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К заболеваниям, в генезе которых существенную, ино-
гда и первостепенную, роль играют нарушения кле-

точного энергообмена, относятся синдром хронической
усталости, мигрени, кардиомиопатии, гликогенозы, бо-
лезни соединительной ткани, диабет, рахит, тубулопатии,
панцитопения, гипопаратиреоз, печеночная недостаточ-
ность. Также и в этом мы полностью разделяем точку зре-
ния профессора В.С.Сухорукова, необходимо учитывать и
наличие различных конституциональных типов энерге-
тического статуса организма и существование относи-
тельной индивидуальной недостаточности цитоэнерге-
тического статуса организма – энергодефицитного диа-
теза [1].

Данное положение приобретает особое значение при
оценке адаптационно-приспособительных процессов,
тем более что ведущим результатом действия регулятор-
ных интегрирующих систем организма является поддер-
жание энергетического баланса на всех уровнях органи-
зации. Способность организма к адаптации определяется
наследственной и приобретенной способностью его сис-
тем, органов, тканей, клеток обеспечивать, поддерживать
и регулировать адекватный уровень энергопродукции на
фоне увеличения соответственно силе стрессорного вли-
яния степени энергозатрат организма.

В то же время основным биохимическим процессом,
имеющим непосредственное отношение к клеточному
энергообмену, является цикл трикарбоновых кислот,
окисление жирных кислот, карнитиновый цикл, транс-
порт электронов в дыхательной цепи (с помощью I–IV
ферментных комплексов) и окислительное фосфорили-
рование (V ферментный комплекс) [2–4]. Нарушение ка-
кого-либо из этих процессов может приводить не только
к недостаточности энергообеспечения клеток, но и к су-
щественным изменениям многих других важных обмен-
ных процессов, к дальнейшему развитию клеточного по-
вреждения, вплоть до гибели клетки.

Значительную роль в процессах клеточного энергооб-
мена играет карнитин. Несмотря на то, что карнитин был
открыт Гулевичем и Кримбергом более 100 лет назад [5],
только в 1960 г. был синтезирован L-карнитин [6]. Чуть
позже, в 1962 г., была определена роль карнитина как ос-
новного переносчика в транспортировке длинноцепо-
чечных жирных кислот в митохондрии через их внутрен-
нюю мембрану [7], в которых происходит их β-окисление
до ацетил-КоА с последующей его утилизацией. В более
древних органеллах – оксисомах, пероксисомах – карни-
тин обеспечивает и челночный механизм по доставке
ацетил-КоА в цитоплазму для пластических целей. Из мо-
лодых органелл – митохондрий, мембрана которых в об-
ратном направлении непроницаема для карнитина,
транспорт ацетил-КоА в цитоплазму осуществляется с по-
мощью цитрата, а поступающий в митохондрии карни-
тин декарбоксилируется до β-метилхолина с последую-
щим удалением [8].

Интересным фактом, свидетельствующим о важнейшей
биологической роли карнитина, является его высокое со-
держание в организме развивающегося плода. Внутриут-
робно особое значение имеет жирно-кислотный тип ме-
таболизма, функционирующий при низком напряжении
кислорода в тканях. Именно это обстоятельство преду-
преждает развитие биоэнергетической гипоксии, но тре-
бует большого количества карнитина. По этой причине
синтез карнитина в организме плода по мере его роста и
развития должен идти в нарастающей прогрессии и, не-

сомненно, находится в тесной взаимосвязи с формирую-
щимися железами внутренней секреции [8].

Карнитин содержится во всех органах, особенно в
большом количестве в тканях с необходимостью высоко-
го энергетического обеспечения – мышцах, миокарде,
мозге, печени, почках. Потребность в карнитине доста-
точно индивидуальна (в среднем 200–500 мг/сут для
взрослого человека) и значительно повышается (в 4–20
раз) при умственных, физических и эмоциональных на-
грузках, заболеваниях и особых функциональных состо-
яниях (стресс, беременность, кормление грудью, спорт и
др). Эндогенный синтез у взрослого человека обеспечи-
вает только около 10% потребности организма в карни-
тине и требует участия витаминов С, В3, В6, фолиевой ки-
слоты, железа, ряда аминокислот и ферментов. При дефи-
ците хотя бы одного из компонентов может развиться не-
достаточность карнитина с ее многообразными систем-
ными проявлениями [9].

У детей раннего возраста эндогенный синтез карнити-
на практически не осуществляется, причем на активность
эндогенного образования существенно влияет функцио-
нальное состояние печени и почек, а выведение карнити-
на из организма значительно усиливается при интеркур-
рентных заболеваниях, дисфункции почечных каналь-
цев, расстройствах деятельности желудочно-кишечного
тракта (ЖКТ). Это обусловливает именно у детей раннего
возраста высокий риск развития карнитиновой недоста-
точности. При этом обычный пищевой рацион не обес-
печивает возрастающие потребности в карнитине, что
предопределяет необходимость использования его до-
полнительных источников [10].

Недостаточность карнитина может быть вызвана раз-
ными причинами. Первичный дефицит связан с генети-
чески детерминированным аутосомно-рецессивным де-
фектом карнитина, что проявляется резкой мышечной
слабостью и гипотонией, тяжелой кардиомиопатией, жи-
ровой дистрофией печени и почек [1].

Вторичный дефицит карнитина встречается гораздо
чаще и может быть обусловлен:

• недостаточным поступлением карнитина с пищей
(при нарушениях вскармливания, диетотерапии, па-
рентеральном питании и др.);

• ограниченной способностью к биосинтезу карнити-
на (у детей раннего возраста, особенно недоношен-
ных, с малой массой тела, страдающих гипотрофией);

• нарушением всасывания карнитина в ЖКТ, его поте-
рей через почечные канальцы (при рахите, целиакии,
муковисцидозе, болезнях почек);

• активным выведением с мочой конъюгатов карнити-
на с токсичными органическими кислотами (при на-
следственных органических ацидемиях, болезнях
транспорта и окисления жирных кислот, энцефалоге-
патопатии Рейе – после приема салицилатов, у боль-
ных с эпилептическими синдромами на фоне лече-
ния препаратами вальпроевой кислоты);

• высокой потребностью в карнитине вследствие боль-
шой значимости β-окисления жирных кислот для
обеспечения необходимого уровня синтеза АТФ (при
кардиомиопатии, фиброэластозе и других заболева-
ниях сердца);

• расстройствами тканевого дыхания и окислительно-
го фосфорилирования (при митохондриальных бо-
лезнях – синдромах Кернса–Сейра, MELAS, прогрес-
сирующей офтальмоплегии и др.).

Перспективы применения 
L-карнитина в педиатрии
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Недостаточность карнитина выявлена и при ряде форм
наследственной патологии (синдромах Ретта, Марфана,
Элерса–Данло и др.), составивших группу так называе-
мых вторичных митохондриальных заболеваний, при
которых дисфункция митохондрий, по-видимому, имеет
вторичный характер, сопровождая основной патологи-
ческий процесс. При этих состояниях выявлены призна-
ки снижения процессов клеточной биоэнергетики, на
что указывает высокий уровень молочной и пировино-
градной кислот в крови при высоком соотношении лак-
тат/пируват, увеличение содержания продуктов перекис-
ного окисления липидов (ПОЛ) в крови, снижение анти-
окислительной активности плазмы, низкие показатели
активности ферментов энергетического обмена в лим-
фоцитах периферической крови, увеличение количества
«рваных» красных мышечных волокон (RRF) в биоптатах
мышечной ткани [1, 8]. К клиническим эквивалентам на-
рушений процессов клеточного энергообмена может
быть отнесена низкая толерантность к физическим на-
грузкам, мышечная гипотония и гипотрофия, снижение
мышечной силы, мигренеподобная головная боль [11].

Причины низкого уровня карнитина в крови у детей,
страдающих указанными заболеваниями, остаются неяс-
ными. Однако очевидно, что эти больные нуждаются в на-
значении препаратов карнитина, эффективность кото-
рых была подтверждена в серии исследований сотрудни-
ков МНИИ педиатрии и детской хирургии [1, 8, 11].

Свидетельством купирования карнитиновой недоста-
точности при генетически детерминированных формах
митохондриальной патологии у детей является прекра-
щение приступов гипогликемии, уменьшение выражен-
ности миопатического синдрома, повышение уровня об-
щего карнитина в крови и исчезновение дикарбоновой
ацидурии. Данные клинические признаки сопровожда-
ются нормализацией показателей ПОЛ, снижением со-
держания лактата и пирувата в крови и почечной экскре-
ции органических кислот – метаболитов цикла Кребса,
кетоновых тел, производных аминокислот. При этом не-
обходимо учитывать, что наилучшие результаты лечения
достигаются при применении комплекса средств, влияю-
щих на разные этапы энергетического обмена (активато-
ров переноса электронов в дыхательной цепи – коэнзим
Q10, янтавит, цитохром С; кофакторов энергетического
обмена – тиамин, рибофлавин, никотинамид, липоевая
кислота и др.; антиоксидантов – витамины Е, С, димефос-
фон; трансмембранных переносчиков жирных кислот –
L-карнитин) [12, 13].

Предпринимались многочисленные попытки приме-
нения карнитина для лечения ряда заболеваний (сердеч-
но-сосудистых, церебральных, андрологических, син-
дрома недостаточного питания, сахарного диабета, мио-
патий, гиперлипидемий и гипертриглицеридемий, тире-
опатий, коллагенозов и др.) [14].

Результаты клинических и экспериментальных иссле-
дований при сердечно-сосудистых заболеваниях свиде-
тельствуют об эффективности применения карнитина. В
частности, отмечено уменьшение частоты сердечных со-
кращений (ЧСС) при физических нагрузках, удлинение
времени нагрузки до развития стенокардии, уменьшение
депрессии сегмента ST, увеличение среднего времени вы-
полнения упражнений, уменьшение экстрасистол в по-
кое и при нагрузке, снижение потребления сердечных
препаратов (особенно нитратов). Назначение L-карнити-
на больным с острым инфарктом миокарда приводило к
снижению аритмий и уменьшению зоны некроза, боль-
ным с кардиомиопатиями – к улучшению фракции вы-
броса и фракции укорочения, больным с пороками серд-
ца – к снижению дозы дигиталиса, снижению ЧСС, умень-
шению отеков и одышки, увеличению диуреза.

В рандомизированных плацебо-контролируемых, кли-
нических исследованиях показано, что наряду с увеличе-
нием концентрации L-карнитина в плазме терапия кар-
нитином способствует значимому увеличению качества

жизни больных, что подтверждалось уменьшением сим-
птомов утомляемости после 12 и 24 нед. Важным фактом
можно считать и отсутствие даже при длительном ис-
пользовании каких-либо побочных эффектов при хоро-
шей переносимости препарата [15].

Целесообразность практического применения L-кар-
нитина неоднократно обсуждалась в научных обзорах и
лекциях [1, 10, 15]. Действительно, в настоящее время ми-
ровая наука располагает обширным фактическим мате-
риалом о возможном применении L-карнитина при пси-
хоневрологических и соматических заболеваниях, ост-
рых и хронических состояниях, при проведении хирур-
гических вмешательствах и в спортивной медицине. По-
видимому, наиболее убедительно выглядят работы об ис-
пользовании L-карнитина у тяжелых больных, нуждаю-
щихся в гемодиализе.

Так, в 1994 г. группа ученых под эгидой Американской
ассоциации почечных больных (American Association of
Kidney Patients – AAKP) представила обзор литературы по
применению L-карнитина и, основываясь на результатах
42 опубликованных исследованиях, разработала реко-
мендации по показаниям для лечения L-карнитином [16].

В декабре 1999 г. Американская администрация по пи-
щевым продуктам и лекарственным средствам (FDA)
одобрила применение инъекционной формы L-карнити-
на (Carnitor®, "Sigma-Tau Pharmaceuticals, Inc.") для про-
филактики и лечения дефицита карнитина у больных с
терминальной почечной недостаточностью на поддер-
живающем гемодиализе [17]. В частности, для лечения
вторичного дефицита карнитина, вызванного длитель-
ным гемодиализом, рекомендуется внутривенное введе-
ние L-карнитина. Несмотря на то, что при внутривенном
введении в дозе 20 мг/кг массы тела уровень препарата в
плазме значительно превышает физиологические, это,
восполняя дефицит мышечных запасов карнитина, не
приводит к негативным последствиям [18].

Заместительная терапия L-карнитином вызывает у
больных, находящихся на гемодиализе, длительную нор-
мализацию концентраций карнитина в сыворотке и тка-
нях. Наряду с этим отмечается восстановление показате-
лей артериального давления (АД), мышечной силы, мак-
симального потребления О2; увеличение концентрации
гемоглобина, величины гематокрита и снижение потреб-
ности в эритропоэтине; увеличение концентраций обще-
го белка и альбумина, уменьшение связанных с диализом
аритмий, уменьшение ангинозных приступов, предупре-
ждение развития кардиомегалии, увеличение фракции
выброса сердца [16, 17, 19].

В последние годы большое внимание уделяется приме-
нению L-карнитина в педиатрии. К сожалению, классиче-
ских двойных слепых плацебоконтролируемых исследо-
ваний в России пока не проводили. Тем не менее накоп-
ленный клинический опыт свидетельствует о необходи-
мости детального изучения возможности широкого пра-
ктического использования L-карнитина у детей. Приве-
дем несколько примеров.

Положительный эффект метаболической терапии,
включавшей L-карнитин, на показатели сердечно-сосу-
дистой системы был отмечен Л.К.Баженовой и соавт. у но-
ворожденных с перинатальным гипоксическим пораже-
нием нервной системы [20]. Эффективность карнитина
при перинатальных поражениях нервной системы пока-
зана также Г.Н.Буслаевой и соавт. [21].

Е.С.Кешишян и Г.А.Алямовская при обследовании
200 недоношенных (масса тела при рождении – менее
1500 г) детей без признаков органического поражения
центральной нервной системы (ЦНС) отметили улучше-
ние физического и психомоторного развития на фоне
приема L-карнитина, особенно у детей с массой тела при
рождении менее 1000 г (динамика массы тела, показате-
лей в речевой и познавательной сфер, эмоционального
реагирования и восстановление мышечного тонуса) [22].

Применение карнитина в комплексе с кофакторами
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энергообмена оказалось эффективным при лечении ау-
тизма [23].

По нашим данным, у детей с внешними (более 4) и вну-
тренними фенотипическими признаками недифферен-
цированных форм соединительно-тканных дисплазий
(пролапс митрального клапана, миопия, сколиоз, плоско-
стопие и др.) в 100% случаев диагностированы изменения
клеточного энергообмена [24]. Применение в течение 2
мес L-карнитина в сочетании с коэнзимом Q10, препара-
тами кальция и магния способствовало купированию ми-
тохондриальной дисфункции и улучшению клинико-
функциональных характеристик, что служит основанием
для назначения энерготропной метаболической терапии.
Применение L-карнитина у часто болеющих детей позво-
лило не только нормализовать клеточный энергообмен,
но восстановить изначально значительно истощенные
механизмы вегетативной регуляции. При этом у детей от-
мечена минимизация предъявляемых жалоб, улучшение
сна и аппетита, исчезновение или уменьшение выражен-
ности ряда клинических признаков заболеваний, норма-
лизация лабораторных показателей; повышение устой-
чивости к физическим и интеллектуальным нагрузкам
[25].

И.Л.Брин и соавт. проведено многолетнее исследование
клинико-функциональных показателей развития 170 де-
тей разного возраста (от первых месяцев жизни до 18
лет) с перинатальным неблагополучием в анамнезе и раз-
личными исходами поражения нервной системы при до-
бавлении L-карнитина к комплексной общепринятой те-
рапии. Дозу препарата подбирали индивидуально с уче-
том возраста и состояния ребенка. Препарат назначали с
учетом физиологической суточной биоритмической ак-
тивности в первой половине дня. Длительность курсов
определяли по состоянию пациентов в каждом случае ин-
дивидуально, но не менее 1 мес. Обнаружено положи-

тельное действие L-карнитина в разных сферах нервно-
психического реагирования за счет улучшения нейроди-
намических процессов, их активации, переключаемости
и регуляции, что обеспечивает повышение устойчивости
к физическим, интеллектуальным и эмоциональным на-
грузкам. Действие препарата неспецифично, проявляется
в небольших дозах и при разных патологических состоя-
ниях нервной системы, что свидетельствует, по мнению
авторов, о его нейромодулирующих свойствах. Наиболее
выраженное положительное действие препарата отмече-
но при длительном применении (несколько месяцев без
перерыва), особенно в случаях повышенной истощаемо-
сти, психофизических перегрузок и при грубых органи-
ческих поражениях нервной системы [26].

В работах Н.К.Сухотиной и соавт. представлены данные
о ноотропной активности L-карнитина при лечении де-
тей с гиперкинетическими и неврозоподобными рас-
стройствами. Авторы также считают L-карнитин препа-
ратом выбора при психосоматических и невротических
расстройствах с сопутствующими заболеваниями желу-
дочно-кишечного тракта, причем высокие дозы в течение
2–3 мес и более показаны для развития или восстановле-
ния утраченных вследствие органического поражения
ЦНС функций, а поддерживающая терапия – при неста-
бильном состоянии с использованием небольших и сред-
них доз [27].

Показано, что при использовании L-карнитина восста-
навливается содержание АТФ и креатинфосфата, снижа-
ется частота аритмий, улучшается потребление кислоро-
да митохондриями и увеличивается сократительная спо-
собность миокарда без увеличения давления в левом же-
лудочке. Это явилось основанием для применения препа-
ратов карнитина у больных с инфарктом миокарда и на-
рушениями сердечного ритма. Опыт использования L-
карнитина при идиопатических и митохондриальных
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кардиомиопатиях у детей обобщен в работах И.В.Леонть-
евой и соавт. [28–30].

Положительные изменения в психоэмоциональном
состоянии, моторике, контактах, внимании, манипуля-
тивной деятельности и поведении детей с разными фор-
мами эпилепсии описаны при комплексной энерготроп-
ной терапии, включающей L-карнитин (20–30 мг/кг), ко-
энзим Q10 (30–60 мг/кг) и янтавит (10 мг/кг) [31].

Таким образом, достижения современной науки свиде-
тельствуют о целесообразности применения L-карнити-
на для лечения и профилактики различных заболеваний
у детей.
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