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Ã³ïîãë³êåì³ÿ (â³ä ãðåöüêîãî hypo – çíèæåííÿ,glykos – ñîëîäêèé, haima – êðîâ) – ñòàí, çà ÿêî-ãî âì³ñò ãëþêîçè ó êðîâ³ çíèæóºòüñÿ äî ð³âíÿ,ìåíøîãî â³ä 2,8 ììîëü/ë, ³ç ðîçâèòêîì õàðàê-òåðíî¿ êë³í³÷íî¿ ñèìïòîìàòèêè, àáî äî ð³âíÿ2,2 ììîëü/ë íåçàëåæíî â³ä íàÿâíîñò³ àáî â³ä-ñóòíîñò³ ñèìïòîì³â. Ð³çêå çíèæåííÿ ãë³êåì³¿ïðèçâîäèòü äî àêòèâàö³¿ ñèìïàòè÷íî¿ íåðâîâî¿ñèñòåìè òà äèñôóíêö³¿ öåíòðàëüíî¿ íåðâîâî¿ ñèñ-òåìè (ÖÍÑ). Ã³ïîãë³êåì³ÿ ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ÿê óçäîðîâèõ ëþäåé (íàïðèêëàä, ï³ä ÷àñ ïîñèëåíèõô³çè÷íèõ íàâàíòàæåíü, ñòðåñ³â), òàê ³ ó ïàö³ºíò³â³ç çàõâîðþâàííÿìè çàëîç âíóòð³øíüî¿ ñåêðåö³¿(íàñàìïåðåä ³ç öóêðîâèì ä³àáåòîì) ³ ïå÷³íêè.Çíèæåííÿ ãë³êåì³¿ ïîçà ìåæ³ ô³ç³îëîã³÷íî¿íîðìè ñïðàâëÿº íåñïðèÿòëèâèé âïëèâ íà ìî-çîê, çá³ëüøóþ÷è òàêèì ÷èíîì ðèçèê íåâ÷àñíî¿ñìåðò³. Òîìó ã³ïîãë³êåì³ÿ ó äèòèíè, íåçàëåæíîâ³ä åò³îëîã³¿, º âêðàé ñåðéîçíèì, íåáåçïå÷íèìñòàíîì. Ìîëîäèé â³ê, ãîëîäóâàííÿ, òÿæê³ ³íôåê-ö³éí³ çàõâîðþâàííÿ ðîçãëÿäàþòüñÿ ÿê ÷èííèêèâèñîêîãî ðèçèêó ã³ïîãë³êåì³¿ [1].Íàÿâí³ñòü íåðâîâî-ïñèõ³÷íèõ ïîðóøåíü, ñó-äîìíîãî ñèíäðîìó, ñï³ëüíèõ ñèìïòîì³â ³ç áà-ãàòüìà ³íøèìè çàõâîðþâàííÿìè, à òàêîæ áðàê³íôîðìîâàíîñò³ ìåäè÷íèõ ïðàö³âíèê³â ïðî ã³ïî-ãë³êåì³÷í³ ñòàíè ïðèçâîäÿòü äî òîãî, ùî ä³òè çã³ïîãë³êåì³ºþ ð³çíîãî ïîõîäæåííÿ íå îòðèìóþòüâ÷àñíî¿ äîïîìîãè òà àäåêâàòíîãî ë³êóâàííÿ. Òàê,ó 75% õâîðèõ ç ³íñóë³íîìîþ ïîìèëêîâî ä³àãíîñ-òóºòüñÿ åï³ëåïñ³ÿ ó 34% âèïàäê³â, ïóõëèíà ãî-ëîâíîãî ìîçêó – ó 15%, âåãåòî-ñóäèííà äèñòî-í³ÿ – â 11%, ä³åíöåôàëüíèé ñèíäðîì – ó 9%,ïñèõîçè, íåâðàñòåí³ÿ – ó 3% âèïàäê³â [2, 3].Ó ä³òåé ïåðøîãî ðîêó æèòòÿ âèÿâèòè ã³ïîãë³êå-ì³þ âàæêî, îñê³ëüêè ñèìïòîìè ÷àñòî íå ÷³òê³ òàíå òèïîâ³. Ã³ïîãë³êåì³ÿ â³äð³çíÿºòüñÿ â³ä ñïðàâ-æí³õ íåâðîëîã³÷íèõ ñòàí³â ïîçèòèâíèì åôåêòîìâ³ä ââåäåííÿ ãëþêîçè àáî ïðèéìàííÿ ¿æ³, ð³çíî-ìàí³òí³ñòþ ñèìïòîì³â ³ íàÿâí³ñòþ îçíàê ïàòîëî-ã³¿, ÿê³é ïðèòàìàííèé ñòàí ã³ïîãë³êåì³¿. Îòæå,ã³ïîãë³êåì³ÿ ìîæå âèíèêàòè çà áàãàòüîõ çàõâî-ðþâàíü ³ ïàòîëîã³÷íèõ ñòàí³â òà ó ïðàêòè÷íî çäî-
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ðîâèõ ä³òåé ³ ïðîÿâëÿòèñÿ øèðîêèì ñïåêòðîìñèìïòîì³â. Íàéïðîñò³øèì ³ íàä³éíèì çàñîáîìâèÿâëåííÿ ã³ïîãë³êåì³¿ º âèçíà÷åííÿ ð³âíÿ ãëþ-êîçè â êðîâ³. ßêùî ð³âåíü ãëþêîçè íèæ÷èé â³ä4 ììîëü/ë, íåîáõ³äíî âæèòè íåãàéíèõ çàõîä³âäëÿ éîãî ï³äâèùåííÿ. Ó ñóìí³âíèõ âèïàäêàõ, çàâ³äñóòíîñò³ ìîæëèâîñò³ øâèäêîãî âèçíà÷åííÿ ãë³-êåì³¿, äîö³ëüí³øå âæèòè çàõîä³â, ðåêîìåíäîâà-íèõ ó ðàç³ ã³ïîãë³êåì³¿.Ä³àãíîñòèêà òà ë³êóâàííÿ ã³ïîãë³êåì³¿ º àêòó-àëüíîþ ïðîáëåìîþ, îñê³ëüêè ãëþêîçà – ãîëîâíåäæåðåëî åíåðã³¿ äëÿ ÖÍÑ. Ãîìåîñòàç ãëþêîçèçàëåæèòü â³ä ñòàíó ãëþêîðåãóëÿòîðíèõ îðãàí³â –ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè, ïå÷³íêè, íàäíèðêîâèõ çà-ëîç, ã³ïîô³çà. ²íñóë³í, ãëþêàãîí, êàòåõîëàì³íè,êîðòèçîë ³ ãîðìîí ðîñòó (ÃÐ) áåðóòü ó÷àñòü óöèõ âçàºìîä³ÿõ. Ã³ïîãë³êåì³ÿ ìîæå ðîçâèíóòèñÿâíàñë³äîê ïîðóøåííÿ ôóíêö³¿ ãëþêîðåãóëÿòîð-íîãî îðãàíà, ùî ïðèçâîäèòü äî ðîçëàäó íîð-ìàëüíîãî ãëþêîçíîãî ãîìåîñòàçó. Ã³ïîãë³êåì³ÿïðîÿâëÿºòüñÿ ÿê àâòîíîìíèìè ñèìïòîìàìè –â³ä÷óòòÿì ãîëîäó, ñåðöåáèòòÿì, òðåìîðîì,ï³òëèâ³ñòþ, òàê ³ íåéðîãëþêîïåí³÷íèìè ñèìïòî-ìàìè – ñïëóòàí³ñòþ ñâ³äîìîñò³, ñîíëèâ³ñòþ, íå-àäåêâàòí³ñòþ ïîâåä³íêè, ïîðóøåííÿì ìîâè, äèñ-êîîðäèíàö³ºþ. Æîäåí ³ç ñèìïòîì³â íå º ñïåöè-ô³÷íèì äëÿ ã³ïîãë³êåì³¿. ×àñòî ã³ïîãë³êåì³þïîòð³áíî äèôåðåíö³þâàòè ç íåðâîâèìè, ïñèõ³÷-íèìè òà ñåðöåâî-ñóäèííèìè ïîðóøåííÿìè [4].Ïîêàçàííÿì äî îáñòåæåííÿ â óìîâàõ ñòàö³î-íàðó º êëàñè÷í³ îçíàêè ã³ïåð³íñóë³íåì³¿ àáî (çàâ³äñóòíîñò³ êë³í³÷íèõ îçíàê) òðèðàçîâå ï³äòâåð-äæåííÿ ðàíêîâî¿ (íàòùå) ã³ïîãë³êåì³¿. Â³êîâ³ ïî-êàçíèêè íèæíüî¿ ìåæ³ ô³ç³îëîã³÷íî¿ íîðìè äëÿãë³êåì³¿ íàòùå ñòàíîâëÿòü äëÿ íîâîíàðîäæåíèõ1,67 ììîëü/ë, äëÿ ä³òåé â³êîì â³ä 2 ì³ñÿö³â äî18 ðîê³â – 2,2 ììîëü/ë, ≥18 ðîê³â – 2,7 ììîëü/ë.Ã³ïîãë³êåì³ÿ íàëåæèòü äî íåâ³äêëàäíèõ ñòàí³â ³âèìàãàº â÷àñíî¿ ä³àãíîñòèêè òà ë³êóâàííÿ.Êë³í³÷íà êëàñèô³êàö³ÿ ã³ïîãë³êåì³÷íèõðîçëàä³â [5]:1. Ã³ïîãë³êåì³ÿ íàòùå1.1. Åíäîãåííèé ã³ïåð³íñóë³í³çì
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1.1.1. ²íñóë³íîìà1.1.2. Ã³ïåðïëàç³ÿ ³íñóëÿðíîãî àïàðà-òó ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè (íåçèä³î-áëàñòîç)1.1.3. Åêòîï³÷íà ïðîäóêö³ÿ ³íñóë³íó àáî³íñóë³íîïîä³áíèõ ÷èííèê³â1.2. Òîêñè÷íà ã³ïîãë³êåì³ÿ (³íñóë³í, ïðåïà-ðàòè ñóëüôàí³ëñå÷îâèíè, àëêîãîëü,ïåíòàì³äèí, õ³í³í, ñàë³öèëàòè òîùî)1.3. Òÿæêà îðãàííà íåäîñòàòí³ñòü (ïå÷³í-êîâà, ñåðöåâà, íèðêîâà íåäîñòàòí³ñòü,ñåïñèñ)1.4. Ãîðìîíàëüíà íåäîñòàòí³ñòü (íàäíèðêî-âà íåäîñòàòí³ñòü, íåäîñòàòí³ñòü ãîð-ìîíó ðîñòó)1.5. Íå β-êë³òèíí³ ïóõëèíè (ïå÷³íêè, êîðèíàäíèðêîâèõ çàëîç, ìåçåíõ³ìîìè)1.6. Ã³ïîãë³êåì³¿ ó ä³òåé1.6.1. Íåîíàòàëüíà ã³ïîãë³êåì³ÿ1.6.2. Ãë³êîãåíîçè1.6.3. Êåòîíîâà ã³ïîãë³êåì³ÿ2. Ïîñòïðàíä³àëüíà (ðåàêòèâíà, ôóíêö³îíàëü-íà) ã³ïîãë³êåì³ÿ2.1. Ïîñòïðàíä³àëüíèé ã³ïîãë³êåì³÷íèé ñèí-äðîì2.2. Çà ïîðóøåííÿ ìîòîðèêè øëóíêîâî-êèøêîâîãî òðàêòó2.3. ²ä³îïàòè÷íèé ïîñòïðàíä³àëüíèé ã³ïî-ãë³êåì³÷íèé ñèíäðîì2.4. Äåôåêòè ôåðìåíò³â âóãëåâîäíîãî ìå-òàáîë³çìó2.4.1. Ãàëàêòîçåì³ÿ2.4.2. Íåñòåðïí³ñòü ôðóêòîçè2.5. Àâòî³ìóííèé ³íñóë³íîâèé ñèíäðîì (õâî-ðîáà Õ³ðàòà).Îñòàíí³ìè ðîêàìè íàøå ðîçóì³ííÿ ð³çíèõ÷èííèê³â ã³ïîãë³êåì³¿ çíà÷íî ðîçøèðèëîñÿ. Òàê,á³ëüø³ñòü ã³ïîãë³êåì³÷íèõ ñòàí³â ó ä³òåé ìîëîä-øîãî â³êó ïîÿñíþþòü ïîðóøåííÿìè ìåõàí³çì³âàäàïòàö³¿ äî ãîëîäóâàííÿ [6].Íåîíàòàëüíà ã³ïîãë³êåì³ÿ ïðîÿâëÿºòüñÿ îä-ðàçó æ ï³ñëÿ íàðîäæåííÿ àáî â ïåðø³ 12-72 ÷àñèæèòòÿ â 1-3 ³ç 1000 íîâîíàðîäæåíèõ. Ó äîíîøå-íèõ íîâîíàðîäæåíèõ ñèìïòîìè ã³ïîãë³êåì³¿ ðîç-âèâàþòüñÿ çà ð³âíÿ ãëþêîçè ≤1,7 ììîëü/ë, ó íå-äîíîøåíèõ – ≤1,1 ììîëü/ë. Ñïîñòåð³ãàºòüñÿíàé÷àñò³øå ó ä³òåé, ÿê³ íàðîäèëèñÿ ç ìàñîþ,ìåíøîþ â³ä 2,5 êã, íåäîíîøåíèõ, ³ç âíóò-ð³øíüîóòðîáíîþ çàòðèìêîþ ðîçâèòêó, çà ïîðó-øåííÿ àêò³â ñìîêòàííÿ òà êîâòàííÿ, ãåìîë³òè÷-íî¿ õâîðîáè, õâîðîáè ã³àë³íîâèõ ìåìáðàí, çàíàÿâíîñò³ ã³ïîòðîô³¿ òà âðîäæåíî¿ ïàòîëîã³¿ âóã-

ëåâîäíîãî îáì³íó. Òðàíçèòîðíà ã³ïîãë³êåì³ÿñïîñòåð³ãàºòüñÿ ó 80-90% ä³òåé, íàðîäæåíèõ â³äìàòåð³â, ÿê³ ìàëè ä³àáåò âàã³òíèõ àáî õâîð³þòüíà ÖÄ. Ó 10-20% ä³òåé ³ç ãðóïè âèñîêîãî ðèçèêóðîçâèâàºòüñÿ ñò³éêà òÿæêà ã³ïîãë³êåì³ÿ.Òÿæêà òà òðèâàëà íåîíàòàëüíà ã³ïîãë³êåì³ÿïðèçâîäèòü äî óðàæåííÿ ãîëîâíîãî ìîçêó äèòè-íè [7]. Íåîíàòàëüíà ã³ïîãë³êåì³ÿ â ïîäàëüøîìóìîæå ñòàòè ïðè÷èíîþ çíà÷íîãî â³äñòàâàííÿ óïñèõîìîòîðíîìó ðîçâèòêó äèòèíè. Ïîâòîðí³ åï³-çîäè ã³ïîãë³êåì³¿ ïðèçâîäÿòü äî îðãàí³÷íîãî óðà-æåííÿ ÖÍÑ (ï³ðàì³äí³, åêñòðàï³ðàì³äí³ òà ìîçî÷-êîâ³ ïîðóøåííÿ). Áåçïîñåðåäí³ìè ïðè÷èíàìèã³ïîãë³êåì³¿ ó íîâîíàðîäæåíèõ º ã³ïåð³íñóë³íå-ì³ÿ, ñïàäêîâèé äåôåêò ôåðìåíò³â ìåòàáîë³çìóâóãëåâîä³â (íàïðèêëàä, ãëþêîçî-6-ôîñôàòàçè),äåô³öèò ðå÷îâèí – äæåðåë ãëþêîçè (íàïðèêëàä,ãë³êîãåíó), äåô³öèò êîíòð³íñóëÿðíèõ ãîðìîí³â.Íå ä³àãíîñòîâàíà òà íå ë³êîâàíà ã³ïîãë³êåì³ÿ ïðè-çâîäèòü äî íåçâîðîòíèõ óðàæåíü íåðâîâî¿ ñèñ-òåìè, åï³ëåïòè÷íèõ íàïàä³â, ïñèõ³÷íèõ ðîçëàä³â,â³äñòàâàííÿ ó ðîçóìîâîìó ðîçâèòêó. Íàäòîöå ñòîñóºòüñÿ òÿæêèõ, òðèâàëèõ ³ ÷àñòèõ ã³ïîãë³-êåì³é.Ðàíí³ìè îçíàêàìè ã³ïîãë³êåì³¿ ó íîâîíàðîä-æåíèõ º ì'ÿçîâà ã³ïîòîí³ÿ, òðåìîð, ö³àíîç, ïî-ðóøåííÿ äèõàííÿ, ñóäîìè, ñîíëèâ³ñòü, àïíîå,ôàñöèêóëÿö³¿, çíèæåííÿ òåìïåðàòóðè ò³ëà. Âàæ-ëèâèìè äèôåðåíö³éíî-ä³àãíîñòè÷íèìè îçíàêà-ìè ó öåé ïåð³îä º íèçüêèé ð³âåíü ãëþêîçè íà òë³êë³í³÷íèõ ñèìïòîì³â, çíèêíåííÿ ñèìïòîì³â ï³ñëÿíîðìàë³çàö³¿ ð³âíÿ ãëþêîçè, âèíèêíåííÿ ñèìïòî-ì³â âíàñë³äîê çíèæåííÿ ð³âíÿ ãëþêîçè (òð³àäàÓ¿ïïëà). Òðàíçèòîðíà ã³ïîãë³êåì³ÿ ìîæå ìàòèáåçñèìïòîìíèé ïåðåá³ã.Ó ðàç³ ï³äòâåðäæåííÿ íàÿâíîñò³ ã³ïîãë³êåì³¿íåâ³äêëàäíî ïðîâîäÿòü â/â ³íôóç³þ ãëþêîçè ç³øâèäê³ñòþ 6-8 ìã/êã/õâ. (ìàêñèìàëüíèé îá'ºì –80 ìë/êã/äîáó), äîçó ãëþêîçè çìåíøóþòü ïîñ-òóïîâî. Áàæàíî çàëèøàòè äèòèíó íà ãðóäíîìóãîäóâàíí³. Çàïîá³ãàííÿ ã³ïåðãë³êåì³¿ ó âàã³òíî¿,õâîðî¿ íà ä³àáåò (ð³âåíü ãëþêîçè ó êðîâ³ ìàº íåïåðåâèùóâàòè 11,0 ììîëü/ë), çíèæóº ðèçèê ðîç-âèòêó ã³ïîãë³êåì³¿ ó íîâîíàðîäæåíîãî, ùî ó ñâîþ÷åðãó çìåíøóº ðèçèê âèíèêíåííÿ ìàêðîñîì³¿,äèõàëüíèõ ðîçëàä³â, ñèíäðîìó Æèëüáåðà (ã³ïåð-á³ë³ðóá³íåì³¿ íîâîíàðîäæåíèõ), ã³ïîêàëüö³ºì³¿,âðîäæåíèõ âàä ðîçâèòêó.Ìîí³òîðèíã ð³âíÿ ãëþêîçè, òàêòèêà ñïîñòå-ðåæåííÿ òà ë³êóâàííÿ ã³ïîãë³êåì³¿ ó íåäîíîøå-íèõ ä³òåé çàëèøàþòüñÿ äèñêóñ³éíèìè [8]. Îñòàíí³åêñïåðèìåíòàëüí³ äîñë³äæåííÿ ñâ³ä÷àòü, ùî åï³-



5Êë³í³÷íà åíäîêðèíîëîã³ÿ òà åíäîêðèííà õ³ðóðã³ÿ 3(36) 2011

ÎÃËßÄÈ
çîäè ã³ïîãë³êåì³¿, ùî ïîâòîðþþòüñÿ, ñïðàâëÿ-þòü øê³äëèâèé âïëèâ íà ðîçâèòîê ìîçêó, ïðè-ãí³÷óþòü ðîçâèòîê êë³òèí ³ âèêëèêàþòü àïîïòîç óãîëîâíîìó ìîçêó. Ââàæàþòü çà íåîáõ³äíå ïðî-âîäèòè îáîâ'ÿçêîâå âèçíà÷åííÿ ð³âíÿ ãëþêîçè óíåäîíîøåíèõ ä³òåé ³ ïî÷èíàòè àêòèâíå ë³êóâàí-íÿ, ÿêùî ð³âåíü ãëþêîçè íèæ÷èé â³ä 2,5 ììîëü/ë.Ïðîãíîç ó âèïàäêó òðàíçèòîðíî¿ ã³ïîãë³êåì³¿á³ëüø ñïðèÿòëèâèé, ³íîä³ éìîâ³ðí³ ì³í³ìàëüí³ïîðóøåííÿ ³íòåëåêòó.Ó âèïàäêàõ ïðîãðåñóâàííÿ àáî ðåöèäèâó ã³-ïîãë³êåì³¿ íåîáõ³äíî âèêëþ÷èòè íàÿâí³ñòü ó äè-òèíè ã³ïåð³íñóë³íåì³¿, äåô³öèòó êîíòð³íñóëÿðíèõãîðìîí³â (ÃÐ, êîðòèçîëó, ãëþêàãîíó) àáî âðîä-æåíèõ ïîðóøåíü ãëþêîíåîãåíåçó ÷è ñèíòåçóãëþêàãîíó. Ã³ïîãë³êåì³ÿ, îáóìîâëåíà öèìè ïî-ðóøåííÿìè, çàçâè÷àé âèÿâëÿºòüñÿ ó â³ö³ 3-6 ì³ñ.(çá³ëüøåííÿ ïåðåðâè ì³æ ãîäóâàííÿìè äî 8 ãî-äèí). Ïðîâîäÿòü ïðîáó ç ãëþêàãîíîì (30 ìêã/êãâ/â àáî â/ì – ï³ñëÿ ââåäåííÿ ãëþêàãîíó êîíöåí-òðàö³ÿ ãëþêîçè â ïëàçì³ çðîñòàº á³ëüø í³æ íà2,2 ììîëü/ë). Õàðàêòåðíèìè îçíàêàìè äåô³öè-òó ÃÐ º ì³êðîïåí³ÿ òà âàäè îáëè÷÷ÿ ïî ñåðåäí³éë³í³¿; ãëþêîãåíîçó – ãåïàòîìåãàë³ÿ; ã³ïåð³íñóë³-íåì³¿ – ìàêðîñîì³ÿ, â³äñóòí³ñòü àáî íèçüêèé âì³ñòêåòîíîâèõ ò³ë ó ñå÷³, íèçüêèé ð³âåíü æèðíèõ êèñ-ëîò ó êðîâ³. Ä³àãíîç ã³ïåð³íñóë³íåì³¿ ï³äòâåðä-æóºòüñÿ, ÿêùî íà òë³ ã³ïîãë³êåì³¿ ð³âåíü ³íñóë³íóó ñèðîâàòö³ ïåðåâèùóº 72 ïìîëü/ë.Íàé÷àñò³øèìè ïðè÷èíàìè ã³ïåð³íñóë³íåì³¿ óíîâîíàðîäæåíèõ º ³íñóë³íîìà, ã³ïåðïëàç³ÿ β-êë³-òèí àáî íåçèä³îáëàñòîç, ùî òðàïëÿþòüñÿ ó ïåð-ø³ 6 ì³ñ. æèòòÿ. Òðèâàëå ãîëîäóâàííÿ ïðîâîêóºã³ïîãë³êåì³þ ó òàêèõ õâîðèõ.Ã³ïåð³íñóë³íåì³ÿ òà ã³ïîãë³êåì³ÿ âèÿâëÿþòüñÿïðèáëèçíî ó 50% õâîðèõ íà ñèíäðîì Áåêâ³òà-Â³äåìàíà (ìàêðîñîì³ÿ, ìàêðîãëîñ³ÿ, ãðèæà ïóï-êîâîãî êàíàòèêà, ñïëàíõíîìåãàë³ÿ, çá³ëüøåííÿíèðîê, ï³äøëóíêîâî¿ òà ñòàòåâèõ çàëîç, ìàêðî-öåôàë³ÿ, ðîçùåïëåííÿ ìî÷êè âóõà, ãåì³ã³ïåðòðî-ô³ÿ, ñóäèííèé íåâóñ íà îáëè÷÷³). Õâîð³ íà ñèí-äðîì Áåêâ³òà-Â³äåìàíà ìàþòü ñõèëüí³ñòü äîâèíèêíåííÿ íåôðîáëàñòîìè, ãåïàòîáëàñòîìè,ðåòèíîáëàñòîìè, ðàêó íàäíèðêîâèõ çàëîç. Äåÿ-ê³ ïàö³ºíòè ³ç ñèíäðîìîì Áåêâ³òà-Â³äåìàíà ïî-òðåáóþòü ïðîâåäåííÿ ïàíêðåàòîòîì³¿.Òÿæêà ã³ïîãë³êåì³ÿ â ïåðø³ ãîäèíè æèòòÿ ñïî-ñòåð³ãàºòüñÿ çà íàÿâíîñò³ ã³ïîï³òó¿òàðèçìó (íàòë³ ã³ïîãë³êåì³¿ âèÿâëÿºòüñÿ íèçüêèé ð³âåíü ³íñó-ë³íó <72 ïìîëü/ë, ÃÐ, ÒÒÃ, ÀÊÒÃ, êîðòèçîëó, Ò4;íà â³äì³íó â³ä íîâîíàðîäæåíèõ ³ç ã³ïåð³íñóë³íå-ì³ºþ, êîíöåíòðàö³ÿ ãëþêîçè ï³ñëÿ ââåäåííÿ ãëþ-

êàãîíó ïåðåáóâàº â ìåæàõ íîðìè), à òàêîæ çà³çîëüîâàíîãî äåô³öèòó ÃÐ àáî ÀÊÒÃ ³ çà õâîðî-áè Àää³ñîíà. Äåô³öèò ÃÐ àáî êîðòèçîëó çð³äêàñòàº ïðè÷èíîþ ã³ïîãë³êåì³¿ ó ä³òåé, ñòàðøèõ çà1 ì³ñ. Ã³ïîãë³êåì³ÿ âíàñë³äîê äåô³öèòó ÃÐ àáîêîðòèçîëó çàçâè÷àé ïðîÿâëÿºòüñÿ ï³ñëÿ òðèâà-ëîãî ãîëîäóâàííÿ. Ó äèòèíè ïðèñóòí³ êë³í³÷í³îçíàêè ã³ïîï³òó¿òàðèçìó àáî ïåðâèííî¿ íàäíèð-êîâî¿ íåäîñòàòíîñò³. Ïðèð³ñò êîíöåíòðàö³¿ ãëþ-êîçè ï³ñëÿ ââåäåííÿ ãëþêàãîíó çíèæåíèé àáî óìåæàõ íîðìè. Íà òë³ ãîëîäóâàííÿ êîíöåíòðàö³ÿãëþêîçè çíèæóºòüñÿ, à ð³âåíü â³ëüíèõ æèðíèõêèñëîò ³ êåòîíîâèõ ò³ë çðîñòàº. Ó òàêèõ âèïàä-êàõ ïðîâîäÿòü çàì³ñíó òåðàï³þ ïðåïàðàòàìè ÃÐ³ ãëþêîêîðòèêî¿äàìè.Âèñîêèé ð³âåíü ³ìóíîðåàêòèâíîãî ÃÐ, ã³ïåð-÷óòëèâ³ñòü äî ³íñóë³íó òà ñïîíòàííà ã³ïîãë³êåì³ÿâ äèòÿ÷îìó â³ö³ ÷àñòî ñïîñòåð³ãàþòüñÿ çà êàð-ëèêîâîñò³ Ëàðîíà (Laron). Õàðàêòåðíèìè º ïðî-ïîðö³éíå â³äñòàâàííÿ â ðîñò³, ã³ïîïëàç³ÿ íèæíüî¿ùåëåïè, ñ³äëîïîä³áíèé í³ñ, íåâ³äïîâ³äí³ñòü ê³ñ-òêîâîãî â³êó äî ïàñïîðòíîãî, âèñîêèé ãîëîñ,ïîðóøåííÿ ðîçâèòêó âîëîñ ³ çóá³â, â³äñòàâàííÿñòàòåâîãî ðîçâèòêó.Ã³ïîãë³êåì³ÿ ìîæå âèíèêàòè ó íîâîíàðîäæå-íèõ íà òë³ âðîäæåíèõ ïîðóøåíü âóãëåâîäíîãîîáì³íó – ãë³êîãåíîçó, ãàëàêòîçåì³¿ òà õâîðîáèêëåíîâîãî ñèðîïó. Íàéá³ëüø ïîøèðåíèé ãë³êî-ãåíîç 1-ãî òèïó. Öåé ñèíäðîì îáóìîâëåíîäåôåêòîì ãëþêîçî-6-ôîñôàòàçè àáî ãëþêîçî-6-òðàíñëîêàçè, âíàñë³äîê ÷îãî ïîðóøóºòüñÿ ïå-ðåòâîðåííÿ ãëþêîçî-6-ôîñôàòó íà ãëþêîçó íàê³íöåâèõ ñòàä³ÿõ ãë³êîãåíîë³çó òà ãëþêîíåîãåíå-çó. Õî÷à çàçâè÷àé ãë³êîãåíîç 1-ãî òèïó ïðîÿâëÿ-ºòüñÿ íà ïåðøîìó ðîö³ æèòòÿ (ã³ïîãë³êåì³ÿ, ëàêò-àòàöèäîç, ãåïàòîìåãàë³ÿ), àëå â ïåðø³ ãîäèíèæèòòÿ ìîæå âèíèêíóòè òÿæêà ã³ïîãë³êåì³ÿ (íàäòîçà çàòðèìêè ãîäóâàííÿ). Ï³ñëÿ ââåäåííÿ ãëþêà-ãîíó ð³âåíü ãëþêîçè íå çá³ëüøóºòüñÿ, ñïîñòåð³-ãàþòüñÿ êåòîíåì³ÿ, êåòîíóð³ÿ, ï³äâèùåííÿ âì³ñ-òó ëàêòàòó, òðèãë³öåðèä³â, õîëåñòåðèíó, æèðíèõêèñëîò ³ ñå÷îâî¿ êèñëîòè â êðîâ³. Ãîëîâíå â ë³êó-âàíí³ – ³íòåíñèâíà ä³ºòîòåðàï³ÿ. Çà â³äñóòíîñò³ë³êóâàííÿ ÷àñòîòà ïðèñòóï³â ã³ïîãë³êåì³¿ òà ¿õ òÿæ-ê³ñòü ïîñòóïîâî çìåíøóþòüñÿ ç â³êîì äèòèíè.Àãë³êîãåíîç (â³äñóòí³ñòü ôåðìåíò³â óðèäèë-äèôîñôàò-ãëþêîçî-ãë³êîãåí-òðàíñôåðàçè àáîãë³êîãåíñèíòåòàçè, ùî â³äïîâ³äàþòü çà ñèíòåçãë³êîãåíó) – àóòîñîìíî-ðåöåñèâíå çàõâîðþâàí-íÿ, ÿêå âèêëèêàº ð³çêå çíèæåííÿ ð³âíÿ ãëþêîçèâ êðîâ³ òà ñóäîìè. Çàõâîðþâàííÿ âïåðøå îïè-ñàíî Broberger òà Zetterstrorn 1961 ðîêó òà Le-



6 Êë³í³÷íà åíäîêðèíîëîã³ÿ òà åíäîêðèííà õ³ðóðã³ÿ 3(36) 2011

ÎÃËßÄÈ
wis ³ ñï³âàâò. 1964 ðîêó. Ïðîÿâëÿºòüñÿ ó ä³òåéð³çêèì çíèæåííÿì ãë³êåì³¿ (âì³ñò ãëþêîçè ïàäàºäî 0,4-0,7 ììîëü/ë). Ñóäîìè âèíèêàþòü çàçâè-÷àé âðàíö³, çàïîá³ãòè ¿ì ìîæíà ëèøå ÷àñòèìãîäóâàííÿì äèòèíè âíî÷³. Ó ïå÷³íö³ ö³ëêîì â³ä-ñóòí³é ãë³êîãåí, â³äçíà÷àºòüñÿ ïîâíèé äåô³öèòãë³êîãåíñèíòåòàçè çà íîðìàëüíî¿ àêòèâíîñò³ ³í-øèõ ôåðìåíò³â, ùî â³äïîâ³äàþòü çà ñèíòåç ãë³-êîãåíó. Çà ï³äîçðè íà àãë³êîãåíîç (÷àñò³ òà òÿæê³ã³ïîãë³êåì³¿) ðåêîìåíäóþòü ïðîâîäèòè á³îïñ³þïå÷³íêè äëÿ âèâ÷åííÿ âì³ñòó ãë³êîãåíó òà ôåð-ìåíò³â, ÿê³ áåðóòü ó÷àñòü â éîãî ñèíòåç³. Äèôå-ðåíö³þþòü ³ç ñèìïòîìàòè÷íîþ ã³ïîãë³êåì³ºþ.Ñòàí ã³ïîãë³êåì³¿ ó ä³òåé ìîæå âèíèêàòè ÿêðåçóëüòàò ñïàäêîâîãî åíçèìàòè÷íîãî äåôåêòóâóãëåâîäíîãî îáì³íó âíàñë³äîê áëîêó â ³íñóë³í-àêòèâóþ÷³é ñèñòåì³ – çà ïå÷³íêîâèõ ôîðì ãë³êî-ãåíîçó (õâîðîáè Ã³ðêå, Ôîðáñà, Õåðñà), íåñòåð-ïíîñò³ ôðóêòîçè, ãàëàêòîçè. Çà íåñòåðïíîñò³ôðóêòîçè â êðîâ³ ï³äâèùóºòüñÿ êîíöåíòðàö³ÿôðóêòîçè ï³ñëÿ âæèâàííÿ ôðóêò³â àáî òðîñòèí-íîãî öóêðó, ð³çêî çíèæóºòüñÿ ð³âåíü ãëþêîçè,òà ðîçâèâàºòüñÿ òèïîâà ã³ïîãë³êåì³ÿ (òðåìîð,ï³òëèâ³ñòü, ñóäîìè, áë³ä³ñòü øê³ðè, çàïàìîðî-÷åííÿ).Íîâîíàðîäæåí³ ç ãàëàêòîçåì³ºþ ìàþòü äå-ôåêò ãàëàêòîçî-1-ôîñôàò-óðèäèëòðàíñôåðàçè –ôåðìåíòó, ùî ïåðåòâîðþº ãàëàêòîçó íà ãëþêî-çó, âíàñë³äîê ÷îãî âèíèêàº íåñòåðïí³ñòü ãðóä-íîãî ìîëîêà òà ñóì³øåé íà îñíîâ³ êîðîâ'ÿ÷îãîìîëîêà, æîâòÿíèöÿ, ãåïàòîìåãàë³ÿ. Ó ïåðø³ ãî-äèíè àáî äí³ ï³ñëÿ íàðîäæåííÿ ïðàêòè÷íî çàâæ-äè ñïîñòåð³ãàºòüñÿ òÿæêà ã³ïîãë³êåì³ÿ. Ó êðîâ³øâèäêî ï³äâèùóºòüñÿ ð³âåíü ãàëàêòîçè òà çíè-æóºòüñÿ ð³âåíü ãëþêîçè, ùî òàêîæ ïðèçâîäèòüäî ã³ïîãë³êåì³÷íîãî ñòàíó. Ó ñå÷³ ãëþêîçà íå âè-ÿâëÿºòüñÿ, à âèÿâëÿþòüñÿ ãàëàêòîçà òà ³íø³ â³ä-íîâëþâàëüí³ ìîíîñàõàðèäè.Õâîðîáó êëåíîâîãî ñèðîïó (âàëèíîëåéöèí-óð³ÿ) îáóìîâëåíî íåäîñòàòí³ñòþ äåã³äðîãåíàçè
α-êåòîêèñëîò ³ç ðîçãàëóæåíèì ëàíöþãîì, ³ ïðî-ÿâëÿºòüñÿ âîíà ã³ïîãë³êåì³ºþ, êåòîíóð³ºþ òà êå-òîíåì³ºþ, õàðàêòåðíèì çàïàõîì ñå÷³, òÿæêèìóðàæåííÿì ÖÍÑ. Ã³ïîãë³êåì³ÿ ïðîÿâëÿºòüñÿ ó ðàç³çàòðèìêè ãîäóâàííÿ òà îáóìîâëåíà ïîðóøåííÿìãëþêîíåîãåíåçó ³ ï³äâèùåíèì ð³âíåì ëåéöèíó âêðîâ³. Õâîðîìó ïðèçíà÷àþòü ñïåö³àëüíó ä³ºòó.Ëåéöèíîâó ã³ïîãë³êåì³þ ìîæíà çàï³äîçðèòè,ÿêùî ó äèòèíè ï³ñëÿ ïðèéìàííÿ ¿æ³ ç âèñîêèìâì³ñòîì á³ëêà âèíèêàþòü áë³ä³ñòü, ñóäîìè, ï³ò-ëèâ³ñòü. ßê ä³àãíîñòè÷íèé òåñò âèêîðèñòîâóþòüïðîáó íà ñòåðïí³ñòü ëåéöèíó: äèòèí³ ïðèçíà÷à-

þòü ëåéöèí â äîç³ 150 ìã/êã per os. Çà ï³äâè-ùåííÿ ÷óòëèâîñò³ äî ëåéöèíó ó õâîðîãî âì³ñòãëþêîçè â êðîâ³ çíèæóºòüñÿ, à âì³ñò ³íñóë³íó ï³ä-âèùóºòüñÿ.Ñèíäðîì ïîðóøåíîãî êèøêîâîãî âñìîê-òóâàííÿ (ñèíäðîì ìàëüàáñîðáö³¿) â äèòÿ÷îìóâ³ö³ âèÿâëÿºòüñÿ çà áàãàòüîõ çàõâîðþâàíü îðãà-í³â òðàâëåííÿ, ó ïåðøó ÷åðãó çà äèñàõàðèäàçíî¿íåäîñòàòíîñò³, öåë³àê³¿, ìóêîâ³ñöèäîçó, åêñóäà-òèâíî¿ åíòåðîïàò³¿.Ùî äîâøå òðèâàº ãîäóâàííÿ ãðóääþ, òî ï³ç-í³øå ïðîÿâëÿºòüñÿ ã³ïîãë³êåì³ÿ. Ã³ïîãë³êåì³ÿ óíåìîâëÿò ³ ä³òåé ñòàðøîãî â³êó òðàïëÿºòüñÿ íåòàê ÷àñòî, ÿê ó íîâîíàðîäæåíèõ.Ó ä³òåé ñòàðøîãî â³êó, êð³ì ã³ïåð³íñóë³íåì³¿òà âðîäæåíèõ ïîðóøåíü îáì³íó âóãëåâîä³â, ïðè-÷èíîþ ã³ïîãë³êåì³¿ ìîæå ñòàòè íàáóòå åíäîêðèííåçàõâîðþâàííÿ (ñîìàòîòðîïíà íåäîñòàòí³ñòü,àäðåíî-ãåí³òàëüíèé ñèíäðîì, íàäíèðêîâà íåäî-ñòàòí³ñòü, ã³ïîòèðåîç òîùî), âæèâàííÿ àëêîãî-ëþ, âæèâàííÿ àíàáîë³÷íèõ ñòåðî¿ä³â, ââåäåííÿ³íñóë³íó òà öóêðîçíèæóâàëüíèõ ïðåïàðàò³â (óäèòèíè, ÿêà íå õâîð³º íà ÖÄ ). Êë³í³÷íî ó öüîìóâ³ö³ ã³ïîãë³êåì³ÿ âèÿâëÿºòüñÿ ñëàáê³ñòþ, ñîíëè-â³ñòþ, â³ä÷óòòÿì ãîëîäó, ï³òëèâ³ñòþ, äðàò³âëèâ³ñ-òþ, òðåìîðîì, òàõ³êàðä³ºþ, áîëåì ó ä³ëÿíö³ ñåðöÿòà ãîëîâíèì áîëåì, íóäîòîþ òà áëþâîòîþ (ïî-ñèëåííÿ ñåêðåö³¿ àäðåíàë³íó), çàïàìîðî÷åííÿì,äèçàðòð³ºþ, àôàç³ºþ, ñóäîìàìè, íåïðèòîìí³ñ-òþ òà ðîçâèòêîì êîìàòîçíîãî ñòàíó. Âàæëèâîîö³íèòè ðåãóëÿðí³ñòü ïîÿâè ñèìïòîì³â ã³ïîãë³-êåì³¿ òà ¿õ çâ'ÿçîê ³ç òðèâàë³ñòþ ³íòåðâàë³â ì³æãîäóâàííÿìè.Ó ðàç³ ïîÿâè ñóäîì ó íåìîâëÿòè íåîáõ³äíîïåðø çà âñå âèêëþ÷èòè ã³ïîãë³êåì³þ.Ó â³ö³ â³ä 18 ì³ñ. äî 6 ðîê³â òðàïëÿºòüñÿ òà-êîæ ã³ïîãë³êåì³ÿ ãîëîäóâàííÿ – íåçäàòí³ñòü ï³ä-òðèìóâàòè íîðìîãë³êåì³þ ï³ä ÷àñ ãîëîäóâàííÿ.Ã³ïîãë³êåì³ÿ ãîëîäóâàííÿ âèíèêàº ó ìàëåíüêèõ ³õóäèõ ä³òåé, çà âåëèêèõ ïåðåðâ ì³æ ïðèéìàííÿ-ìè ¿æ³, çà íåäîñòàòíüîãî õàð÷óâàííÿ, çà òÿæêèõ³íôåêö³éíèõ õâîðîá, øëóíêîâî-êèøêîâèõ ïîðó-øåíü ³ ìîæå ñóïðîâîäæóâàòèñÿ ñóäîìàìè òàíåïðèòîìí³ñòþ. Ó õëîï÷èê³â òðàïëÿºòüñÿ ó 10-20 ðàç³â ÷àñò³øå, í³æ ó ä³â÷èíîê. Íà òë³ ã³ïîãë³-êåì³¿ êîíöåíòðàö³ÿ ³íñóë³íó â êðîâ³ íèçüêà, à êîí-öåíòðàö³ÿ êåòîíîâèõ ò³ë âèñîêà. Âèÿâëÿºòüñÿêåòîíóð³ÿ. Çá³ëüøåííÿ êîíöåíòðàö³¿ ãëþêîçè ï³ñ-ëÿ ââåäåííÿ ãëþêàãîíó íèæ÷å â³ä íîðìè. Â îñ-íîâ³ ã³ïîãë³êåì³¿ ãîëîäóâàííÿ ëåæàòü äåê³ëüêà÷èííèê³â, ïðîòå â óñ³õ âèïàäêàõ ³ñíóº äèñáàëàíñì³æ ïðîäóêö³ºþ ãëþêîçè â ïå÷³íö³ òà ¿¿ óòèë³çà-
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ö³ºþ ïåðèôåðè÷íèìè òêàíèíàìè. Çà â³äñóòíîñò³äåô³öèòó ÃÐ ³ êîðòèçîëó ïðèçíà÷àþòü ä³ºòó, çáà-ãà÷åíó âóãëåâîäàìè òà á³ëêàìè, ðåêîìåíäîâàíîíàïî¿ ç âåëèêèì âì³ñòîì ãëþêîçè; õàð÷óâàííÿìàº áóòè áàãàòîðàçîâèì. Ó â³ö³ 6-8 ðîê³â ó ä³òåéï³ä ÷àñ ãîëîäóâàííÿ ïî÷èíàº âèðîáëÿòèñÿ äî-ñòàòíüî ãëþêîçè, ³ ãîëîäíà ã³ïîãë³êåì³ÿ á³ëüøåíå ðîçâèâàºòüñÿ.Ó õâîðèõ ³ç äåô³öèòîì êàðí³òèíó éîãî íå-ñòà÷à ïðèçâîäèòü äî ð³çêîãî ïîñèëåííÿ ñïîæè-âàííÿ ãëþêîçè òêàíèíàìè, ùî âèêëèêàº ã³ïîãë³-êåì³þ. Ðîçð³çíÿþòü ïåðâèííèé (ãåíåðàë³çîâàíèé³ ì³îïàòè÷íèé) ³ âòîðèííèé äåô³öèò êàðí³òèíó.Ïåðâèííèé äåô³öèò êàðí³òèíó îáóìîâëåíî äå-ôåêòàìè ôåðìåíò³â ñèíòåçó êàðí³òèíó, â³í ìàºàóòîñîìíî-ðåöåñèâíèé òèï óñïàäêóâàííÿ. Çàãåíåðàë³çîâàíî¿ ôîðìè, ÿêà òðàïëÿºòüñÿ ó íå-ìîâëÿò ³ ä³òåé ìîëîäøîãî â³êó, íèçüêèé âì³ñòêàðí³òèíó âèÿâëÿºòüñÿ â êðîâ³, ì'ÿçàõ, ïå÷³íö³,ñåðö³ òà ³íøèõ îðãàíàõ; çà ì³îïàòè÷íî¿ ôîðìèíèçüêèé ð³âåíü êàðí³òèíó ô³êñóºòüñÿ ëèøå óì'ÿçàõ. Âòîðèííèé äåô³öèò êàðí³òèíó âèíèêàºâíàñë³äîê çàõâîðþâàíü ïå÷³íêè, íèðîê àáî çàíåäîñòàòíüîãî íàäõîäæåííÿ êàðí³òèíó ç ¿æåþ.Ã³ïîãë³êåì³þ, îáóìîâëåíó äåô³öèòîì êàðí³-òèíó àáî ïîðóøåííÿì îáì³íó æèðíèõ êèñëîò, ñë³äâ³äð³çíÿòè â³ä ã³ïîãë³êåì³¿, ùî âèíèêàº âíàñë³-äîê ã³ïåð³íñóë³íåì³¿ (îñê³ëüêè ð³âåíü êåòîíîâèõò³ë çà ã³ïåð³íñóë³íåì³¿ òàêîæ íèçüêèé). Äëÿ ã³ïåð-³íñóë³íåì³¿ õàðàêòåðí³ âèñîêèé ð³âåíü ³íñóë³íó óñèðîâàòö³ òà çíà÷íå ï³äâèùåííÿ êîíöåíòðàö³¿ãëþêîçè ï³ñëÿ ââåäåííÿ ãëþêàãîíó, â ³íøèõ âè-ïàäêàõ ã³ïîãë³êåì³¿ ñïîñòåð³ãàºòüñÿ êåòîíåì³ÿ òàêåòîíóð³ÿ.Ó ïàòîãåíåç³ ã³ïîãë³êåì³¿, ùî ñóïðîâîäæóºòüñÿêåòîçîì, ó íîâîíàðîäæåíèõ ³ ä³òåé âàæëèâó ðîëüâ³ä³ãðàº äåô³öèò àëàí³íó. Ó òàêèõ âèïàäêàõ ã³-ïîãë³êåì³ÿ òà ã³ïåðêåòîíåì³ÿ ñóïðîâîäæóþòüñÿä³àðåºþ. Ð³âåíü ³íñóë³íó â ïëàçì³ çíèæåíî. Ó ðàç³çíà÷íîãî âèñíàæåííÿ (êâàø³îðêîð) òàêîæ ìîæåñïîñòåð³ãàòèñÿ ã³ïîãë³êåì³ÿ, ïîâ'ÿçàíà ç äåô³-öèòîì àì³íîêèñëîòíèõ ïîïåðåäíèê³â ãëþêîíåî-ãåíåçó.Ñèíäðîì öèêë³÷íî¿ àöåòîíåì³÷íî¿ áëþâî-òè (àöåòîíåì³÷íèé ñèíäðîì) – ñâîºð³äíèéñèìïòîìîêîìïëåêñ, ùî ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ó ä³òåéäîøê³ëüíîãî òà ìîëîäøîãî øê³ëüíîãî â³êó. Â³íõàðàêòåðèçóºòüñÿ ïåð³îäè÷íèìè íàïàäàìè áëþ-âîòè ç çàïàõîì àöåòîíó ó âèäèõóâàíîìó ïîâ³òð³é âèðàæåíèìè êåòîíåì³ºþ òà êåòîíóð³ºþ. Ãîð-ìîíàëüí³ òà ìåòàáîë³÷í³ ïîðóøåííÿ, ã³ïåð³íñóë³-íåì³ÿ ïðèçâîäÿòü äî ã³ïîãë³êåì³¿. Çíèæåííÿ ð³â-

íÿ ãëþêîçè ñâ³ä÷èòü ïðî äèñôóíêö³þ ïå÷³íêè.Á³ëüø³ñòü ïåä³àòð³â ââàæàþòü öåé ñèíäðîì ïðî-ÿâîì íåðâîâî-àðòðèòè÷íîãî ä³àòåçó. ×àñò³øå ã³-ïîãë³êåì³÷í³ åï³çîäè ïðîâîêóþòüñÿ ïîðóøåííÿ-ìè ó õàð÷óâàíí³, âèíèêàþòü ï³ä ÷àñ ïîâíîãî àáî÷àñòêîâîãî ãîëîäóâàííÿ, çà âæèâàííÿ æèðíî¿íèçüêîâóãëåâîäíî¿ ¿æ³, à òàêîæ çà ³íòåðêóðåíò-íèõ çàõâîðþâàíü òà ó ñòðåñîâèõ ñèòóàö³ÿõ. Ó ïðî-äðîìàëüíèé ïåð³îä ó äèòèíè ñïîñòåð³ãàþòüñÿ"ôðóêòîâèé" çàïàõ ³ç ðîòà, çíèæåííÿ àïåòèòó,çì³íè ó ïîâåä³íö³, á³ëü ó æèâîò³, ãîëîâíèé á³ëü,äèñïåïñè÷í³ ðîçëàäè, àöåòîíóð³ÿ. ×åðåç 1-2 äîáèâèíèêàþòü íàïàäè áàãàòîêðàòíî¿ áëþâîòè, ÿêàñóïðîâîäæóºòüñÿ ð³çêèì çàïàõîì àöåòîíó ç ðîòà,àêðîö³àíîçîì, çàãàëüìîâàí³ñòþ, ñóõ³ñòþ øê³ðè,ðîçëàäàìè ïåðèôåðè÷íîãî êðîâîîá³ãó, ïîñè-ëåííÿì åêñèêîçó, àðòåð³àëüíîþ ã³ïîòåíç³ºþ,îë³ãóð³ºþ. Íåïîâíå îêèñëåííÿ æèðíèõ êèñëîòïðèçâîäèòü äî êåòîçó, ó òÿæêèõ âèïàäêàõ ðîç-âèâàºòüñÿ àöåòîíåì³÷íà êîìà ç ìåòàáîë³÷íèìàöèäîçîì, ñ³ëüâòðà÷àþ÷èì åêñèêîçîì ³ ã³ïåðêå-òîçîì [9-11].Ã³ïîãë³êåì³þ ìîæóòü âèêëèêàòè: ãë³êîãåíîçIII òèïó (íåäîñòàòí³ñòü àì³ëî-1,6-ãëþêîçèäàçè),ãë³êîãåíîç VI òèïó (íåäîñòàòí³ñòü ôîñôîðèëàçèó ïå÷³íö³), ãåíåòè÷íî îáóìîâëåí³ äåôåêòè ôåð-ìåíò³â ì³òîõîíäð³àëüíîãî òðàíñïîðòó òà îêèñ-ëåííÿ æèðíèõ êèñëîò àáî óòâîðþâàííÿ êåòîíî-âèõ ò³ë; ÿìàéñüêà áëþâîòíà õâîðîáà âíàñë³äîêâæèâàííÿ íåäîçð³ëèõ ïëîä³â òðîï³÷íîãî ÷àãàð-íèêó Blighia sapida (òîêñèí ã³ïîãë³öèí À áëîêóºì³òîõîíäð³àëüíå îêèñëåííÿ êîðîòêîëàíöþãîâèõæèðíèõ êèñëîò ³ âèêëèêàº íàêîïè÷åííÿ ìàñëÿ-íî¿, ³çîâàëåð³àíîâî¿ òà ïðîï³îíîâî¿ êèñëîò ó êðî-â³, âíàñë³äîê ÷îãî âèíèêàþòü ã³ïîãë³êåì³ÿ òàìåòàáîë³÷íèé àöèäîç); íåäîñòàòí³ñòü ãë³êîãåí-ñèíòåòàçè (äóæå ð³äê³ñíå ñïàäêîâå çàõâîðþâàí-íÿ, çà ÿêîãî íå ñèíòåçóºòüñÿ ãë³êîãåí, ³ ãîëîäó-âàííÿ âèêëèêàº òÿæêó ã³ïîãë³êåì³þ).Murad M.H. ³ ñï³âàâò. [12] ïðîàíàë³çóâàëè äàí³³íôîðìàö³éíèõ ñèñòåì (MEDLINE, EMBASE, Webof Science, SCOPUS, Micromedex) ³ âñòàíîâèëè,ùî ³ñíóº 448 â³ðîã³äíèõ äîñë³äæåíü, â ÿêèõ íà-âåäåíî â³äîìîñò³ ïðî 2696 âèïàäê³â ã³ïîãë³êå-ì³¿, âèêëèêàíî¿ 164 ë³êàìè. Íàé÷àñò³øå ñïðè÷-èíþþòü ã³ïîãë³êåì³þ êâ³íàëîíè (ñèíòåòè÷í³ àí-òèá³îòèêè øèðîêî¿ ä³¿), ê³íèí, áåòà-áëîêàòîðè,ïåíòàì³äèí, àíã³îòåíçèí-ïåðåòâîðþþ÷³ àãåíòè,³íñóë³íîïîä³áíèé ÷èííèê ðîñòó [12].Ïîìèëêîâå ââåäåííÿ ³íñóë³íó àáî ³íøèõ öóê-ðîçíèæóâàëüíèõ çàñîá³â ìîæå âèêëèêàòè ã³ïåð-³íñóë³íåì³þ ó äèòèíè, ÿêà íå õâîð³º íà ÖÄ. Âå-
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ëèê³ äîçè ñàë³öèëàò³â, ïåðåäîçóâàííÿ âàëü-ïðîºâî¿ êèñëîòè òà ¿¿ ïîõ³äíèõ ìîæå âèÿâëÿòèñÿã³ïîãë³êåì³ºþ áåç êåòîíåì³¿ òà êåòîíóð³¿ (ïîðó-øåííÿ ãëþêîíåîãåíåçó òà âòîðèííèé äåô³öèòêàðí³òèíó) [13].Îêðåìîþ ïðè÷èíîþ âèíèêíåííÿ ã³ïîãë³êåì³¿º âæèâàííÿ àëêîãîëþ ä³òüìè òà ï³äë³òêàìè.Ôóíêö³îíàëüíà ã³ïåð³íñóë³íåì³ÿ ñïîñòåð³-ãàºòüñÿ ó ä³òåé ìîëîäøîãî â³êó, ÿê³ íàðîäèëèñÿâ³ä ìàòåð³â, õâîðèõ íà ÖÄ 1-ãî òèïó. Ôóíêö³î-íàëüí³ ã³ïîãë³êåì³¿ òðàïëÿþòüñÿ ó ä³òåé ç ÿâè-ùàìè âåãåòî-ñóäèííî¿ äèñòîí³¿. Öå çàçâè÷àéåìîö³éíî íåâð³âíîâàæåí³ ä³òè àñòåí³÷íî¿ êîíñòè-òóö³¿, ÿê³ ÷àñòî õâîð³þòü. Ó òàêèõ âèïàäêàõ ã³ïî-ãë³êåì³÷í³ åï³çîäè âèíèêàþòü ðàïòîâî, ó áóäü-ÿêèé ÷àñ, çà íàÿâíîñò³ ³íôåêö³éíî¿ õâîðîáè àáîïñèõîëîã³÷íîãî ñòðåñó. Ç³ çá³ëüøåííÿì â³êó äè-òèíè ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ïîêðàùàííÿ ñòàíó. Ã³ïî-ãë³êåì³¿ ó ä³òåé ³íîä³ âèíèêàþòü ï³ñëÿ íàäì³ðíî-ãî âæèâàííÿ âóãëåâîä³â (ð³çêèé ï³äéîì ð³âíÿ ãëþ-êîçè ó êðîâ³ âèêëèêàº â³äïîâ³äíó ðåàêö³þ óâèãëÿä³ ã³ïîãë³êåì³¿). Íàáóò³ õâîðîáè ïå÷³íêè (â³-ðóñíèé ãåïàòèò, öèðîç, çàñò³é êðîâ³ â ïå÷³íö³,ïîâ'ÿçàíèé ³ç ïðàâîá³÷íîþ ñåðöåâîþ íåäîñòàò-í³ñòþ), óðåì³ÿ çà íèðêîâî¿ íåäîñòàòíîñò³, ³ìóíí³çàõâîðþâàííÿ ç ïðîäóêö³ºþ àíòèò³ë äî ³íñóë³íó,åíäîòîêñè÷íèé øîê, ïðèéìàííÿ õ³í³íó, àíàïðè-ë³íó òàêîæ ìîæóòü ñóïðîâîäæóâàòèñÿ òÿæêèìã³ïîãë³êåì³÷íèì ñòàíîì. Âèä³ëÿþòü òàêîæ ³ä³î-ïàòè÷íó ðîäèííó ã³ïîãë³êåì³þ (hypoglycaemiafamiliaris idiopathica; ã³ïîãë³êåì³ÿ ñïîíòàííà³ä³îïàòè÷íà, ñèíäðîì McQuarry) – ãåíåòè÷íå çà-õâîðþâàííÿ (àóòîñîìíî-ðåöåñèâíèé òèï óñïàä-êóâàííÿ), ÿêå âèÿâëÿºòüñÿ íà 2-3-ìó ðîö³ æèòòÿ.Âîíî îáóìîâëåíî çàòðèìàíèì ðîçïàäîì ³íñóë³-íó âíàñë³äîê åíçèìàòè÷íîãî áëîêó ³íñóë³íàçè; õà-ðàêòåðèçóºòüñÿ âèíèêíåííÿì íàòùå çàãàëüíî¿ñëàáêîñò³, ï³òëèâîñò³, ã³ïåðôàã³¿, òðåìîðîì, ñó-äîìàìè, ðîçâèòêîì êîìè.Â³äîìî, ùî ó äîðîñëèõ ³ ï³äë³òê³â ã³ïîãë³êå-ì³ÿ ï³ñëÿ ¿äè ìîæå áóòè ðàííüîþ îçíàêîþ ÖÄ2-ãî òèïó. Ó òàêèõ õâîðèõ ð³âåíü ãëþêîçè íàòùåïåðåáóâàº ó ìåæàõ íîðìè, ïðîòå â³í ðàíî ï³ä-âèùóºòüñÿ âíàñë³äîê íåäîñòàòíüî¿ ñåêðåö³¿ ³í-ñóë³íó. Ï³ä ÷àñ ïðîâåäåííÿ ãëþêîçîòîëåðàíòíî-ãî òåñòó â³äçíà÷àºòüñÿ ï³çíÿ ã³ïåð³íñóë³íåì³ÿâíàñë³äîê ã³ïåðãë³êåì³¿ íà ðàíí³õ éîãî åòàïàõ.Ã³ïîãë³êåì³ÿ ï³ñëÿ ¿äè ñïîñòåð³ãàºòüñÿ òàêîæ çàîæèð³ííÿ.Àáñîëþòíà ã³ïåð³íñóë³íåì³ÿ – ñòàí, ïîâ'ÿçà-íèé ³ç ïàòîëîã³ºþ ³íñóëÿðíîãî àïàðàòó (ïåðâèí-íà îðãàí³÷íà ã³ïåð³íñóë³íåì³ÿ). Íàé÷àñò³øèìè

ïðè÷èíàìè îðãàí³÷íî¿ ã³ïåð³íñóë³íåì³¿ º ³íñóë³-íîìà – ïóõëèíà β-êë³òèí îñòð³âö³â Ëàíãåðãàíñà(ó ä³òåé ñòàðøîãî â³êó, 30% âèïàäê³â) ³ íåçèä³î-áëàñòîç – ã³ïåðïëàç³ÿ îñòð³âö³â ï³äøëóíêîâî¿çàëîçè (ãåíåòè÷íî îáóìîâëåíå çàõâîðþâàííÿ óä³òåé ïåðøîãî ðîêó æèòòÿ, 70% âèïàäê³â).Ä³òè ñòàíîâëÿòü 5% óñ³õ õâîðèõ íà ³íñóë³íî-ìó, 90% ³íñóë³íîì – äîáðîÿê³ñí³. Ãîðìîíàëüíîàêòèâíà ïóõëèíà, ³íñóë³íîìà ïðîâîêóº òÿæê³ (çíè-æåííÿ ð³âíÿ ãëþêîçè ó êðîâ³ ≤1,67 ììîëü/ë)íåêåòîòè÷í³ åï³çîäè ã³ïîãë³êåì³¿ (àöåòîí ó ñå÷³â³äñóòí³é çà ðàõóíîê ïðèãí³÷åííÿ ïðîöåñ³â ë³ïî-ë³çó), ÿê³ âèíèêàþòü ó ðàíêîâ³ ãîäèíè (ùî ïîâ'ÿçà-íî ç äîâãîþ ïåðåðâîþ ì³æ ãîäóâàííÿìè). Ùîìîëîäøà äèòèíà, òî íèæ÷à ãë³êåì³ÿ ó ïåðåðâàõì³æ ïðèéìàííÿìè ¿æ³. Õâîð³ ïðîêèäàþòüñÿ äóæåâàæêî, äîâãèé ÷àñ ïîãàíî îð³ºíòóþòüñÿ. Ïðîòÿ-ãîì óñüîãî åï³çîäó ã³ïîãë³êåì³¿ ïîñèëþºòüñÿñîíëèâ³ñòü. Ó áàãàòüîõ õâîðèõ âèíèêàþòü åï³ëåï-òèôîðìí³ íàïàäè, ÿê³ â³äð³çíÿþòüñÿ â³ä ñïðàâæ-í³õ âåëèêîþ òðèâàë³ñòþ, ã³ïåðê³íåçàìè òà õîðåº-ïîä³áíèì ñìèêàííÿì. Íà â³äì³íó â³ä åï³ëåïñ³¿, óõâîðèõ íà ³íñóë³íîìó íå â³äáóâàºòüñÿ çì³í îñî-áèñòîñò³. Àëå ³íòåíñèâí³ òà ÷àñò³ åï³çîäè ã³ïîãë³-êåì³¿ çà ³íñóë³íîìè ìîæóòü âèêëèêàòè íåçâîðîò-í³ çì³íè ó íåðâîâ³é ñèñòåì³ âæå ÷åðåç 6-12 ì³-ñÿö³â â³ä ïî÷àòêó çàõâîðþâàííÿ. ²íñóë³íîìè óä³òåé òðàïëÿþòüñÿ äîñèòü çð³äêà (1 âèïàäîê íà250 òèñ. ïàö³ºíò³â íà ð³ê), ³ ëèøå 10% ³íñóë³íîìº çëîÿê³ñíèìè.Îïèñàíî 10 âèïàäê³â çëîÿê³ñíèõ ³íñóë³íîì óä³òåé [14]. Ó á³ëüøîñò³ õâîðèõ íà ³íñóë³íîìó ñïî-ñòåð³ãàºòüñÿ ð³çêå çá³ëüøåííÿ ìàñè ò³ëà, âèðà-æåíå â³ä÷óòòÿ ãîëîäó, ïîòÿã äî ñîëîäêîãî, ñîí-ëèâ³ñòü, ñåðöåáèòòÿ, ïîðóøåííÿ êîíöåíòðàö³¿óâàãè, çíèæåííÿ ïðàöåçäàòíîñò³, íåãàòèâ³çì; çàçëîÿê³ñíîãî ïåðåá³ãó – ñõóäíåííÿ, ä³àðåÿ, á³ëü óæèâîò³. ²íñóë³íîìè â äèòÿ÷îìó â³ö³ òðàïëÿþòüñÿâêðàé ð³äêî, ëîêàë³çóþòüñÿ ó õâîñò³ àáî â ò³ë³ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè òà ìàþòü ðîçì³ð 0,5-3 ñì.Ïóõëèíè ðîçì³ðîì ïîíàä 2-3 ñì çàçâè÷àé çëîÿ-ê³ñí³. Äëÿ òîï³÷íî¿ ä³àãíîñòèêè çàñòîñîâóþòüñåëåêòèâíó àíã³îãðàô³þ, ÊÒ/ÌÐÒ àáî ñêàíóâàí-íÿ ç àíàëîãîì ñîìàòîñòàòèíó (ó ñòàðøîìó â³ö³).Íåçèä³îáëàñòîç (òîòàëüíà òðàíñôîðìàö³ÿïðîòîêîâîãî åï³òåë³þ ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè ó
β-êë³òèíè, ùî ïðîäóêóþòü ³íñóë³í) êë³í³÷íî ïðî-ÿâëÿºòüñÿ ó âèãëÿä³ òÿæêèõ ã³ïîãë³êåì³é, ÿê³ âàæ-êî ï³äëÿãàþòü êîðåêö³¿. Ä³àãíîç âñòàíîâëþþòüëèøå ìîðôîëîã³÷íî ï³ñëÿ âèêëþ÷åííÿ ä³àãíîçó³íñóë³íîìè.Âðîäæåíà ã³ïåð³íñóë³íåì³ÿ õàðàêòåðèçóºòü-
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ñÿ íåðåãóëüîâàíîþ ñåêðåö³ºþ ³íñóë³íó β-êë³òè-íàìè, ùî ïðîÿâëÿºòüñÿ ó âèãëÿä³ ñåðåäí³õ àáîòÿæêèõ åï³çîä³â ã³ïîãë³êåì³¿. Öå íàé÷àñò³øà ïðè-÷èíà ïåðñèñòóþ÷î¿ ã³ïåð³íñóë³íîâî¿ ã³ïîãë³êåì³¿(ÃÃ) ó íîâîíàðîäæåíèõ ³ íåìîâëÿò. Ð³çí³ ôîðìèã³ïåð³íñóë³íåì³¿ ç êë³í³÷íî¿, ãåíåòè÷íî¿ òà ìîð-ôîëîã³÷íî¿ òî÷îê çîðó º ãåòåðîãåííèìè ãðóïà-ìè çàõâîðþâàííÿ. Ðîçð³çíÿþòü òðàíçèòîðíó,ïîñò³éíó òà ïåðñèñòóþ÷ó (âðîäæåíó) ôîðìè ÃÃ.Òðàíçèòîðíà ôîðìà ÃÃ ó á³ëüøîñò³ ä³òåé ïåðå-á³ãàº áåçñèìïòîìíî òà çíèêàº ó ïåðø³ äí³ æèò-òÿ [15].Çàâäÿêè äîñÿãíåííÿì ìîëåêóëÿðíî¿ á³îëîã³¿,ãåíåòèêè òà ô³ç³îëîã³¿ β-êë³òèí ç'ÿâèëîñÿ ðîçó-ì³ííÿ ìåõàí³çì³â âðîäæåíèõ ôîðì ÃÃ [16]. Ãå-íåòè÷íîþ îñíîâîþ ÃÃ º äåôåêò êëþ÷îâèõ ãåí³â,ÿê³ ðåãóëþþòü ñåêðåö³þ ³íñóë³íó. Âðîäæåíà ôîð-ìà ÃÃ âèíèêàº âíàñë³äîê ìóòàö³¿ ãåí³â, çàëó÷å-íèõ äî ðåãóëÿö³¿ ³íñóë³íîâî¿ ñåêðåö³¿, 7 ç ÿêèõâæå âñòàíîâëåíî (ABCC8, KCNJ11, GLUD1, CGK,HADH, SLC16A1 ³ HNF4A). Òÿæê³ ôîðìè âðîäæå-íî¿ ÃÃ âèíèêàþòü âíàñë³äîê ìóòàö³é â ABCC8 ³KCNJ11, ÿê³ êîäóþòü äâà êîìïîíåíòè ÀÒÔ-÷óò-ëèâèõ êàëüö³ºâèõ êàíàëüö³â ó β-êë³òèíàõ. Ìóòàö³¿â ãåíàõ HNF4A, GLUD1, CGK ³ HADH ïðèçâîäÿòüäî ïîñò³éíî¿ àáî òèì÷àñîâî¿ ÃÃ, òîä³ ÿê ìóòàö³¿â SLC16A1 âèêëèêàþòü ÃÃ ï³ä ÷àñ ô³çè÷íîãî íà-âàíòàæåííÿ. Ìîæëèâ³ñòü øâèäêîãî ãåíåòè÷íîãîàíàë³çó, ðîçóì³ííÿ ã³ñòîëîã³÷íèõ îçíàê (ôîêàëü-íà àáî äèôóçíà ôîðìà) âðîäæåíî¿ ÃÃ, çàñòîñó-âàííÿ (18)F-L-3,4-äèã³äðîêñèôåí³ëàëàí³íóPET-CT ö³ëêîì çì³íèëè òàêòèêó êë³í³÷íîãî ñïî-ñòåðåæåííÿ òàêèõ õâîðèõ [17]. James C. ³ ñï³â-àâò. [18] âñòàíîâèëè, ùî âðîäæåíà ã³ïåð³íñóë³-íåì³ÿ ìîæå àñîö³þâàòèñÿ ç ìóòàö³ÿìè SUR-1 òàKir6.2, ãëþêîê³íàçè, ãëóòàìàòäåã³äðîãåíàçè, êî-ðîòêîãî ëàíöþãà 3-ã³äðîêñ³àöèë-CoA äåã³äðîãå-íàçè òà åêòîïîâàíîþ åêñïðåñ³ºþ íà ìåìáðàí³áåòà-êë³òèí SLC16A1.Ñèíäðîìè Costello, Timothy òà Kabuki òàêîæñóïðîâîäæóþòüñÿ ÃÃ, ïðîòå ãåíåòè÷íèé ìåõà-í³çì, ùî ïðèçâîäèòü äî ïîðóøåííÿ ñåêðåö³¿³íñóë³íó, íå âèâ÷åíî. ßêùî ïðè÷èíó ã³ïåð³íñóë³-íåì³¿ íå óñóíóòè, ó õâîðèõ ðîçâèâàþòüñÿ òÿæê³íåðâîâ³ ïîðóøåííÿ.Ã³ïåð³íñóë³íåì³þ ìîæå áóòè ïîâ'ÿçàíî ç ïå-ðèíàòàëüíèì ñòðåñîì (àñô³êñ³ÿ ï³ä ÷àñ íàðîä-æåííÿ, òîêñåì³ÿ ó ìàòåð³, ïåðåä÷àñí³ ïîëîãè,âíóòð³øíüîóòðîáíà çàòðèìêà ðîçâèòêó, íàñë³äîêòðèâàëî¿ íåîíàòàëüíî¿ ã³ïîãë³êåì³¿). Äèôåðåíö³éóä³àãíîñòèêó ïðîâîäÿòü ³ç íåîíàòàëüíèì ïàíã³ïî-ï³òó¿òàðèçìîì, ã³ïîãë³êåì³ºþ, ³íäóêîâàíîþ ë³-

êàðñüêèìè ïðåïàðàòàìè, ³íñóë³íîìîþ, ñèíäðî-ìîì Beckwith-Wiedemann, âðîäæåíèìè ïîðó-øåííÿìè ãë³êóâàííÿ. Ëàáîðàòîðíà ä³àãíîñòèêàâêëþ÷àº âèçíà÷åííÿ âì³ñòó ãëþêîçè ó êðîâ³, ³í-ñóë³íó ó ïëàçì³, áåòà-ã³äðîêñèáóòèðàòó ó ïëàç-ì³, æèðíèõ êèñëîò, àì³àêó òà àöåòèëêàðí³òèíó âïëàçì³, îðãàí³÷íèõ êèñëîò ó ñå÷³. Äëÿ ôåíîòèï-íî¿ õàðàêòåðèñòèêè âàæëèâèì º òåñò íà øâèäêóâ³äïîâ³äü ³íñóë³íó. Â³çóàë³çàö³þ òà ã³ñòîëîã³÷íåäîñë³äæåííÿ ïðîâîäÿòü ç ìåòîþ ä³àãíîñòèêè òàêëàñèô³êàö³¿ ã³ïåð³íñóë³íåì³¿. Ãîëîâíîþ ìåòîþë³êóâàííÿ òàêèõ õâîðèõ çàëèøàºòüñÿ çàïîá³ãàí-íÿ óðàæåííþ ãîëîâíîãî ìîçêó âíàñë³äîê ã³ïîãë³-êåì³¿ øëÿõîì ï³äòðèìêè ãë³êåì³¿ âèùå çà4,0 ììîëü/ë íà òë³ ôàðìàêîëîã³÷íîãî àáî õ³ðóð-ã³÷íîãî ë³êóâàííÿ [19].Íåàäåêâàòíå íàäõîäæåííÿ ãëþêîçè äî ìîç-êó âíàñë³äîê áàãàòîðàçîâèõ åï³çîä³â òÿæêî¿ ã³-ïîãë³êåì³¿ ïðîòÿãîì ïåðøîãî ðîêó æèòòÿ, êîëèìîçîê ò³ëüêè ðîçâèâàºòüñÿ, ïðèçâîäèòü äî ñåð-éîçíèõ íåâðîëîã³÷íèõ íàñë³äê³â – ïî÷èíàþ÷è çíåéðîêîãí³òèâíî¿ äèñôóíêö³¿ ³ àæ äî òÿæêî¿çàòðèìêè ðîçóìîâîãî ðîçâèòêó, åï³ëåïñ³¿, ì³ê-ðîöåôàë³¿, ãåì³ïàðåçó, àôàç³¿. Á³ëüøå òîãî, ó òÿæ-êèõ âèïàäêàõ ó ìàéáóòíüîìó ìîæëèâèé ðîçâè-òîê ÖÄ. Çàïîá³ãàííÿ òÿæêèì ã³ïîãë³êåì³ÿì óðàííüîìó äèòèíñòâ³, øâèäêà òà àäåêâàòíà òåðà-ï³ÿ ÃÃ º ãîëîâíîþ óìîâîþ çàáåçïå÷åííÿ íàëåæ-íî¿ ÿêîñò³ æèòòÿ õâîðîãî [19]. Îñòàíí³ìè ðîêà-ìè äëÿ äèôåðåíö³éíî¿ ä³àãíîñòèêè ôîêàëüíî¿ òàäèôóçíî¿ ôîðì ÃÃ ³ äëÿ âèçíà÷åííÿ ëîêàë³çàö³¿ôîêóñà çàõâîðþâàííÿ ïî÷àëè âèêîðèñòîâóâàòè(18)F-L-dopa ïîçèòðîííó åì³ñ³éíó òîìîãðàô³þ,ÿêà º íàé÷óòëèâ³øèì ìåòîäîì ä³àãíîñòèêè [16].Çà òÿæêèõ ôîðì ÃÃ, ðåçèñòåíòíèõ äî ë³êó-âàííÿ ä³àçîêñèäîì àáî íåô³äèï³íîì, ïðîâîäÿòüñóáòîòàëüíó ïàíêðåàòîòîì³þ ç âèñîêèì ðèçè-êîì âèíèêíåííÿ ÖÄ. Ââåäåííÿ ãëþêàãîíó âèêî-ðèñòîâóþòü ó òàêèõ ïàö³ºíò³â äëÿ íåãàéíî¿ñòàá³ë³çàö³¿ ãë³êåì³¿. Çàïðîïîíîâàíî òàêîæ êîì-á³íîâàíó òåðàï³þ íèçüêèìè äîçàìè îêòðåîòèäóòà òðèâàëèì ï/ø ââåäåííÿì ãëþêàãîíó äëÿ çà-ïîá³ãàííÿ òÿæêèì åï³çîäàì ã³ïîãë³êåì³¿ ó äèòè-íè ç ÃÃ [20].Ã³ïîãë³êåì³÷íèé ñòàí ìîæóòü âèêëèêàòè ïóõ-ëèíè, ÿê³ ðîçâèâàþòüñÿ ïîçà ï³äøëóíêîâîþçàëîçîþ. Ö³ ïóõëèíè ÷àñò³øå ìàþòü ìåçåíõ³-ìàëüíå ïîõîäæåííÿ (ô³áðîìè, ô³áðîñàðêîìè,íåéðîìè) òà ðîçòàøîâàí³ ðåòðîïåðèòîíåàëüíîàáî ìåä³àñòèíàëüíî. ×àñòî öå âåëèê³ ïóõëèíèìåçåíõ³ìàëüíîãî ïîõîäæåííÿ – ïå÷³íêîâî-êë³òèí-íèé ðàê, ïóõëèíè íàäíèðêîâèõ çàëîç. Îäí³ºþ ç
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ïåðøèõ îçíàê íàÿâíîñò³ òàêî¿ ïóõëèíè º ïîðó-øåííÿ ïîâåä³íêè, ñïëóòàí³ñòü ñâ³äîìîñò³. Ó òà-êèõ âèïàäêàõ ã³ïîãë³êåì³ÿ âèíèêàº âíàñë³äîê ñåê-ðåö³¿ ³íñóë³íîïîä³áíèõ ðå÷îâèí àáî óòèë³çàö³¿ãëþêîçè ç âèñîêîþ øâèäê³ñòþ, àáî ãàëüìóâàííÿïðîäóêö³¿ ãëþêîçè â ïå÷³íö³. Ó 50-70% òàêèõõâîðèõ çíàéäåíî ï³äâèùåíèé ð³âåíü ³íñóë³íîïî-ä³áíèõ ÷èííèê³â ðîñòó (²×Ð), ÿê³, éìîâ³ðíî, óâèñîêèõ êîíöåíòðàö³ÿõ çäàòí³ âçàºìîä³ÿòè ç ðå-öåïòîðàìè ³íñóë³íó; àáî â³äáóâàºòüñÿ ïîñèëåí-íÿ ñèíòåçó àíòèò³ë äî ³íñóë³íîâèõ ðåöåïòîð³â.Ïðè÷èíîþ ã³ïîãë³êåì³¿ ìîæóòü áóòè âåëèê³ñàðêîìè ç ïîâ³ëüíèì ðîñòîì. Ó á³ëüøîñò³ âè-ïàäê³â ö³ ïóõëèíè âèêëèêàþòü ã³ïîãë³êåì³þ çàðàõóíîê ïðîäóêö³¿ ²×Ð-²², ÿêèé ïðèãí³÷óº ãë³êîãå-íåç ³ ãëþêîíåîãåíåç, ãàëüìóº ë³ïîë³ç ³ ïîñèëþºñïîæèâàííÿ ãëþêîçè ì'ÿçàìè òà æèðîâîþ òêà-íèíîþ.Â îñíîâ³ âèíèêíåííÿ ã³ïîãë³êåì³¿ çà öóêðî-âîãî ä³àáåòó ëåæèòü íàäëèøîê ³íñóë³íó â îðãà-í³çì³ â³äíîñíî íàäõîäæåííÿ âóãëåâîä³â ç ¿æåþàáî ç ïå÷³íêè, à òàêîæ â óìîâàõ ïðèñêîðåíî¿ óòè-ë³çàö³¿ âóãëåâîä³â (ô³çè÷íå íàâàíòàæåííÿ). Ïðî-â³äíèìè ÷èííèêàìè ðîçâèòêó ã³ïîãë³êåì³¿ çà ÖÄº ïåðåäîçóâàííÿ ³íñóë³íó (ïðèçíà÷åííÿ çàâèñî-êî¿ äîçè ³íñóë³íó, ââåäåííÿ ³íñóë³íó ç êîíöåí-òðàö³ºþ 100 ÌÎ/ìë øïðèöîì äëÿ ³íñóë³íó ç êîí-öåíòðàö³ºþ 40 ÌÎ/ìë), ï³äâèùåííÿ àêòèâíîñò³³íñóë³íó (ïðèñêîðåííÿ âñìîêòóâàííÿ, âèâ³ëüíåí-íÿ ³íñóë³íó ç êîìïëåêñó ç àíòè³íñóë³íîâèìèàíòèò³ëàìè, íèðêîâà íåäîñòàòí³ñòü, ïåð³îä "ìå-äîâîãî ì³ñÿöÿ"), ï³äâèùåííÿ ÷óòëèâîñò³ äî ³íñó-ë³íó (äåô³öèò êîíòð³íñóëÿðíèõ ãîðìîí³â, âòðàòàìàñè ò³ëà, ô³çè÷íà àêòèâí³ñòü), áðàê íàäõîäæåííÿâóãëåâîä³â äî îðãàí³çìó (áëþâîòà, ä³àðåÿ, ä³º-òà, çì³íè ÿêîñò³, ê³ëüêîñò³ òà ÷àñó ïðèéìàííÿ ¿æ³),³íø³ ÷èííèêè (ïðèéìàííÿ àëêîãîëþ, ñàë³öèëàò³â,ñóëüôàì³äíèõ ïðåïàðàò³â). Íàÿâí³ñòü ó õâîðîãîàâòîíîìíî¿ íåéðîïàò³¿ òàêîæ º ÷èííèêîì ðèçè-êó òÿæêèõ ã³ïîãë³êåì³é. Ô³çè÷í³ âïðàâè ðåêîìåí-äîâàíî õâîðèì íà ÖÄ, àëå âîäíî÷àñ âîíè º âå-ëèêèì ðèçèêîì ðîçâèòêó òÿæêî¿ ã³ïîãë³êåì³¿ [22].Áàãàòîðàçîâ³ ã³ïîãë³êåì³¿ º óñêëàäíåííÿì ³í-òåíñèô³êîâàíî¿ ³íñóë³íîòåðàï³¿, ó ìîëîäèõ õâî-ðèõ íà ÖÄ âîíè ìîæóòü ïðèçâåñòè äî ñëàáêî¿êîãí³òèâíî¿ äèñôóíêö³¿ òà ñïåöèô³÷íîãî ïîã³ð-øåííÿ ïàì'ÿò³, ùî âèêëèêàº íîâ³ ã³ïîãë³êåì³÷í³åï³çîäè òà íå÷óòëèâ³ñòü äî ã³ïîãë³êåì³¿.Ðîçð³çíÿþòü ñèìïòîìàòè÷íó òà áåçñèìïòîì-íó (ïðèõîâàíó) ã³ïîãë³êåì³þ. Êë³í³÷í³ ñèìïòîìèã³ïîãë³êåì³¿ çóìîâëåíî ï³äâèùåííÿì òîíóñó ñèì-ïàòî-àäðåíàëîâî¿ ñèñòåìè òà ï³äâèùåííÿì ïðî-

äóêö³¿ êîíòð³íñóëÿðíèõ ãîðìîí³â, à òàêîæ ïîðó-øåííÿì æèâëåííÿ íåðâîâî¿ òêàíèíè. Çà áðàêóíàäõîäæåííÿ ãëþêîçè äî ìîçêó ðîçâèâàºòüñÿâóãëåâîäíå òà êèñíåâå ãîëîäóâàííÿ.Ñèìïòîìè ã³ïîãë³êåì³¿ ðîçïîä³ëÿþòü íà:1) âåãåòàòèâí³ (àêòèâàö³ÿ ñèìïàòè÷íî¿ òà ïàðà-ñèìïàòè÷íî¿ íåðâîâî¿ ñèñòåì – ï³òëèâ³ñòü,òàõ³êàðä³ÿ, òðåìîð, â³ä÷óòòÿ ãîëîäó); 2) íåéðî-ãë³êîïåí³÷í³ (ã³ïîêñ³ÿ ãîëîâíîãî ìîçêó – çàíåïî-êîºí³ñòü, ïîäðàçëèâ³ñòü, çì³íè ïîâåä³íêè);3) çàãàëüí³ (ãîëîâíèé á³ëü, íóäîòà). Çàëåæíî â³äâèðàæåíîñò³ ñèìïòîì³â âèä³ëÿþòü ð³çí³ ñòóïåí³ã³ïîãë³êåì³¿. Çà ëåãêîãî ñòóïåíÿ ã³ïîãë³êåì³¿ (õâî-ðèé ìîæå ñàì âïîðàòèñÿ ç³ ñâî¿ì ñòàíîì) âèíè-êàþòü â³ä÷óòòÿ ãîëîäó, òðåìîð, ðîçäðàòîâàí³ñòü,ï³òëèâ³ñòü, ñåðöåáèòòÿ, áë³ä³ñòü øê³ðè. Çà ñå-ðåäíüîãî ñòóïåíÿ ã³ïîãë³êåì³¿ (õâîðèé ïîòðåáóºäîïîìîãè ñòîðîíí³õ îñ³á) ïðèºäíóþòüñÿ íåéðî-ãë³êîïåí³÷í³ òà íåéðîãåíí³ ñèìïòîìè – ãîëîâíèéá³ëü, íåàäåêâàòíà ïîâåä³íêà, ÷àñòî ç îçíàêàìèàãðåñ³¿ òà çáóäæåíîñò³, âåðåäëèâ³ñòü, ïîðóøåí-íÿ ìîâè òà çîðó, òàõ³êàðä³ÿ, ðîçøèðåííÿ ç³íèöü.Ñïîñòåð³ãàþòüñÿ ñëàáê³ñòü, "âàòí³" êîë³íà, ïî-÷óòòÿ ñòðàõó, îí³ì³ííÿ ãóá, ê³í÷èêà íîñà, á³ëü óæèâîò³, áëþâîòà, ìàðåííÿ, ãàëþöèíàö³¿ òîùî.Òÿæêèé ñòóï³íü ã³ïîãë³êåì³¿ âèìàãàº íåâ³äêëàä-íî¿ äîïîìîãè, õàðàêòåðèçóºòüñÿ ïîâíîþ äåç-îð³ºíòàö³ºþ õâîðîãî, ñóäîìàìè, ïîðóøåííÿìêîâòàííÿ, ðîçâèòêîì ã³ïîãë³êåì³÷íî¿ êîìè. ×àñò³òà òÿæê³ ã³ïîãë³êåì³¿ âèêëèêàþòü óðàæåííÿ ãîëîâ-íîãî ìîçêó, çàòðèìêó ³íòåëåêòóàëüíîãî ðîçâèò-êó [23].Ä³òè äî 5 ðîê³â íå â çìîç³ ñàì³ àäåêâàòíîîö³íèòè ñâ³é ñòàí, òîìó ó öüîìó â³ö³ âñ³ ã³ïîãë³-êåì³¿ ðîçãëÿäàþòüñÿ ÿê òÿæê³.Íåîáõ³äíî çàóâàæèòè, ùî õâîð³ íà ÖÄ ìîæóòüíå â³ä÷óâàòè ã³ïîãë³êåì³¿, êîëè ð³âåíü ãëþêîçè âêðîâ³ ≤2,0 ììîëü/ë, ³, íàâïàêè, ìàòè îçíàêèã³ïîãë³êåì³¿ çà ð³âí³â ãëþêîçè ≥4-5,0 ììîëü/ë.Ëåãê³ ã³ïîãë³êåì³¿ âèíèêàþòü äóæå ÷àñòî, íàä-òî çà ³íòåíñèô³êîâàíî¿ ³íñóë³íîòåðàï³¿ òà äîáðîãîìåòàáîë³÷íîãî êîíòðîëþ, à òàêîæ ó ï³äë³òêîâî-ìó â³ö³ (ô³çè÷íà àêòèâí³ñòü, ïîðóøåííÿ ðåæèìóõàð÷óâàííÿ òà ðåæèìó ââåäåííÿ ³íñóë³íó).Ùî øâèäøå çíèæóºòüñÿ ð³âåíü ãëþêîçè âêðîâ³, òî á³ëüø âèðàæåíî ñèìïòîìè ã³ïåðàäðå-íàë³íåì³¿ (ñëàáê³ñòü, ï³òëèâ³ñòü, òàõ³êàðä³ÿ, â³ä-÷óòòÿ ñòðàõó é ãîëîäó, òðåìîð, ï³äâèùåíà çáóä-ëèâ³ñòü).Ïðèõîâàíà ã³ïîãë³êåì³ÿ çíà÷íîþ ì³ðîþóñêëàäíþº ïåðåá³ã ÖÄ òà º ÷èííèêîì ðîçâèòêóòÿæêèõ ã³ïîãë³êåì³é – â³ä 50 äî 280 åï³çîä³â íà
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100 ïàö³ºíò³â íà ð³ê [24]. Åï³çîäè òÿæêèõ ã³ïîãë³-êåì³é ó 39-55% âèïàäê³â âèíèêàþòü âíî÷³ ï³ä ÷àññíó ³ ìîæóòü ñïðè÷èíèòè ðàïòîâó ñìåðòü õâîðî-ãî. Çà äîïîìîãîþ ñèñòåìè ïîñò³éíîãî ìîí³òî-ðèíãó ãëþêîçè åï³çîäè ïðèõîâàíî¿ ã³ïîãë³êåì³¿âíî÷³ ó ä³òåé ³ ï³äë³òê³â, õâîðèõ íà ÖÄ 1-ãî òèïó,âèÿâëÿþòüñÿ ó 42% âèïàäê³â [25]. Îçíàêàìè í³÷-íèõ ã³ïîãë³êåì³é º í³÷íà ï³òëèâ³ñòü, êîøìàðí³ñíîâèä³ííÿ, ïîãàíèé ñîí, ãîëîâíèé á³ëü çðàíêó.Òÿæê³ñòü ïðèõîâàíèõ ã³ïîãë³êåì³é âàð³þº â³äñèìïòîì³â ëåãêîãî ïîã³ðøåííÿ ñàìîïî÷óòòÿ äîíåïðèòîìíîñò³. Ïðèõîâàí³ ã³ïîãë³êåì³¿ º ð³çíî-âèäîì ðàïòîâèõ ã³ïîãë³êåì³é, çà ÿêèõ â³äñòàºàâòîíîìíà ñèìïòîìàòèêà, ïðîòå ã³ïåðåðã³÷íà ðå-àêö³ÿ êîíòð³íñóëÿðíî¿ ñèñòåìè íå ëèøå âèâî-äèòü îðãàí³çì ³ç ã³ïîãë³êåì³÷íîãî ñòàíó, àëå éïðèçâîäèòü ïîò³ì äî âèðàæåíî¿ òðèâàëî¿ ã³ïåð-ãë³êåì³¿. Ó â³äïîâ³äü íà çíèæåííÿ ð³âíÿ ãëþêîçèâ êðîâ³ î 2-3-¿ ãîäèíè íî÷³ â³äáóâàºòüñÿ ï³äâè-ùåííÿ ãë³êåì³¿, ïîêàçíèêè ÿêî¿ äîñÿãàþòü âèñî-êèõ çíà÷åíü âðàíö³, ïåðåä ïðèéìàííÿì ¿æ³ [26].Êð³ì òîãî, ðîçâèâàþòüñÿ ã³ïåðë³ï³äåì³ÿ, ãëþêîç-óð³ÿ, êåíîíóð³ÿ òà êåòîíåì³ÿ. Òðèâàëà àêòèâàö³ÿêîíòð³íñóëÿðíèõ ìåõàí³çì³â ïðèçâîäèòü äî ëà-á³ëüíîãî ïåðåá³ãó õâîðîáè ç³ ñõèëüí³ñòþ äîã³ïîãë³êåì³¿ òà êåòîàöèäîçó, æèðîâî¿ ³íô³ëüòðà-ö³¿ ïå÷³íêè. Â óìîâàõ õðîí³÷íîãî ïåðåäîçóâàííÿ³íñóë³íó ó õâîðèõ ï³äâèùóºòüñÿ àïåòèò, ³ âîíè íåçäàòí³ äîòðèìóâàòè ðåæèìó õàð÷óâàííÿ òà ô³-çè÷íîãî íàâàíòàæåííÿ, ùî ïîñèëþº ëàá³ëüí³ñòüïåðåá³ãó çàõâîðþâàííÿ.Ã³ïîãë³êåì³ÿ º íàé÷àñò³øèì óñêëàäíåííÿì ³í-òåíñèô³êîâàíî¿ ³íñóë³íîòåðàï³¿, ÿêà ñïðÿìîâàíàíà äîñÿãíåííÿ ³äåàëüíî¿ êîìïåíñàö³¿ çàõâîðþ-âàííÿ (íîðìîãë³êåì³ÿ òà àãëþêîçóð³ÿ). Ðåçóëü-òàòè äîñë³äæåííÿ DCCT ñâ³ä÷àòü, ùî ³íòåíñèô³-êîâàíà ³íñóë³íîòåðàï³ÿ ï³äâèùóº ðèçèê òÿæêèõã³ïîãë³êåì³é âòðè÷³. Ó ïàö³ºíò³â ³ç ãë³êåì³ºþ,áëèçüêîþ äî íîðìàëüíî¿, ëåãê³ ã³ïîãë³êåì³¿ ñïî-ñòåð³ãàþòüñÿ 1-2 ðàçè íà òèæäåíü. Íà òë³ ³íñóë³-íîòåðàï³¿ ïðàêòè÷íî â óñ³õ õâîðèõ íà ÖÄ 1-ãîòèïó ñïîñòåð³ãàþòüñÿ ã³ïîãë³êåì³÷í³ ñòàíè. Åï³-çîäè ã³ïîãë³êåì³¿ ïðèçâîäÿòü äî ïîðóøåíü óñèñòåì³ çâîðîòíîãî çâ'ÿçêó ï³ä ÷àñ íàñòóïíèõ åï³-çîä³â, â³äáóâàºòüñÿ çíèæåííÿ âèêèäó åï³íåôðè-íó ³ç çàãðîçîþ ðîçâèòêó òÿæêî¿ ã³ïîãë³êåì³¿ [27].Òÿæê³ ã³ïîãë³êåì³¿ ùîíàéìåíøå 1 ðàç íà ð³êâ³äáóâàþòüñÿ ó 10% âèïàäê³â. Çà äîñÿãíåííÿ ö³-ëüîâîãî ð³âíÿ ãë³êåì³¿ íå âäàºòüñÿ ö³ëêîì óíèê-íóòè ã³ïîãë³êåì³÷íèõ ñòàí³â, àëå ìîæëèâî çðîáèòèåï³çîäè ã³ïîãë³êåì³¿ á³ëüø ð³äê³ñíèìè òà "ì'ÿêè-ìè", ÿêùî âæèòè çàõîä³â ç ¿õ ïðîô³ëàêòèêè.

Îñòàíí³ìè ðîêàìè àíàëîãè ³íñóë³íó (À²) íà-áóëè âåëèêî¿ ïîïóëÿðíîñò³ â ë³êóâàíí³ ÖÄ. Ðîç-ðîáëåíî àíàëîãè ³íñóë³íó êîðîòêî¿ ä³¿ (À²-ÊÄ) òààíàëîãè ³íñóë³íó ïîäîâæåíî¿ ä³¿ (À²-ÏÄ). Àíàëî-ãè ³íñóë³íó º àëüòåðíàòèâîþ çâè÷àéíèì ëþäñü-êèì ³íñóë³íàì, ÿê³ ââîäÿòüñÿ ïåðåä ¿äîþ. À²-ÊÄïîêàçàëè ïðèñêîðåíèé ïî÷àòîê ä³¿ òà ìåíøó òðè-âàë³ñòü ä³¿. Ðåçóëüòàòîì óäîñêîíàëåíîãî ôàð-ìàêîê³íåòè÷íîãî ïðîô³ëþ º ïîë³ïøåííÿ ïîñò-ïðàíä³àëüíîãî ãë³êåì³÷íîãî êîíòðîëþ áåç ï³ä-âèùåííÿ ðèçèêó ã³ïîãë³êåì³¿. Êð³ì òîãî, À² ìî-æóòü ââîäèòèñÿ áåçïîñåðåäíüî ï³ñëÿ ¿äè. À²-ÏÄçàáåçïå÷óþòü áàçàëüíèé ð³âåíü çà óìîâ ââåäåí-íÿ îäèí ðàç àáî äâ³÷³ íà äîáó. ÂèêîðèñòàííÿÀ²-ÏÄ çàáåçïå÷óº çíèæåííÿ ÷àñòîòè ã³ïîãë³êå-ì³é, íàäòî í³÷íèõ. Îñîáëèâ³ñòþ àíàëîã³â ³íñóë³-íó º çäàòí³ñòü ïîë³ïøóâàòè òðèâàëèé êîíòðîëüð³âíÿ ãëþêîçè â êðîâ³ [28, 29].Ë³çïðî (Õóìàëîã) – ïåðøèé À²-ÊÄ, ö³ëêîì³äåíòè÷íèé åíäîãåííîìó ëþäñüêîìó ³íñóë³íó,êð³ì çì³íè ïîëîæåííÿ àì³íîêèñëîò ïðîë³íó òàë³çèíó ó 28-ìó òà 29-ìó ïîëîæåííÿõ Â-ëàíöþãà.Öå ïðèâåëî äî çì³íè éîãî ôàðìàêîê³íåòè÷íèõâëàñòèâîñòåé, à ñàìå – äî øâèäøîãî ïî÷àòêóòà ï³êó ä³¿, â³äïîâ³äíî äî ïîñòïðàíä³àëüíî¿ ã³-ïåðãë³êåì³¿, òà äî ìåíøî¿ òðèâàëîñò³ ä³¿. Ïðî-ô³ëü ÷àñ/ä³ÿ Õóìàëîãó ³ì³òóº ô³ç³îëîã³÷íó â³äïî-â³äü íà ïðèéìàííÿ ¿æ³. Ó ïàö³ºíò³â ð³çíîãî â³êóçä³éñíþºòüñÿ ïîñòïðàíä³àëüíèé êîíòðîëü ãë³êå-ì³¿ çà â³äñóòíîñò³ ï³äâèùåíîãî ðèçèêó ðîçâèòêóã³ïîãë³êåì³¿. Ìîæëèâ³ñòü ââåäåííÿ Õóìàëîãó ïå-ðåä àáî â³äðàçó ï³ñëÿ ¿äè º äóæå çðó÷íîþ äëÿïàö³ºíòà, íàäòî çà íåçàïëàíîâàíèõ ô³çè÷íèõíàâàíòàæåíü ³ ïðèéìàíü ¿æ³. Öå ñïðèÿº çíà÷íî-ìó çíèæåííþ ê³ëüêîñò³ äîáîâèõ ³ í³÷íèõ åï³çîä³âã³ïîãë³êåì³¿ òà ï³äâèùóº ÿê³ñòü æèòòÿ õâîðîãî[30, 31].Àíàë³ç ë³òåðàòóðè ñâ³ä÷èòü ïðî òå, ùîáàçèñíî-áîëþñíèé ðåæèì ³íñóë³íîòåðàï³¿ ç ïðàí-ä³àëüíèì À²-ÊÄ ìàº ïåðåâàãè ïåðåä âèêîðèñ-òàííÿì êîðîòêîãî ëþäñüêîãî ³íñóë³íó, çàáåçïå-÷óº ë³ïøèé ãë³êåì³÷íèé êîíòðîëü ³ â³ðîã³äíåçíèæåííÿ ê³ëüêîñò³ åï³çîä³â ã³ïîãë³êåì³¿ [32].Garg S. ³ ñï³âàâò. [33] âèâ÷èëè âïëèâ À²-ÊÄíà ð³âåíü ãë³êîâàíîãî ãåìîãëîá³íó (HbA1ñ), ã³-ïîãë³êåì³þ òà äîçó ³íñóë³íó ó ïàö³ºíò³â ³ç ÖÄ óáàçèñíî-áîëþñíîìó ðåæèì³ ³íñóë³íîòåðàï³¿.Âñòàíîâëåíî, ùî À²-ÊÄ ó áàçèñíî-áîëþñíîìóðåæèì³ ó òèõ æå äîçàõ ñóòòºâ³øå, í³æ ëþäñüê³³íñóë³íè, çìåíøóþòü ãë³êåì³þ, à òàêîæ ñïðèÿ-þòü çìåíøåííþ ê³ëüêîñò³ åï³çîä³â ã³ïîãë³êåì³¿.Berhe T. ³ ñï³âàâò. â³äçíà÷àëè çíà÷íå çìåíøåí-
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íÿ ê³ëüêîñò³ åï³çîä³â ã³ïîãë³êåì³¿ íà òë³ âèêîðèñ-òàííÿ Õóìàëîãó â ðåæèì³ ïîìïîâîãî ââåäåííÿ óä³òåé 2-7 ðîê³â, õâîðèõ íà ÖÄ 1-ãî òèïó [34].Á³ëüø³ñòü ïàö³ºíò³â (ä³òè äîøê³ëüíîãî â³êó) òà¿õ áàòüê³â â³äçíà÷àëè, ùî çàñòîñóâàííÿ À²-ÊÄ(ë³çïðî) ó ðåæèì³ ïîñò³éíîãî ï³äøê³ðíîãî ââå-äåííÿ áóëî çíà÷íî çðó÷í³øèì òà åôåêòèâí³øèì,í³æ ââåäåííÿ çâè÷àéíîãî ³íñóë³íó R [35]. Ford-Adams M.E. ³ ñï³âàâò. [36] â³äçíà÷àëè, ùî ë³ç-ïðî, ââåäåíèé ïåðåä âå÷åðåþ, çíèæóº ÷àñòîòóí³÷íèõ (22.00-04.00 ãîä.) ã³ïîãë³êåì³é ó ä³òåéïðåïóáåðòàòíîãî â³êó, õâîðèõ íà ÖÄ 1-ãî òèïó(âíàñë³äîê ìåíøî¿ òðèâàëîñò³ ä³¿).Ïðîâåäåííÿ ðåòðîñïåêòèâíîãî äîñë³äæåííÿñåðåä 280 ä³òåé â³êîì 2,2-18,6 ðîêó ç òðèâàë³ñ-òþ ÖÄ 1-ãî òèïó 2-13,9 ðîêó âèçíà÷èëî íàÿâ-í³ñòü 48 åï³çîä³â òÿæêî¿ ã³ïîãë³êåì³¿ ïðîòÿãîì 6ðîê³â ó 31 ïàö³ºíòà (ñåðåäí³é â³ê 13,8 ðîêó, ñå-ðåäíÿ òðèâàë³ñòü çàõâîðþâàííÿ 7 ðîê³â). Êîæåí10-é õâîðèé ïåðåí³ñ ïðèíàéìí³ îäíó òÿæêó ã³-ïîãë³êåì³þ. Äîçè ³íñóë³íó òà ñåðåäí³é ð³âåíüHbA1ñ ïðàêòè÷íî íå â³äð³çíÿëèñü ó ä³òåé ³ç íà-ÿâí³ñòþ òÿæêèõ ã³ïîãë³êåì³é â àíàìíåç³ òà áåçòàêèõ. Â³äçíà÷åíî ð³ñò ÷àñòîòè åï³çîä³â òÿæêèõã³ïîãë³êåì³é ç³ çá³ëüøåííÿì òðèâàëîñò³ ÖÄ. Ó 81%âèïàäê³â òÿæêó ã³ïîãë³êåì³þ áóëî çàô³êñîâàíî ì³æ1-þ òà 3-þ ãîä. íî÷³, ó 2,88% – ï³çíî ââå÷åð³, â1,9% – ðàíî âðàíö³. Ñë³ä â³äçíà÷èòè, ùî ç 48õâîðèõ, ÿê³ ìàëè åï³çîäè òÿæêî¿ ã³ïîãë³êåì³¿, ëèøå5 îòðèìóâàëè ë³çïðî [37].Êîìá³íàö³ÿ ë³çïðî ç À²-ÏÄ (ãëàðã³í) çìåíøóºê³ëüê³ñòü í³÷íèõ ã³ïîãë³êåì³é ó ï³äë³òê³â ïîð³âíÿ-íî ³ç çàñòîñóâàííÿì çâè÷àéíîãî ëþäñüêîãî ³í-ñóë³íó R òà ³íñóë³íó NPH ó ðåæèì³ áàãàòîðàçî-âèõ ³í'ºêö³é, çàáåçïå÷óº ñòàá³ëüíèé ãë³êåì³÷íèéêîíòðîëü [38, 39]. Ñïåöèô³÷í³ âëàñòèâîñò³ À²-ÊÄ,à ñàìå ìîæëèâ³ñòü ââåäåííÿ ïðåïàðàòó ïåðåä,ï³ä ÷àñ ³ â³äðàçó æ ï³ñëÿ ¿äè àáî ô³çè÷íîãî íà-âàíòàæåííÿ, îáóìîâëþº á³ëüøó ãíó÷ê³ñòü ðåæè-ìó ³íñóë³íîòåðàï³¿, ùî äóæå çðó÷íî äëÿ õâîðîãîòà çàïîá³ãàº ðîçâèòêó ã³ïîãë³êåì³é [32, 40].Íàðàç³ äîñÿãíóòî çíà÷íîãî ïðîãðåñó â òåðà-ï³¿ ÖÄ 1-ãî òèïó: ðîçðîáëåíî ñèñòåìè êîíòðîëþòà ñàìîêîíòðîëþ çàõâîðþâàííÿ, çàñîáè ââåäåí-íÿ ³íñóë³íó, ñòâîðåíî íîâ³ ïðåïàðàòè ³íñóë³íó éàíàëîã³â ³íñóë³íó êîðîòêî¿ òà ïîäîâæåíî¿ ä³¿,çàâäÿêè ÷îìó â³äòâîðþºòüñÿ ìàêñèìàëüíî áëèçü-êèé äî ô³ç³îëîã³÷íîãî ïðîô³ëü ³íñóë³íåì³¿, äîñÿ-ãàºòüñÿ ë³ïøèé ìåòàáîë³÷íèé êîíòðîëü çàõâî-ðþâàííÿ, â³ðîã³äíî çíèæóºòüñÿ ÷àñòîòà ä³àáåòè÷-íèõ óñêëàäíåíü, ó òîìó ÷èñë³ é ã³ïîãë³êåì³÷íèõñòàí³â.
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ÐÅÇÞÌÅÃèïîãëèêåìè÷åñêèå ñîñòîÿíèÿ ó äåòåé èïîäðîñòêîâÅ.Â. ÁîëüøîâàÂ îáçîðå ïîäðîáíî îïèñàíû âîçìîæíûå ïðè-÷èíû ãèïîãëèêåìè÷åñêèõ ñîñòîÿíèé â äåòñêîì èïîäðîñòêîâîì âîçðàñòå. Ðàññìîòðåíû ãèïîãëèêå-ìè÷åñêèå ñîñòîÿíèÿ ïðè ðàçëè÷íîé âðîæäåííîé ïà-
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òîëîãèè, à òàêæå âîçíèêàþùèå êàê îñëîæíåíèå èí-òåíñèôèöèðîâàííîé èíñóëèíîòåðàïèè ó äåòåé,ñòðàäàþùèõ ñàõàðíûì äèàáåòîì 1-ãî òèïà. Ïîä-÷åðêíóòî çíà÷åíèå ïðèìåíåíèÿ àíàëîãîâ èíñóëèíàâ ïðåäóïðåæäåíèè ðàçâèòèÿ ãèïîãëèêåìèè.Êëþ÷åâûå ñëîâà: ãèïîãëèêåìè÷åñêèå ñîñòîÿíèÿ,äåòè è ïîäðîñòêè, ñàõàðíûé äèàáåò 1-ãî òèïà, àíà-ëîãè èíñóëèíà.

Äàòà íàäõîäæåííÿ äî ðåäàêö³¿ 10.05.2011 ð.

SUMMARYHypoglycemic states in children and adolescentsO. BolshovaThe present review describes in detail the possiblecauses of hypoglycemic states in childhood and ado-lescence.. Hypoglycemic states are considered at va-rious congenital pathology, as well as those developingas a complication of intensified insulin therapy in child-ren with diabetes mellitus type 1. The article emphasi-zes the importance of the use of insulin analogues inthe prevention of hypoglycemia.Key words: hypoglycemic state, children and ado-lescents, diabetes mellitus type 1, insulin analogues.


