктуют необходимость назначения альтернативных 
ингаляционных антибиотиков, одним из которых является 
азтреонам лизин, относящийся к классу монобактамов.

2. Смена ингаляционной антибактериальной терапии 
на азтреонам и колистин привела к снижению интенсив-
ности обсемененности дыхательных путей Pseudomonas 
aeruginosa  и  восстановлению чувствительности к  неис-
пользуемым препаратам, в представленном клиническом 
случае – к тобрамицину.

3. Клинический пример демонстрирует важность 
мониторинга нутритивного статуса, уровня 25(ОН)D 
и подбор адекватной лечебной дозы витамина D, особен-
но на фоне хронической инфекции легких.�
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 Таблица 3. Характеристика функции легких и нутритивного статуса пациентки на фоне смены ингаляционной антибакте-
риальной терапии в 2018–2021 гг.

 Table 3. Characteristics of pulmonary function and nutritional status of the patient against the background of changing inhaled 
antibiotic therapy in 2018–2021

Показатель
Год, возраст пациентки 

2018, 12 лет 2019, 13 лет 2020, 14 лет 2021, 15 лет

Ингаляционный антибиотик Тобрамицин и колистин Азтреонам и колистин Азтреонам и колистин Азтреонам и колистин

Количество видов Pseudomonas aeruginosa 3 вида, из них 
1 мукоидный 1 немукоидный 1 немукоидный 1 немукоидный

Степень колонизации 105–8 1 x 101–3 102 102

Резистентность к тобрамицину есть есть нет нет

ФЖЕЛ, % от должного (л) 113 (3,22) 100 (3,41) 93 (3,29) 95 (3,30)

ОФВ1, % от должного (л) 111 (2,91) 106 (3,13) 99 (2,80) 98 (2,92)

Рост, см 159 163 165 168

Вес, кг 52 55 59 62

ИМТ, масса (кг) / рост2 (м2) 20,6 20,7 21,7 22,0

IgE общий, Ме/мл 5,61  6,62  6,13  –

IgE к Aspergillus Fumigatus, kU/L – менее 0,1 (норма < 0,35) менее 0,1 (норма < 0,35) менее 0,2 (норма < 0,35)

IgG к Aspergillus Fumigatus, мг/л – более 200 (норма < 50) более 250 (норма < 50) более 220 (норма < 50)

Доза витамина D, МЕ 2 000 4 000 6 000 8 000

25(ОН)D, нг/мл 22 27 34 40
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