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Ãëèêîãåí ÿâëÿåòñÿ èñòî÷íèêîì ýíåðãèè è ðå-
çåðâîì óãëåâîäîâ â îðãàíèçìå è ñîäåðæèòñÿ âî 
âñåõ êëåòêàõ. Ñòðîåíèå ãëèêîãåíà äåëàåò åãî ëåã-
êî äîñòóïíûì äëÿ ôåðìåíòîâ, êîíòðîëèðóþùèõ 
ïîñëåäîâàòåëüíîñòü åãî ðàñïàäà è ñèíòåçà [1]. Â 
îñíîâó ñîâðåìåííîé êëàññèôèêàöèè áîëåçíåé 
íàêîïëåíèÿ ãëèêîãåíà ïîëîæåí áèîõèìè÷åñêèé 
äåôåêò, îáóñëîâëèâàþùèé ðàçâèòèå îïðåäåëåí-
íîé êëèíè÷åñêîé êàðòèíû çàáîëåâàíèÿ [2]. Ðàñ-
ïðîñòðàíåííîñòü áîëåçíåé íàêîïëåíèÿ ãëèêîãå-
íà ñîñòàâëÿåò îò 1:20 000 äî 1:113 000 â ðàçíûõ 
ñòðàíàõ ìèðà [3].

Áîëåçíè íàêîïëåíèÿ ãëèêîãåíà (ÁÍÃ) ÿâëÿþò-
ñÿ òÿæåëûìè íàñëåäñòâåííûìè çàáîëåâàíèÿìè, 
ïðèâîäÿùèìè, â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ, ê èíâà-
ëèäèçàöèè áîëüíûõ è òðåáóþùèìè êîìïëåêñíî-
ãî ïîæèçíåííîãî ëå÷åíèÿ [4]. Äèåòîòåðàïèÿ ÿâ-
ëÿåòñÿ îñíîâíûì ìåòîäîì ëå÷åíèÿ ïå÷åíî÷íûõ 
ôîðì ÁÍÃ. Âàæíûì óñëîâèåì ýôôåêòèâíîãî 

1 Íàó÷íî-èññëåäîâàòåëüñêèé èíñòèòóò ïèòàíèÿ, Ìîñêâà
2 Ðîññèéñêèé íàó÷íî-èññëåäîâàòåëüñêèé ìåäèöèíñêèé óíèâåðñèòåò èì. Í. È. Ïèðîãîâà, Ìîñêâà

ëå÷åíèÿ ýòèõ ïàöèåíòîâ, íåîáõîäèìûì äëÿ äî-
ñòèæåíèÿ ñòîéêîé êîìïåíñàöèè ìåòàáîëè÷åñêèõ 
íàðóøåíèé, ñíèæåíèÿ ðèñêà ðàçâèòèÿ îñëîæíå-
íèé è óëó÷øåíèÿ êà÷åñòâà æèçíè, ÿâëÿåòñÿ ïåð-
ñîíèôèêàöèÿ ðàöèîíà ïèòàíèÿ. Ñîâðåìåííàÿ 
äèåòîòåðàïèÿ ïðè ÁÍÃ áàçèðóåòñÿ íà ïðèíöèïàõ 
ñòðîãîãî êîíòðîëÿ ýíåðãåòè÷åñêîé öåííîñòè äè-
åòû, êîëè÷åñòâà è êà÷åñòâåííîãî ñîñòàâà áåëêà, 
æèðà, óãëåâîäîâ, ïèùåâûõ âîëîêîí, àäåêâàòíîãî 
ñîäåðæàíèÿ âèòàìèíîâ, ìàêðî- è ìèêðîýëåìåí-
òîâ ñ ïðåèìóùåñòâåííûì èñïîëüçîâàíèåì â äè-
åòå ïðîäóêòîâ è áëþä ñ âûñîêèì ñîäåðæàíèåì 
óãëåâîäîâ (êóêóðóçíûé êðàõìàë è ìàêàðîííûå 
èçäåëèÿ), èñêëþ÷åíèÿ ïðîäóêòîâ, ñîäåðæàùèõ 
ñàõàðîçó è îãðàíè÷èâàþùèõ ïðîäóêòû, ñîäåð-
æàùèå ôðóêòîçó è ãàëàêòîçó [5]. 

Äëÿ ñîñòàâëåíèÿ èíäèâèäóàëüíîé äèåòû äëÿ 
äåòåé ñ ÁÍÃ íåîáõîäèìà îöåíêà íóòðèòèâíîãî 
ñòàòóñà ïàöèåíòà, êîòîðàÿ âêëþ÷àåò ïðîâåäåíèå 
êîìïëåêñà äèàãíîñòè÷åñêèõ ìåð: àíòðîïîìåòðèÿ, 
îöåíêà ôàêòè÷åñêîãî ïèòàíèÿ, ïðîâåäåíèå ãëþ-
êîçî-òîëåðàíòíîãî òåñòà, îöåíêà ãëèêåìè÷åñêîãî 
ïðîôèëÿ, îïðåäåëåíèå óðîâíÿ ìàêðî- è ìèêðî-
íóòðèåíòîâ â ñûâîðîòêå êðîâè [6]. Â äàííîì 
äèàãíîñòè÷åñêîì êîìïëåêñå èññëåäîâàíèå ñî-
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Öåëü ðàáîòû — îöåíêà âèòàìèííîãî ñòàòóñà ó äåòåé ñ áîëåçíÿìè íàêîïëåíèÿ ãëèêîãåíà. Îáñëåäîâàíû 47 äåòåé 
ñ áîëåçíÿìè íàêîïëåíèÿ ãëèêîãåíà: 29 ìàëü÷èêîâ è 17 äåâî÷åê, ñðåäíèé âîçðàñò — 6,81±0,7 ãîäà. Âèòàìèííûé 
ñòàòóñ îöåíèâàëè ïóòåì îïðåäåëåíèÿ êîíöåíòðàöèè âèòàìèíîâ è èõ ìåòàáîëèòîâ (òîêîôåðîëû, âèòàìèíû Ñ, Â2, 
25(OH)D3, Â6 è ôîëàòà) â êðîâè è ìî÷å áèîõèìè÷åñêèìè ìåòîäàìè. Ñðåäíèå ïîêàçàòåëè ñîäåðæàíèÿ ôîëèåâîé 
êèñëîòû â êðîâè ó âñåõ äåòåé ñîîòâåòñòâîâàëè íîðìàëüíûì çíà÷åíèÿì (10,57±1,7 íã/ìë). Óðîâåíü âèòàìèíà Å â 
êðîâè áûë ïîâûøåííûì ïðè âñåõ òèïàõ ãëèêîãåíîâîé áîëåçíè (1,72±0,13 ìã/100 ìë). Ñîäåðæàíèå ðèáîôëàâèíà 
â êðîâè áûëî íîðìàëüíûì ïðè 1-ì òèïå, íåäîñòàòî÷íûì — ïðè 3-ì òèïå, ïîâûøåííûì — ïðè 6–9-ì òèïå ãëèêî-
ãåíîçà. Óñòàíîâëåíî ñíèæåíèå ýêñêðåöèè ñ ìî÷îé âèòàìèíà Â2 ó 55; 33 è 25 % äåòåé, ñîîòâåòñòâåííî ðàññìàòðè-
âàåìûì òèïàì. Óðîâåíü ýêñêðåöèè 1-ìåòèëíèêîòèíàìèäà ïîíèæåí ó âñåõ äåòåé: ñ 1-ì òèïîì – 49,2±2,6 ìêã/÷, ñ 
3-ì òèïîì – 95,9±36,3 ìêã/÷, ñ 6–9-ì òèïîì – 59,7±12,7 ìêã/÷. Óðîâåíü âèòàìèíà Ñ â êðîâè ïîâûøåí ó 40 % 
äåòåé ñ 1-ì òèïîì ãëèêîãåíîçà, ñíèæåí – ó 25 % äåòåé ñ 3-ì òèïîì è ó 10 % äåòåé ñ 6–9-ì òèïîì. Ñðåäíåå ñî-
äåðæàíèå 25(ÎÍ)D3 â êðîâè áûëî íîðìàëüíûì (21,26±1,9 íã/ìë). Ïðè âñåõ òèïàõ ãëèêîãåíîçà âûÿâëåí äåôèöèò 
íèàöèíà è âèòàìèíà Â6, ïîâûøåííîå ñîäåðæàíèå òîêîôåðîëîâ. Ðàçëè÷èÿ âèòàìèííîãî ñòàòóñà ïðè ðàçíûõ òèïàõ 
çàáîëåâàíèÿ äèêòóþò íåîáõîäèìîñòü èíäèâèäóàëüíîãî ïîäõîäà ê òåðàïèè.
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äåðæàíèÿ âèòàìèíîâ â îðãàíèçìå äåòåé ñ ÁÍÃ 
èìååò áîëüøîå çíà÷åíèå. 

Âèòàìèíû èãðàþò âàæíóþ ðîëü â îáìåíå âå-
ùåñòâ â îðãàíèçìå â êà÷åñòâå ìåòàáîëèòîâ, êî-
ôåðìåíòîâ, êîôàêòîðîâ è êàòàëèçàòîðîâ ðàçëè÷-
íûõ ðåàêöèé. Ó äåòåé ñ ïå÷åíî÷íûìè ôîðìàìè 
ÁÍÃ âñëåäñòâèå ôåðìåíòàòèâíûõ íàðóøåíèé 
è èçìåíåíèé ìåòàáîëèçìà îòìå÷àþò äåôèöèò 
ðàçíûõ ìèêðî- è ìàêðîíóòðèåíòîâ, â òîì ÷èñ-
ëå âèòàìèíîâ [7]. Óñòàíîâëåíà âûñîêàÿ ðàñïðî-
ñòðàíåííîñòü âèòàìèííîé íåäîñòàòî÷íîñòè, ÷òî 
òðåáóåò âêëþ÷åíèÿ â àëãîðèòì äèàãíîñòèêè è 
îöåíêè ïèùåâîãî ñòàòóñà äåòåé ñ ÁÍÃ îáåñïå-
÷åííîñòè âèòàìèíàìè [2]. Ðàííÿÿ äèàãíîñòèêà 
íàðóøåíèé âèòàìèííîãî ñòàòóñà, ñâîåâðåìåí-
íàÿ êîððåêöèÿ âûÿâëåííûõ îòêëîíåíèé ïîçâî-
ëÿò óìåíüøèòü êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ äåôè-
öèòíûõ ñîñòîÿíèé, óëó÷øèòü êà÷åñòâî æèçíè è 
ïðîãíîç çàáîëåâàíèÿ. Âíåäðåíèå îöåíêè âèòà-
ìèííîãî ñòàòóñà â ïîâñåäíåâíóþ ìåäèöèíñêóþ 
ïðàêòèêó ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç ýòàïîâ ñîçäàíèÿ 
ñèñòåìû ðàöèîíà ïèòàíèÿ äåòåé ñ íàñëåäñòâåí-
íûìè çàáîëåâàíèÿìè îáìåíà âåùåñòâ [3].

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ âèòàìèííîé íåäî-
ñòàòî÷íîñòè î÷åíü ìíîãîîáðàçíû è íåñïåöèôè÷-
íû: áëåäíîñòü êîæè è ñëèçèñòîé îáîëî÷êè, ñó-
õîñòü êîæè, ñåáîðåéíîå øåëóøåíèå, ðàçëè÷íûå 
âûñûïàíèÿ íà êîæå, ñêëîííîñòü ê ãåìîððàãèÿì, 
ñóõîñòü, òóñêëîñòü, âûïàäåíèå âîëîñ, íàëè÷èå 
ïåðõîòè, êîíúþíêòèâèò, ñâåòîáîÿçíü, õåéëîç, àíãó-
ëÿðíûé ñòîìàòèò, ãëîññèò, ãèíãèâèò, ñíèæåíèå 
àïïåòèòà, äèñïåïñè÷åñêèå ðàññòðîéñòâà, ïåðèôå-
ðè÷åñêèå ïîëèíåâðèòû, àíåìèÿ, âûñîêàÿ âîñïðè-
èì÷èâîñòü ê èíôåêöèÿì, ïîâûøåííàÿ óòîìëÿå-
ìîñòü, ñëàáîñòü, ñíèæåíèå ðàáîòîñïîñîáíîñòè, 
áåññîííèöà, ðàçäðàæèòåëüíîñòü è ò. ä. Âñëåä-
ñòâèå íåñïåöèôè÷íîñòè êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé 
äåôèöèòà âèòàìèíîâ, èäåíòè÷íîñòè ñèìïòîìîâ 
äåôèöèòà íåñêîëüêèõ âèòàìèíîâ, âûñîêîé ðàñ-
ïðîñòðàíåííîñòè ïîëèãèïîâèòàìèíîçîâ ó äåòåé 
ñ íàñëåäñòâåííûìè áîëåçíÿìè îáìåíà, îöåíêà 
âèòàìèííîé îáåñïå÷åííîñòè òðåáóåò áèîõèìè÷å-
ñêîãî ïîäòâåðæäåíèÿ. Èç íèõ íàèáîëåå øèðîêî 
èñïîëüçóþò ñòàòè÷åñêèå êîëè÷åñòâåííûå ìåòîäû, 
ïðè êîòîðûõ îïðåäåëÿþò ñîäåðæàíèå âèòàìèíîâ 
èëè èõ ìåòàáîëèòîâ â ïëàçìå êðîâè, ýðèòðîöè-
òàõ, ñóòî÷íîé ìî÷å è óòðåííåé ïîðöèè ìî÷è, ñî-
áðàííîé íàòîùàê çà 1 ÷.

Öåëü èññëåäîâàíèÿ — îöåíêà âèòàìèííîãî 
ñòàòóñà ó äåòåé ñ ÁÍÃ.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû
Â îòäåëåíèè ïåäèàòðè÷åñêîé ãàñòðîýíòåðîëî-

ãèè, ãåïàòîëîãèè è äèåòîëîãèè ÍÈÈ ïèòàíèÿ îá-

ñëåäîâàíû 47 äåòåé 1 ãîäà 3 ìåñ–17 ëåò (ñðåäíèé 
âîçðàñò — 6,81±0,7 ãîäà): 29 ìàëü÷èêîâ (63 %); 
17 äåâî÷åê (37 %). Íà îñíîâàíèè êîìïëåêñíî-
ãî îáñëåäîâàíèÿ ó 13 (27 %) äåòåé äèàãíîñòè-
ðîâàí 1-é òèï ãëèêîãåíîâîé áîëåçíè (èç íèõ ó 
10 — 1b òèï, ó 3 — 1à), ó 10 (21 %) — 3-é òèï, 
ó 19 (40 %) — 6-é òèï, ó 4 (9 %) — 9-é òèï, 
ó 1 (2 %) — 11-é òèï çàáîëåâàíèÿ. Â ñâÿçè ñ 
èäåíòè÷íîñòüþ ñèìïòîìîâ è òå÷åíèÿ çàáîëåâà-
íèÿ, äåòè ñ ÁÍÃ 6-ãî è 9-ãî òèïà áûëè îáúåäè-
íåíû â îäíó ãðóïïó. 

Îöåíêà âèòàìèííîãî ñòàòóñà ó áîëüíûõ ÁÍÃ 
âêëþ÷àëà îïðåäåëåíèå êîíöåíòðàöèè âèòàìèíà 
Å (òîêîôåðîëû) â ïëàçìå êðîâè ìåòîäîì âûñî-
êîýôôåêòèâíîé æèäêîñòíîé õðîìàòîãðàôèè, âè-
òàìèíà Ñ (àñêîðáèíîâîé êèñëîòû) — ìåòîäîì 
âèçóàëüíîãî òèòðîâàíèÿ ðåàêòèâîì Òèëüìàñà, âè-
òàìèíà Â2 (ðèáîôëàâèíà) — òèòðîâàíèåì ðèáîô-
ëàâèíñâÿçûâàþùèì àïîáåëêîì, âèòàìèíà D —
25-ãèäðîêñèâèòàìèí D3 (25-OHD3) — èììóíî-
ôåðìåíòíûì ìåòîäîì, âèòàìèíà Â6 è ôîëàòà â 
ñûâîðîòêå êðîâè — ìèêðîáèîëîãè÷åñêèì ìå-
òîäîì ñ èñïîëüçîâàíèåì ñòàíäàðòíûõ íàáîðîâ 
(óðîâåíü À). 

Ðåçóëüòàòû è îáñóæäåíèå
Ïðè îáñëåäîâàíèè ïðàêòè÷åñêè ó âñåõ äå-

òåé, îñîáåííî ñ ãëèêîãåíîâîé áîëåçíüþ 1-ãî 
òèïà, îòìå÷àëè òàêèå êëèíè÷åñêèå ñèìïòîìû, 
êàê êðîâîòî÷èâîñòü äåñåí, íîñîâûå êðîâîòå-
÷åíèÿ, õåéëèò, ãëîññèò, àíãóëÿðíûé ñòîìàòèò, 
÷òî ìîæåò áûòü èíòåðïðåòèðîâàíî êàê íåäî-
ñòàòî÷íîñòü âèòàìèíîâ Â2, Â6, ÐÐ, Ñ. Ñðåäíèå 
ïîêàçàòåëè ñîäåðæàíèÿ âèòàìèíîâ â îðãàíèçìå 
ïàöèåíòîâ â çàâèñèìîñòè îò òèïà ÁÍÃ äàíû â 
òàáëèöå.

Ó äåòåé ñ ÁÍÃ âñåõ òèïîâ îòìå÷àëè ñíèæåíèå 
óðîâíÿ ïðîèçâîäíûõ íèêîòèíîâîé êèñëîòû, ïè-
ðèäîêñèíà â ìî÷å, êðîìå òîãî, ó äåòåé ñ 1-ì òèïîì 
ñíèæåí óðîâåíü ðèáîôëàâèíà â ìî÷å, à ó äåòåé 
ñ 3-ì òèïîì íåçíà÷èòåëüíî ñíèæåí óðîâåíü ðè-
áîôëàâèíà â ñûâîðîòêå êðîâè (ðèñ. ðèñóíîê).
Óñòàíîâëåíî, ÷òî ñðåäíèé óðîâåíü âèòàìèíà 
Â12 ñîîòâåòñòâîâàë íîðìàëüíûì çíà÷åíèÿì ó 
âñåõ îáñëåäîâàííûõ äåòåé, íî åãî ïîêàçàòåëè 
â ñûâîðîòêå êðîâè áûëè íåñêîëüêî íèæå (â 
ïðåäåëàõ ðåôåðåíñíûõ çíà÷åíèé) ïðè 1-ì òèïå 
çàáîëåâàíèÿ.

Íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî óðîâåíü ôîëèåâîé êèñëî-
òû â ñûâîðîòêå êðîâè ñîîòâåòñòâîâàë íîðìàëü-
íûì çíà÷åíèÿì, ó 34 % äåòåé ñ 3-ì òèïîì ÁÍÃ 
îòìå÷àëè åãî ñíèæåíèå. Ó 100 % äåòåé ñ 1-ì 
òèïîì è ó 91 % äåòåé ñ 6–9-ì òèïîì èçìåíåíèé 
äàííîãî ïîêàçàòåëÿ íå âûÿâëåíî (ñì. ðèñóíîê). 
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ÏÅÄÈÀÒÐÈß

Îïðåäåëåíèå êîíöåíòðàöèè âèòàìèíîâ è èõ ìåòàáîëèòîâ â êðîâè (ê) è ìî÷å (ì) ó äåòåé 
ïðè 1-ì òèïå (à), 3-ì òèïå (á) è 6–9-ì òèïå (â) ãëèêîãåíîâîé áîëåçíè

à

á

â

Îáåñïå÷åííîñòü âèòàìèíàìè äåòåé ñ 1-ì, 3-ì è 6-9-ì òèïîì ãëèêîãåíîâîé áîëåçíè

Ïîêàçàòåëü Âñå äåòè 1-é òèï 3-é òèï 6–9-é òèï Íîðìà

Âèòàìèí Â
12

 êðîâè, ïã/ë 440,2 ±78 264±30,5 731±282,5 421,4±91 193–982

Ôîëèåâàÿ êèñëîòà êðîâè, íã/ìë 10,57±1,7 8±4 9,8±6,8 10,9±1,66 3–17

Ñóììàðíûå òîêîôåðîëû ñûâîðîòêè êðîâè, ìã/100 ìë 1,72±0,13 1,67±0,3 1,66±0,16 1,6±0,1 0,8–1,5

25-ãèäðîêñèâèòàìèí D, íã/ìë 21,26±1,9 18,9±3,3 20,5±4,8 22,9±2,7 15–60

Ðèáîôëàâèí ñûâîðîòêè êðîâè, íã/ìë 21,97±8,79 15,7±10,54 5,77±1,76 30,7±15,1 6–20

Âèòàìèí Ñ, ìã/ë 12,6±2,1 21,0±5,2 7,9±1,96 10,5±2,5 4–15

×àñîâàÿ ýêñêðåöèÿ ðèáîôëàâèíà ñ ìî÷îé, ìêã/÷ 55,7±14 9,1±2,9 17,8±3,7 99,7±24,2 >13

×àñîâàÿ ýêñêðåöèÿ 1-ìåòèëíèêîòèíàìèäà 
ñ ìî÷îé, ìêã/÷

64,3±11,4 49,2±2,6 95,9±36,3 59,7±12,7 >400

×àñîâàÿ ýêñêðåöèÿ 4-ïèðèäîêñèëîâîé êèñëîòû 
ñ ìî÷îé, ìêã/÷

48,8±9,7 38,2±19,1 69,8±35,5 47,9±8,95 70–260

Ñðåäíèå ïîêàçàòåëè îáåñïå÷åííîñòè âèòàìè-
íîì Å íåñêîëüêî ïðåâûøàëè óðîâåíü íîðìàëü-
íûõ çíà÷åíèé (ñì. òàáëèöó), ÷òî ìîæåò áûòü îá-
óñëîâëåíî ïðåèìóùåñòâåííûì óïîòðåáëåíèåì 

ïðîäóêòîâ ñ âûñîêèì ñîäåðæàíèåì óãëåâîäíîãî 
êîìïîíåíòà. Íîðìàëüíûå ïîêàçàòåëè óðîâíÿ òî-
êîôåðîëîâ âûÿâëåíû ó 67; 88 è 95 % äåòåé â 
ñîîòâåòñòâèè ñ ðàññìàòðèâàåìûìè òèïàìè. Íå-
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äîñòàòî÷íîñòü âèòàìèíà Å íàáëþäàëè ó 11 % 
ïàöèåíòîâ ïðè 1-ì òèïå è ó 5 % — ïðè 6–9-ì 
òèïå ÁÍÃ, èçáûòîê — ó 22 è 12 % äåòåé ñ 1-ì è 
3-ì òèïîì çàáîëåâàíèÿ, ñîîòâåòñòâåííî.

Ñðåäíåå ñîäåðæàíèå 25-ãèäðîêñèâèòàìèíà D 
â êðîâè ó äåòåé ñî âñåìè òèïàìè ÁÍÃ áûëî â 
ïðåäåëàõ íèæíåé ãðàíèöû ðåôåðåíñíûõ çíà÷å-
íèé. Îáåñïå÷åííîñòü 25-ãèäðîêñèâèòàìèíîì D 
áûëà ñíèæåííîé ó 17 % äåòåé ñ ãëèêîãåíîçîì 
1-ãî òèïà, ó 43 % äåòåé — ñ 3-ì òèïîì è ó 27 % 
äåòåé — ñ 6–9-ì òèïîì, ÷òî ìîæåò ÿâëÿòüñÿ îä-
íèì èç ìåõàíèçìîâ ôîðìèðîâàíèÿ îñòåîïåíèè è 
îñòåîïîðîçà ó äàííîé ãðóïïû äåòåé.

Ñðåäíèå ïîêàçàòåëè óðîâíÿ âèòàìèíà Ñ ñî-
îòâåòñòâîâàëè íîðìàëüíûì çíà÷åíèÿì ïðè 3-ì, 
6–9-ì òèïå ÁÍÃ. Ïðåâûøåíèå óðîâíÿ îáåñïå-
÷åííîñòè âèòàìèíîì Ñ ïðè 1-ì òèïå çàáîëåâà-
íèÿ, ïî âñåé âåðîÿòíîñòè, ñâÿçàíî ñ ÷àñòûì è 
áåñêîíòðîëüíûì íàçíà÷åíèåì âèòàìèíà Ñ (êàê 
â âèäå àñêîðáèíîâîé êèñëîòû, òàê è â ñîñòàâå 
ïðîòèâîâèðóñíûõ êîìïëåêñîâ) ó ÷àñòî áîëå-
þùèõ ïàöèåíòîâ ýòîé ãðóïïû. Ïðè äåòàëüíîì 
àíàëèçå âûÿâëåíî, ÷òî íîðìàëüíûé óðîâåíü 
âèòàìèíà Ñ çàðåãèñòðèðîâàí ó 60; 75 è 90 % 
äåòåé ñîîòâåòñòâåííî ðàññìàòðèâàåìûì òèïàì; 
âûñîêèå ïîêàçàòåëè — ó 40 % ïàöèåíòîâ ñ 
1-ì òèïîì, íèçêèå — ó 25 % ñ 3-ì òèïîì è ó 
10 % — ñ 6-9-ì òèïîì ãëèêîãåíîçà.

Ñðåäíèå ïîêàçàòåëè êîíöåíòðàöèè ðèáîôëà-
âèíà â ñûâîðîòêå êðîâè ó äåòåé ñ 1-ì òèïîì 
çàáîëåâàíèÿ ñîîòâåòñòâîâàëè íîðìå, ñ 3-ì òè-
ïîì ÁÍÃ — áûëè ñíèæåíû, ñ 6–9-ì òèïîì —
ïðåâûøàëè íîðìó. Ïðè èíäèâèäóàëüíîì 
àíàëèçå äàííîãî ïîêàçàòåëÿ âûÿâëåíî, ÷òî 
óðîâåíü âèòàìèíà Â2 â êðîâè áûë ñíèæåí ó 
40 % äåòåé ñ 1-ì òèïîì ÁÍÃ, ó 67 % äåòåé —
 ñ 3-ì òèïîì è ó ïîëîâèíû äåòåé ñ 6–9-ì òè-
ïîì. Ó 17 % äåòåé ñ 6–9 òèïîì ãëèêîãåíîçà 
óðîâåíü ðèáîôëàâèíà â ñûâîðîòêå êðîâè ïðå-
âûøàë íîðìó. Ïðè ýòîì íàáëþäàëè ñíèæåíèå 
ýêñêðåöèè ñ ìî÷îé ðèáîôëàâèíà ó 55; 33 è 
25 % äåòåé ñîîòâåòñòâåííî ðàññìàòðèâàåìûì 
òèïàì. Âûñîêèé ñðåäíèé óðîâåíü ýêñêðåöèè ñ 
ìî÷îé âèòàìèíà Â2 ó äåòåé ñ ãëèêîãåíîâîé áî-
ëåçíüþ 6–9-ãî òèïà ñîîòâåòñòâóåò ó íèõ áîëåå 
âûñîêîìó ñðåäíåìó óðîâíþ ñîäåðæàíèÿ ýòîãî 
âèòàìèíà â ñûâîðîòêå êðîâè. 

Óñòàíîâëåíî ñíèæåíèå ýêñêðåöèè ñ ìî÷îé 
4-ïèðèäîêñèëîâîé êèñëîòû ó äåòåé ñî âñåìè 
òèïàìè ÁÍÃ. Ýòî ïîäòâåðæäàåòñÿ êîëè÷åñòâîì 
äåòåé ñî ñíèæåííîé ýêñêðåöèåé ñ ìî÷îé äàííî-
ãî âèòàìèíà ïðè âñåõ èññëåäóåìûõ òèïàõ ÁÍÃ: 
ó 91 % äåòåé — ñ 1-ì òèïîì, ó 80 % — ñî 2-ì 
òèïîì è ó 82 % — ñ 6–9-ì òèïîì.

Âûÿâëåíî ñíèæåíèå ñðåäíåãî óðîâíÿ ýêñ-
êðåöèè ñ ìî÷îé 1-ìåòèëíèêîòèàìèäà ïðè âñåõ 
òèïàõ ãëèêîãåíîçîâ, ÷òî ïîäòâåðæäàåòñÿ ïîíè-
æåííîé ýêñêðåöèåé ïðîèçâîäíîé âèòàìåðîâ íè-
àöèíà ó âñåõ îáñëåäîâàííûõ äåòåé.

Ïî ðåçóëüòàòàì ïðîâåäåííîãî èññëåäîâàíèÿ 
íàáëþäàëè äåôèöèò íèàöèíà è âèòàìèíà Â6 

ïðè âñåõ òèïàõ ãëèêîãåíîçîâ, ÷òî äèêòóåò íå-
îáõîäèìîñòü îáîãàùåíèÿ ðàöèîíà ïèòàíèÿ äåòåé 
ñ äàííîé ïàòîëîãèåé, â ïåðâóþ î÷åðåäü, ýòèìè 
âèòàìèíàìè. 

Ïðè÷èíàìè íàðóøåíèé âèòàìèííîãî ñòàòóñà 
ó áîëüíûõ ÁÍÃ ÿâëÿþòñÿ îñîáåííîñòè ìåòàáî-
ëèçìà, äèåòû, ñâÿçàííîé ñ íèçêèì ñîäåðæàíèåì 
âèòàìèíîâ â ñóòî÷íîì ðàöèîíå ïèòàíèÿ, ðàçðó-
øåíèåì âèòàìèíîâ âñëåäñòâèå òåõíîëîãè÷åñêîé 
ïåðåðàáîòêè ïèùåâûõ ïðîäóêòîâ, èõ äëèòåëüíî-
ãî è íåïðàâèëüíîãî õðàíåíèÿ è íåðàöèîíàëü-
íîé êóëèíàðíîé îáðàáîòêè, íàðóøåíèå áàëàí-
ñà õèìè÷åñêîãî ñîñòàâà ðàöèîíîâ è íàðóøåíèå 
îïòèìàëüíûõ ñîîòíîøåíèé ìåæäó âèòàìèíàìè 
è äðóãèìè íóòðèåíòàìè è ìåæäó îòäåëüíûìè 
âèòàìèíàìè, íàðóøåíèå âñàñûâàíèÿ âèòàìè-
íîâ â æåëóäî÷íî-êèøå÷íîì òðàêòå. Îñîáåííî-
ñòè òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ íå âñåãäà ïîçâîëÿþò 
àäåêâàòíî îöåíèòü êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ 
âèòàìèííîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Áèîõèìè÷åñêèå 
ìåòîäû ÿâëÿþòñÿ íàèáîëåå îáúåêòèâíûì ñïîñî-
áîì îöåíêè âèòàìèííîãî ñòàòóñà. Îíè ïîçâîëÿ-
þò âûÿâèòü äåôèöèò âèòàìèíîâ íà ñòàäèè îò-
ñóòñòâèÿ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé âèòàìèííîé 
íåäîñòàòî÷íîñòè. 

Âûâîäû 
Òàêèì îáðàçîì, ïðè âñåõ òèïàõ ÁÍÃ âûÿâëåí 

äåôèöèò íèàöèíà è âèòàìèíà Â6, ÷òî äèêòóåò 
íåîáõîäèìîñòü îáîãàùåíèÿ ðàöèîíà ïèòàíèÿ 
ýòèìè âèòàìèíàìè ó äåòåé ñ äàííîé ïàòîëîãè-
åé. Ñîäåðæàíèå òîêîôåðîëîâ ïîâûøåíî ó âñåõ 
äåòåé ñ ÁÍÃ, ÷òî ìîæåò áûòü îáóñëîâëåíî ïðå-
èìóùåñòâåííûì óïîòðåáëåíèåì ïðîäóêòîâ ñ 
âûñîêèì ñîäåðæàíèåì óãëåâîäíîãî êîìïîíåíòà. 
Ðàçëè÷èå ñîäåðæàíèÿ âèòàìèíîâ â êðîâè è èõ 
ýêñêðåöèè ñ ìî÷îé ïðè ðàçíûõ òèïàõ çàáîëå-
âàíèÿ äèêòóåò íåîáõîäèìîñòü èíäèâèäóàëüíîãî 
ïîäõîäà ê òåðàïèè äàííîé ãðóïïû äåòåé. Îïðå-
äåëåíèå óðîâíÿ âèòàìèíîâ ó äåòåé ñ ÁÍÃ äàåò 
âîçìîæíîñòü ñâîåâðåìåííî âûÿâèòü äåôèöèò 
âèòàìèíîâ. Ýòî ïîçâîëèò êîððåêòèðîâàòü ñõåìó 
ëå÷åíèÿ ïóòåì ââåäåíèÿ íåîáõîäèìûõ âèòàìè-
íèçèðîâàííûõ ñìåñåé â ðàöèîí ïèòàíèÿ, ÷òî 
óëó÷øèò êëèíè÷åñêîå òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ, ïî-
âûñèò êà÷åñòâî æèçíè äåòåé ñ ãëèêîãåíîâîé áî-
ëåçíüþ.
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Evaluation of vitamin provision for children with glycogen storage disease
The aim of the study — the evaluation of vitamin status in children with glycogen storage diseases. We had examined 47 children 
with glycogen storage diseases: 29 boys and 17 girls mean age 6,81±0,7 years old. Vitamin status was evaluated by measurement 
of the level of vitamins (tocoferols, vitamins Ñ, Â2, 25(OH)D3, Â6 and folate) in blood and urine using biochemical methods. Serum 
level of folate was normal in all children (10,57±1,7 ng/ml). Plasma level of vitamin E was increased in all children (1,72±0,13 mg/
dl). Serum level of riboflavin was normal in I type, decreased in III type, increased in VI–IX types of disease. We revealed low urine 
excretion of B2 vitamin in 55, 33 and 25% children with I, III, and VI–IX types of glycogenosis, respectively. The 1-metilnicotin-
amide excretion was low in all children: I type — 49,2±2,6 mcg/h, III type — 95,9±36,3 mcg/h, VI–IX types — 59,7±12,7 mcg/h. 
Vitamin C serum level was increased in 40 % children with I type, decreased in 25 % children with III type and 10% with VI–IX 
types of glycogen storage disease. Mean serum level of 25(ÎÍ)D3 was normal (21,26±1,9 ng/ml). We revealed deficiency of serum 
niacin and vitamin B6, and increase of tocoferols in children with all types of glycogen storage disease. Different vitamin status in 
different types of glycogenosis defines the importance of individual treatment strategy.

Key words: glycogen storage disease, vitamins, children
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• Ðàöèîíàëüíàÿ ôàðìàêîòåðàïèÿ (ÔÒ) çàáîëåâàíèé îðãàíîâ äûõàíèÿ ó äåòåé
• Ðàöèîíàëüíàÿ ÔÒ çàáîëåâàíèé æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà ó äåòåé 
• Ðàöèîíàëüíàÿ ÔÒ çàáîëåâàíèé ïî÷åê ó äåòåé
• Ðàöèîíàëüíàÿ ÔÒ çàáîëåâàíèé ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû ó äåòåé 
• Ðàöèîíàëüíàÿ ÔÒ èíôåêöèîííûõ çàáîëåâàíèé ó äåòåé
• Ðàöèîíàëüíàÿ àíòèáàêòåðèàëüíàÿ, ïðîòèâîâèðóñíàÿ è èììóíîòåðàïèÿ â ïðàêòèêå ïåäèàòðà
• Ïåðñîíàëèçèðîâàííàÿ òåðàïèÿ ñ èñïîëüçîâàíèåì ãåíî- è ôåíîòèïè÷åñêèõ ìåòîäîâ â ïðàêòèêå 
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