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Резюме
В статье освещаются особенности муколитической терапии больных муковисцидозом, так как ведущим патогенетиче-
ским механизмом является нарушение мукоцилиарного транспорта из-за вязкого секрета. Особое внимание уделено 
основному муколитическому препарату (эндонуклеатическому муколитику) – дорназе альфа, которая имеет три клини-
ческих эффекта: мощный муколитический, противовоспалительный и антибактериальный. При расщеплении внеклеточ-
ной ДНК в  секретах снижается вязкость бронхиальной слизи, при снижении в  мокроте концентрации эластазы 
и IL-8 уменьшается деструкция легочной ткани при хроническом бактериальном воспалении. Авторы обращают внима-
ние на  соблюдение правил использования, возможные схемы дозирования и  варианты применения лекарственного 
средства для достижения клинического эффекта. Также в статье широко освещены результаты международных клини-
ческих исследований применения дорназы альфа при муковисцидозе. Авторы представили собственное клиническое 
наблюдение – опыт клинико- функционального контроля эффективности препарата при сравнении двух групп детей 
с муковисцидозом, получавших (2018–2021) и не получавших дорназу альфа (1995–1998 – до ее внедрения в клини-
ческую практику). Отмечено, что показатели ОФВ1, МОС 50, МОС 75, ПСВ были значимо выше в группе современных 
детей с муковисцидозом, которые в базисной терапии постоянно получают дорназу альфа, чем у их сверстников 25 лет 
назад. Обосновано, что дорназа альфа является одним из основных компонентов базисной терапии больных муковис-
цидозом, которую необходимо назначать после установления диагноза на  постоянной основе, под функциональным 
контролем ее эффективности.
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Abstract
The article describes the features of mucolytic therapy in patients with cystic fibrosis, as the leading pathogenetic mechanism 
of the disease lies in the compromised mucociliary transport due to the presence of viscous secretions. Particular attention is 
paid to the key mucolytic drug (endonuclear mucolytic) dornase alfa, which has three clinical effects: powerful mucolytic, 
anti-inflammatory and antibacterial. The extracellular DNA cleavage in secretions results in a decrease of bronchial mucus 
viscosity, and a decrease in elastase and IL-8 concentrations in sputum results in the reduction of lung tissue destruction in 
chronic bacterial inflammation. The authors pay attention to the adherence to the drug policy, possible dosing regimens and 
drug use variants to achieve a clinical effect. Also, the article extensively covers the results of international clinical studies on 
the use of dornase alfa in cystic fibrosis. The authors presented their own clinical observation – the experience of clinical and 
functional control over the efficacy of the drug when comparing two groups of children with cystic fibrosis: those who received 
(2018–2021) and those who did not receive dornase alfa (1995–1998 – before it was introduced into clinical practice). The 
remarkable thing is that the results of FEV1, MEF 50, MEF 75, PEF were significantly higher in the group of modern children 
with cystic fibrosis, who receive dornase alfa continuously as part of the backbone therapy, than in children of the same age 
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ВВЕДЕНИЕ

Муковисцидоз (МВ) является наиболее распространен-
ным аутосомно- рецессивным заболеванием, существенно 
ограничиваю щим продолжительность жизни больного, 
поражаю щим в  мире примерно одного из  каждых 
2300 живых новорожденных. В России в среднем распро-
страненность заболевания составляет 1 : 10 000 [1–3]. 

Причиной болезни являются мутации в гене муковис-
цидозного трансмембранного регулятора проводимо-
сти – МВТР (англ. CFTR – Cystic Fibrosis Transmembrane 
Сonductance Regulator) [1]. Ген МВ находится на длинном 
плече 7-й хромосомы и отвечает за работу белка на мем-
бранах эпителиальных клеток. Продукт гена CFTR – белок, 
который представляет собой ионный канал, переносящий 
ионы хлора через клеточную мембрану. Мутации наруша-
ют работу натрий- хлорного канала, происходят наруше-
ние баланса между секрецией жидкости и  абсорбцией 
ионов натрия и  хлора, сокращение объема поверхност-
ной жидкости, что приводит к  увеличению вязкости 
секретов экзокринных желез  [4]. Генетический дефект 
приводит к изменению функции практически всех орга-
нов и систем организма больного МВ, со временем поли-
органная недостаточность нарастает и приводит к ранней 
инвалидизации и высокой смертности  [5]. Прежде всего 
в  дыхательной системе развивается так называемый 
порочный круг, когда вязкий секрет прилипает к стенкам 
бронхов, блокирует работу мукоцилиарного транспорта 
и кашлевого клиренса, развивается мукостаз, начинается 
инфицирование, развивается хроническое бактериаль-
ное воспаление. Задержанные выделения из  дыхатель-
ных путей способствуют развитию хронической эндо-
бронхиальной инфекции и вызывают обильную нейтро-
фильную воспалительную реакцию. Большой приток 
в дыхательные пути нейтрофилов, макрофагов и бактери-
альных клеток высвобождает протеолитические фермен-
ты и окислители. Гибель этих клеток приводит к высвобо-
ждению большого количества дезоксирибонуклеиновой 
кислоты (ДНК), в  результате чего мокрота и  становится 
густой и вязкой. Густые выделения приводят к закупорке 
дыхательных путей слизью и  дальнейшему развитию 
инфекции и  воспаления  [6, 7]. Имеются доказательства 
того, что начало значительного повреждения дыхатель-
ных путей происходит на ранних стадиях с обнаружени-
ем патогенных бактерий, воспаления дыхательных путей 
и изменений на томограмме грудной клетки даже у мла-
денцев, диагностированных с помощью скрининга ново-

рожденных  [8]. Непрекращаю щаяся эндобронхиальная 
инфекция и нейтрофильное воспаление постепенно при-
водят к развитию необратимых бронхоэктазов и в конеч-
ном счете к дыхательной недостаточности [9].

Логично, что в  случае, когда ведущим патогенетиче-
ским моментом при МВ является нарушение мукоцилиар-
ного транспорта из-за вязкого секрета, муколитическая 
терапия различными группами препаратов в  сочетании 
с разными схемами лечения и кинезитерапией представ-
ляет собой основу базисной терапии МВ. Современные 
муколитики представлены разными химическими соеди-
нениями: N-ацетилцистеином, амброксола гидрохлори-
дом, маннитолом, однако основным муколитическим 
препаратом для больных МВ на сегодняшний день явля-
ется дорназа альфа (уровень доказательности I, класс 
рекомендаций А) [1, 6, 10]. 

Дорназа альфа успешно используется в  сочетании 
с  другими стандартными методами лечения МВ  [11]. 
В многочисленных контролируемых исследованиях под-
черкивается, что ее применение улучшает функцию лег-
ких у  больных МВ, в  т.  ч. при длительном применении 
у детей 1 [12, 13]. 

ИСТОРИЯ ВОПРОСА 

В  1950-е гг. была опубликована статья, где сообща-
лось, что мокрота больных МВ содержит большое количе-
ство ДНК, скапливаю щейся в  легких, а  фермент  – так 
называемая бычья панкреатическая ДНКаза  – может 
расщеплять эту ДНК, что делает густую мокроту более 
жидкой. Но, к сожалению, бычья панкреатическая ДНКаза, 
которую получали от коров, вызывала у больных аллерги-
ческие реакции. В 1988  г. фирмой Genentech, Inc. (США) 
была клонирована и  воспроизведена по  рекомбинант-
ной технологии точная копия природного человеческого 
фермента – рекомбинантная человеческая дезоксирибо-
нуклеаза (ДНаза), которая расщепляет внеклеточную ДНК 
в  секретах на  мелкие фрагменты, тем самым снижая 
вязкость слизи у больных МВ. Ген рекомбинантной чело-
веческой ДНазы идентичен человеческой и  получен 
в клетках яичников китайского хомячка. Аминокислотная 
последовательность полученного пептида соответствует 
человеческому ферменту, который содержится в  сыво-
ротке крови и в секрете поджелудочной железы 2 [14].
1 Воронкова А.Ю. Клиническая эффективность и безопасность дорназы альфа в лечении 
бронхолегочного процесса у детей, больных муковисцидозом: автореф. дис. … канд. мед. наук. 
М.; 2004. 23 с.
2 Там же.

25 years ago. It has been substantiated that dornase alfa is one of the main components of the backbone therapy for patients 
with cystic fibrosis, which should be prescribed on an ongoing basis after the diagnosis has been established, under the func-
tional control of its efficacy.
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МУКОЛИТИЧЕСКАЯ ТЕРАПИЯ ДОРНАЗОЙ АЛЬФА 
ПРИ МУКОВИСЦИДОЗЕ

В  1993  г. было получено разрешение Управления 
по пищевым продуктам и лекарственным средствам США 
(FDA) на использование дорназы альфа в качестве лекар-
ственного препарата, и впервые в 1994 г. препарат поя-
вился на рынке США. Он был первым медикаментозным 
средством, специально разработанным для терапии МВ.

В  1995  г. дорназа альфа была активно включена 
в базисную терапию больных МВ наряду с ингаляциями 
антибиотиков, что привело к значительному уменьшению 
смертности больных МВ. У тяжелых больных с резко сни-
женной функцией внешнего дыхания: объемом форсиро-
ванного выдоха за  1  сек (ОФВ1) менее 30% выживае-
мость с 1,2 года увеличилась до 5,3 года на фоне посто-
янной активной терапии дорназой альфа [15].

Важно отметить, что из всех муколитических препара-
тов различной природы дорназа альфа является фермен-
том (эндонуклеатическим муколитиком). Она представля-
ет собой высокоочищенный раствор рекомбинантной 
ДНазы человека – природного внеклеточного фермента 
(гидролазы), который вырабатывается поджелудочной 
железой (рис. 1). 

Лечебный эффект от других муколитиков протеолити-
ческого ферментного происхождения, таких как трипсин 
и химотрипсин, настолько минимален, а опасные побоч-
ные реакции в виде легочного кровотечения и кровохар-
кания, бронхоспазма и аллергических реакций настолько 
велики, что эти препараты с муколитической целью в виде 
ингаляций сегодня категорически не применяются [16]. 

Особо следует отметить, что у данного препарата, наряду 
с мощным муколитическим эффектом, есть еще два важных 
фактора: противовоспалительный и  антибактериальный. 
Данные свой ства обеспечиваются за счет снижения концен-
трации эластазы и интерлейкина 8 (IL-8) в мокроте, умень-
шения процентного содержания нейтрофилов, снижения 
концентрации нейтрофильной эластазы и  IL-8 в жидкости 
бронхоальвеолярного лаважа (ЖБАЛ), разрушаю щего влия-
ния на биопленки мукоидной формы синегнойной палочки, 
снижения содержания матриксных металлопротеиназ 
в ЖБАЛ, т. е. уменьшения вклада деструктивного компонента 
легочной ткани при воспалении [17, 18].

ФАРМАКОКИНЕТИКА

В  исследованиях было доказано, что у  животных 
и у человека ингаляции аэрозоля альфа- ДНКазы облада-
ют малым системным эффектом (низким процентом 
системного всасывания). Очень важно отметить, что про-
цент попадания препарата в желудочно- кишечный тракт 
во время ингаляции незначителен. Период полувыведе-
ния альфа- ДНКазы из легких равняется 11 ч. Достаточно 
высокая вдыхаемая доза в 40 мг альфа- ДНКазы в  тече-
ние 6  дней не  приводила к  превышению нормальной 
концентрации ДНКазы в сыворотке крови [19].

ОСОБЕННОСТИ ПРИМЕНЕНИЯ ДОРНАЗЫ АЛЬФА

Стандартная доза для применения у  большинства 
людей с МВ составляет 2,5 мг, которые содержатся в одной 
одноразовой ампуле по 2,5 мл неразведенного раствора 
дорназы альфа (2500  ЕД), вдыхаемой один раз в  день 
с помощью джет-небулайзера компрессионного типа или 
сетчатого небулайзера. Ультразвуковые небулайзеры 
не  подходят для введения дорназы альфа, так как они 
инактивируют ферментный препарат и вызывают недопу-
стимые изменения в  свой ствах его аэрозоля. Препарат 
назначают всем больным, которые имеют либо легочно- 
кишечную форму заболевания (смешанная форма), либо 
преимущественно легочную форму МВ, независимо 
от  возраста ребенка (с момента постановки диагноза), 
показателей функции внешнего дыхания, а также до нача-
ла клинических респираторных проявлений болезни [20].

В особых случаях препарат применяется в нестандарт-
ной дозировке – по 2 раза в день. Это необходимо предпри-
нять при наличии у  больного хронического полипозного 
риносинусита в  виде второй ингаляции в  придаточные 
пазухи носа через специальный компрессионный ингаля-
тор с  прерывистой подачей аэрозоля  [21]. Двой ная дози-
ровка также применяется у тяжелых больных, у подростков 
и взрослых, при выраженном респираторном синдроме [1].

Учитывая, что дорназа альфа является ферментом, 
необходимо строго соблюдать правила использования 
лекарственного препарата. Важно помнить, что лекар-
ственная форма дорназы альфа представляет собой 
водный раствор без буферных свой ств, который нельзя 
разводить, нагревать (хранить при температуре 
от 2 до 8 ºC) или смешиваться с другими препаратами или 
растворами в емкости небулайзера, что может приводить 
к изменению его структуры и (или) функции. Оптимальное 
время суток для проведения ингаляций с дорназой альфа 
выбирается индивидуально, но всегда желательно в одно 
и то же время [22].

Для дорназы альфа, как и  для всех муколитиков, 
важно, чтобы последний прием был не позже 18:00. Это 
необходимо для выполнения эффективной кинезитера-
пии перед сном, так как при назначении дорназы альфа 
в обязательном порядке необходимо обеспечить пациен-
ту полноценный дренаж бронхиального дерева (табл.). 

Важно учитывать, что при несоблюдении правил исполь-
зования эффективность препарата может снижаться.

 Рисунок 1. Пространственная белковая структура фермен-
та дорназы альфа

 Figure 1. Spatial protein structure of the dornase alfa 
enzyme
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РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИИЙ КЛИНИКО- 
ФУНКЦИОНАЛЬНОЙ ЭФФЕКТИВНОСТИ  
ДОРНАЗЫ АЛЬФА ПРИ МУКОВИСЦИДОЗЕ 

Была выполнена работа, направленная на определе-
ние связи применения дорназы альфа при МВ со сниже-
нием смертности и заболеваемости по сравнению с пла-
цебо или другими лекарствами, улучшаю щими очистку 
дыхательных путей, и выявление любых побочных эффек-
тов, связанных с ее применением. Проанализированы все 
рандомизированные контролируемые исследования, 
сравниваю щие дорназу альфа с  плацебо, стандартной 
терапией или другими препаратами, улучшаю щими 
очистку дыхательных путей. Поисковые запросы выявили 
54  исследования, из  которых 19  (включаю щие в  общей 
сложности 2565 участников) соответствовали критериям 
включения. В 3 дополнительных статьях рассматривались 
расходы на здравоохранение в результате одного из кли-
нических испытаний. В  15  исследованиях сравнивали 
дорназу альфа с  плацебо или без лечения дорназой 
альфа (2447  участников); в  2  – ежедневную ингаляцию 
дорназы альфа с гипертоническим физиологическим рас-

твором (32 участника); в 1 – ежедневную дорназу альфа 
с  гипертоническим физиологическим раствором и  аль-
тернативной дневной дозой дорназы альфа (48 участни-
ков); в 1 – дорназу альфа с маннитолом и комбинацией 
двух препаратов (38  участников). Продолжительность 
исследования варьировалась от 6 дней до 3 лет. По срав-
нению с плацебо ОФВ1 улучшился в группах вмешатель-
ства со  значительными различиями через 1, 3, 6  мес. 
и  2  года. Также наблюдалось значительное улучшение 
индекса легочного клиренса через 1 мес.

В более длительных испытаниях наблюдалось умень-
шение числа легочных обострений по сравнению с пла-
цебо. Качество доказательств, полученных в  плацебо- 
контролируемых исследованиях, варьировалось от  уме-
ренного до  высокого в  отношении динамики функции 
легких и числа легочных обострений. Одно исследование, 
в  котором изучалась стоимость медицинской помощи, 
включая стоимость дорназы альфа, показало, что эконо-
мия от  применения дорназы альфа компенсирует 
от 18 до 38% затрат на лекарства.

Результаты испытаний, сравниваю щих дорназу альфа 
с  другими препаратами, улучшаю щими клиренс дыха-
тельных путей (гипертонический физиологический рас-
твор или маннитол), были неоднозначными. При этом 
одно исследование показало более значимое улучшение 
ОФВ1 для дорназы альфа по сравнению с гипертониче-
ским физиологическим раствором, а 3 других исследова-
ния не выявили никакой функциональной разницы между 
лекарствами. В  единственном исследовании по  оценке 
комбинации дорназы альфа с  другим лекарственным 
средством по сравнению с одной только дорназой альфа 
не было отмечено никаких преимуществ от комбинации 
дорназы альфа и маннитола. Доказательства применения 
дорназы альфа по  сравнению с  другими лекарствами 
были ограниченными, а  дизайн открытых (незаслеплен-
ных) исследований мог привести к предвзятости, поэтому 
качество доказательств было оценено как низкое. 
Дорназа альфа не вызывала значительно большего коли-
чества побочных эффектов, за  исключением изменения 
голоса и появления сыпи [23].

Все международные консенсусы по  МВ содержат 
показания для назначения дорназы альфа по различным 
схемам. В России дорназа альфа включена в список пре-
паратов государственной программы «14  высокозатрат-
ных нозологий», по  которой каждый россиянин с  МВ 
(ребенок или взрослый) гарантированно обеспечивается 
препаратом. 

В РФ разработан биоаналогичный препарат дорназы 
альфа под торговым наименованием Тигераза® 
(АО «Генериум», Россия, регистрационное удостоверение 
ЛП-005537), прошедший исследования в  соответствии 
с  международными требованиями и  зарегистрирован-
ный как средство для симптоматической терапии в ком-
бинации со стандартной терапией МВ у пациентов со зна-
чением форсированной жизненной емкости легких 
(ФЖЕЛ) не менее 40% от нормы [24].

Проводились необходимые исследования препарата 
Тигераза®, где был продемонстрирован профиль эффек-

 Таблица. Варианты приема дорназы альфа
 Table. Dornase alfa intake options

ВА
РИ

АН
Т 

1

Утро

Внутрь муколитик (индивидуально)

Перед детским 
садом, школой, 
спортивной 
тренировкой, 
институтом, 
работой

Через 30 мин ингаляционный 
бронходилататор 

Кинезитерапия (дыхательная 
гимнастика, ПЭП-терапия, флаттер, 
аутогенный дренаж)

Ингаляция антибиотика

День После легкого откашливания дорназа 
альфа После школы

Вечер

Внутрь муколитик (индвидуально)

За 2 ч до сна

Через 30 мин ингаляционный 
бронходилататор

Кинезитерапия (дыхательная 
гимнастика, ПЭП-терапия, флаттер, 
аутогенный дренаж)

Ингаляция антибиотика

ВА
РИ

АН
Т 

2

Утро

Бронходилататор (через небулайзер) Перед детским 
садом, школой, 
спортивной 
тренировкой, 
институтом, 
работой

Кинезитерапия (дыхательная 
гимнастика, ПЭП-терапия, флаттер, 
аутогенный дренаж)

Дорназа альфа

Вечер

Рer os муколитик (индивидуально)

За 2 ч до сна

Через 30 мин бронходилататор (через 
небулайзер)

Кинезитерапия (дыхательная 
гимнастика, ПЭП-терапия, флаттер, 
аутогенный дренаж)

Ингаляция антибиотика
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тивности и безопасности, сопоставимый с оригинальным 
препаратом в популяции взрослых пациентов [25].

Также для оценки переносимости терапии препаратом 
Тигераза® была проведена неинтервенционная 
«Российская многоцентровая научная программа пост-
маркетингового применения препарата Тигераза®» (про-
токол DRN-CFR-R от 05.10.2020). В исследовании приняли 
участие 10  клинических центров (Москва, Московская 
область, Красноярский край, Самарская область, 
Новосибирская область, Омская область, Пермский край, 
Волгоградская область, Чувашская Республика, Республика 
Крым). Данное исследование было ретроспективным 
открытым неконтролируемым сравнительным многоцен-
тровым сплошным. По  данным исследования терапию 
препаратом Тигераза® хорошо переносили 668  (93,4%) 
из 715 включенных в исследование пациентов. У 47 (6,6%) 
пациентов было зарегистрировано 127  нежелательных 
реакций (НР), связанных с применением препарата. Чаще 
всего встречались НР со  стороны дыхательной системы. 
Среди них преобладал кашель, отмеченный у  24  (3,4%) 
пациентов, и повышенная вязкость бронхиального секре-
та у 10 (1,4%) пациентов. Среди всех включенных в иссле-
дование пациентов доля тех, у кого НР были зарегистри-
рованы на  основании клинических проявлений (3,9%), 
статистически значимо не отличалась от доли пациентов, 
у которых НР были зарегистрированы на основании толь-
ко жалоб (2,8%) (p = 0,30) [20].

ОПЫТ ПРИМЕНЕНИЯ ДОРНАЗЫ АЛЬФА

Поскольку современные дети с  МВ в  составе базис-
ной терапии получают дорназу альфа в  100% случаев, 
провести сравнительное исследование с группой контро-
ля (без дорназы альфа) по  этическим нормам не  пред-
ставляется возможным. На  базе ФГАУ «Национальный 
медицинский исследовательский центр здоровья детей» 
(НМИЦ здоровья детей) Минздрава России провели срав-
нение параллельно в двух группах детей от 6 до 18 лет 

с  различной степенью тяжести течения МВ, оцененных 
по шкале Швахмана – Брасфильда (индекс ШБ, баллы): 

1) не получавших дорназу альфа (до внедрения в кли-
ническую практику этой терапии, 1995–1998) – n = 53; 

2) получаю щих дорназу альфа длительное время 
(обследованных в 2018–2021) – n = 51. 

Все пациенты получали стандартную базисную терапию. 
Сравнение групп происходило по показателям спиро-

метрии, так как известно, что при контроле над препара-
тами применяются объективные и  субъективные крите-
рии. К  субъективным критериям относятся клинические 
симптомы: уменьшение одышки, количество отделяемого 
из нижних дыхательных путей, глубина дыхания, частота 
кашля, хрипы в  легких и  др. К  объективным критериям 
в первую очередь относятся показатели функции внеш-
него дыхания по данным спирометрии. 

При сравнении тяжести течения заболевания была 
выявлена тенденция к увеличению количества пациентов 
с легким течением заболевания во 2-й группе (рис. 2).

У детей с легким течением МВ показатель ОФВ1 %Д 
(% от  должного) был достоверно ниже в  1-й группе 
(n = 7) (М = 88,2 ± 5,4), чем во 2-й (n = 16) (М = 96,0 ± 3,8), 
p = 0,004. 

У  детей с  течением МВ средней степени тяжести 
(ИШБ  = 51,2  ±  4,8) показатель ОФВ1  %Д был значимо 
ниже в 1-й группе (n = 38) (М = 69,7 ± 3,0) чем во 2-й (n = 19) 
(М = 75,0 ± 3,24), p = 0,0001; также индекс Тиффно (ИТ) 
%Д (ТТ) в  1-й группе (М  = 92,3  ±  1,9) был ниже, чем 
во 2-й (М = 94,0 ± 1,8), p = 0,001.

При сравнении двух групп детей с  МВ с  тяжелым 
течением заболевания (ИШБ = 37,8 ± 2,6) также выявле-
но, что показатель ОФВ1  %Д в  1-й группе (n  = 8) был 
значимо ниже (М  = 37,7  ±  5,1), чем во  2-й (n  = 16) 
(М = 44,0 ± 3,5), p = 0,006. При сравнении других показа-
телей также выявлена закономерность: максимальная 
объемная скорость (МОС) воздуха на уровне выдоха 50% 
ФЖЕЛ – МОС 50 %Д в 1-й (М = 21,0 ± 4,6) и во 2-й группе 
(М = 29,0 ± 5,5), p = 0,001; МОС 75 %Д в 1-й (М = 15,3 ± 2,3) 

 Рисунок 2. Распределение пациентов по степени тяжести течения муковисцидоза 
 Figure 2. Distribution of patients by degree of severity of cystic fibrosis 
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и во 2-й группе (М = 18,0 ± 3,1), p = 0,010; пиковая ско-
рость выдоха (ПСВ) %Д в 1-й (М = 61,0 ± 4,7) и во 2-й груп-
пе (М = 69,7 ± 9,2), p = 0,028.

При сравнении в вышеуказанных группах по осталь-
ным показателям спирометрии не выявлено достоверно-
сти различий. 

Таким образом, было отмечено, что ОФВ1 у пациентов 
с легким, средним и тяжелым течением был значим выше 
в группе детей, получаю щих дорназу альфа. Также выявле-
но, что показатели МОС 50, МОС 75  и ПСВ у  пациентов 
с тяжелым течением были значимо выше в группе пациен-
тов, которые получают в базисной терапии дорназу альфу. 

За последние 10 лет наблюдения пациентов, проходя-
щих обследование и  лечение в  пульмонологическом 
отделении ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава 
России (в среднем ежегодно госпитализируются 350 детей 
с МВ), нежелательные явления на фоне приема дорназы 
альфа встречались в  единичных случаях: у  2  пациентов 
отмечался эпизод бронхоспазма, у  4  – приступ сухого 
кашля, у 2 – элементы контактного дерматита в области 
носогубного треугольника, у  12  – першение в  горле, 
у  11  – осиплость голоса. Все эти явления устранялись 
самостоятельно в течение короткого времени.

ПРИМЕНЕНИЕ ДОРНАЗЫ АЛЬФА  
ПРИ ДРУГИХ ПАТОЛОГИЯХ 

В  современных условиях пандемии можно особо 
отметить, что в  литературе был представлен успешный 
опыт использования дорназы альфа при другой патоло-
гии  – в  лечении тяжелого острого респираторного 
дистресс- синдрома, вызванного SARS-CoV-2  [26]. Кроме 
того, имеются сообщения о положительном эффекте при 
применении дорназы альфа при хроническом бронхи-
те [27], синдроме Картагенера [28], хронической обструк-
тивной болезни легких [29], лобарном ателектазе [30, 31], 
бронхоэктатической болезни [32].

XXI век считается судьбоносным в  борьбе с  МВ. 
Больные МВ получили долгожданную возможность 

использовать так называемую таргетную терапию – пато-
генетическую терапию. Но  ее применение показано 
сегодня не всем пациентам с МВ, а определенному гено-
типу. Круг мутаций, для которых созданы таргетные 
препараты- модификаторы (потенциаторы и корректоры), 
пока ограничен. Это только начало пути. Поэтому базис-
ная медикаментозная терапия и  комплексный подход 
к  мероприятиям для больных МВ сохраняют и  сегодня 
свою актуальность.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Высокий лечебный эффект эндонуклеатического фер-
мента дорназы альфа обусловлен не  только мощным 
муколитическим воздействием, но и двумя дополнитель-
ными факторами – противовоспалительным и антибакте-
риальным, что является убедительным аргументом для 
назначения препарата в  составе базисной терапии МВ 
на постоянной основе.

Дорназу альфа целесообразно назначать сразу после 
установления диагноза МВ с целью профилактики (в т. ч. 
при отсутствии респираторных симптомов). Препарат 
применяется как для лечения нижних дыхательных путей 
(хронического обструктивного бронхита / бронхиолита), 
так и верхних (хронического полипозного риносинусита) 
у пациентов с МВ.

Для объективной оценки эффективности препарата 
необходимо применять функциональные тесты. 

Эффективность препарата зависит от строгого соблю-
дения правил по его использованию. Постоянное приме-
нение дорназы альфа в  сочетании с  кинезитерапией 
в составе базисного лечения позволяет минимизировать 
прогрессирование деструкции легочной ткани и ухудше-
ние респираторных функций, способствует контролю над 
заболеванием, положительному влиянию на  комплекс-
ную адаптацию пациентов с МВ.  
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