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В настоящее время врачей многих специально-

стей привлекает так называемая энерготропная 

терапия, т.е. терапия, направленная на восстанов-

ление энергетики клетки. Известно, что наруше-

ния клеточного энергообмена встречаются при 

многих патологических состояниях, в частности, 

при болезнях сердечно-сосудистой, центральной 

нервной систем, при наследственных заболевани-

ях, гастроэнтерологической патологии и др. Нам 

импонирует мнение В.С. Сухорукова о необхо-

димости выделения еще одного варианта диатеза, 

сопровождающегося индивидуальной недостаточ-

ностью цитоэнергетического статуса организма 

(энергодефицитного диатеза) [1]. Энергодефицит-

ный диатез — не болезнь, а состояние, характери-

зующееся предрасположенностью к нарушениям 

клеточной энергетики, возникающим на фоне раз-

личных заболеваний и часто приводящим к их де-

компенсации. Одной из причин, способствующих 

нарушению энергообеспечения клетки, является 

дефицит карнитина — биологически активного 

витаминоподобного вещества, играющего ключе-

вую роль в клеточном метаболизме.
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Мировой и отечественный опыт свидетельствует о том, что в основе генеза многих детских болезней лежат нарушения 
клеточного энергообмена. Приведен обзор отечественных и зарубежных исследований, посвященных значению дефицита 
L-карнитина при различных заболеваниях у детей. Рассматриваются роль данного вещества в энергообмене, причины кар-
нитиновой недостаточности. Применение L-карнитина позволяет добиться существенных результатов в лечении и профи-
лактике многих заболеваний и патологических состояний.
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The experience gained in the world and Russia suggests that cellular energy exchange disturbances underlie the genesis of many 
childhood diseases. The paper reviews the worldwide and Russian studies dealing with the implication of L-carnitine deficiency in 
different diseases in children and considers the role of this substance in energy exchange and the causes of carnitine deficiency. The 
administration of L-carnitine makes it possible to achieve significant results in the treatment and prevention of many diseases and 
abnormalities.
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Карнитин — природное вещество, 75% кото-

рого поступает в организм человека с мясными и 

молочными продуктами, а 25% — синтезируется 

в печени и почках из аминокислот метионина и 

лизина. Известно, что даже при строгой вегета-

рианской диете требуемое количество карнитина 

образуется из белков растительного происхож-

дения. В биосинтезе карнитина участвуют такие 

кофакторы, как витамины группы В (ниацин, пи-

ридоксин), аскорбиновая кислота, а также железо. 

Молоко здоровой матери при сбалансированном 

питании является основным источником карни-

тина для младенца. Содержание карнитина в жен-

ском молоке составляет от 60 до 70 нмоль/мл [2]. 

В случае преждевременных родов содержание кар-

нитина в грудном молоке чаще недостаточное. В 

специальные смеси для вскармливания младенцев, 

приготовленные на основе сои, в настоящее время 

добавляется карнитин, так как показано, что у мла-

денцев, вскармливаемых такими смесями, появля-

ются симптомы карнитиновой недостаточности. В 

молочных смесях для вскармливания детей перво-

го года жизни содержание карнитина обычно срав-

нимо или выше, чем в грудном молоке [3].

Основной функцией карнитина является 

транспорт длинноцепочечных жирных кислот че-

рез митохондриальную мембрану. Образованный 

ацилкарнитиновый эфир переносится через мито-

хондриальную мембрану под действием фермента 
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карнитин-ацилкарнитинтранслоказы. После про-

никновения внутрь митохондрии карнитин заме-

няется на КоА, необходимый для последующего 

β-окисления и последующего образования АТФ. 

Процессы окисления происходят с помощью кар-

нитиновых ацилтрансфераз.

При отсутствии карнитина жирные кислоты, 

имеющие длинный углеводородный радикал, не 

способны проникнуть через мембрану митохон-

дрий. Кроме того, карнитин обеспечивает окис-

ление среднецепочечных жирных кислот, проис-

ходящее не в митохондриях, а в цитозоле. Помимо 

указанного, карнитин участвует в цикле трикарбо-

новых кислот, кетогенезе и гликонеогенезе, спо-

собствует накоплению энергии внутри клетки и ее 

переносу между органеллами.

Карнитин находится в плазме крови, эри-

троцитах, а также в сердечной мышце, почках, 

печени, тканях мозга, мышцах. Клинические 

проявления карнитиновой недостаточности мно-

гообразны. Как правило, основным симптомом 

является выраженная мышечная слабость. Сре-

ди других клинических признаков карнитиновой 

недостаточности отмечается нарушение питания 

(дефицит массы), артериальная гипотония, ги-

пербилирубинемия, нарушение функции печени, 

гипераммонемия, гипертриглицеридемия, склон-

ность к повторным инфекциям, энцефалопатия, 

кардиомиопатия, сердечная недостаточность, ги-

погликемия, метаболический ацидоз. Выделяют 

первичные и вторичные формы карнитиновой 

недостаточности.

Первичная карнитиновая недостаточность вы-

звана наследственным дефектом транспортера кар-

нитина, осуществляющего его перенос из плазмы 

крови в периферические ткани. Она проявляется 

выраженной общей мышечной слабостью, вялос-

тью, гипотонией, энцефалопатией, гипогликеми-

ей, гипокетонемией, увеличением размеров пече-

ни, поражением миокарда, комой и даже смертью.

Вторичная карнитиновая недостаточность мо-

жет быть связана либо с врожденными дефектами 

метаболизма, ацидурией, либо с приобретенной 

его недостаточностью. При этом уровень общего и 

свободного карнитина в плазме крови выше, чем в 

случае первичной недостаточности [4].

Приобретенная карнитиновая недостаточность 

обусловлена:

— пониженным синтезом карнитина (почечная 

или печеночная недостаточность);

— высокой потерей карнитина с мочой (у больных 

с хронической почечной недостаточностью, на-

ходящихся на гемодиализе);

— нарушением всасывания карнитина в кишеч-

нике (синдром укороченной тонкой кишки);

— сниженным потреблением (дефицит в питании, 

диетические ограничения, парентеральное пи-

тание);

— приемом лекарственных препаратов (азидоти-

мидина, препаратов вальпроевой кислоты).

Для диагностики карнитиновой недостаточно-

сти используют определение его содержания (об-

щего, свободного, а также связанного с остатками 

жирных кислот) в плазме крови, эритроцитах и 

тканях. Чаще всего определяют содержание обще-

го количества карнитина, свободного карнитина 

и его ацилированной формы. При этом количе-

ство свободного карнитина должно быть больше, 

чем ацилированного, а концентрация карнитина 

в мышцах всегда бывает выше, чем в плазме кро-

ви или какой-либо другой ткани. Карнитиновую 

недостаточность диагностируют при содержании 

свободной формы карнитина в плазме крови ниже 

20 мкмоль/мл или при отношении ацилированной 

формы к свободной более 0,4 [4].

Известно, что у большинства здоровых людей 

эндогенный синтез карнитина достаточен. У но-

ворожденных и детей до 7-летнего возраста син-

тез его ограничен, что проявляется симптомами, 

свидетельствующими о карнитиновой недостаточ-

ности. Концентрация общего карнитина в плазме 

крови у новорожденных и грудных детей составля-

ет от 31 до 61 мкмоль/мл [2]. Установлено, что кон-

центрация общего карнитина у детей старше 1 года 

и подростков при регулярном употреблении мяса 

составляет от 28 до 84 мкмоль/мл, что соответству-

ет таковой для взрослого человека [4].

Дефицит карнитина чаще встречается у ново-

рожденных на фоне парентерального питания. У 

детей, находящихся на грудном вскармливании, 

появление вторичной карнитиновой недостаточ-

ности может быть спровоцировано низким карни-

тиновым статусом матери и ее неправильным пи-

танием. Новорожденные и дети грудного возраста 

имеют высокий риск развития карнитиновой недо-

статочности из-за низкого уровня активности фер-

мента гамма-бутиробетаин гидроксилазы, актив-

ность которой у детей раннего возраста составляет 

около 12% от активности у взрослых людей [5]. У 

недоношенных недостаточный синтез карнитина 

усугубляется неспособностью накапливать кар-

нитин в тканях. Кроме того, недоношенные часто 

лишены того карнитина, который здоровые дети 

получают с молоком матери. В периоде новорож-

денности низкий уровень кетоновых продуктов 

окисления особенно опасен для жизни, так как ке-

тоны являются основным энергетическим ресур-

сом развивающейся нервной системы [6]. Начиная 

с раннего постнатального периода карнитин остро 

необходим в связи с повышенной потребностью 

в энергии, особенно для функционирования сер-
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дечной и скелетных мышц. В исследовании, про-

веденном С.Ф. Гнусаевым, показано, что вклю-

чение L-карнитина в терапию новорожденных с 

гипоксической ишемией миокарда способствует 

восстановлению систолической и диастолической 

функции миокарда, что обусловлено улучшением 

энергообеспечения кардиомиоцитов [7].

Пациенты с почечной недостаточностью име-

ют повышенную вероятность дефицита карнити-

на [6]. В настоящее время появились перспективы 

применения карнитина у больных с хронической 

почечной недостаточностью, находящихся на пе-

ритонеальном или гемодиализе. Известно, что при 

диализе развивается недостаточность карнитина, 

проявляющаяся снижением его содержания в кро-

ви и тканях. Среди доказанных причин развития 

карнитиновой недостаточности у таких больных 

имеют значение потери карнитина во время диа-

лиза, уменьшение всасывания в кишечнике, на-

рушение синтеза в почках, а также увеличение по-

требности в этом веществе.

Исследования, посвященные применению кар-

нитина в нефрологии, демонстрируют противоре-

чивые рекомендации. Ряд клинических рекомен-

даций для взрослых больных, получающих диализ, 

в частности, NKF-K/DOQI (Clinical practice gui-

delines for nutrition in CRF), не советует рутинное 

назначение карнитина [8]. В работе итальянских 

авторов [9] оценивалось назначение карнитина 

внутрь в дозе 20 мг/кг в сутки у 24 детей, находя-

щихся на диализе. Наблюдения показали, что при-

ем карнитина приводит к повышению содержания 

свободного карнитина в плазме крови, однако не 

влияет на концентрацию гемоглобина, уровень 

липидов, потребность в эритропоэтине. Следует 

отметить малую продолжительность наблюдения 

(3 мес), небольшое число больных и отсутствие 

контрольной группы в данном исследовании. По-

казано, что назначение карнитина в дозе 50 мг/кг 

в сутки у детей, находящихся на перитонеальном 

диализе, приводит к снижению уровня аполипо-

протеина В и оказывает незначительное влияние 

на другие параметры липидного спектра [10]. Учи-

тывая, что повышенный уровень аполипопротеина 

В связан с ускоренным атеросклерозом, использо-

вание карнитина у данной категории больных мо-

жет иметь клиническое значение.

В исследовании, посвященном лечению 

L-карнитином детей в возрасте от 4 до 15 лет с син-

дромом гиперактивного мочевого пузыря, проде-

монстрировано позитивное влияние препарата на 

дневные симптомы расстройств мочеиспускания, 

отражающие выпадение резервуарной функции 

мочевого пузыря (поллакиурия, императивные по-

зывы, императивное недержание мочи) [11]. Таким 

образом, дальнейшее изучение действия карнити-

на как антиоксиданта, антигипоксанта, препара-

та, влияющего на различные звенья метаболизма, 

позволит более широко и дифференцированно 

использовать его терапевтические возможности в 

лечении больных с патологией органов мочевой 

системы [12].

Карнитин имеет большое значение для функци-

онирования центральной нервной системы. Он уча-

ствует в восстановлении мембран, снижая тем са-

мым повреждение нейронов, улучшает метаболизм 

клеток мозга после периодов ишемии/реперфузии, 

положительно влияет на восстановление нарушен-

ных рецепторных систем головного мозга. Целесо-

образность назначения карнитина при неврологи-

ческих заболеваниях у детей как врожденного, так 

и приобретенного генеза изучается в последние 

годы. Внимание привлекает не только собственно 

влияние карнитина на центральную нервную си-

стему, но и его влияние на другие клинически зна-

чимые процессы. Так, в работе итальянских авторов 

[13] продемонстрировано, что продолжительный 

прием ацетилкарнитина в дозе 50 мг/кг в сутки в 

течение 6 мес приводит к улучшению электрокар-

диографических показателей сердечной функции 

у девочек с синдромом Ретта (наследственным не-

врологическим заболеванием, характеризующим-

ся дисфункцией вегетативной нервной системы). 

Это может иметь большое клиническое значение в 

связи со снижением риска развития аритмий, в том 

числе приводящих к внезапной сердечной смерти. 

В рандомизированном плацебо-контролируемом 

исследовании, организованном в Германии [14], на 

основании данных магнитно-резонансной спектро-

скопии показано, что назначение карнитина в дозе 

3 г в сутки у 16 детей с атаксией Фридрейха (наибо-

лее частая форма аутосомно-рецессивных атаксий) 

приводит к улучшению митохондриального образо-

вания АТФ. Механизм действия карнитина связан с 

компенсацией его вторичной недостаточности при 

этом заболевании, что приводит к улучшению ми-

тохондриальных функций. Требуются дальнейшие 

исследования для оценки клинического значения 

обнаруженного эффекта.

В рандомизированном плацебо-контролируе-

мом двойном слепом исследовании, осуществлен-

ном в Голландии, показано, что ежедневный при-

ем 100 мг/кг карнитина приводит к статистически 

и клинически значимому улучшению состояния у 

детей с синдромом гиперактивности и дефицита 

внимания [15]. Это заболевание в настоящее вре-

мя считается преимущественно врожденным. Оно 

проявляется нарушениями поведения, обуслов-

ленными структурными и функциональными по-

вреждениями связей между корой и базальными 

ганглиями. Синдром гиперактивности и дефици-

та внимания — наиболее частое неврологическое 
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расстройство у детей, при этом симптомы могут 

сохраняться в подростковом возрасте, а также у 

взрослых. Механизм действия карнитина оконча-

тельно неясен, предполагают, что он оказывает по-

ложительное влияние на энергетические процессы 

нейронов. Особенно важно, что риск побочных 

эффектов при терапии карнитином минимален.

Опубликована работа, продемонстрировавшая 

улучшение проявлений субклинической нейропа-

тии у детей с сахарным диабетом I типа после ле-

чения карнитином в дозе 2 г/м2 в сутки в течение 

2 мес [16]. При этом эффект был более выражен на 

ранних стадиях заболевания, выявляемых только 

при помощи электромиографии. К сожалению, у 

больных с более тяжелыми проявлениями патоло-

гии улучшение было не столь выражено. Возмож-

но, это связано с небольшой продолжительностью 

терапии.

Значению карнитина при различных наслед-

ственных дефектах (преимущественно митохон-

дриальных) посвящена большая часть исследова-

ний. В основе действия карнитина в данном случае 

лежит его участие в энергетическом обмене (транс-

порт жирных кислот в митохондрии). Британские 

авторы показали, что прием карнитина в дозе 100 

мг/кг в сутки в течение 4 нед приводит к значи-

тельному улучшению переносимости физических 

нагрузок у пациентов с субклиническим дефици-

том ацетил-КоА-дегидрогеназы среднецепочеч-

ных жирных кислот [17]. Положительный эффект 

в данном случае связывают с влиянием карнитина 

на метаболизм сердечных и скелетных мышц.

Исследованиями, проведенными в Москов-

ском НИИ педиатрии и детской хирургии, показа-

но, что для пациентов, страдающих моногенными 

болезнями соединительной ткани, характерно по-

вышение уровня лактата и пирувата в сыворотке 

крови, снижение содержания макроэргических 

соединений, нарушение процессов перекисного 

окисления липидов, снижение антиокислитель-

ной активности плазмы. Выявленные биохими-

ческие нарушения свидетельствуют о наличии 

митохондриальной дисфункции, что подтвержда-

ется присутствием морфологических признаков 

митохондриальной недостаточности (увеличение 

количества «рваных» красных мышечных волокон, 

ультраструктурные нарушения митохондрий) [18]. 

Полученные авторами данные позволили пред-

положить роль нарушений клеточной биоэнер-

гетики, а также дефицита карнитина в патогенезе 

моногенных заболеваний соединительной ткани. 

Очевидно, что дозы карнитина у данной категории 

больных должны быть высокими, а длительность 

терапии достаточная [18].

Карнитин применяется в гематологии. В двух 

работах продемонстрирована эффективность кар-

нитина при талассемии и серповидно-клеточной 

анемии. Показано, что назначение карнитина в 

дозе 50 мг/кг в сутки детям с серповидно-клеточ-

ной анемией в течение 6 мес приводит к улучше-

нию диастолической функции миокарда и тече-

ния легочной гипертензии [19]. Авторы отметили 

снижение риска венозных окклюзий и частоты 

проведения переливания крови у этих больных. 

Результаты данного исследования ставят вопрос о 

необходимости организации крупного рандомизи-

рованного клинического испытания. Та же группа 

авторов продемонстрировала [20], что прием кар-

нитина в дозе 50 мг/кг в сутки приводит к улучше-

нию эхокардиографических и ангиографических 

(радионуклидная ангиография) показателей функ-

ционального состояния сердца у детей с талассе-

мией. Учитывая, что изменения со стороны серд-

ца, связанные с хронической анемией и развитием 

гемосидероза, являются ведущей причиной смер-

ти этих больных, необходимость использования 

карнитина при талассемии требует дальнейшего 

изучения.

Появились исследования, свидетельствующие 

о том, что при приеме карнитина улучшаются кли-

нические проявления респираторных и гастроэн-

терологических заболеваний [21, 22].

Согласно доступным на настоящий момент 

данным, негативные эффекты при приеме карни-

тина наблюдаются при дозировке около 50 мг/кг 

в сутки [23], рекомендованная доза для детей со-

ставляет от 10 до 20 мг/кг в сутки (в том числе и для 

пациентов с вторичной карнитиновой недоста-

точностью). Показано, что препарат усваивается 

лучше, если дневную дозу разделить на несколько 

приемов [24]. Ввиду того, что основная часть кар-

нитина поступает в организм с помощью пассив-

ной диффузии в тонкой кишке, пациенты после 

резекции кишечника неспособны к нормальному 

всасыванию карнитина и, следовательно, им необ-

ходимо его внутривенное введение.

Таким образом, многочисленными исследова-

ниями установлено, что прием карнитина улуч-

шает показатели метаболизма [25]. Целесообраз-

но продолжение исследований, направленных на 

оптимизацию длительности лечения и дозировок 

препарата. В настоящее время появился новый 

препарат L-карнитина — карнитон, выпускаемый 

в растворе (содержание L-карнитина 30 мг в 1 ка-

пле) и в таблетках (500 мг в 1 таблетке). Препарат 

необходимо принимать один раз в день во вре-

мя еды, предварительно растворив в кипяченой 

воде.

В ПОМОЩЬ ПРАКТИЧЕСКОМУ ВРАЧУ
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