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Н е вызывает сомнения тот факт, что функционирование
каждой отдельно взятой клетки и организма в целом

невозможно без адекватного обеспечения энергией. Источ-
никами энергии служат углеводы, жиры и, в меньшей степе-
ни, белки. Нарушение какого-либо из этапов или видов энер-
гообмена приводит к существенным расстройствам метабо-
лизма и недостаточности энергообеспечения различных кле-
точных функций, что в совокупности может способствовать
возникновению серьезных, в ряде случаев – фатальных пато-
логических состояний. Исследованиями последних десятиле-
тий установлен достаточно широкий круг так называемых
«болезней клеточной энергетики», связанных с мутациями

митохондриальной или ядерной ДНК, с врожденными и при-
обретенными митохондриальными нарушениями [1–4]. 

При этом наряду с нозологически четко очерченными ва-
риантами митохондриальных болезней имеются стертые,
клинически вариабельные и скрытые формы. Даже наличие
весьма распространенного инфантильного соматотипа, со-
четающего астению и симптомы слабо выраженных нервно-
мышечных расстройств (так называемый «вялый ребенок»),
могут быть первыми диагностическими признаками парци-
альной митохондриальной недостаточности [5]. По мнению
В.С.Сухорукова, энергетический статус организма имеет до-
статочно выраженные конституциональные различия, что
делает возможным существование у некоторых индивиду-
умов относительной недостаточности клеточной энергетики –
энергодефицитного диатеза [6]. 

Дефицит энергопродукции приобретает особое значение
при приспособлении организма к меняющимся условиям
внешней среды, при воздействии инфекционных и токсиче-
ских факторов, стрессов и физических нагрузок [2, 6]. Очевид-
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но поэтому способы воздействия на процессы оптимизации
энергопродукции в современных условиях хронического
стресса и экологического неблагополучия особенно привлека-
ют внимание кардиологов и неврологов (поскольку сердце и
головной мозг обладают наибольшей чувствительностью к кис-
лородно-энергетическому дефициту), специалистов по спор-
тивной медицине (которых интересуют возможные пути адек-
ватного энергетического обеспечения интенсивных физиче-
ских нагрузок) и педиатров (поскольку рост и развитие ребен-
ка требуют постоянного адекватного обеспечения энергией). 

Роль карнитина в обмене веществ 

Одним из наиболее изученных корректоров энергетичес-
кого обмена является холиноподобный четвертичный амин –
карнитин. Открытый двумя русскими исследователями:
В.С.Гулевичем и Р.Кринбергом в 1905 г., карнитин, начиная
с 1959 г., был детально исследован за рубежом – в Италии,
США, Аргентине и других странах мира. Основная функция
карнитина – энергетическая – достигается посредством
транспорта остатков длинноцепочечных жирных кислот в
форме ацилкарнитина через митохондриальную мембрану с
целью дальнейшего β-окисления и образования АТФ (рис. 1).
Кроме того, карнитин учувствует в окислении среднецепо-
чечных жирных кислот в цитозоле; поддерживает необходи-
мый для нормального течения метаболических процессов
пул свободного коэнзима А (СоА), защищая клетки от избыт-
ка ацил-СоА-соединений, которые могут ингибировать ак-
тивность многих ферментов и вызывать тем самым разви-

тие ацидоурии и нарушение метаболизма жирных кислот;
сохраняет целостность мембран, подавляет образование
лактата и, возможно, процессы апоптоза [7–12].

Биосинтез и поступление карнитина с пищей

Карнитин в норме поступает в организм с пищей из мяса и,
в меньшей степени, других продуктов питания, а также синте-
зируется в печени и почках из аминокислот-предшественни-
ков – лизина и метионина. При этом эндогенный синтез обес-
печивает потребность организма ребенка в данном нутриенте
лишь на 10–25% [13, 14]. Для детей грудного возраста хоро-
шим источником карнитина служит молоко матери (если она
имеет нормальный карнитиновый статус). Большинство сов-
ременных адаптированных смесей также содержит карнитин,
однако усвоение его из этих продуктов мало изучено [15].

Новорожденные дети и дети грудного возраста имеют
риск возникновения карнитиновой недостаточности из-за
низкого (~12% по сравнению с активностью у взрослых лю-
дей) уровня активности γ-бутиробетаингидроксилазы –
фермента, играющего ключевую роль на последних стадиях
синтеза карнитина [16]. У недоношенных новорожденных по-
ложение усугубляется неспособностью накапливать карни-
тин в тканях и недостаточным количеством карнитина, полу-
ченным трансплацентарно [17]. Кроме того, они лишены то-
го карнитина, который доношенные новорожденные получа-
ют с грудным молоком [18, 19]. Второй лимитирующей ста-
дией биосинтеза карнитина является стадия образования
триметиллизина. Поэтому дефицит лизина, метионина или

МИТОХОНДРИЯЦИТОЗОЛЬ

Карнитин КарнитинКТ

КТ

Ацил-СоА

β-окисление

Ацилтрансфераза 2

Ацилтрансфераза 1

Ацетил

Ацетил-СоА

Цикл Кребса

АТФ + Н2О + СО2

Ацилкарнитин АцилкарнитинДЦЖК

АМ
Ф

 +
 Ф

Ф
 к

оэ
нз

им
 А

 (С
оА

) +
 А

ТФ

ДЦЖК + ацил-СоА

СоА

Рис. 1. Карнитиновый транспорт остатков длинноцепочечных жирных кислот (ДЦЖК) в митохондрии для ββ-окисления и образо-
вания энергии.
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нарушение синтеза и накопления белка в целом (особенно у
недоношенных новорожденных) также играют существенное
значение в нарушении образования карнитина [20]. 

Таким образом, низкий уровень синтеза данного микрону-
триента и острая зависимость от поступления извне позво-
ляют считать его условно незаменимым фактором питания
новорожденных и детей раннего возраста [14, 19].

Первичная карнитиновая недостаточность – достаточно тя-
желая и редкая патология, обусловленная генетически детер-
минированным дефектом транспорта карнитина в клетки [21].
Вторичная карнитиновая недостаточность встречается гораз-
до чаще и может быть вызвана пониженным синтезом карни-
тина при нарушении функции почек или печени; его высокой
потерей при гемодиализе; уменьшением его всасывания при
синдроме мальабсорбции; сниженной способностью к запасу
карнитина у недоношенных новорожденных; приемом ряда
препаратов (азидотимидина, вальпроевой кислоты); низким
содержанием карнитина в продуктах питания при вегетариан-
стве и парентеральном питании; высокой потребностью при
заболеваниях сердца и других состояниях [22, 23]. 

Вторичная карнитиновая недостаточность особенно быст-
ро формируется у детей и подростков, поскольку эндоген-
ные запасы карнитина у них крайне ограничены и быстро ис-
тощаются (при различных заболеваниях и нарушении пита-
ния), а потребность в данном метаболите резко (в 4–20 раз)
возрастает при стрессах, физических, умственных и эмоци-
ональных перегрузках [13, 19, 24]. Дефицит карнитина, а
точнее, дефицит конечных продуктов катализируемого этим
метаболитом β-окисления – АТФ и кетонов, являющихся для
новорожденных одним из основных источников энергии,
особенно остро сказывается на функционировании сердца,
головного мозга и скелетных мышц, что диктует необходи-
мость использования этого витаминоподобного вещества с
лечебной и профилактической целью [25, 26].

Применение карнитина для лечения 
и профилактики

Несмотря на возможность существования карнитина в ви-
де двух изомерных форм, в природных условиях обнаружен
только L-стереоизомер карнитина (L-карнитин), обладающий
биологической активностью. D-изомер практически не оказы-
вает положительного влияния на метаболизм и напротив, в
силу общего химического строения конкурентно препятствует
функционированию L-карнитина и может способствовать раз-
витию побочных эффектов [27, 28]. Указанные факты дали
основание Управлению по контролю лекарственных препара-
тов и пищевых продуктов США (FDA) запретить использова-
ние лекарственных средств и пищевых добавок, изготовлен-
ных на основе рацемической смеси D и L-стереоизомеров. 

И хотя многие годы на отечественном фармацевтическом
рынке выбор лекарственных средств, содержащих карнитин,
был ограничен лишь карнитина хлоридом (представляющим
собой рацемический D- и L-карнитин) для терапевтических
целей, безусловно, предпочтительны препараты L-карнити-
на. Целесообразность их применения при психоневрологи-
ческих и соматических заболеваниях у детей и взрослых, в
спортивной медицине неоднократно обсуждалась отечест-
венными и иностранными специалистами [6, 13, 14, 29, 30]. 

Наиболее весомые заключения, сделанные на основании
анализа рандомизированных плацебо-контролируемых ис-
следований, касаются единственного разрешенного FDA к
применению препарата – Carnitor (Sigma-Tau Pharmaceu-
ticals Inc., США). Однако как на отечественном, так и на за-
рубежном рынке широко представлены другие препараты и
биологически активные добавки к пище (БАД), содержащие
L-карнитин. К сожалению, классических двойных слепых
плацебо-контролируемых исследований по оценке их эффе-
ктивности в педиатрической практике в России пока не про-
водилось. Это диктует необходимость дальнейшей работы в
данном направлении, хотя накопленный клинический опыт
уже позволил дать ряд конкретных рекомендаций по практи-
ческому использованию L-карнитина в педиатрии [5, 6, 14]. 

Учитывая важную роль и легкость возникновения карни-
тиновой недостаточности у новорожденных, наибольшее
внимание исследователей привлекла именно эта группа де-
тей. В 9 из 13 проведенных рандомизированных контролиру-
емых испытаний L-карнитина у маловесных новорожденных
(в том числе недоношенных) и грудных детей показаны его
положительные метаболические эффекты, но лишь в трех –
увеличение прибавки массы и/или длины тела у новорож-
денных, и в одном – улучшение функции дыхания у недоно-
шенных детей [31–33]. Подобные же результаты отмечены в
работах В.В.Гармаевой и О.Л.Чугуновой [34–35].

Результаты российских клинических исследований свиде-
тельствуют о перспективности использования L-карнитина у
недоношенных новорожденных, особенно перенесших пери-
натальную гипоксию, а также у новорожденных и детей ран-
него возраста с непрямой гипербилирубинемией, транзитор-
ной ишемией миокарда, перинатальными поражениями
ЦНС, рахитом и атопическим дерматитом. Кроме того, сот-
рудниками Московского НИИ педиатрии и детской хирургии
убедительно продемонстрирована эффективность L-карни-
тина при широком круге первичных и вторичных митохонд-
риальных болезней [14].

Обосновано применение L-карнитина при нефропатиях
детского возраста (тубулопатиях, тубуло-интерстициальных
нефритах, нефритах неясной этиологии, слабовыраженных
почечных кистозах), особенно у детей, проживающих в реги-
онах, загрязненных солями тяжелых металлов. Их развитие
также отчасти обусловлено дисфункцией митохондрий и не-
достаточностью ферментов клеточной энергетики [36]. Од-
нако до настоящего времени в отечественной литературе
нет данных о применении L-карнитина у больных, находя-
щихся на гемодиализе, хотя в США это – основное показа-
ние к клиническому использованию этого метаболита.

Доказана роль митохондриальной дисфункции и карнити-
новой недостаточности в генезе идиопатических и вторичных
(диабетических) кардиомиопатий [37–39]. Для их лечения оте-
чественными и зарубежными кардиологами установлена вы-
сокая эффективность L-карнитина в дозах 50,0–200,0 мг/кг
массы тела в сутки в течение 3–6 мес и более [25, 40]. Име-
ются указания на использование и более высоких доз –
300,0 мг/кг массы тела в сутки [41]. У детей с диабетической
кардиопатией положительный эффект в виде нормализации
диастолической функции и других параметров гемодинами-
ки, а также уменьшения признаков вегетативной дисфунк-
ции получен при применении более низких доз L-карнитина –
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30,0 мг/кг массы тела в сутки в течение 1 мес [42]. 
Учитывая роль метаболических расстройств в патогенезе

нарушений ритма сердца, L-карнитин в дозе 50,0–100,0 мг/кг
массы тела в сутки нашел свое место в схеме лечения иди-
опатических аритмий у детей [43, 44]. Нами было проведено
комплексное сравнительное исследование противоаритми-
ческой эффективности L-карнитина [45]. На доклиническом
этапе было показано, что препарат оказывает защитный эф-
фект при аритмиях ишемического генеза, сравнимый с эф-
фектом некоторых противоаритмических средств. В отличие
от последних, L-карнитин не угнетает параметры гемодина-
мики, способствует повышению антиокислительной актив-
ности плазмы крови и нормализует содержание катехолами-
нов в миокарде, что косвенно подтверждает нетрадицион-
ный механизм его антиаритмического действия.

В рандомизированном сравнительном исследовании, вы-
полненном на базе Мордовской детской республиканской
больницы №2 у 105 детей (56 девочек и 49 мальчиков в воз-
расте от 1 мес до 16 лет) с нарушениями сердечного ритма
и проводимости, О.В.Гагариной (2007) было установлено,
что использование L-карнитин при экстрасистолии (особен-
но развившейся на фоне постгипоксической кардиопатии,
миокардиодистрофии и кардиомиопатий) позволило добить-
ся терапевтического эффекта у 45% детей. Это соответству-
ет эффективности лечения пациентов группы сравнения, по-
лучавших инозин. При рефрактерных аритмиях и необходи-
мости применения классических антиаритмических препа-

ратов (амиодарона и пропафенона) назначение L-карнитина
позволило уменьшить дозы последних при сохранении тера-
певтической эффективности. Это, в свою очередь, позволи-
ло снизить частоту побочных явлений на 30–50% по сравне-
нию с монотерапией антиаритмическими препаратами. При
I–II вариантах синдрома слабости синусового узла дополни-
тельное назначение L-карнитина в комплексе с ноотропны-
ми препаратами и адаптогенами способствовало увеличе-
нию числа детей с клинико-электрокардиографическим
улучшением на 36–40% по сравнению с группой сравнения,
получавшей в качестве метаболического средства инозин, и
развитию терапевтического эффекта у всех детей к концу
1 мес лечения (рис. 2). В то же время использование стан-
дартной базисной схемы терапии давало аналогичные ре-
зультаты лишь у 87% пациентов к концу 3 мес лечения.

В Российской медицинской академии последипломного
образования проведено исследование эффективности
L-карнитина (Карнитон, Аквион, Россия) в дозе 25 мг/кг мас-
сы тела в сутки у детей и подростков с вегетативной дисто-
нией [46]. Карнитон представляет собой сертифицирован-
ную биологически активную добавку к пище и выпускается в
виде концентрированного 40% раствора L-карнитина для
приема внутрь в форме таблеток и раствора, содержащих
500 мг активного вещества. Энерготропная терапия Карни-
тоном и Карнитоном в сочетанием с коэнзимом Q10 (Кудесан,
АКВИОН, Россия) сопровождалась улучшением вегетатив-
ной регуляции сердечного ритма, нормализацией процессов
реполяризации, снижением частоты регистрации брадиа-
ритмий и увеличением представленности синусового ритма
в общем объеме кардиоциклов. Эхокардиография выявила
изменения отдельных морфометрических показателей во
всех группах наблюдения у подростков, имевших артериаль-
ную гипертензию. Кроме того, у всех пациентов зарегистри-
ровано уменьшение клинических проявлений вегетативной
дистонии в виде нормализации сна, оптимизации восстано-
вительных реакций, повышения устойчивости к интеллекту-
альным нагрузкам, улучшения самочувствия, снижения уто-
мляемости.

Сходные данные получены и в исследовании С.О.Ключни-
кова и соавт. [47]. На фоне 4-недельного приема Карнитона
(500 мг/сут) в виде монотерапии и в сочетании с Кудесаном
(15 мг/сут) авторами показано увеличение адаптации подро-
стков к психоэмоциональным нагрузкам. У 20% детей отме-
чалась нормализация вегетативного статуса и реактивности,
а также уменьшение ситуативной тревожности (на 24 балла
в группе Карнитона по сравнению с 1 – в группе плацебо)
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Рис. 2. Эффективность L-карнитина при I (а) и II (б) вариантах
синдрома слабости синусового узла у детей.

Таблица. Результаты использования L-карнитина у спортсменов [63]

Доза L-карнитина Терапевтический эффект n Источник

2 г перед интенсивной тренировкой Стимуляция активности ПДГ, снижение уровня лактата плазмы 10 [64]
2 г перед интенсивной тренировкой Увеличение Vo2max 10 [55]
2 г/сут в течение 4 нед Усиление активности дыхательной цепи в мышцах 14 [65]
2 г/сут в течение 4 нед Стимуляция активности ПДГ, увеличение Vo2max у бегунов на длинные дистанции 16 [66]
6 г + введение глюкозы Снижение дыхательного коэффициента 47 [67]
3 г/сут в течение 10 сут Усиление активности дыхательной цепи 10 [68]
1 г/сут в течение 3 нед Увеличение работоспособности 110 [69]
3 г/сут в течение 3 нед Увеличение работоспособности 6 [70]
2 г/сут в течение 3 нед Увеличение работоспособности 10 [71]
2 г перед стартом Отсутствует увеличение работоспособности 7 [72]
1 г перед стартом Отсутствует увеличение работоспособности 9 [73]
4 г/сут в течение 14 сут Нет эффекта на образование лактата 8 [74]
2 г/сут в течение 4 нед Нет эффекта на VO2max 10 [75]
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Авторы объясняют полученный эффект нормализацией на-
рушенного энергетического статуса организма. 

Интересно, что в последнее десятилетие были выявлены
новые функции карнитиновой системы, такие как стимулиро-
вание микроциркуляции, оптимизация фосфолипидного со-
става клеточных мембран и превращение жирных кислот в
митохондриях до докозагексаеновой кислоты, необходимой
для развития и функционирования мозга [48, 49]. Некоторые
исследователи подчеркивают, что у детей с рядом невроло-
гических заболеваний нарушен метаболизм жирных кислот и
фосфолипидов и снижено содержание докозагексаеновой
кислоты [50, 51]. Возможно, что именно со способностью воз-
действовать на эти звенья патогенеза связана эффектив-
ность L-карнитина при синдроме дефицита внимания с гипе-
рактивностью и некоторых формах эпилепсии [52–54].

Однако, на наш взгляд, наибольшую перспективу предста-
вляет применение L-карнитина при интенсивной физической
нагрузке. Именно в это время транспорт свободных жирных
кислот в митохондрии и поддержание карнитином соотноше-
ния ацетил-CoA/CoA в клетке приобретают особое значение.
Карнитин способен предупреждать накопление избыточного
количества ацетил-CoA, предотвращая накопление молоч-
ной кислоты в скелетных мышцах, которое рассматривают
как главную причину утомляемости. Использование карнити-
на позволяет уменьшить долю анаэробного лактатного энер-
гообразования и увеличить вклад более эффективной аэроб-
ной энергопродукции, повышая активность дыхательной це-
пи в мышцах и работоспособность в условиях интенсивных

физических нагрузок [55]. Возможно, именно этот эффект
L-карнитина, наряду с другими составляющими, реализуется
и у пациентов с синдромом хронической усталости [56–58].

Мысль о патогенетической целесообразности примене-
ния L-карнитина при подготовке спортсменов высказыва-
лась отечественными учеными [59–62]. Однако глубокое
теоретическое и практическое обоснование данному вопро-
су было дано в нескольких независимых зарубежных иссле-
дованиях, включавших в общей сложности 350 человек. Ос-
новные результаты этих исследований обобщены в таблице.
Как свидетельствуют представленные данные, наибольший
эффект был получен при достаточно длительном (не менее
1 мес) приеме L-карнитина в дозе около 3 г/сут [63–75]. 

В то же время в некоторых работах не было показано вли-
яние L-карнитина на увеличение работоспособности, образо-
вание лактата и повышение парциального напряжения кисло-
рода. Однако в этих работах L-карнитин назначался либо
очень короткими курсами (однократно или в течение 5–7 сут),
либо в невысоких дозах – 1–2 г/сут. 

Сходные данные об улучшении физической работоспособ-
ности по тесту PWC170, повышении переносимости нагрузок,
а также уменьшении чувства усталости в ходе тренировок на
фоне приема L-карнитина в дозе 50–100 мг/кг массы тела в су-
тки в течение 1 мес было продемонстрировано С.А.Ивянским
(2007) [76]. В исследовании приняли участие высококвалифи-
цированные юные атлеты в возрасте 10–13 лет – 21 мальчик
из юношеской сборной команды Мордовии по футболу и
20 девочек, занимающихся художественной гимнастикой в
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республиканской ДЮСШ. На фоне приема L-карнитина у всех
спортсменов отмечено уменьшение электрокардиографиче-
ских и биохимических признаков миокардиодистрофии стрес-
сового и физического перенапряжения, а также зафиксирова-
но восстановление размеров левого желудочка и его сократи-
тельной способности, что особенно важно у детей. Эти резуль-
таты хорошо согласуются с данными зарубежных рандомизи-
рованных исследований о восстановлении функции левого
желудочка у взрослых пациентов с ишемическим поражением
миокарда на фоне приема L-карнитина [77, 78]. 

Завершая обзор представленных в литературе и собствен-
ных данных об итогах и перспективах применения L-карнити-
на в педиатрии, следует сказать, что он является в настоящее
время одним из немногих препаратов метаболического ряда,
не только разрешенных, но и рекомендованных к клиническо-
му применению за рубежом [75]. Без сомнения, этот факт –
признание уникальной роли карнитина в обеспечении жизне-
деятельности и его «незаменимости» для отдельных групп па-
циентов. Однако реально, спектр показаний к применению
L-карнитина в клинической практике намного шире, посколь-
ку дефицит энергопродукции вследствие вторичной карнити-
новой недостаточности имеет место при самых разнообраз-
ных состояниях (особенно при повышенных физических и
эмоциональных нагрузках, синдроме хронической усталости,
в периоде восстановления после перенесенных заболева-
ний), что диктует необходимость коррекции нарушенных ме-
таболических процессов с использованием L-карнитина.
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