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Состояние белкового обмена играет ос�

новную роль в развитии организма ребен�

ка. Общеизвестно, что недостаточность

белка у детей первого года жизни не толь�

ко существенно сказывается на физичес�

ком развитии ребенка, но и в значитель�

ной степени определяет его психическое

и умственное развитие. В то же время из�

быточное употребление белка в раннем

возрасте способствует возникновению

метаболических расстройств и перегрузке

пищеварительной (особенно поджелудоч�

ной железы) и мочевыделительной сис�

тем. Белки пищи снабжают организм

пластическими веществами, играют важ�

ную роль в обеспечении энергетических

процессов, осуществляют биорегулятор�

ную функцию за счет образования фер�

ментов и гормонов, играют специфичес�

кую регуляторную роль в различных

функциональных системах организма,

обеспечивающих его жизнедеятельность,

во многом определяют способность орга�

низма противостоять действию химичес�

ких, физических и биологических по�

вреждающих факторов, наконец, выпол�

няют реабилитационную функцию. Поэ�

тому совершенно очевидно, что измене�

ние процессов расщепления и всасывания

белков не может не сказаться на нормаль�

ном развитии детского организма. Нару�

шения ассимиляции белков могут отме�

чаться в любом возрасте, однако наиболее

подвержены этой патологии дети первого

года жизни, так как большинство измене�

ний носит врожденный, наследственно

обусловленный характер и проявляется в

первые месяцы жизни ребенка.

Когда речь заходит о нарушениях асси�

миляции белков, прежде всего подразуме�

вают целиакию. И это не случайно. Имен�

но целиакия описывалась в начале про�

шлого столетия, когда и была определена ее

этиологическая сущность – непереноси�

мость некоторых видов злаков (ржи, пше�

ницы, ячменя, овса). Уже позднее были

изучены и активно продолжают изучаться

патогенетические аспекты целиакии. До�

казано, что предрасположенность к глю�

теновой болезни передается по наслед�

ству: аутосомно�доминантный тип пере�

дачи с неполной пенетрацией патологи�

ческого гена. Около 80% больных являют�

ся носителями антигена HLA�B8. Отно�

сительный риск заболеть глютензависи�

мой энтеропатией у HLA�B8�позитивных

людей в 8�9 раз выше, чем у тех, кто не

имеет этого антигена. Подробно изучены

клинические проявления целиакии на

разных этапах развития заболевания, из�

менения в ее клиническом течении –

скрытая, потенциальная, латентная и ати�

пичная формы, определены маркеры

диагностики и дифференциальной диа�

гностики, принципы лечения заболева�

ния [5]. Дальнейшее изучение целиакии в

первую очередь предполагает ее абсолют�

ную верификацию не только с помощью

серологических маркеров, но с обязатель�

ным морфологическим подтверждением,

что доступно далеко не каждому специа�

лизированному стационару. 

Между тем частота целиакии колеблет�

ся в разных странах от 1:300 до 1:2000. По

данным немногочисленных исследова�

ний, уровень распространенности этой

патологии в некоторых государствах пост�

советского пространства составлял 1:200�

1:300 человек, в настоящее время в России

чаще приводится показатель 1:1000 [5].

Но, если подходить к верификации цели�

акии с точки зрения требований морфо�

логической идентификации, частота это�

го заболевания, даже по данным специа�

лизированных отделений, значительно

ниже. Так, на учете у харьковского городс�

кого детского гастроэнтеролога находятся

11 больных с подтвержденным диагнозом

целиакии, харьковского областного детс�

кого гастроэнтерологического центра –

17 детей. Возникает вопрос, правомерно

ли устанавливать диагноз целиакии толь�

ко при наличии ее морфологического

подтверждения. Может быть, следует

ограничиться выявлением антител к глюте�

ну, эндомизиуму, тканевой трансглутами�

назе? Куда отнести детей с клиническими

проявлениями непереносимости глютена,

успешно леченных аглиадиновой диетой,

при нормальной морфологической карти�

не слизистой оболочки тонкой кишки?

И, наконец, правомерно ли сводить все

нарушения ассимиляции белков исклю�

чительно к целиакии? Если первые два

вопроса дискуссионны, то ответ на третий

очевиден: необходимо иметь в виду, что

целиакия не является единственным за�

болеванием, связанным с изменением ас�

симиляции белков, более того, возможно,

даже не самым частым. Поэтому пе�

диатрам следует обратить внимание и на

другие формы нарушений расщепления и

всасывания белков.

Непереносимость белка коровьего
молока

Непереносимость белка коровьего мо�

лока – очень близкое к целиакии по меха�

низмам развития и клиническим проявле�

ниям наследственное заболевание. 

Этиология и патогенез. Предложено

несколько версий формирования данной

патологии, в том числе теория недоста�

точности кишечных пептидаз и иммунная

теория, причем у последней привержен�

цев больше. По�видимому, в сложном ме�

ханизме развития заболевания играют

роль как отсутствие или снижение актив�

ности кишечных пептидаз, расщепляю�

щих молочный протеин, так и иммуноло�

гическая реакция антиген + антитело, где

антигеном выступает тот же белок [1].

Тип наследования окончательно не

установлен, но предполагается аутосомно�

доминантный тип передачи с неполной

пенетрантностью патологического гена,

поскольку у родственников большинства

пробандов в той или иной степени выяв�

ляется нарушение переносимости коровь�

его молока.

В течении заболевания выделяют те же

фазы, что и при целиакии: 

– начальная (латентная); 

– разгар (острая, манифестация клини�

ческих проявлений); 

– клинико�лабораторная ремиссия

(хронизация): полная (редко) или частич�

ная (неполная); 

– терминальная ( встречается редко).

По степени тяжести различают легкое,

среднетяжелое и тяжелое течение заболе�

вания.

Клиника. Болезнь развивается посте�

пенно, причем круг клинических прояв�

лений достаточно широк. Первые симп�

томы появляются через несколько недель

после введения в рацион блюд, приготов�

ленных на коровьем молоке. Эти симптомы

неспецифичны, поэтому в данном периоде

заболевания обычно не диагностируются.

Характерны снижение эмоционального

тонуса, аппетита; недостаточная прибавка

массы тела вплоть до ее остановки; вя�

лость, повышенная утомляемость; увели�

чение объема фекалий при неизмененной

частоте дефекаций.

Поскольку молоко обычно из рациона

ребенка не исключается, состояние боль�

ных ухудшается, признаки заболевания

постепенно нарастают и через 2�4 месяца

формируется характерный симптомокомп�

лекс: снижение массы тела, метеоризм,

увеличение размеров живота, дискинети�

ческие расстройства кишечника (запор,

чередование запора с послаблением).

Постепенно эти симптомы напоминают

таковые при целиакии, но менее выра�

женные: общее истощение, редко дости�

гающее степени кахексии; рвота, анорек�

сия; сухость кожных покровов и слизис�

тых; снижение тургора тканей, морщи�

нистость кожи, страдальческое выраже�

ние лица, увеличение размеров живота;

боль в животе; метеоризм; феномен псев�

доасцита. Каловые массы, как и при цели�

акии, разжижены, обильны, светлой окрас�

ки, замазкообразной консистенции, со

зловонным запахом и жирным блеском

(за счет увеличенного количества жира).

Однако в отличие от целиакии диарея при

этой патологии развивается не всегда.

Нередко дети длительное время страдают

запором, при этом кал плотной консис�

тенции, крошащийся, с белесоватыми

включениями и жирным блеском (так на�

зываемый известково�мыльный стул).

В некоторых случаях может наблюдаться

выпадение прямой кишки, а в тяжелых –

развитие симптомов, связанных с нару�

шением всех видов обмена веществ, как

из�за их недостаточного поступления в

организм так и потери.

Течение заболевания обычно более бла�

гоприятное, чем при целиакии. На втором

году жизни переносимость молочного

протеина начинает улучшаться, что про�

является постепенной нормализацией об�

щего состояния и характеристик стула,

обратным развитием патологических

симптомов. Нередко к 2�3 годам клини�

ческие проявления самостоятельно исче�

зают, хотя морфологические сохраняются

значительно дольше.

Диагноз. При лабораторном исследова�

нии периферической крови выявляют

умеренно выраженную анемию, лейкоци�

тоз или лейкопению, ускорение СОЭ, у

части больных – тромбоцитопению.

Биохимические показатели характери�

зуются диспротеинемией, снижением

уровня холестерина, общих липидов, фос�

фолипидов и бета�липопротеидов, а так�

же повышением содержания свободных

жирных кислот. Отмечается транзиторная

гиперферментемия: повышение уровня

АлАТ, АсАТ, щелочной фосфатазы свиде�

тельствует о гепатоцеллюлярной недоста�

точности, а увеличение содержания трип�

сина и липазы – о диспанкреатизме или

реактивном панкреатите.

Иммунологические нарушения сходны

с таковыми при целиакии и характеризу�

ются повышением уровня сывороточного

IgА, увеличением в слизистой оболочке

тонкой кишки количества плазмоцитов,

продуцирующих IgА, IgМ, IgЕ.

При расширенном копрологическом

исследовании обнаруживают стеаторею

II типа (повышенное содержание жир�

ных кислот и мыл), проба с D�ксилозой

показывает снижение всасывания в тон�

кой кишке в исследуемый период.

При обзорном рентгенологическом ис�

следовании желудочно�кишечного тракта

выявляют дискинетические расстройства

различных отделов тонкой и толстой

кишки (чередование участков спазма с

расширенными участками), увеличение

диаметра толстой кишки (чаще в восходя�

щем ее отделе), наличие уровней жид�

кости в петлях кишечника, истончение

рельефа слизистой, более выраженное в

верхних отделах кишечника.

Рентгенологические провокационные

тесты с применением причинно�значимо�

го агента (коровьего молока) вызывают

усиление выраженности дискинетических

расстройств, увеличение количества чаш

Клойбера, что клинически сопровождает�

ся усилением перистальтики кишечника и

метеоризмом.

При рентгенологическом исследовании

костной ткани определяется умеренный

остеопороз, причем костный возраст мо�

жет отставать от биологического на пол�

года или год. При исследовании черепа

диагностируются признаки гипертензи�

онно�гидроцефального синдрома.

При ультразвуковом сканировании ор�

ганов брюшной полости видны типичные

для синдрома мальабсорбции дискинети�

ческие расстройства различных отделов

кишечника и псевдоасцит.

Эндоскопическое исследование в ост�

рой фазе заболевания выявляет атрофи�

ческие изменения в слизистой тонкой

кишки, в том числе двенадцатиперстной,

снижение тургора кишки, атрофический

еюнит. Тощая кишка имеет характерный

вид трубы из�за отсутствия складок и пе�

ристальтики; специфический бледно�

сероватый вследствие отека цвет слизис�

той; может определяться симптом «инея».

В латентной фазе или периоде клинико�

лабораторной ремиссии эндоскопически

диагностируется субатрофический еюнит

(наличие мелких складок, вялой пери�

стальтики, слабая выраженность сосудис�

того рисунка, ячеистость слизистой обо�

лочки, наличие плотного белого налета,

напоминающего манную крупу и усили�

вающегося в дистальном направлении).

При гистологическом исследовании

выявляют субтотальную, или полную,

атрофию кишечных ворсинок, атрофи�

ческий еюнит, укорочение микроворси�

нок, иногда их кустовидную форму, дист�

рофические изменения энтероцитов, час�

то – кубовидность; утолщение базальной

мембраны, инфильтрацию ее лимфоцита�

ми; изменение структур гликокаликса;

снижение активности гидролитических

ферментов мембранного пищеварения.

Лечение при непереносимости белка

коровьего молока во многом аналогично

таковому при целиакии, но с исключени�

ем из рациона больного цельного коровь�

его молока и блюд, приготовленных на

его основе. Элиминационная диета со�

блюдается в течение года, затем можно

Мальассимиляция белков у детей.
Целиакия? Не только!

О.Ю. Белоусова
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попробовать осторожно ввести кисломо�

лочные продукты, постепенно увеличивая

их объем. Следует отметить, что некото�

рые дети с данной патологией неплохо пе�

реносят адаптированные детские пита�

тельные смеси, что, по�видимому, связано

с изменением антигенных свойств белков

при специальной обработке.

При развитии вторичной дисахаридаз�

ной недостаточности показаны специаль�

ные элиминационные диеты.

В период ремиссии ребенок наблюдает�

ся участковым педиатром и гастроэнтеро�

логом по месту жительства; ставится на

диспансерный учет. Больные с тяжелым

течением заболевания осматриваются два

раза в месяц, при необходимости чаще, со

среднетяжелым – один раз в месяц, лег�

ким – раз в 2 месяца. При показаниях к

наблюдению привлекаются врачи других

специальностей. Рекомендуется соблюде�

ние элиминационной диеты, достаточная

аэрация (не менее 90 мин в день), дозиро�

ванные занятия спортом (плавание, езда

на велосипеде), массаж, лечебная физ�

культура. Противорецидивная терапия

проводится два раза в год с длительностью

курса 1 месяц (витаминотерапия, физио�

терапия, ферментотерапия, общеукрепля�

ющая и стимулирующая терапия). Снятие

с диспансерного учета проводится через 5

лет стойкой клинико�лабораторной ре�

миссии.

Экссудативная энтеропатия
Экссудативная энтеропатия (синдром

интестинальной потери лимфы, белок�

теряющая энтеропатия, белковая диарея,

интестинальная лимфангиэктазия). Тер�

мином «экссудативная энтеропатия»

обозначают патологическое состояние,

при котором происходит потеря плазмен�

ных белков через желудочно�кишечный

тракт и развиваются признаки нарушения

кишечного всасывания.

Хотя в просвет кишечника здорового

человека с секретами пищеварительных

желез экскретируется и эксфолируется с

клетками слущивающегося эпителия до�

статочно большое количество белка (до

10 г в сутки), его потеря с калом незначи�

тельна, поскольку большая часть подвер�

гается ферментативному расщеплению до

аминокислот и обратному всасыванию.

Этиология и патогенез. Как правило, в

развитии экссудативной энтеропатии

участвуют несколько механизмов: увели�

чение транссудации вследствие повыше�

ния давления в лимфатических сосудах

кишечника, снижение реабсорбции выде�

лившегося в пищеварительную полость

белка, повышение проницаемости ки�

шечных мембран для макромолекул в ре�

зультате различных патологических изме�

нений слизистой оболочки как без нару�

шения ее целостности, так и с деструктив�

ным повреждением [3].

Различают два типа первичной экссуда�

тивной энтеропатии: I тип – интести�

нальная потеря лимфы вследствие инте�

стинальной лимфангиэктазии, II тип –

интестинальная потеря лимфы вследствие

генерализованной лимфопатии.

Кишечная лимфангиэктазия – наслед�

ственное заболевание лимфатической

системы. Предполагается аутосомно�

рецессивный тип наследования, но не

исключается и доминантный с высокой

пенетрантностью патологического гена.

Четких сроков развития клинических

проявлений нет; заболевание может ма�

нифестировать уже при рождении (синд�

ром Милроя�Мейжа) или в первые меся�

цы (и даже годы) жизни. При массивном

поступлении белка из лимфатического

русла в кишечник образовавшиеся в ре�

зультате гидролиза аминокислоты под�

вергаются реабсорбции и в избыточном

количестве поступают в сосудистое русло.

Этим объясняется развивающаяся на пер�

вых этапах заболевания гиперпротеине�

мия, а также протеинурия как естествен�

ная реакция организма, направленная на

выведение избытка белка. Гипопротеине�

мия возникает, когда потеря белка превы�

шает скорость синтеза отдельных фрак�

ций. Поскольку эта скорость различна,

диспротеинемия носит характер гипоаль�

буминемии и гипогаммаглобулинемии.

Постоянная потеря лимфоцитов приво�

дит к развитию стойкой абсолютной и от�

носительной лимфопении, что является

важным диагностическим критерием. На�

ряду с белком в желудочно�кишечном

тракте теряются липиды, ферменты, мик�

роэлементы, витамины, трансферрин и

церулоплазмин.

Клиника. В клинической картине на

первый план выступают массивные асим�

метричные отеки, локализованные на

нижних конечностях и сохраняющиеся

длительное время, и выпоты в полости

тела.

Гастроинтестинальные проявления ха�

рактеризуются диареей или периодичес�

ким послаблением стула. Развивается вто�

ричное иммунодефицитное состояние, у

некоторых больных – тетания, обуслов�

ленная гипокальциемией.

Диагноз. При исследовании крови оп�

ределяются значительная гипопротеине�

мия (иногда до 20 г/л), диспротеинемия

(преимущественно гипоальбумино� и ги�

погаммаглобулинемия), умеренно выра�

женная гипохромная анемия. Отмечается

значительное снижение уровня IgG, ме�

нее выражен дефицит IgA и IgM при нор�

мальном содержании IgE, циркулирую�

щих иммунных комплексов, комплемента

и фибриногена. Уменьшается количество

и наступает истощение долгоживущих

Т�клеток (в основном Т�супрессоров)

вследствие постоянной потери лимфоци�

тов; повышается уровень альфа�2�глобу�

лина, иногда отмечается гипокальциемия.

Копрологическое исследование выяв�

ляет стеаторею II (нарушение всасыва�

ния) или III типа (смешанная): чем доль�

ше длится заболевание, тем в большей ме�

ре страдают ферментные системы и нару�

шается переваривание. Регистрируется

резко положительная реакция на содер�

жание плазменного белка. Эндогенным

маркером потери белка с фекалиями яв�

ляется интестинальный клиренс альфа�1�

антитрипсина (в норме 0,4 мг/г сухой мас�

сы кала, у больных – 15�18 и более).

При эндоскопическом исследовании

выявляют сохраненную складчатость сли�

зистой оболочки тонкой кишки и выра�

женный сосудистый рисунок, иногда

гнездную гиперпигментацию слизистой,

своеобразную гиперплазию слизистой в

виде многочисленных выбуханий (вид

«букле») и наличие жидкого содержимого

в просвете кишки.

При рентгенологическом исследовании

(наиболее информативна хромолимфо�

графия) определяются гипоплазия пери�

ферических отделов лимфатической сис�

темы, видимый стаз в забрюшинных ка�

налах, иногда отсутствие периаортальных

лимфатических узлов и обструкция груд�

ного протока с экстравазацией контраст�

ного вещества в просвет кишечника.

При ультразвуковом исследовании ви�

ден псевдоасцит, наличие асцитической

жидкости в брюшной полости, выпот в

полость перикарда.

Гистологическое исследование выявля�

ет различной степени дилатацию лимфа�

тических сосудов кишечных ворсинок и

собственной пластинки слизистой обо�

лочки при измененной суммарной актив�

ности гидролитических ферментов в ще�

точной кайме (до развития их вторичной

недостаточности). Выражена атрофия

ворсинок и углубление крипт.

Лечение при экссудативной энтеропа�

тии представляет определенные труд�

ности. 

Диета больных должна включать повы�

шенное содержание белков, однако обыч�

но этого недостаточно для коррекции

диспротеинемии [2]. 

Целесообразно ограничение жира для

уменьшения напряженности кишечного

лимфотока; предпочтение отдается жи�

рам, содержащим полиненасыщенные

жирные кислоты со средней длиной цепи.

Медикаментозная терапия включает

внутривенное введение растворов амино�

кислот и белковых гидролизатов (крат�

ность и объем определяются состоянием

больного, степенью гипопротеинемии),

коррекцию обмена веществ в зависимос�

ти от появившихся нарушений. При раз�

витии вторичной патологии показано ле�

чение по общепринятым схемам.

Хирургическое лечение эффективно

при локализованной форме заболевания,

при генерализованной – чрезмерные ре�

зекции пораженных участков кишечника

могут привести к развитию синдрома ко�

роткой кишки и отягощению состояния

больных вплоть до летального исхода.

Нарушение всасывания аминокислот
В основе заболеваний этой группы ле�

жит наследственно обусловленное нару�

шение транспорта аминокислот в энтеро�

цитах. Считается, что в этих случаях имеет�

ся генетический дефект синтеза соответ�

ствующих переносчиков. Большинство

заболеваний связано с дефектами транс�

порта через апикальную мембрану клет�

ки, некоторые – с патологией переносчи�

ка аминокислот через базолатеральную

мембрану, что свидетельствует в пользу

автономности этих видов генетического

контроля. Следует отметить, что при пер�

вичном наследственном дефекте абсорб�

ции аминокислот, как правило, нарушен

транспорт этих же структур в почечных

канальцах, их реабсорбция, в результате

чего аминокислоты теряются с мочой.

Обычно нарушение всасывания амино�

кислот не протекает изолированно, и на

фоне преимущественного дефекта всасы�

вания какой�то из них происходит одно�

временное снижение всасывания других

[4]. Чаще других встречается нарушение

всасывания триптофана (болезнь Хартна�

па и синдром «голубых пеленок»), кото�

рое обычно сочетается со снижением

уровня нейтральных аминокислот. Реже

наблюдаются цистинурия (нарушение

всасывания цистина и основных амино�

кислот), лизинурия (снижение всасыва�

ния лизина и других основных аминокис�

лот), иминоглицинурия (снижение вса�

сывания глицина, пролина, гидроксипро�

лина), синдром Лоу (одновременное на�

рушение обмена многих аминокислот),

метионинурия (снижение всасывания ме�

тионина).

Болезнь Хартнапа, как отмечено выше,

связана с нарушением абсорбции в тон�

ком кишечнике незаменимой аминокис�

лоты триптофана и, возможно, других

аминокислот, источником которых явля�

ются белки пищи. Тип наследования –

аутосомно�рецессивный, отмечаются ге�

нерализованные изменения транспортных

механизмов в тонком кишечнике и почеч�

ных канальцах. Заболевание отличается

клиническим полиморфизмом (в зависи�

мости от генотипического варианта), но

наиболее характерны нарушения функ�

ции желудочно�кишечного тракта (неус�

тойчивость стула, иногда упорная диарея,

которая у некоторых детей чередуется с

запором), что приводит к медленной при�

бавке массы тела, а иногда к постепенному

развитию гипотрофии. В дальнейшем

проявляются пеллагроподобный дерма�

тит, фотодерматоз, умеренно выраженные

психоневрологические расстройства (хо�

реиформный гиперкинез, интенционный

тремор, иногда умственная отсталость).

Заболевание нередко носит рецидивиру�

ющий характер, обострения развиваются

при различных стрессах, в том числе при

интеркуррентных заболеваниях и в пери�

оды интенсивного роста ребенка. Наибо�

лее характерным лабораторным призна�

ком является выраженная (иногда генера�

лизованная) гипераминоацидурия за счет

нейтральных (моноаминокарбоновых)

кислот при нормальной или даже снижен�

ной концентрации их в плазме. При на�

грузке триптофаном регистрируется его

низкая концентрация в сыворотке крови.

Дифференциальная диагностика прово�

дится с цистинурией: при этом заболева�

нии концентрация аминокислот повыше�

на как в моче, так и в сыворотке крови (за

счет метионина и гомоцистеина). Основу

лечения составляет диета с ограничением

белка (желательно питательные смеси без

триптофана), фруктово�сахарные дни,

витамины группы В (особенно пиридок�

син) и никотиновая кислота.

Более легкой формой первичной насле�

дственной мальабсорбции триптофана

является синдром «голубых пеленок» (бо�

лезнь «синих пеленок»). Избыток трипто�

фана в кишечнике преобразуется в токси�

ческие индольные соединения. Но иногда

из двух молекул индола синтезируется

безвредное индиго синее, которое окра�

шивает каловые массы и мочу новорож�

денного в синий цвет. Клинически при

этом отмечается гипертермия, запор или

неустойчивый стул, умеренное отставание

в физическом развитии, повышение со�

держания кальция в сыворотке крови и

нефрокальциноз. 

Для цистинурии характерно бессимп�

томное течение или незначительные пе�

риодические боли в животе, могут образо�

вываться цистиновые мочевые камни.

Врожденная лизинурия сопровождается

непереносимостью белков, диареей, рво�

той, отставанием в развитии. Иминоглици�
нурия обычно протекает бессимптомно.

При синдроме Лоу отмечается врожденная

катаракта, глаукома, гипертония, остео�

пороз, умственная отсталость. Первичная

мальабсорбция метионина характеризует�

ся психическими нарушениями, судорож�

ными припадками, отеками, одышкой,

характерным запахом мочи. Следует отме�

тить, что при всех перечисленных формах

нарушения всасывания аминокислот на�

блюдается снижение реабсорбции почка�

ми соответствующих аминокислот [6].

Следует подчеркнуть, что нормальная

ассимиляция белков чрезвычайно важна

для растущего организма ребенка, так как

недостаток белка, особенно у детей перво�

го года жизни, может привести не только к

физическим расстройствам, но и к психи�

ческим нарушениям, поэтому важность

своевременной диагностики патологичес�

ких состояний, связанных с мальассими�

ляцией белков, невозможно переоценить.
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