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Актуальні питання патогенезу та діагностики  
ацетонемічного синдрому у дітей

У педіатричній практиці вагоме місце займає ацетонемічний синдром, який значно погіршує якість життя дитини, 
спричиняє розвиток невідкладного стану. Ацетонемічний синдром – ​це симптомокомплекс, зумовлений порушенням 
обміну речовин (ліпідного, вуглеводного, пуринового), підвищеним рівнем кетонових тіл >30 мг/л у крові, гіперурикурією.

В англомовній літературі ацетонемічний 
синдром розглядається у структурі синдро-
му циклічного блювання (СЦБ, Cyclic 
vomiting syndrome, CVS). СЦБ вперше був 
описаний Самюелем Джі (Samuel Gee) 
у  1882 р. як  хронічний функціональний 
розлад невідомої етіології, що характеризу-
вався пароксизмальними повторюваними 
епізодами блювання. Патофізіологічні 
ланки СЦБ невідомі, однак чинниками, 
які зумовлюють розвиток синдрому, вва-
жаються генетичні особливості, що реалі-
зовані мітохондріальними гетероплазмія-
ми у дітей з СЦБ. Розглядається також тео-
рія автономної дисфункції гіпоталамічної 
системи з  можливим включенням корти-
котропін-рилізинг-фактора.

Поширеність СЦБ у  популяції визна-
чити складно, оскільки масштабних до-
сліджень немає. Так, у  штаті Огайо 
(США) поширеність СЦБ у  дітей стано-
вить 0,04%, в  Австралії, за  даними 
K.J.  Cullen та  W.B. MacDonald (1963), – 
2,3%. I. Abu-Arafeh, J. Russell (1995) пові-
домляли, що поширеність СЦБ станови-
ла 1,9% у  школярів Шотландії [2, 3]. 
Частота виявлення СЦБ у дітей в Ірландії, 
за  даними популяційного дослідження, 
становить 3,15 на  100 000, цей показник 
зіставний із захворюваністю на інші хво-
роби шлунково-кишкового тракту [4].

Середній вік виникнення СЦБ стано-
вить 4,8 року (від 2 до 7 років), однак по-
відомляється про випадки циклічного 
блювання навіть у  новонароджених 
та осіб похилого віку, типовим є початок 
симптомів у 2,7 року [5].

СЦБ характеризується повторюваними 
стереотипними типовими епізодами блю-
вання на  тлі здоров’я поміж ними, які 
можуть тривати від тижнів до  місяців. 
Так, D.R. Fleisher та M. Matar (1993) пові-
домили, що серед 71 пацієнта з СЦБ час-
тота епізодів протягом року становила від 
1 до 70 (у середньому 12) [6]. Епізоди блю-
вання можуть виникати спорадично або 
через певні проміжки часу, вони характе-
ризуються початком у ту саму пору доби, 
здебільшого пізно вночі або рано-вранці.

Розрізняють 4 фази СЦБ:
1. Фаза між епізодами блювання (фаза 

здоров’я, без симптомів).
2. Продромальна фаза, передчуття 

блювання, що наближається.
3. Фаза блювання, характеризується ін

тенсивною персистуючою нудотою, блю-
ванням та іншими симптомами.

4. Фаза відновлення починається 
із зменшення нудоти та блювання, харак-
теризується підвищенням толерантності 
до  перорального надходження рідини, 
нормалізацією ацетонурії.

Слід зазначити, що хоча багато пацієн-
тів не  знають,  що саме може «запускати» 
ацетонемічні атаки, інші можуть ідентифі-
кувати тригери (специфічні обставини, що 
призводять до ацетонемічного блювання). 
За  деякими даними, більшість епізодів 
СЦБ (60-80%) асоційовані із дією тригер-
них механізмів. У  дітей тригерами часто 
можуть бути застуда, грип та інші інфекції; 
сильні позитивні емоції (наприклад день 
народження, свято тощо), негативні емо-
ції, стрес (проблеми у  сім’ї, страхи, три-
вожність). Довгі проміжки між вживання-
ми їжі, переїдання, харчова алергія, недо-
статня тривалість сну, спекотна або дуже 
холодна погода також можуть спричинити 
епізоди ацетонемічного блювання у дітей.

При голодуванні, інтоксикаційному 
синдромі, порушенні функцій гастроін-
тестинального тракту в дитячому організ-
мі накопичуються кетонові тіла, які у ви-
соких концентраціях спричиняють аце-
тонемічний синдром. Симптоми гіперке-
тонемії неспецифічні:

·	 неспокій дитини або навпаки – ​
пригнічення;

·	 абдомінальний біль;
·	 нудота, блювання;
·	 сухість шкіри;
·	 підвищення температури тіла.
Патогномонічним симптомом є фрукто

вий запах ацетону з рота.
Блювання інтенсивне, виникає в серед-

ньому 6 разів на день, призводить до дегід-
ратації,  що часто зумовлює необхідність 
внутрішньовенної регідратації. Блювотні 
маси нерідко містять домішки жовчі.

! З метою підвищення ефективності 
та швидкості купірування ацетонеміч-

ного кризу на  першому етапі діагностики 
рекомендується використовувати тест-сму-
жки для визначення кетонових тіл у  сечі, 
оскільки цей метод є доступним, недорогим 
і легким у застосуванні.

Крім зазначеного вище, у дітей відзнача-
ються патологічні стани метаболізму,  що 
супроводжуються гіпоглікемією та  кето
нурією. Так, ідіопатична кетотична гіпоглі-
кемія характеризується гіпоглікемією 
та  підвищенням концентрації кетонових 
тіл під час голодування. Діти (частіше – ​ві-
ком до  5 років) із  вказаним синдромом 
в іншому здорові. Гіпоглікемія завжди роз-
вивається вранці після тривалого нічного 
голодування. Під час кризу спостерігають-
ся класичні клінічні ознаки гіпоглікемії: 
блідість, пітливість, тремор, тахікардія, го-
ловний біль, блювання. Під час досліджень 
було встановлено,  що ні  низький рівень 
продукції глюкози, ні  знижений метабо-
лізм кетонів самі по  собі не  пояснювали 
причини виникнення ідіопатичної кето-
тичної гіпоглікемії. Причини порушеного 
метаболізму кетонів не встановлено. При
мітно те, що за даними J. Alken та співавт. 
(2007), ідіопатичну кетотичну гіпоглікемію 
не виявлено у жодного дорослого [8]. Такі 
дані можуть свідчити про особливості ме-
таболізму кетонів у дитячому організмі, які 
нівелюються із його ростом.

Оскільки гіпоглікемія є одним із  най-
частіших метаболічних порушень у  дітей, 
група дослідників на чолі з M.R. van Veen 
(2011) проаналізувала результати тесту 
на голодування у 167 здорових дітей з ме-
тою встановлення особливостей обміну 

глюкози у дитячому віці. У результаті гіпо-
глікемія була виявлена у 31% обстежених. 
Дітей розподілили на  3 групи відповідно 
до  часу виникнення гіпоглікемії: 1-ша – ​
діти віком від 0 до  2 років (у  середньому 
1,5  року), 2-га – ​від 3 до  7  років (у  серед-
ньому 3,5 року), 3-тя – ​від 7 до  18  років 
(у середньому 9 років). У всіх групах під час 
голодування виявляли значне підвищення 
рівня кетонових тіл і  зниження глюкози 
сироватки крові. У  дітей молодшого віку 
швидше підвищувалися рівні кетонових 
тіл і розвивалася гіпоглікемія [9]. Такі дані 
підтверджують наявність особливостей об-
міну кетонових тіл у дітей раннього віку.

Відомо,  що кетонові тіла синтезуються 
у печінці «на вимогу», як запасний енерге-
тичний ресурс, коли глюкоза є недоступ-
ною. Основними кетоновими тілами є аце-
тоацетат (ААц) та  3-b-гідроксибутират 
(3ГБ), у значно меншій кількості визнача-
ється ацетон. ААц утворюється унаслідок 
метаболізму жирних кислот і  перетворю-
ється в мітохондріях у 3ГБ. Саме ці кетоно-
ві тіла і транспортують енергію від печінки 
до  інших тканин та  систем організму. 
Ацетон генерується внаслідок спонтанної 
декарбоксиляції ААц.

Кетонові тіла (КТ) відіграють ключову 
роль при недостатній утилізації глюкози 
та  зменшують протеоліз. На  відміну від 
інших тканин організму, мозок в  умовах 
енергетичного голодування може утилі-
зувати тільки кетонові тіла, які забезпечу-
ють його 2/3 енергії. КТ стимулюють ви-
ділення інсуліну in vitro та  спричиняють 
перекисне окиснення ліпідів із  вивіль-
ненням вільних радикалів.

КТ у  невеликих кількостях містяться 
у здоровому організмі під час голодуван-
ня, вагітності та тривалого фізичного на-
вантаження. Під час нічного голодування 
енергетичне постачання за  рахунок КТ 
реалізується на 2-6%, під час триденного 
голодування – ​на 30-40%.

Метаболізм КТ складається з кетоноге-
незу та  кетонолізису. Кетоногенез – ​
це процес, при якому жирні кислоти пере-
творюються у КТ, він проходить у мітохон-
дріях гепатоцитів. Продукція жирних кис-
лот відбувається у  жировій тканині, 
стимулюється епінефрином, глюкагоном 
та інгібується інсуліном. Якщо рівень глю-
кози знижується, тоді оксалоацетат пере-
важно утилізується у процесі глюконеоге-
незу, а не зв’язуванням із ацетилКоА. У та-
кому випадку ацетилКоА переадресову-
ється у процес формування КТ.

Кетонолізис – ​процес, під час якого 
КТ перетворюються в енергію для різних 
видів внутрішньоклітинної метаболічної 
активності. Рівні КТ відрізняються за-
лежно від популяції, що може бути пов’я-
зане з різними рівнями основного обміну, 
запасами глікогену у  печінці й особли-
востями мобілізації амінокислот із проте-
їнів м’язів у  різних популяціях людей. 
Значне підвищення концентрації КТ від-
бувається при певних патофізіологічних 
станах, таких як діабетичний кетоацидоз.

Кетоз майже завжди є перехідним ста-
ном,  що характеризується підвищеною 
концентрацією КТ сироватки крові. Гіпер
кетонемію та кетоацидоз трактують як види 
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кетозу. Найпоширенішим видом кетозу є 
фізіологічний, при якому незначно підви-
щуються рівні циркулювальних КТ у відпо-
відь на голодування (особливо у дітей мо-
лодшого віку), тривале фізичне наванта-
ження та кетогенну дієту. Причинами пато-
логічного кетозу можуть бути ендокринні 
захворювання (цукровий діабет), наднир-
ковозалозова недостатність, недостатність 
соматотропного гормону, токсичні впливи 
алкоголю та  саліцилатів і  деякі вроджені 
метаболічні захворювання.

Визначення кетонових тіл у  клінічній 
практиці. З  1970-х років визначення глю-
кози у крові та КТ у сечі було стандартом 
контролю перебігу цукрового діабету. 
Американська асоціація діабету рекомен-
дує всім хворим з діабетом визначати вміст 
КТ у сечі під час інтеркурентних захворю-
вань (American Diabetes Association, 1999).

У клінічній практиці для виявлення ке-
тонових тіл використовують переважно 
якісні та  напівкількісні проби. Згідно 
з цими методиками, наявність ААц в клі-
нічному аналізі сечі може вимірюватися 
значеннями від «+» до  «++++». Для ви-
значення рівня КТ у сечі існують спеціаль-
ні діагностичні тест-смужки, які можна 
придбати в аптеці. Зміна забарвлення (по-
ява фіолетового забарвлення тест-смужки 
згідно з  інструкцією) свідчить про наяв-
ність і ступінь вираженості ацетонемії.

! В Україні широкої популярності набули 
тест-смужки для визначення кетонових 

тіл CITOLAB™ K (ТОВ «ФАРМАСКО»). 
Тест-смужки можна використовувати в амбу
латорних умовах, «біля ліжка пацієнта», що 
дозволяє лікарю швидко та просто визначи-
тися із  діагнозом ацетонемічного синдрому 
та  подальшою тактикою лікування. Крім 
того, наявність тест-смужок дає змогу бать-
кам контролювати перебіг ацетонемічного 
блювання безпосередньо вдома і  за  необхід-
ності звертатися за медичною допомогою.

Перевагами тесту є його висока точ-
ність і достовірність, швидкість отриман-
ня результату (1 хв), економічність вико-
ристання (1  смужка – ​1 дослідження, 
упаковка містить 50 шт.).

Тест-смужки CITOLAB™ K не  потре-
бують особливих умов зберігання. Дуже 
вагомою економічною перевагою, 
на  нашу думку, є те,  що після відкриття 
туби із  тест-смужками термін їх придат-
ності становить ще 6 місяців.

Визначення рівня КТ тест-смужками 
CITOLAB™ K відбувається за принципом 
реакції Легаля. Інструкції до тесту прості 
та  чіткі, тому у  пацієнтів не  виникають 
труднощі з його виконанням.

Згідно з  інструкцією, для отримання 
достовірних результатів слід дотримува-
тися правил тестування. Після огляду 
смужки на предмет пошкоджень її необ-
хідно занурити у переважно щойно зібра-
ний зразок сечі на час до 2 с. Після цього 
надлишок сечі обережно видаляють аб-
сорбтивним матеріалом, не  пошкод
жуючи тестову зону. Результат оцінюють 
за кольоровою шкалою через 60 с.

Тяжкість ацетонемічного синдрому 
визначають клінічні прояви. CITOLAB™ K 
є,  певною мірою, додатковим критерієм 

виявлення тяжкості ацетонемічного син-
дрому. Так, при легкому ступені тяжкості 
ацетонемічного синдрому дослідження КТ 
у сечі за допомогою CITOLAB™ K показує 
вміст останніх частіше від +/- до  +, при 
середньому ступені тяжкості – ​++, при 
тяжкому – ​+++.

З урахуванням ступеня тяжкості ацето-
немічного синдрому визначається об’єм 
лікувальних заходів і тактика ведення па-
цієнтів. Так, при легкому ступені тяж-
кості ацетонемічного синдрому дитина 
може залишитися вдома. При середньому 
ступені тяжкості та  достатньому досвіді 
батьків допомогу малюкові надають у до-
машніх умовах, якщо ж такий стан виник 
уперше – ​батькам слід звернутися за  до-
помогою до лікаря. У разі тяжкого стану 
дитина потребує госпіталізації.

Таким чином, ацетонемічний синдром 
є досить поширеним у  дітей молодшого 
дошкільного і шкільного віку та погіршує 
якість життя. Патогенетичним обґрунту-
ванням розвитку ацетонемічного синдро-
му у дітей є особливості обміну кетонових 
тіл: діти молодшого віку схильні до швид-
кого розвитку патологічного кетозу та гі-
поглікемії.

Швидке визначення рівня КТ у сечі у ді-
тей з ацетонемічним синдромом сприяти-
ме своєчасному діагностуванню і призна-
ченню терапії та зменшенню вираженості 
ацетонемічного кризу. Використання 
тест-смужок для контролю кетонурії 
є зручним, ефективним і доступним засо-
бом діагностики та  контролю перебігу 
ацетонемічного синдрому.
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