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Дорназа альфа в России: 15 лет спустя.
Эффективность препарата в базисной 
терапии у детей с муковисцидозом

В помощь врачу

О.И. Симонова, О.Ф. Лукина 

Научный центр здоровья детей РАМН, Москва

Опыт 15-летнего использования дорназы альфа показал ее высокую эффективность и безопасность при муко-
висцидозе у детей разного возраста, в том числе у самых маленьких. Эффективность препарата связана с тремя 
клиническими эффектами: мощным муколитическим, противовоспалительным и антибактериальным действием. 
Исследования показали целесообразность включения препарата в состав базисной терапии сразу при постановке 
диагноза «Муковисцидоз» с профилактической и лечебной целью хронического бронхита и хронического полипоз-
ного пансинусита. Постоянный прием препарата в составе базисной терапии позволяет пациентам с муковисци-
дозом вести активный образ жизни с редкими обострениями заболевания, длительными ремиссиями, стабильно 
сохраняя показатели внешнего дыхания. Так как дорназа альфа является протеолитическим ферментом, необхо-
димо строго соблюдать правила по его использованию, от этого зависит лечебный эффект.
Ключевые слова: муковисцидоз, Пульмозим (дорназа альфа), дети, мукостаз, хронические неспецифические 
болезни легких, хронический полипозный пансинусит, базисная терапия муковисцидоза, правила применения пре-
парата дорназа альфа.

Dornase alfa in Russia: 15 years later. Efficacy of the drug 
in the basic treatment in children with cystic fibrosis 
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The 15-years practice of Pulmozyme (dornase alfa) usage showed its high efficacy and safety in cystic fibrosis treatment in children 
of various age, including infants. The efficacy of the drug is associate with clinical effects: strong mucolytic, anti-inflammatory and 
antibacterial effects. The appropriateness of including this into the complex of the basic therapy of cystic fibrosis in order to prevent 
and treat chronic bronchitis and chronic polypous pansinusitis as soon as the disease is diagnosed was confirmed in studies. Regular 
use of this drug results in relapse rate decrease, remission periods prolongation and maintenance of external respiration at stable level, 
which enable patients to live active life. The therapeutic effect of dornase alfa depends on strict compliance to directions of its usage, 
as this agent is a proteolytic enzyme.
Key words: cystic fibrosis, dornase alfa, children, mucostasis, chronic non-specific lung diseases, chronic polypous pansinusitis, cystic 
fibrosis basic treatment.
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2012 год объявлен годом редких болезней. Муко-
висцидоз (МВ), по данным отечественных иссле-
дователей, встречается в России с частотой более 
1:10 000 новорожденных, поэтому также относится к 
категории редких [1]. Терапия таких заболеваний всегда 
является большой проблемой не только для пациентов, 
но и для врачей. Такие больные являются инвалидами 
c детства и нуждаются в медицинской помощи с само-
го рождения. В зависимости от характера заболевания 
необходимые лекарственные средства представляют 
собой заместительные формы ферментов или другие 
биологически активные вещества. При некоторых ред-
ких болезнях, например мукополисахаридозе (синдром 

Хантера), достаточно применять один заместительный 
фермент — элапразу [2].

Муковисцидоз (син. кистозный фиброз) — слож-
ная полиорганная патология, имеет аутосомно-
рецессивный тип наследования, с поражением всех 
желез экзокринной секреции. В первую очередь пора-
жаются бронхолегочная и пищеварительная системы, 
именно от их функционирования зависит жизнь паци-
ента. В гене, который отвечает за продукцию секретов 
желез внешней секреции, возникают мутации (сегодня 
их более 2000 вариантов). Это приводит к нарушению 
соотношения водной и электролитной фракции секре-
тов в сторону увеличения последних. Секрет стано-
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вится очень вязким, затрудняется его отток, выводные 
протоки желез расширяются, в последствии возникает 
атрофия железистой ткани и замещение ее фиброзной. 
Казалось бы, такой простой механизм развития пато-
логии, но последствия этого процесса становятся для 
пациента катастрофическими.

Качество жизни больного муковисцидозом сегодня 
полностью зависит от соблюдения всех составляющих 
комплексной базисной терапии. Вся базисная терапия  
делится на две части, каждая из которой важна и неза-
менима:
1.  Лекарственная — заместительная терапия фермен-

тами поджелудочной железы, антибактериальная 
терапия, муколитическая терапия, применение инга-
ляционных муколитиков (дорназа альфа), витами-
нотерапия, симптоматическая терапия (бронхолити-
ческие, гепатотропные и кардиотропные препараты 
и др.), диетотерапия и лечение осложнений. Из лекар-
ственной терапии нельзя исключить или заменить 
эти группы препаратов, т. к. каждый из них направлен 
на коррекцию конкретных нарушений [3].

2.  Немедикаментозная — кинезитерапия (специальная 
техника дренажа бронхиального дерева, тренирую-
щие упражнения, элементы спортивной активности), 
санаторно-курортная реабилитация. Подробно дан-
ные методы терапии описаны в специальной литера-
туре [4, 5].
Неотъемлемой частью медикаментозного лечения во 

всех странах мира на протяжении последних 18 лет являет-
ся специальный муколитический фермент — дорназа аль-
фа (Пульмозим, «Ф. Хоффманн Ля Рош Лтд.», Швейцария). 
Ученые смогли доказать, что человеческая рекомбинант-
ная ДНаза разжижает мокроту, помещенную в пробирку 
(in vitro). В 1993 г. Управление по пищевым продуктам 
и лекарственным средствам США (FDA) разрешило исполь-
зование дорназы альфа в качестве лекарственного сред-
ства, и препарат был зарегистрирован. На протяжении 
3 лет проводились клинические исследования в 49 кли-
никах США, Канады и Европы, в результате которых была 
доказана его безо пасность и эффективность. Главный 
вывод — дорназа альфа расщепляет внеклеточную ДНК 
в гнойной мокроте, нормализует ее вязко-эластические 
свойства и улучшает мукоцилиарный  клиренс [6].

На последнем Европейском конгрессе по муковисцидо-
зу, который проходил в Гамбурге (The 34th European Cystic 
Fibrosis Conference, Гамбург, 9 июня, 2011), в докладе 
автора C. H. Goss было отмечено улучшение выживаемости 
пациентов с муковисцидозом в США за последние годы 
благодаря комплексной базисной терапии (рис. 1). По дан-
ным P.P. George и соавт., активное включение рекомбинант-
ной человеческой ДНазы в базисную терапию больных 
муковисцидозом в 1994–1995 гг. значительно уменьшило 
их смертность (рис. 2). У особо тяжелых больных с показа-
телями объема форсированного выдоха за первую секунду 
(ОФВ1) менее 30% от должного значения медиана выжи-
ваемости увеличилась с 1,2 до 5,3 лет (рис. 3) [7].

Как же был получен препарат дорназа альфа? 
В 1988 г. доктор Стивен Шэк, специалист по легочным 
заболеваниям фармацевтической компании «Дженентек 
Лтд.» (США), обнаружил статью, опубликованную в 50-х гг., 
где говорилось, что мокрота больных муковисцидозом 
содержит большое количество ДНК, скапливающейся 
в легких. Кроме того, в этой публикации упоминалось, 
что фермент бычья панкреатическая ДНаза, может рас-
щеплять ДНК, что делает густую мокроту более жидкой. 
К сожалению, бычья панкреатическая ДНаза, которую 
получали из ткани поджелудочной железы коров, вызы-
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Рис. 1. Выживаемость больных муковисцидозом в США

Рис. 2. Влияние дорназы альфа в составе комплексной терапии 
на смертность больных муковисцидозом

Примечание. Отдельные показатели статуса заболевания 
и методы лечения на момент вхождения в группу (представлены 
в % с соответствующими отношениями рисков смертности 
в каждой подгруппе). 
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Рис. 3. Кривые выживаемости Каплана–Майера у тяжелых 
больных муковисцидозом (ОФВ1 < 30% от прогнозируемого 
значения)

Примечание. Кривые выживаемости Каплана–Майера 
представлены для семи двухгодичных подгрупп с 1999 
по 2003 год, отражая выживаемость до 31 декабря 2007 года.



134

В
 п

о
м

о
щ

ь
 в

р
а

чу

вала у больных тяжелые аллергические реакции. Чтобы 
избавиться от этих негативных осложнений, доктор 
Стивен Шэк и его сотрудники выделили и клонировали 
человеческий ген, ответственный за выработку чело-
веческой ДНазы, которую назвали дорназа альфа. Ген 
rhDNase был клонирован из библиотеки панкреатиче-

ской кДНК. Сам фермент синтезируется клетками китай-
ского хомячка с внедренным в них человеческим геном 
rhDNase [8]. Структура полученного фермента представ-
лена на рис. 4.

Пульмозим содержит фосфорилированную гликози-
лированную рекомбинантную дезоксирибонуклеазу-I, 
или так называемую альфа-ДНазу, которая является 
точной копией природного человеческого фермента 
ДНазы, сделанной с помощью рекомбинантной техно-
логии и выделенной из мочи. Препарат представля-
ет собой стерильный, прозрачный, бесцветный рас-
твор для ингаляционного применения, с концентрацией 
1000 ед/мл (1 мг/мл), при этом 1 ед/мл по Генентеху = 
1 мг/мл. Указанная концентрация белка исходит только 
из содержания безводного полипептида и не включает 
весового количества содержащихся в растворе углево-
дов или фосфатов.

Механизм действия. Дорназа альфа — международ-
ное непатентное название (Dornase alfa) — занимает осо-
бое место среди препаратов группы муколитиков [R05CB] 
прежде всего потому, что кроме мощного муколитическо-
го свойства препарат обладает еще дополнительно дву-
мя клиническими эффектами: противовоспалительным 
и антибактериальным. Относится к группе ферментных 
(протеолитических) муколитиков и представляет собой 
особое химическое вещество, свойства которого позво-
ляют использовать его в составе базисной терапии 
в постоянном режиме с момента постановки диагноза 
«Муко висцидоз» [9, 10].

К сожалению, некоторые врачи позиционируют дан-
ное лекарственное средство только лишь как муколи-
тик для лечения муковисцидоза. Хотя именно суммар-
но три клинических эффекта и делают этот препарат 
незаменимым при муковисцидозе. Два других важных 
эффекта (противовоспалительный и антибактериаль-
ный) обеспечиваются за счет сложных биохимических 
реакций: снижения концентрации нейтрофильной эла-
стазы и интерлейкина (ИЛ) 8 в мокроте; снижения про-
цента нейтрофилов, уров ня нейтрофильной эластазы 
и ИЛ 8 в бронхоальвео ляр ном лаваже; влияния на био-
фильм мукоидной синегнойной палочки; снижения уров-
ня матричных металлопротеиназ в жидкости бронхо-
альвеолярного лаважа, т. е. уменьшения деструктивного 
компонента легочной ткани при воспалении (рис. 5).

Летом 1997 г. рекомбинантная человеческая ДНаза 
была зарегистрирована в России, а уже осенью того же года 
ее получили первые пациенты с муковисцидозом в РФ.

Мы наблюдали одного пациента 1986 г. р., который 
имел возможность получать дорназу альфа с 1994 г. 
(с возраста 8 лет); таким образом, в настоящее время 
он получает препарат более 17 лет [11]. Это наблюдение 
считается самым длительным примером терапии дорна-
зой альфа в России. В течение последнего года приме-
няется по 2 ампулы (5 мг) сразу в одну ингаляцию (инга-
лятор мембранного типа). Со слов пациента, облегчение 
дыхания наступает сразу во время ингаляции, после чего 
при дренаже мокрота отходит легко, в большом количе-
стве. Пациент ведет активный образ жизни, работает, 
занимается спортом. Несмотря на то, что заболевание 
протекает с обострениями, показатели функции внеш-
него дыхания (ФВД) на протяжении многих лет держатся 
на одном уровне, практически в пределах нормальных 
значений (рис. 6).

Нами проведены наблюдения за группой больных 
муковисцидозом в течение 1 года, которые получали 
ингаляционную муколитическую терапию дорназой аль-
фа (1 ингаляция в день по 2,5 мг). Несмотря на обостре-

Рис. 4. Структура дорназы альфа (ДНазы)

Адаптировано из Shak S.et al. Proc Natl Acad Sci USA 1990;87:9188-9192
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Рис. 5. Механизм комплексного действия препарата
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ния бронхолегочного процесса (1 или 2 раза в год), у этих 
пациентов отмечалось повышение индивидуальной пик-
флоуметрии (р < 0,05), а также достоверно увеличились 
показатели форсированной жизненной емкости легких 
(р < 0,05) с 70% до практически нормальных значений — 
82%, что для больного муковисцидозом имеет большое 
значение (рис. 7).

По данным профессора О. Ф. Лукиной (2003), 2 нед 
терапии с использованием ингаляций препарата в тра-
диционной дозировке оказывали положительный 
клинический эффект, что достоверно подтверждалось 
фун к циональными исследованиями легких (рис. 8). 
Ана  ли  зировались не только общепринятые показатели 
функции внешнего дыхания: форсированная жизненная 
емкость легких и ОФВ1, но и показатели проходимости 
периферических дыхательных путей: МОС 25, 50 и 75. 
Было показано, что именно на уровне периферических 
отделов дыхательных путей отмечалась положительная 
динамика, восстанавливалась их проходимость. Это 
очень важно при муковисцидозе, т. к. проблема данного 
заболевания заключается, прежде всего, в обструкции 
мелких дыхательных путей.

Нами наблюдалась пациентка 14 лет с диаг нозом: 
«Врожденный иммунодефицит, хронический диффуз-
ный бронхит, хронический высев синегнойной палочки». 
На протяжении многих лет девочка получала замести-
тельную терапию иммуноглобулинами, а также массивную 
антибактериальную терапию по поводу частых обостре-
ний бронхолегочного процесса. К сожалению, состояние 
пациентки было не стабильное, показатели функции 
внешнего дыхания неуклонно падали, обострения носили 
агрессивный и тяжелый характер с выделением большо-
го количества гнойной мокроты. В одну из госпитализа-
ций была использована ингаляционная терапия дорна-
зой альфа в течение двух нед (рис. 9). На фоне терапии 
было отмечено значительное улучшение не только само-
чувствия ребенка, но и функциональных показателей 
(ОФВ1 практически увеличился в 2 раза, р < 0,05).

Отмечается ли так называемый «синдром отме-
ны» в терапии дорназой альфа? Наши наблюдения 
показали, что после отмены препарата через 7–10 дней 
наступает «синдром отмены»: ухудшается самочувствие, 
нарушается дыхание, увеличивается количество мокроты 
и затрудняется ее эвакуация [11]. Как только терапия 
возобновляется, показатели ФВД улучшаются. Мы наблю-
дали пациента в возрасте 16 лет с муковисцидозом, 
который в силу обстоятельств не проводил ингаляции 
дорназой альфа в течение 20 дней. Поступил в клинику 
в тяжелом состоянии, с выраженными признаками обо-
стрения бронхолегочного процесса, явлениями мукоста-
за, нарушением проходимости периферических бронхов 
(в т. ч. МОС 75 составлял 42%). Уже через 6 дней терапии 
общее состояние значительно улучшилось, нормализова-
лись показатели ФВД (рис. 10).

При муковисцидозе верхние дыхательные пути всег-
да вовлекаются в патологический процесс воспаления. 
Хронический пансинусит, в т. ч. полипозный, является про-
явлением основного заболевания и встречается у детей 
более чем в 80% случаев. К сожалению, это важное 
обстоятельство педиатры часто игнорируют и оставляют 
право принятия решения ЛОР-специалистам. Однако мно-
голетний опыт отечественных и зарубежных специа листов 
показал, что своевременная консервативная терапия этих 
состояний является не только эффективной, но и профи-
лактической мерой в плане хирургического вмешатель-
ства [12, 13]. С этой целью применяется еще 1 ингаляция 
дорназы альфа (2,5 мг) с помощью компрессионного инга-

лятора «ПАРИ Синус» [14, 15]. Объективными критериями 
улучшения проходимости носовых путей в нашем иссле-
довании служили показатели риноманометрии, которая 
оценивает суммарный и воздушный потоки через каждый 
носовой ход (рис. 11) [14].

Особое значение ингаляционная муколитическая 
терапия имеет в лечении детей в возрасте младше 5 лет. 
Эффективность и безопасность препарата была доказа-
на многими исследователями [16]. Терапия маленьких 
детей представляет большие трудности не только в плане 
подбора препаратов, но и с психологической точки зре-
ния. Следует также учитывать анатомо-физиологические 
особенности детского организма: кашлевой (защитный) 
рефлекс несовершенен (окончательно формируется 
к 5–6 годам), вентиляционные коллатерали не сфор-
мированы, диаметры бронхиол очень маленькие (1 мм 
и менее). Проведение эффективного дренажа бронхиаль-
ного дерева невозможно, методы кинезитерапии ограни-
чены. Между тем, уже у плодов с муковисцидозом в лег-
ких было обнаружено достоверное повышение уровня 
провоспалительных белков [17]. А у детей с муковисци-
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Рис. 7. Функциональные показатели детей с муковисцидозом 
на фоне терапии дорназой альфа (наблюдение в течение 1 года)

Рис. 8. Динамика показателей функции внешнего дыхания 
при лечении дорназой альфа у детей с хроническими 
заболеваниями легких (2 нед терапии)

Примечание. ФЖЕЛ — форсированная жизненная емкость 
легких; ОФВ1 — объем форсированного выдоха за первую 
секунду; ИТ — индекс Тиффно; ПСВ — пиковая скорость выдоха; 
МОС — мгновенная объемная скорость выдоха.
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Рис. 9. Динамика функции внешнего дыхания на фоне терапии дорназой альфа у пациентки с врожденным иммунодефицитным 
состоянием

Примечание. Здесь и на рис. 10: ФЖЕЛ — форсированная жизненная емкость легких; ОФВ1 — объем форсированного выдоха 
за первую секунду; ОФВ1/ФЖЕЛ — индекс Генслара; ПОС — пиковая объемная скорость выдоха; МОС — мгновенная объемная 
скорость выдоха.

Показатели Значения 1 % должного Значения 2 % должного % 2/1

ФЖЕЛ 0,42 32,2 0,66 50,5 156,8

ОФВ1 0,42 37,0 0,66 58,1 156,8

ОФВ1/ФЖЕЛ 100 116,5 100 116,5 100

ПОС 1,24 42,6 2,63 90,6 212,8

МОС 25 1,24 45,9 2,63 97,6 212,8

МОС 50 1,08 56,9 1,64 86,5 152,1

МОС 75 0,67 69,8 0,54 56,3 80,7

Дата 16 ноября 30 ноября
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Рис. 10. Динамика функции внешнего дыхания на фоне недельного применения рекомбинантной человеческой ДНазы у пациента 
с муковисцидозом

Показатели Значения 1 % должного Значения 2 % должного % 2/1

ФЖЕЛ 4,26 92,9* 4,90 106,6 114,8

ОФВ1 3,17 83,6 4,11 108,3 129,6

ОФВ1/ФЖЕЛ 74,32 89,2 83,9 100,7 112,9

ПОС 6,42 84,3 7,28 95,6 113,4

МОС 25 5,19 79,4 5,59 85,5 107,8

МОС 50 2,88 62,0 4,51 97,3 157,0

МОС 75 1,01 42,2 2,11 87,8 208,3

Дата 18 сентября 24 сентября
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дозом в возрасте младше 6 мес даже в случае отсут-
ствия клинических признаков бактериального воспале-
ния в легких были выявлены признаки воспалительной 
реакции: высокий уровень ИЛ 8, повышенная активность 
нейтрофильной эластазы [18]. Поэтому при муковисци-
дозе важно, чтобы диагноз был поставлен как можно 
раньше, чтобы сразу начать базисную терапию, в первую 
очередь к ней относится ингаляции дорназой альфа. 
В данном случае дорназа альфа назначается не только 
с лечебной целью, но и с профилактической. Чем раньше 
начата терапия, тем лучше прогноз. В связи с введением 
в России в 2006 г. Национальной программы по скри-
нингу муковисцидоза детей младшего возраста с таким 
диагнозом становится больше, показания к назначению 
рекомбинантной человеческой ДНазы расширяются. 
С 2008 г. в инструкции по медицинскому применению 
препарата отсутствуют возрастные противопоказания.

Из муколитиков протеолитического ферментного про-
исхождения, разрешенных сегодня для терапии, воз-
можно применение только дорназы альфа. Такие фер-
менты, как трипсин, химотрипсин, сегодня не используют. 
Лечебный эффект от их применения минимален в срав-
нении с выраженными опасными побочными реакциями 
в виде легочного кровотечения и кровохаркания, бронхо-
спазма и аллергических реакций.

При муковисцидозе из неферментных муколитиков 
применяются производные N-ацетилцистеина, амброк-

сола гидрохлорида и карбоцистеина. Обычный физио-
логический (0,9% NaCl) или гипертонический растворы 
(5–7% NaCl) также обладают разжижающим эффектом. 
Но в отличие от последних дорназа альфа имеет другую 
химическую формулу и, соответственно, другие точки при-
ложения; обладает комплексным действием, что отличает 
ее от всех других лекарственных средств высокой эффек-
тивности, применяемых при муковисцидозе.

Стандартная доза для одной ингаляции обычно состав-
ляет 1 одноразовая ампула (2500 ед = 2,5 мг) — 1 раз 
в сут (иногда у взрослых в тяжелых случаях — 2 раза 
в день) через специальный компрессорный небулай-
зер. Все содержимое одной ампулы следует перелить 
в емкость небулайзера. Для проведения ингаляций 
с помощью ингалятора «ПАРИ Синус» потребуется допол-
нительно еще одна ампула в день.

Проводить ингаляции следует только с помощью джет-
небулайзеров типа «ПАРИ Мастер», «ПАРИ Турбо Бой 
(N, S и SX)», «ПАРИ Юниор Бой (N и S)», «ПАРИ  Синус», 
с распылителями типа ЛЛ, ЛЦ или ЛЦ СПРИНТ, а так-
же можно использовать электронный небулайзер мем-
бранного типа «PARI eFlow®rapid» (инновационная систе-
ма). Доказано, что в биохимически неизмененном виде 
в организм больного можно доставить дорназу альфа 
с помощью этих приборов. Ультразвуковые небулайзеры 
не подходят для введения дорназы альфа, поскольку они 
могут инактивировать препарат или вызвать недопусти-
мые изменения в свойствах аэрозоля.

Препарат хорошо совместим с другими медика мента-
ми, что является неизбежным в комплексном лечении, 
например с антибиотиками, бронходилататорами, глюко-
кортикоидами, анальгетиками и другими муко литиками.

Особое внимание следует обратить на то, что боль-
ным муковисцидозом противопоказаны любые средства, 
подавляющие кашель (в частности, препараты с добав-
лением кодеина), которые способствуют нарастанию 
мукостаза, утяжеляют течение заболевания с развитием 
осложнений. Поэтому дорназу альфа нельзя назначать 
одновременно с противокашлевыми препаратами.

По нашим данным, нежелательные явления, привед-
шие к полному прекращению ингаляционной муколити-
ческой терапии протеолитическим ферментом, наблю-
дались редко, что согласуется с мнением коллег [10, 11]. 
Обычно это незначительные явления фарингита и изме-
нение голоса, иногда ларингит и кожная сыпь (с зудом 
или без него).

От чего зависит эффективность дорназы альфа? 
Для того чтобы препарат был максимально эффективным, 
необходимо соблюдать все этапы кинезитерапии, правиль-
ную технику ингаляции, а также в обязательном порядке 
обеспечить пациенту полноценный дренаж бронхиального 
дерева с помощью специальных дыхательных упражнений, 
вибромассажа, откашливания (методы кинезитерапии) 
(рис. 12) [4, 5]. При обострении инфекции дыхательных 
путей на фоне лечения применение препарата можно про-
должать без какого-либо риска для больного.

Как правильно принимать дорназу альфа? Обычно 
стандартная доза составляет 2,5 мг (2,5 мл раствора 
в 1 ампуле) 1 или 2 раза в день. Следует соблюдать сле-
дующие правила:

принимать препарат постоянно и ежедневно;• 
ингаляцию проводить в одно и то же время суток, • 
желательно после легкого откашливания;
применять компрессионный или мембранный инга-• 
ляторы;
препарат нельзя ни с чем смешивать в небулайзере;• 
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Рис. 12. Этапы проведения кинезитерапии



139

В
О

П
Р

О
С

Ы
 С

О
В

Р
Е

М
Е

Н
Н

О
Й

 П
Е

Д
И

А
ТР

И
И

 /
2

0
1

2
/ 

ТО
М

 1
1

/ 
№

 2

соблюдать условия хранения (хранить в холодильнике);• 
использовать сразу после вскрытия ампулы;• 
перед ингаляцией лекарство не следует нагревать;• 
интервал между ингаляциями с антибиотиком (или • 
другим лекарственным средством) должен составлять 
не менее 2–3 ч.
Средний возраст пациентов с муковисцидозом  неу-

клонно увеличивается не только за рубежом (более 
40 лет), но и в России (более 20 лет). В связи с этим  
изменились задачи педиатра и терапевта: необходи-
мо не только вовремя поставить правильный диагноз, 
но и подобрать эффективную базисную терапию, благо-
даря которой пациент будет хорошо себя чувствовать, 
больше времени проводить дома в семье, за учебой 
и работой, и меньше в стационаре. При адекватной 
базисной терапии сегодня качество жизни таких паци-
ентов довольно хорошее, они ведут активный образ 
жизни, создают семьи, полностью социально адаптиро-
ваны и полезны для общества.

За последние десятилетия достигнуты значительные 
успехи в области понимания патофизиологических основ 
и генетики муковисцидоза, разработаны современные 
стандарты эффективного лечения, физической и психо-
логической реабилитации этих больных и программы 
их социальной адаптации [1, 3]. Частым заблуждением 
врачей, которые наблюдают больных МВ, самих паци-
ентов и их родителей является мнение, что для хорошего 
самочувствия и контроля над заболеванием достаточно 
только принимать одну таблетку и делать одну ингаляцию, 

занимая пассивную позицию, и можно достичь положи-
тельных результатов [19]. Но, к сожалению, законы пуль-
монологии это опровергают [20–22].

Таким образом, Пульмозим прочно вошел в арсенал 
лекарственных средств, применяемых при муковисцидо-
зе (входит в программу «7 нозологий»). На сегодняшний 
день он не имеет аналогов по своим химическим свой-
ствам и воздействию на организм больного. Препарат 
доказал свою высокую эффективность и безопасность 
и более 15 лет используется у больных муковисцидозом 
в России. В составе базисной терапии при муковисци-
дозе он выполняет важную роль не только в качестве 
мощного муколитического, но и противоспалительного 
и антибактериального средства. Исследования убеждают 
в необходимости раннего и активного применения дорна-
зы альфа. Препарат безопасен у детей самого младшего 
возраста. Его целесообразно назначать сразу при поста-
новке диагноза «Муковисцидоз» с профилактической 
и лечебной целью хронического бронхита и хронического 
полипозного пансинусита. Лечебный эффект препарата 
зависит от строгого соблюдения  правил его использо-
вания, а постоянный прием в сочетании с кинезитера-
пией и другими лекарственными средствами базисной 
терапии позволяет пациенту с муковисцидозом вести 
активный образ жизни, длительно сохраняя стабильную 
функцию дыхания. Комплексная терапия обеспечивает 
хорошее самочувствие, уменьшает число обострений 
бронхолегочного процесса и число госпитализаций, зна-
чительно повышая качество жизни.
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