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Резюме 
Рецидивирующий ацетонемический синдром (АС) относится к патологическим состояниям преимущественно детского воз-
раста с периодическими кетотическими кризами с повторной (многократной) рвотой, которые обусловлены повышением 
в крови кетоновых тел крови свыше 30 мг/л в результате неполного окисления жирных кислот и/или распада кетогенных 
аминокислот, а также другими метаболическими нарушениями. В русскоязычных источниках состояния повторной рвоты 
обозначают как идиопатический ацетонемический синдром с циклической рвотой и акцентируют внимание на метабо-
лических нарушениях, из которых к основным относят гиперкетонемию и изменения кислотно-щелочного равновесия 
(кетоацидоз). Необходимость обсуждения проблемы обусловлена значительной частотой случаев, в том числе требующих 
госпитализации пациентов, полиэтиологичностью данного состояния, сложными и во многом неоднозначными механизма-
ми развития, трудностями дифференциальной диагностики и неопределенностью прогноза. Предрасположенность к реци-
дивирующей гиперкетонемии в дошкольном возрасте объясняют рядом особенностей детского организма, к которым отно-
сят сниженную толерантность к пищевым жирам, функциональную незрелость печени, высокую интенсивность гликолиза 
и липолиза при повышенных энергетических потребностях и т.д. В обзорной статье представлены современные литера-
турные данные по рецидивирующему ацетонемическому синдрому с циклической рвотой, при этом обращено внимание 
на терминологические аспекты проблемы, обсуждаются наиболее значимые этиологические факторы и патогенетические 
механизмы развития кризисных состояний, а также диагностические и терапевтические стратегии. Статья относится к дис-
куссионным публикациям и предназначена для педиатров, врачей общей практики, детских эндокринологов, гастроэнте-
рологов, специалистов по оказанию скорой и неотложной помощи. 
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Abstract 
Recurrent acetonemic syndrome (AS) refers to pathological conditions predominantly in childhood with periodic ketotic crises 
with repeated (multiple) vomiting, which are caused by an increase in blood ketone bodies over 30 mg/l as a result of incom-
plete oxidation of fatty acids. and/or breakdown of ketogenic amino acids, as well as other metabolic disorders. The need 
to discuss the problem is due to the significant frequency of cases, including those requiring hospitalization of patients, the 
polyetiology of this condition, the complex and largely ambiguous mechanisms of development, the difficulties of differential 
diagnosis and the uncertainty of the prognosis. The article presents modern literature data on recurrent acetonemic syndrome 
with cyclic vomiting, drawing attention to the terminological aspects of the problem, discussing the most significant etiological 
factors and pathogenetic mechanisms of the development of crisis conditions, as well as diagnostic and therapeutic strategies. 
The article relates to discussion publications and is intended for pediatricians, general practitioners, pediatric endocrinologists, 
gastroenterologists, and emergency care specialists.
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ВВЕДЕНИЕ

В детском возрасте одним из наиболее частых дис-
метаболических состояний является кетоз (повышен-
ное содержание в тканях организма кетоновых тел), ко-
торый характеризуется расстройством обмена веществ 
в организме, возникающим при нарушении обмена жи-
ров в печени на фоне недостатка углеводов и накопле-
ния в тканях и крови кетоновых тел (бета-оксимасляной 
и ацетоуксусной кислот и ацетона) [1, 2].

Рецидивирующий ацетонемический синдром (АС) – бо-
лезненное состояние преимущественно детского возрас-
та с периодическими кетотическими кризами с повторной 
(многократной) рвотой, которые обусловлены повышением 
в крови кетоновых тел крови свыше 30 мг/л в результате не-
полного окисления жирных кислот и/или распада кетоген-
ных аминокислот, а также возможной гиперурикемией [3, 4].

В МКБ 10-го пересмотра АС не выделяется как отдель-
ная нозологическая единица. 

ТЕРМИНОЛОГИЯ

В англоязычной литературе для обозначения состоя-
ний, сопровождающихся повторной рвотой, использует-
ся термин синдром циклической рвоты (Cyclic Vomiting 
Syndrome – CVS). Синдром циклической рвоты впервые 
описан известным педиатром G. Samuel в 1882 г., но эти-
ология заболевания не однозначна, патогенез не рас-
шифрован, а клиника ориентирована преимущественно 
на повторную рвоту. Появлению рвоты может предше-
ствовать неприятное ощущение тошноты, которое свя-
зывают с потоком афферентных стимулов, поступающих 
в центр рвоты в продолговатом мозге (обсуждается вклад 
повышенного тонуса парасимпатической нервной систе-
мы). Синдром циклической рвоты может быть диагности-
рован как в детском возрасте (средний возраст 5 лет), 
так и во взрослой жизни (отдельно выделяют синдром 
каннабиоидной неукротимой рвоты). CVS встречается 
у 1,9–2,3% детей, причем девочки болеют чаще мальчи-
ков. Пик диагностики заболевания приходится на возраст 
3–7 лет, у школьников развивается редко. По мнению 
специалистов, большинство случаев CVS относится к функ-
циональным расстройствам с наличием симптомов в тече-
ние как минимум 6 мес. (включая последние 3 мес.), тош-
нотой и/или рвотой, вызывающей беспокойство примерно 
1 раз в нед. Важно, что подтверждение функционально-
го характера этого расстройства может потребовать до-
полнительного обследования. При исключении органиче-
ской, метаболической, эндокринной патологии, различных 
ферментопатий диагноз СVS ставится на основе Римских 
критериев IV пересмотра 2016 г,. согласно которым до-
статочно анамнестических данных, указаний на наличие 
2 или более типичных эпизодов рвоты в течение послед-
них 6 мес., стереотипности каждого приступа, а также на-
личие межприступных периодов, во время которых у де-
тей отсутствуют признаки недомогания [5, 6].

В русскоязычных источниках состояния повторной 
рвоты обозначают как идиопатический ацетонемический 

синдром с циклической рвотой и акцентируют внимание 
на метаболических нарушениях, из которых к основным 
относят гиперкетонемию и изменения кислотно-щелоч-
ного равновесия (кетоацидоз). Ацетонемический синдром 
(периодическая ацетонемическая рвота) впервые описал 
Marfan в 1901 г. с указанием критического возраста этого 
состояния 2–10 лет и прекращением эпизодов рвоты к пу-
бертатному периоду. По данным литературы, АС встречает-
ся у 4–6% детей в возрасте от 1 года до 12–13 лет (сред-
ний возраст составляет 5,2 года), при этом в 90% случаев 
ведущим симптомом приступов АС является многократная 
рвота с преобладанием эпизода у девочек (соотношение 
девочки / мальчики = 11/9). Предрасположенность к реци-
дивирующей гиперкетонемии в дошкольном возрасте объ-
ясняют рядом особенностей детского организма, к кото-
рым относят сниженную толерантность к пищевым жирам, 
функциональную незрелость печени, высокую интенсив-
ность гликолиза и липолиза при повышенных энергетиче-
ских потребностях и т. д. Ацетонемический синдром имеет 
ряд синонимов – гиперкетонемия (R82.4), недиабетиче-
ский кетоацидоз (Е87.2), идиопатическая ацетонемическая 
рвота, циклическая ацетонемическая рвота. Все указан-
ные состояния объединяет повышение уровня кетоновых 
тел (кетоз), которое в тяжелых случаях изменяет кислотно-
щелочное равновесие со снижением pH (недиабетический 
кетоацидоз) и сопровождается ацетонемической рвотой 
как наиболее ранним и типичным проявлением клиниче-
ского симптомокомплекса АС [7, 8].

На схожесть клинических проявлений и возможность 
объединения CVS и АС указывают многие специалисты, 
что в перспективе не исключает подобного развития собы-
тий. С другой стороны, тождественность этих понятий при-
знается не всеми практиками, что не позволяет исключить 
существования самостоятельных патологий – синдром 
циклической рвоты (генетическая близость с мигренью) 
и идиопатического ацетонемического синдрома с цикли-
ческой ацетонемической рвотой (нарушения обмена ве-
ществ первичного или вторичного характера) [9–12].

ПАТОГЕНЕЗ АЦЕТОНЕМИЧЕСКОГО СИНДРОМА

Патогенез АС с рвотой не однозначен. Весьма ракурс-
ными являются представления об АС с синдромом цикли-
ческой рвоты как о митохондриальной патологии, при ко-
торой нарушается энергетический обмен клетки в сторону 
преобладания более быстрого, но менее энергоемкого 
анаэробного метаболизма с образованием только 2 моле-
кул АТФ, против 38 молекул при аэробном, и развитием де-
фицита энергии [13, 14]. Данные нарушения могут быть вза-
имосвязаны с нарушениями пуринового обмена, поскольку 
сохранение энергии в организме обеспечивают нуклеоти-
ды (АТФ-аденозинтрифосфат является основным источни-
ком энергии для клеток в частности и организма в целом) 
[15–18]. Из числа нуклеотидов аденин и гуанин относятся 
к пуриновым основаниям и метаболизируются до мочевой 
кислоты, а тимин, цитозин и урацил являются пиримидино-
выми и метаболизируются с образованием кетоновых тел, 
аммиака и β-изомасляной кислоты. Данные представления 
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патогенетически сближают синдром циклической рвоты 
при гиперурикемическом состоянии и синдром ацетонеми-
ческой рвоты при гиперкетонемии [1, 10, 19–21]. 

Известно, что свободные пурины и их соединения вы-
полняют исключительно важные функции: являются цен-
тральным звенoм биосинтеза нуклеотидов, участвующих 
во внутриклеточных биохимических процессах; относятся 
к предшественникам ДНК и РНК, а также к промежуточ-
ным продуктам многих синтетических реакций; участвуют 
в энергетических процессах всех биологических систем, 
выполняют регулирующую роль в биологической активно-
сти клеток и т. д. Конечным продуктом пуринового обмена 
является мочевая кислота, повышенный уровень которой 
может быть как бессимптомным лабораторным феноме-
ном, так и клинически значимой манифестной гиперури-
кемией. Повышенный синтез мочевой кислоты может со-
путствовать АС, что в прошлом позволяло ряду авторов 
относить повторные приступы привычной кетотической 
рвоты к проявлениям нервно-артритической аномалии 
конституции (диатезу).

Ацетонемические состояния в сочетании с дефектами 
метаболизма пуринов и пиримидинов, при которых име-
ется избыточная продукция мочевой кислоты и/или ее 
предшественников, могут комбинироваться или иниции-
ровать отклонения других видов обмена (преимуществен-
но углеводного и липидного) [1, 2, 21]. 

Кетоз развивается в условиях, когда скорость образо-
вания кетоновых тел преобладает над скоростью утили-
зации периферическими тканями и выведением их из ор-
ганизма, что сопровождается гиперкетонемией и далее 
кетоацидозом, что может быть обусловлено рядом при-
чин [15, 19–21]: 

 ■ функциональным или наследственно обусловленным 
дефицитом ферментов печени,

 ■ увеличенным количеством жирных кислот (повышенная 
мобилизация из жировых депо, избыточное поступление 
с пищей свободных жиров и/или кетогенных аминокислот),

 ■ активацией липолиза,
 ■ ограниченными возможностями организма по вклю-

чению повышенных уровней ацетил-КоА в цикл Кребса.
Кетоновые тела образуются в печени из ацетил-КоА. 

Основная часть кетоновых тел окисляется в цикле Креб-
са до углекислоты и воды, другая часть кетоновых тел ис-
пользуется для синтеза стеринов, высших жирных кислот, 
фосфатидов, заменимых аминокислот. 

При нормальном обмене веществ в отсутствии сбоев 
метаболизма часть ацетил-КоА вступает в реакцию с окса-
лоацетатом и продолжает участие в цикле Кребса с обра-
зованием энергии; другая часть ацетил-КоА используется 
для ресинтеза жирных кислот и образования холестери-
на и незначительная часть ацетил-КоА идет на образова-
ние кетоновых тел. При усилении липолиза образуется 
избыток ацетил-КоА и наряду с этим уменьшается количе-
ство оксалоацетата, что ограничивает ацетил-КоА в цикле 
Кребса. Кроме того, снижается активность ферментов, ак-
тивирующих образование холестерина и жирных кислот. 
В итоге утилизация ацетил-КоА осуществляется преиму-
щественно по пути кетогенеза [1, 3, 18].

Избыточное образование кетоновых тел запускает па-
тогенетические каскады с прогрессированием симпто-
матики при значительном нарастании уровня кетокислот 
с развитием метаболического ацидоза. Кетоацидоз под-
тверждается данными оценки содержания электролитов 
и газов крови. Низкий уровень бикарбонатов (значения би-
карбоната зависят от пола и возраста пациента и варьируют 
в пределах 17–29 ммоль/л) и рН < 7,35 при анализе газов 
подтверждают наличие метаболического ацидоза. Наруше-
ния кислотно-щелочного равновесия запускают компенса-
торные механизмы в виде гипервентиляции, что приводит 
к гипокапнии и вазоконстрикции, в том числе и сосудов го-
ловного мозга [15, 16]. Наряду с этим избыток кетоновых 
тел повреждает липидный слой клеточных мембран (жиро-
растворимый эффект ацетона), раздражает слизистую желу-
дочно-кишечного тракта, что клинически проявляется рво-
той и болями в животе, оказывает наркотическое действие 
на центральную нервную систему, вплоть до развития комы. 
Указанные эффекты кетоза в сочетании с другими метабо-
лическими и функциональными нарушениями усугубляют 
течение заболевания, ухудшают прогноз и удлиняют про-
должительность госпитализации [18, 21, 22].

Учитывая, что гиперкетонемия и кетонурия являются 
проявлением ряда заболеваний, уточнение причин раз-
вития указанных метаболических расстройств является 
основой диагностического поиска, что позволит не только 
управлять патологическим состоянием, но и не допустить 
тяжелых проявлений кетоацидоза.

В практической работе педиатр часто встречается 
с различными нарушениями обмена веществ у детей, ко-
торые сопровождаются развитием АС как эпизодическо-
го (преимущественно на фоне острой инфекции), так и ре-
цидивирующего вариантов течения. По происхождению 
гиперкетонемию при АС делят на первичную, вторичную, 
идиопатическую, а также гиперкетонемию при сахарном 
диабете (отдельная категория – диабетический кетоз / ке-
тоацидоз) [23, 24]. 

Первичная гиперкетонемия развивается у детей с на-
следственно обусловленными нарушениями обмена ве-
ществ. К генетическим факторам, вызывающим гиперу-
рикемию, относится ряд энзимных дефектов: дефицит 
гипоксантин-гуанилфосфорибозилтрансферазы (син-
дром Леша  –  Нихана); дефицит глюкозо-6-фосфата-
зы; повышение каталитической активности фермента 
фосфорибозил-пирофосфатсинтетазы.

Вторичная гиперкетонемия является следствием раз-
личных заболеваний (синдром циклической рвоты, эн-
докринопатии, токсические поражения печени, воспа-
лительные заболевания желудочно-кишечного тракта, 
гликогенозы, инфекционно-токсический синдром, голода-
ние, ЧМТ, опухоли мозга и др.). 

Триггерные факторы развития кетоза разнообразны 
и включают стресс с дисфункцией эндокринной системы 
(относительное увеличение контринсулярных гормонов), 
гиперинсулинемические состояния с гипогликемией, али-
ментарные нарушения в виде голодания, избыточный при-
ем жирной и белковой пищи (кетогенных аминокислот) 
при недостатке углеводов и т. д. Известно, что абсолютная 
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или относительная недостаточность углеводов (низкие 
концентрации глюкозы) стимулирует липолиз для обеспе-
чения энергетических потребностей с повышением уров-
ня неэстерифицированных жирных кислот, однако «от-
сутствие пламени углеводов затрудняет сжигания жиров 
и повышает уровень кетонов». Причинами гипогликемии 
с присоединением кетонемии также могут быть слабая от-
ветная реакция на глюкагон во время голодания, снижен-
ное содержание гликогена в печени при высоком уровне 
метаболизма, недостаток контринсулярных гормонов, ги-
перинсулинизм. Снижение гликемии стимулирует липолиз 
для поддержания энергетических потребностей, а при уси-
ленном липолизе в печень поступает избыток свободных 
жирных кислот, которые трансформируются в «универсаль-
ный» метаболит – ацетил-коэнзим А (ацетил-КоА) [16].

Идиопатическая кетотическая гипогликемия (ИКГ) 
является диагнозом исключения, который может рассма-
триваться после исключения различных метаболических 
и эндокринных заболеваний, обычно протекает в легкой 
форме и проходит самостоятельно. Вместе с тем ряд ав-
торов указывают на возможность возникновения тяжелых 
и длительных состояниях кетоза на фоне гипогликемии 
и предлагают выделять физиологический (реакция на го-
лодание, особенно у детей со сниженной толерантностью 
к ограничению питания) и патологический варианты ке-
тотической гипогликемии, причем последняя характери-
зуется рецидивирующими симптоматическими эпизодами 
с уровнем бета-гидроксибутирата ≥ 1,0 ммоль/л и уров-
нем глюкозы в крови менее 70 мг/дл (ниже 3,9 моль/л) 
при отсутствии длительного голодания, острых инфекций 
и хронических заболеваний. Патологический вариант мо-
жет быть проявлением необнаруженных заболеваний, 
например болезнь накопления гликогена IXa, синдром 
Сильвера-Рассела, дефекты транспорта кетонов или дру-
гие редкие заболевания, требующие идентификации с по-
мощью секвенирования экзома [23–25]. 

Наряду с этим к причинам вторичной гиперкетонемии 
относят инфекционные заболевания различной этиоло-
гии, что взаимосвязано с активацией контринсулярных 
гормонов на фоне стрессовой ситуации, а также с инток-
сикацией, которая сопровождается рвотой, отказам от еды.

Вторичный кетоз может быть вызван употреблением 
спиртовых соединений. Катаболизм этилового спирта осу-
ществляется преимущественно в митохондриях печени, 
где окисляется от 75 до 98% поступившего в организм 
этанола при участии фермента никотинамидаденинди-
нуклеотида (NAD), который превращает этанол в токсиче-
ский метаболит – ацетальдегид и восстановленный NADH, 
в последующем метаболическом каскаде образуется ук-
сусная кислота и ацетил-КоА, направленный на синтез ке-
тоновых тел. Усиленному кетогенезу при алкогольной ин-
токсикации способствуют гипогликемические состояния, 
связанные с рвотой и голоданием, гормональные наруше-
ния (глюкагон, адреналин, глюкокортикоиды, АКТГ и др.), 
интоксикация и дегидратация [26–28].

Клинические проявления ацетонемического синдрома:
 ■ Независимо от причин возникновения гиперкетоне-

мии клиническая картина кетоацидоза обусловлена раз-

дражением ЖКТ избытком кетоновых тел с появлением 
многократной или неукротимой рвоты (нарастание сим-
птомов провоцируется попыткой напоить или покормить 
ребенка) и абдоминальной симптоматикой (схваткообраз-
ные или упорные боли в животе). 

 ■ Обезвоживание, потеря бикарбоната или накопление 
молочной кислоты ведут к эксикозу, ацидозу, гемодинами-
ческим нарушениям (тахикардия, нарушения ритма, паде-
ние артериального давления, бледность и мраморность 
кожи, мышечная гипотония).

 ■ Токсическое действие метаболитов на ЦНС сопрово-
ждается появлением симптомов менингизма, нарушением 
сознания с беспокойством и возбуждением, которые сме-
няются вялостью, развитием сопора и комы, судорогами.

 ■ Обращает внимание запах ацетона в выдыхаемом воз-
духе, моче и рвотных массах.

 ■ В отдельных случаях отмечается повышение темпера-
туры тела до 37,5–38,5 °С.

 ■ В периферической крови может быть умеренный лей-
коцитоз, нейтрофилез, повышение СОЭ.

ОСЛОЖНЕНИЯ АЦЕТОНЕМИЧЕСКОГО СИНДРОМА  
С ЦИКЛИЧЕСКОЙ РВОТОЙ

К последствиям АС с циклической рвотой у детей от-
носят тяжелый эксикоз, гемодинамические расстройства, 
угнетение сознания, появление признаков диссеминиро-
ванного внутрисосудистого свертывания (ДВС-синдром). 
Многократная мучительная рвота может вызывать по-
вреждения стенки желудка и пищевода, синдром Мэлло-
ри – Вейса (интенсивное кровотечение из верхних отде-
лов ЖКТ вследствие разрывов слизистой оболочки). При 
частых рецидивах АС у детей формируется эзофагит и га-
стрит, кариес (действие соляной кислоты), стоматит. По-
вторные приступы нарушают психоэмоциональное состо-
яние ребенка, приводят к социальной дезадаптации.

ДИАГНОСТИКА ПРИ АЦЕТОНЕМИЧЕСКОМ 
СИНДРОМЕ С ЦИКЛИЧЕСКОЙ РВОТОЙ

Биохимические исследования. Во время присту-
па наблюдается повышенный уровень кетонов (более 
0,5 ммоль/л) или кетоацидоз (свыше 3 ммоль/л). Дополни-
тельно исследуют концентрацию лактата, аммония, глю-
козы, липидограмму, АЛТ, АСТ, ГГТ, билирубин, амилазу, 
общий белок, мочевую кислоту, электролиты, мочевину, 
креатинин. В моче с помощью тест-полосок и качествен-
ного анализа определяют ацетон.

Методы визуализации. Многократная рвота в сочетании 
с другими диспепсическими расстройствами требует про-
ведения УЗИ органов брюшной полости, обзорной рент-
генографии или КТ органов живота. При выраженной не-
врологической симптоматике потребуется обследование 
головного мозга с помощью нейросонографии, КТ или МРТ.

Дополнительные методы. Для правильного подбо-
ра инфузионной терапии проводят расширенный ана-
лиз крови на электролиты, определяют показатели кис-
лотно-щелочного равновесия. Чтобы исключить кишечные 
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инфекции, назначают микробиологическое исследование 
рвотных масс, микроскопию и бакпосев кала. По показа-
ниям исследуют уровни гормонов крови.

Признавая значимость и информативность традици-
онных диагностических тестов, следует учесть, что насто-
ящее и будущее принадлежит методам молекулярной ди-
агностики. Подход NGS (англ. next generation sequencing) 
имеет бесспорные преимущества, особенно в верифика-
ции нозологий с легкими биохимическими отклонениями 
или атипичными проявлениями, а также для выявления 
новых редких заболеваний [10–12, 29, 30].

ЛЕЧЕНИЕ АЦЕТОНЕМИЧЕСКОГО СИНДРОМА 

Лечение АС включает два этапа:
1) Купирование ацетонемического криза.
2) Мероприятия, направленные на профилактику ре-

цидивов, в межприступный период.

Купирование ацетонемического криза
Необходимо питание с ограничением жиров, исклю-

чение экстрактивных веществ, бульонов и мясных про-
дуктов; рацион с преобладанием молочнорастительной 
пищи с достаточным количеством углеводов; обильное 
питье (сладкий чай, отвары шиповника, сухофруктов, не-
газированная щелочная минеральная вода, 1–2% раст-
вор гидрокарбоната натрия, комбинированные растворы 
для оральной регидратации). По показаниям –очиститель-
ная клизма и промывание кишечника 1–2% раствором ги-
дрокарбоната натрия.

Лечение кетотической гипогликемии направлено 
на предотвращение гипогликемии, окисления жирных кис-
лот и коррекцию дефицита белка (по показаниям) с назна-
чением адекватного количества углеводов, включая сырой 
кукурузный крахмал, кормление через зонд в ночное вре-
мя, внутривенное введение декстрозы может потребовать-
ся при острых эпизодах кетотической гипогликемии [17].

Основное лечение рецидивирующего АС с цикличе-
ской рвотой у детей направлено на устранение кетоза, 
ацидоза, кетоза и эксикоза. 

К факторам высокого риска развития тяжелого обе-
звоживания относят грудной и ранний возраст, низкую 
массу тела, указание на три и более эпизодов рвоты в те-
чение последних суток, трудности с пероральным вос-
полнением жидкости (невозможность или отказ от питья), 
признаки белково-энергетической недостаточности. 

Классификация и тактика ведения ребенка с обезво-
живанием основаны на рекомендациях ВОЗ (стандартная 
оральная регидратационная соль (ORS) содержит натрия 
хлорида 3,5 г, гидрокарбоната натрия 2,5 г, калия хлори-
да 1,5 г и безводной глюкозы 20 г в 1 л кипяченой воды), 
а также представлены в российских алгоритмах оказания 
неотложной помощи при острых токсикозах. Внутривенное 
введение глюкозосолевых растворов проводится в зависи-
мости от степени дегидратации, традиционный стартовый 
подход основан на применении изотонического раствора 
натрия хлорида и 5% раствор декстрозы в объемах, кото-
рые зависят от возраста и клинической ситуации. 

Коррекция метаболического ацидоза раствором би-
карбоната натрия 5% проводится при тяжелом ацидо-
зе (рН < 7,1) и гипотензии. Расчет необходимого коли-
чества бикарбоната натрия выполняется по формуле 
Мелленгаарда–Аструпа: HCO3 – (ммоль) = BE 0,3 m (мас-
са тела пациента в кг), при этом 1 мл 8,4% раствора ра-
вен 1 ммоль. Введение раствора осуществляется мед-
ленным титрованием из расчета 1–2 ммоль/кг в час 
до достижения рН 7,2 (при болюсном введении препа-
рата может нас тупить снижение артериального давле-
ния, повышение внутричерепного давления и риск отека 
головного мозга). На фоне проводимой терапии возмож-
ны гипернатриемия и гиперосмолярность, гипокалиемия, 
гипокальциемия. Назначение бикарбонатов требует мо-
ниторинга кислотно-щелочного состояния обозначенных 
электролитов. Альтернативой раствору бикарбоната нат-
рия может быть трометамол, который является буфером, 
не содержащим натрия и не образующим СО2 в процес-
се реакции с кислотами (отсутствие натрия в молекуле 
трометамола позволяет использовать препарат при ги-
пернатриемии) [23]. 

Симптоматическая медикаментозная терапия включа-
ет противорвотные средства, спазмолитики, энтеросор-
бенты в возрастной дозировке. Ряд авторов рекомендует 
назначение ферментов и кофакторов углеводного обмена 
(кокарбоксилаза, тиамин, пиридоксин). Ондансетрон, анта-
гонист рецепторов серотонина 3-го типа, также рекомен-
дуется детям с синдромом циклической рвоты [9].

Важно помнить о необходимости этиотропной терапии 
при вторичном АС.

Мероприятия в межприступный период
В межкризисный период диетическое питание пред-

усматривает рациональное питание по возрасту с исклю-
чением из рациона продуктов, содержащих большое ко-
личество пуринов (концентрированные мясные и рыбные 
бульоны, телятина, мясо птицы, субпродукты, копчености, 
рыбные консервы), и ограничение растительных продук-
тов с высоким содержанием пуриновых оснований (фа-
соль, горох, бобы, чечевица, грибы, щавель, шпинат, ревень, 
спаржа), а также чай, кофе, какао, шоколад. Рекомендуются 
молоко, кисломолочные продукты, яйцо, картофель, пше-
ничные и крупяные изделия, овощи, фрукты, ягоды, цитру-
совые (лимон, грейпфруты), растительные масла с низки-
ми кетогенными свойствами. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Прогресс медицинской науки по современным и очень 
актуальным разделам метаболомного анализа с изучени-
ем конечных и промежуточных продуктов обмена веществ 
в клетке, а также дальнейшее развитие и доступность те-
стирования ДНК для генетического подтверждения патоло-
гии, в перспективе должны расширить наши представления 
о рассматриваемой проблеме и ответить на ряд вопро-
сов, которые в настоящее время остаются. Идентифика-
ция возможной или определенной генетической причины 
может представляться большим шагом вперед в лечении 
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труднообъяснимых метаболических нарушений у детей 
в контексте персонализированной медицины. Современ-
ные достижения генетики должны побудить клиницистов 
и исследователей к уточнению причин с использованием 
секвенирования экзома. Наконец, получение современ-
ных генетических данных, связанных с ацетонемическими 

состояниями, могут привести к выявлению важных новых 
мишеней для лекарственной терапии и показаний к созда-
нию новых лекарственных препаратов для лечения [24]. 
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