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РЕЗЮМЕ

Для гармоничного роста и развития ребенка необходимо правильное усвоение основных пищевых веществ – белков, жиров, 

углеводов, а также витаминов, макро- и микронутриентов. У детей грудного возраста расщепление триглицеридов в желудке 

происходит под действием трех липаз: липазы женского молока, желудочной и лингвальной. Важной особенностью пищева-

рения у детей, находящихся на грудном вскармливании, является участие в расщеплении жиров липазы грудного молока, 

стимулируемой солями желчных кислот в двенадцатиперстной кишке. Всасывание жирных кислот имеет особенности в зави-

симости от длины углеродной цепи и от места положения жирной кислоты в молекуле глицерола. Короткоцепочечные и 

среднецепочечные жирные кислоты, а также глицерин, холин являются гидрофильными соединениями, всасывание которых 

происходит без участия панкреатической липазы и желчных кислот, непосредственно в кровь, минуя лимфатическую систему. 

Специфическая конфигурация триглицеридов женского молока способствует всасыванию жирных кислот. При нарушении 

переваривания или всасывания липидов можно говорить о стеаторее. При стеаторее первого типа (наличие нейтрального жира 

в кале) у детей раннего возраста нужно в первую очередь исключить абсолютную экзокринную недостаточность поджелудоч-

ной железы: муковисцидоз, синдром Швахмана – Даймонда, синдром Пирсона, изолированный дефицит липазы (синдром 

Шелдона – Рея) и др. Стеаторея второго типа (экскреция жирных кислот с калом) не является специфическим признаком опре-

деленных заболеваний, но довольно часто отмечается при патологии тонкой кишки. 

Ключевые слова: липиды, стеаторея, липаза, пальмитиновая кислота, дети, экскреция жира, копрограмма.
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Рациональное питание является ключевым фак-

тором, обеспечивающим физиологические 

потребности ребенка в пищевых веществах, 

включая белки, жиры и углеводы, биологические актив-

ные вещества, а также покрывающим энергетические 

потребности растущего организма. Для правильного 

роста и развития ребенка необходимо полное усвоение 

основных пищевых веществ. Значительную роль в удов-

летворении энергетической потребности ребенка выпол-

няют липиды. Жиры поступают в организм человека в 

виде триглицеридов, которые состоят из глицерина и 

жирных кислот (олеиновой, стеариновой и пальмитино-

вой). Среднесуточная потребность детей и подростков в 

жирах колеблется в зависимости от возраста и пола. 

Содержание жира в рационе здорового ребенка первого 

года жизни составляет 30–35% (белка – 15%, углеводов – 

50–55%). Жиры, как и белки, выполняют важнейшую пла-

стическую функцию, являются структурным материалом 

клеток и клеточных мембран [1]. 

Наиболее важную роль в пищеварении ребенка игра-

ет поджелудочная железа, которая секретирует в тонкую 

кишку панкреатические ферменты (липаза, амилаза, про-

теазы), что отражает ее внешнесекреторную функцию. 

Процесс пищеварения липидов пищи, начинающийся в 

полости рта и желудке, продолжается в тонкой кишке под 

влиянием сока поджелудочной железы и желчи, выделя-

ющихся в двенадцатиперстную кишку, а также кишечного 

сока (табл. 1).

Надо отметить, что процесс переваривания жиров у 

грудных детей отличается от такового у детей старшего 

возраста и взрослых. У детей старшего возраста в желу-

дочном соке и в слюне содержится незначительное коли-

чество липазы, расщепление жиров в желудке почти не 

происходит. Это обусловлено в первую очередь величи-

ной рН желудка, известно, что оптимальное значение pH 

для желудочной липазы находится в пределах 5,5–7,5. 

Кроме того, в желудке отсутствуют условия для эмульгиро-

вания жиров, а липаза может активно гидролизовать толь-

ко жир, находящийся в форме жировой эмульсии. Важно 

отметить, что активность панкреатической липазы у 

ребенка первого полугодия жизни снижена и липолиз 

происходит в желудке в основном с участием лингваль-

ной и желудочной липаз, а также липазы грудного молока. 

Лингвальная липаза синтезируется железистыми клет-

ками корня языка и глотки, стимулом для ее секреции 

служат сосательные и глотательные движения ребенка. 

Лингвальная липаза обнаруживается у плода на 25-й нед. 

гестации, оптимальный рН для работы лингвальной липа-

зы составляет 4,0–4,5, что близко к величине рН желудоч-

ного сока у грудных детей. Лингвальная липаза, как и все 

ферменты, расщепляющие липиды, наиболее активно 

расщепляет триглицериды с короткоцепочечными и 

среднецепочечными жирными кислотами. Липидный 

состав грудного молока представлен в основном жирны-

ми кислотами с длиной цепей от 4 до 12 атомов углерода. 

Кроме того, жиры в составе грудного молока находятся 

уже в эмульгированном виде, поэтому они сразу же 

доступны для гидролиза липазой. 

Желудочная липаза обнаруживается у плода на 25-й 

нед. гестационного развития, оптимальные значения рН 

micronutrients is a key influencer when it comes to the harmonious growth and development. In infants, triglycerides digestion 

starts in the stomach, where three lipases – human milk, gastric and lingual lipases – split triglycerides. The participation of breast 

milk lipase stimulated by bile salts in the duodenum in splitting fats is an important feature of digestion in breastfed babies. The 

absorption of fatty acids differs depending on the length of the carbon chain and the location of the fatty acid in the glycerol 

molecule. Short-chain and medium-chain fatty acids, as well as glycerine, choline are hydrophilic compounds, which are absorbed 

without pancreatic lipase and bile acids, directly into the blood, bypassing the lymphatic system. The specific configuration of 

human milk triglycerides improves the absorption of fatty acids. In situations where lipids digestion or absorption appears 

impaired, one may talk of steatorrhea. If young children have type I steatorrhea (the presence of neutral fat in stool), it is first 

required to exclude absolute exocrine pancreatic insufficiency: cystic fibrosis, Shwachman-Diamond syndrome, Pearson syndrome, 

isolated lipase deficiency (Sheldon – Ray syndrome), etc. Type II steatorrhea (excretion of fatty acids in stool) is not a specific 
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 Таблица 1. Схема ферментативного расщепления жиров

в ЖКТ [2]

 Table 1. Scheme of fermentative splitting of fats in the 

digestive tract [2]

Классы жиров
Ферменты, 

участвующие
в их переваривании

Продукты расщепления

Триглицериды Липаза 
(поджелудочная 
железа)

•  Жирные кислоты
•  Глицерин

Фосфолипиды Фосфолипаза (тонкая 
кишка)
Липаза 
(поджелудочная 
железа)

•  Жирные кислоты
•  Глицерин
•  Холин, этаноламин и другие 

азотистые основания
•  Фосфорная кислота и ее соли

Холестерин
и его эфиры

Холестеролэстераза 
(тонкая кишка)

•  Холестерин
•  Жирные кислоты
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для действия желудочной липазы  – нейтральные. 

Умеренная кислотность желудочного сока у детей грудно-

го возраста (pH 5,0) способствует перевариванию эмуль-

гированного жира молока желудочной липазой. 

Желудочная липаза, кроме того, быстрее гидролизирует 

среднецепочечные триглицериды, чем длинноцепочеч-

ные, а также эфирные связи глицерина и жирных кислот 

в позиции п-3 по сравнению с позицией п-1. Такого рода 

стереоспецифичность желудочной липазы отражает 

специфические аспекты пищеварения у новорожденных, 

т. к. именно в позиции п-3 триглицеридов молока локали-

зуются главным образом полиненасыщенные жирные 

кислоты (ПНЖК), в т. ч. эссенциальные. Благодаря этой 

стереоспецифичности желудочная липаза прежде всего 

обеспечивает освобождение из молекул триглицеридов 

фосфолипиды среднецепочечных жирных кислот и ПНЖК, 

в т. ч. докозагексаеновой кислоты (ДГК), нужной для раз-

вития головного мозга и сетчатки глаз,  и арахидоновой 

кислоты (АК), необходимой для построения клеточных 

мембран [1–4].

Таким образом, у детей грудного возраста расщепле-

ние триглицеридов в желудке происходит под действием 

трех липаз: липазы женского молока, желудочной и линг-

вальной.

ПАНКРЕАТИЧЕСКАЯ ЛИПАЗА 

В двенадцатиперстной кишке под действием пан-

креатической липазы нейтральный жир распадается на 

глицерин и жирные кислоты. Активность панкреатиче-

ской липазы у новорожденного снижена и составляет у 

доношенных 85%, а у недоношенных  – 60–70% от 

активности у взрослого. У здоровых детей активность 

панкреатической липазы может достигнуть величины, 

соответствующей уровню активности взрослого челове-

ка, лишь к 6-му мес. жизни. У недоношенных детей и 

новорожденных с очень низкой массой тела уровень 

панкреатической липазы ниже, чем у доношенных, 

однако у недоношенных детей уже в течение 1-й нед. 

жизни активность панкреатической липазы возрастает в 

4 раза. Активность липазы у детей грудного возраста 

составляет 28–30 ЕД, тогда как у детей старшего возрас-

та  – 130–190 ЕД [5, 6]. Кроме того, у новорожденных 

снижены синтез и секреция желчных кислот: у недоно-

шенных – на 15% от того количества, которое образует-

ся при полном развитии желчеобразовательной функ-

ции, у доношенных  – на 40%, у детей первого года 

жизни  – на 70%. Эти физиологические особенности 

функциональной активности поджелудочной железы и 

гепатобилиарной системы в некоторой степени ограни-

чивают переваривание и всасывание липидов.

Панкреатическая липаза проявляет оптимум действия 

при pH 8,0 и расщепляет субстраты, находящиеся в 

эмульгированном состоянии (действие ее на растворен-

ные субстраты значительно слабее). Важной особенно-

стью процессов пищеварения у детей, находящихся на 

грудном вскармливании, является участие в расщеплении 

жиров в двенадцатиперстной кишке липазы грудного 

молока, стимулируемой солями желчных кислот. Очевидно, 

что этот фермент может участвовать в расщеплении 

жиров в ЖКТ новорожденных только в случае, когда 

ребенок находится на грудном вскармливании или полу-

чает донорское молоко, не подвергнутое термической 

обработке. Липаза женского молока секретируется 

молочными железами человека и некоторых млекопита-

ющих, не теряет свою активность в желудке. Ее актив-

ность также зависит от предварительного гидролиза 

молочных жиров желчными кислотами, осуществляется 

полное расщепление триглицеридов женского молока до 

глицерина и свободных жирных кислот [7, 8].

Содержание жира в зрелом женском молоке состав-

ляет в среднем 4,7 г / 100 мл (колеблется от 3,0 до 6,2 г 

в 100 мл). Основными компонентами жира женского 

молока являются триглицериды, фосфолипиды, стеролы 

и жирные кислоты. Жирнокислотный состав грудного 

молока характеризуется относительно высоким содер-

жанием ПНЖК, концентрация которых составляет 0,4–

0,5 г / 10 мл (табл. 2).

Известно, что в женском молоке пальмитиновая кис-

лота является доминирующей насыщенной жирной кис-

лотой и составляет 17–25% от всех жирных кислот в зре-

лом женском молоке. В организме ребенка ненасыщен-

ные жирные кислоты почти не синтезируются, но выпол-

няют важнейшие метаболические и пластические функ-

ции, наиболее высокое их содержание  – в веществе 

головного мозга, зрительном анализаторе (особенно АК и 

ДГК). Жиры материнского молока перевариваются легче 

по сравнению с жирами коровьего молока, т. к. они эмуль-

гированы [9–11]. Всасывание жирных кислот имеет осо-

бенности в зависимости от длины углеродной цепи и 

места положения жирной кислоты в молекуле глицерола. 

 Таблица 2. Жирные кислоты в различных видах молока

 Table 2. Fatty acids of various types of milk

Жирные кислоты Женское 
молоко

Коровье 
молоко

Козье
молоко

Докозагексаеновая 0,19 - -

Каприловая 0,21 1,68 3,68

Каприновая 1,04–1,39 3,36 11,07

Капроновая 0,07 2,28 3,28

Лауриновая 6,48–4,71 3,83 4,45

Линолевая 16,29–17,73 2,41 2,72

Линоленовая 0,6–1,36 0,25 0,53

Масляная 0,6 3,84 1,27

Миристиновая 7,44–3,92 11,24 9,92

Олеиновая 32,78–31,26 21,72 23,8

Пальмитиновая 22,24–18,68 32,24 25,64

Стеариновая 6,45–5,63 11,06 9,92

Эйкозопентаеновая 0,1 - -
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Короткоцепочечные и среднецепочечные жирные кисло-

ты, а также глицерин и холин являются гидрофильными 

соединениями, всасывание которых происходит без уча-

стия панкреатической липазы и желчных кислот, непо-

средственно в кровь, минуя лимфатическую систему. 

Специфическая конфигурация триглицеридов женского 

молока способствует всасыванию жирных кислот. 

Особенностью триглицеридов грудного молока является 

то, что они содержат около 70% пальмитиновой кислоты 

в центральном положении (во второй позиции). Связь 

глицерола с жирной кислотой в средней позиции не под-

вержена действию липазы в тонкой кишке, но образовав-

шиеся при пищеварении молекулы моноглицеридов с 

жирной кислотой в центральном положении способны 

всасываться в энтероциты в неизмененном виде. При 

этом в двенадцатиперстной кишке под действием пан-

креатической липазы происходит частичный гидролиз 

жира, причем отщепляются только остатки жирных кислот 

в 1-й и, частично, 3-й позиции sn-триглицерида. В расти-

тельном жире пальмитиновая кислота занимает краевые 

положения, что снижает эффективность ее всасывания. 

Это приводит к тому, что до 91% пальмитиновой кислоты 

пальмового масла в смеси при пищеварении имеет воз-

можность выделиться в свободном виде в просвет кишеч-

ника. Высвобождающаяся при пищеварении свободная 

пальмитиновая кислота вступает в необратимую химиче-

скую связь с ионами кальция, образуя нерастворимое 

соединение (выпадает в осадок), которое с трудом всасы-

вается в кишечнике и, вследствие этого, снижает биодо-

ступность кальция [12, 13]. Кроме того, образующиеся 

гидратированные кальциевые мыла ухудшают консистен-

цию стула, способствуя запорам и коликам, а избыточное 

выведение кальция через кишечник создает предпосыл-

ки к нарушению развития костного скелета. В исследова-

нии К. Kennedy et al. показано, что у детей, которые полу-

чали смесь, содержащую пальмитиновую кислоту в sn2-

положении, консистенция стула была более мягкой и в 

кале было меньше кальциевых солей жирных кислот по 

сравнению с таковыми у детей, получавших классиче-

скую смесь в течение 12 нед. [14]. В этом исследовании 

также методом денситометрии определяли плотность 

костной ткани через 12 нед. приема смесей, однако ста-

тистически значимых различий между группами получе-

но не было. 

При производстве молочных смесей важное значение 

имеет адаптация жирового компонента смеси, что в пер-

вую очередь предполагает оптимальное соотношение 

ПНЖК. Содержание жира в женском и коровьем молоке 

почти одинаково, поэтому при производстве молочной 

смеси необходимо сохранить его количество, а смесь 

обогатить ПНЖК, оптимальное содержание и соотноше-

ние которых обеспечивает правильное физическое раз-

витие ребенка, а также формирование структур головно-

го мозга. При адаптации жирового компонента в класси-

ческих детских смесях, как правило, производят частич-

ную или полную замену жира коровьего/козьего молока 

на смесь природных растительных масел (подсолнечного, 

кукурузного, соевого, кокосового, пальмового и др.) с 

целью приведения соответствия жирнокислотного соста-

ва грудному молоку. Козье молоко содержит большее 

количество коротко- и среднецепочечных жирных кис-

лот – капроновой, каприловой, каприновой, лауриновой и 

миристиновой кислот, которые всасываются в кишечнике 

непосредственно в венозную сеть, что облегчает усвое-

ние жира. Жировой компонент смесей на основе козьего 

молока Kabrita® Gold (произведено в Голландии) имеет 

существенные отличия от жира смесей на основе коро-

вьего молока: жировые глобулы козьего молока значи-

тельно меньших размеров по сравнению с глобулами 

коровьего молока, что обеспечивает большую возмож-

ность воздействия панкреатической липазы; большее 

содержание коротко- и среднецепочечных жирных кис-

лот в жирнокислотном составе [15]. Смесь Kabrita® Gold 

на основе козьего молока отличается липидным комплек-

сом DigestX® – это усовершенствованный жировой ком-

понент, близкий по составу и свойствам к грудному моло-

ку, это комплекс жиров (структурированных триглицери-

дов), подобный жирам грудного молока. Запатентованный 

процесс ферментации изменяет структуру растительных 

жиров (рапсовое, пальмовое, подсолнечное масла), в 

результате чего насыщенная пальмитиновая кислота 

занимает на глицерольном каркасе такую же, как и в 

грудном молоке, sn2-позицию. Жировой профиль 

DigestX® козьего молока также является более оптималь-

ным для переваривания незрелыми ферментными систе-

мами ребенка [16, 17].

Таким образом, пальмитиновая кислота в sn2-

положении уменьшает [18]:

 ■ экскрецию жирных кислот с калом, что способствует 

улучшению усвоения жира;

 ■ потери кальция с калом, что ведет к улучшению усво-

ения кальция;

 ■ содержание кальциевых солей жирных кислот в кале, 

формируя мягкий стул.

Другие компоненты смеси: пребиотики галактоолиго-

сахариды (ГОС) и фруктоолигосахариды (ФОС), пробио-

тик бифидобактерии ВВ-12®, нуклеотиды – способствуют 

правильному пищеварению, формированию иммунной 

системы и развитию защитных функций организма [19]. 

Так, пребиотики ГОС и ФОС, полученные из цикория и 

лактозы, соответственно, стимулируют перистальтику 

кишечника, способствуют росту индигенной микрофлоры, 

а также улучшают биодоступность кальция. Дополнение 

смеси бифидобактериями BB-12® изменяет консистен-

цию стула у детей от твердой к мягкой и улучшает кишеч-

ный транзит [20].

На кафедре педиатрии с курсом поликлинической 

педиатрии ФГБОУ ДПО РМАНПО МЗ РФ проведено 

исследование с целью оценки переносимости и эффек-

тивности смеси Kabrita® Gold у детей грудного возраста с 

функциональными нарушениями желудочно-кишечного 

тракта. В этом исследовании также оценивались пищева-

рение и всасывание по данным копрологического анали-

за до приема смеси и через 8 нед. В исследование были 

включены 20 детей в возрасте с рождения до 6 мес. 

(средний возраст – 2,6 ± 0,8 мес.).
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На фоне приема смеси установили значительное 

уменьшение доли детей (около 50%), у которых выявлена 

стеаторея 1 типа, что отражает липолитическую актив-

ность. Через 8 нед. на фоне приема смеси уменьшилась 

стеаторея 2 типа, что указывает на улучшение процессов 

пищеварения и всасывания липидов у детей, получаю-

щих смесь Kabrita® Gold (табл. 3).

При нарушении переваривания или всасывания липи-

дов можно говорить о стеаторее, определяемой копроло-

гическим исследованием. Копрограмма  – единственная 

методика и техника исследования каловых масс по спе-

циальной схеме, применяемая с 1932 г. и до настоящего 

времени, является доступным, простым и неинвазивным 

методом исследования, отражающим физические, хими-

ческие и микроскопические характеристики кала.

Выделяют 3 типа стеатореи:

 ■ стеаторея 1 типа – наличие нейтрального жира в кале;

 ■ стеаторея 2 типа  – наличие жирных кислот и солей 

жирных кислот в кале;

 ■ стеаторея 3 типа – наличие нейтрального жира и жир-

ных кислот в кале.

Характеристика кала при стеаторее: желто-серова-

того цвета, с жирным блеском, липкий, плохо отмывается 

от горшка, запах зловонный, объемный, учащенный, поли-

фекалия.

Для уточнения характера стеатореи используется 

метод количественной оценки (липидограмма) [21]. Этот 

метод позволяет суммарно определить общее количество 

жира в фекалиях с учетом жира экзогенного происхожде-

ния. В норме количество жира, выделяющегося с калом, не 

должно превышать 10% жира, введенного с пищей [22]. 

При стеаторее 1 типа (наличие нейтрального жира в 

кале) у детей раннего возраста нужно в первую очередь 

исключить абсолютную экзокринную недостаточность 

поджелудочной железы: муковисцидоз, синдром 

Швахмана  – Даймонда, синдром Пирсона, изолирован-

ный дефицит липазы (синдром Шелдона  – Рея). При ее 

обнаружении в копрограмме необходимо провести более 

точную оценку экзокринной функции поджелудочной 

железы с помощью теста на фекальную эластазу-1. 

Снижение уровня эластазы-1 ниже 200 мг/г подтвержда-

ет вероятность абсолютной панкреатической недостаточ-

ности. Последующий диагностический алгоритм направ-

лен на выявление конкретного заболевания поджелудоч-

ной железы.

Муковисцидоз (МВ) – самое распространенное наслед-

ственное заболевание, обусловленное мутацией гена, рас-

положенного в длинном плече 7-й хромосомы, передается 

по аутосомно-рецессивному типу при наследовании двух 

мутантных аллелей. Следствием мутации гена является 

нарушение синтеза, структуры и функции белка трансмем-

бранного регулятора проводимости МВ (CFTR), в результа-

те чего хлорные каналы становятся патологически непро-

ницаемыми для ионов хлора при гиперабсорбции натрия 

и одновременном поступлении в клетку воды, что вызыва-

ет дегидратацию апикальной поверхности секреторного 

эпителия, увеличение вязкости слизи [23].

Диагностические критерии МВ, утвержденные 

Европейскими стандартами:

 ■ положительная потовая проба и/или две мутации 

МВТР, вызывающие МВ;

 ■ неонатальная гипертрипсиногенемия или характер-

ные клинические проявления, такие как диффузные 

бронхоэктазы, высев из мокроты значимой для МВ па-

тогенной микрофлоры (особенно синегнойной палочки), 

экзокринная панкреатическая недостаточность, синдром 

потери солей, обструктивная азооспермия.

Синдром Швахмана  – Даймонда  – наследственное 

аутосомно-рецессивное заболевание, описанное впер-

вые H. Shwachman et al. в 1964 г. как абсолютная недо-

статочность экзокринной функции поджелудочной желе-

зы с дисфункцией костного мозга. Рассматривается в 

настоящее время в качестве второй после МВ причины 

наследственной/врожденной недостаточности экзокрин-

ной функции поджелудочной железы. Характеризуется 

мультисистемными аномалиями, включающими: наруше-

ние внешнесекреторной функции поджелудочной желе-

зы, поражение костного мозга с цитопениями различной 

степени выраженности, метафизарную хондродисплазию, 

высокий риск развития острого миелодиспластического 

синдрома, миелолейкоза. 

Диагностические критерии синдрома Швахмана  – 

Даймонда [24, 25]:

Экзокринная дисфункция поджелудочной железы: 

 ■ количественная недостаточность секреции панкреати-

ческих ферментов при сохраненной секреции жидкости 

и бикарбонатов;

 ■ снижение уровня трипсиногена сыворотки;

 ■ стеаторея 1 типа (прямое определение жира в стуле 

за 72 ч);

 ■ визуализация липоматоза поджелудочной железы по 

данным УЗИ или КТ.

Гематологические нарушения (минимум одно): 

 ■ нейтропения <1,5 × 109/л; 

 ■ концентрация гемоглобина <2 стандартных отклоне-

ния ниже среднего, с поправкой на возраст; 

 ■ тромбоцитопения <150 × 109/л; 

 ■ миелодиспластический синдром.

 Таблица 3. Результаты копрологического исследования в 

динамике

 Table 3. Results of scatological examination over time

Показатель
I исследование II исследование

Абс. % Абс. %

Нейтральный жир 5 25 2 10

Жирные кислоты 8 40 3 15

Соли жирных кислот 7 35 4 20

Йодофильная флора 5 25 3 15

Слизь 3 15 3 15

Лейкоциты 3 15 5 5

Эритроциты Нет Нет Нет Нет
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Дифференциальный диагноз муковисцидоза и син-

дрома Швахмана -- Даймонда

1. Гематологические нарушения

2. Аномалии скелета

3. Количественная недостаточность секреции панкреати-

ческих ферментов при сохраненной секреции жидко-

сти и бикарбонатов (стимуляционный тест)

4. Низкий уровень панкреатических ферментов сыво-

ротки

5. Липоматозный характер дегенерации поджелудочной 

железы

6. Нормальный уровень содержания хлора в потовой жид-

кости, а также натрия и хлора в ногтевых пластинках.

Синдром Пирсона впервые описан в 1979 г. Он прояв-

ляется абсолютной экзокринной недостаточностью под-

желудочной железы с упорной, неподдающейся лечению 

анемией, тромбоцитопенией. Гематологические наруше-

ния, как правило, более тяжелые, характерно упорное 

течение анемии и тромбоцитопении. Костные аномалии 

при синдроме Пирсона отсутствуют. В основе заболева-

ния лежат крупные делеции в митохондриальной ДНК, 

однако они локализованы преимущественно в митохон-

дриях клеток костного мозга.

Синдром Шелдона – Рея (изолированная врожденная 

недостаточность липазы) – врожденный изолированный 

дефицит липазы, впервые описан в 1964 г. Характерные 

симптомы заболевания:

 ■ стул жирный в виде «растопленного масла», желто-

оранжевый;

 ■ стеаторея 1 типа;

 ■ нормальное нервно-психическое развитие;

 ■ нормальная потовая проба;

 ■ снижение уровня панкреатической липазы в панкре-

атическом секрете при нормальном уровне трипсина и 

амилазы;

 ■ нормальный тест с Д-ксилозой;

 ■ отсутствие морфологических изменений поджелудоч-

ной железы;

 ■ хороший результат терапии ферментами с высокой 

липолитической активностью.

Жирные кислоты являются продуктом переработки 

нейтральных жиров либо могут содержаться в таком виде 

в пище. Жирные кислоты, так же как и нейтральные жиры, 

полностью всасываются в кишечнике, в норме у детей 

раннего возраста с калом выделяется небольшое количе-

ство жирных кислот (табл. 4). 

Стеаторея 2 типа (жирные кислоты в кале) не является 

специфическим признаком определенных заболеваний, 

но довольно часто отмечается при заболеваниях тонкой 

кишки. 

Причины стеатореи 2 типа: 

 ■ нарушения выработки желчи и ее поступления в тон-

кую кишку (болезни печени и желчных путей);

 ■ нарушение секреторной функции поджелудочной же-

лезы (панкреатиты);

 ■ нарушение всасывания в кишечнике;

 ■ ускоренная эвакуация содержимого кишечника.

Таким образом, липолитическая активность желудоч-

но-кишечного тракта у детей имеет возрастные особен-

ности. В раннем возрасте, кроме панкреатической липа-

зы, липолиз осуществляют лингвальная и желудочная 

липаза, а при грудном вскармливании – липаза грудного 

молока. Нередко недостаточность ферментов обусловле-

на нарушением их активации в тонкой кишке. Стеаторея 

может быть обусловлена также дефицитом ферментов и 

нарушением всасывания пищевых веществ.

 Таблица 4. Жирные кислоты в кале в норме в зависимости 

от возраста

 Table 4. Normal fatty acids in stool depending on age

 Дети на ИВ  Кристаллы в небольшом кол-ве

 Дети старшего возраста  Отсутствуют

 Взрослые  Отсутствуют

Получили/Received 18.01.2019
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