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Â îãëÿä³ íàâåäåíî ðåçóëüòàòè äîñë³äæåíü îñòàíí³õ ðîê³â, ÿê³ ñòàëè íàóêîâîþ îñíîâîþ äëÿ
ðîçóì³ííÿ ìîëåêóëÿðíèõ àñïåêò³â çàñòîñóâàííÿ êàðí³òèíó â ìåäèöèí³.

Êàðí³òèí – ñïîëóêà, ùî º íåîáõ³äíîþ äëÿ òðàíñïîðòóâàëüíèõ àöèëüíèõ ïîõ³äíèõ êîôåðìåíòà À
êð³çü âíóòð³øíþ ì³òîõîíäð³àëüíó ìåìáðàíó äëÿ ¿õíüîãî β-îêèñëåííÿ â ìàòðèö³ ì³òîõîíäð³¿. Á³îëîã³÷íî
àêòèâíèì º ò³ëüêè L-³çîìåð êàðí³òèíó, ó òîé ñàìèé ÷àñ D-³çîìåð êîíêóðåíòíî ãàëüìóº àêòèâí³ñòü
ñèñòåìè çàõîïëåííÿ òà ïåðåíåñåííÿ L-êàðí³òèíó ³ ïåðåøêîäæàº îêèñëåííþ æèðíèõ êèñëîò ó ì³òî-
õîíäð³¿. Çà âçàºìîä³¿ ç ñèñòåìîþ ÑîÀ êàðí³òèí âêëþ÷àºòüñÿ ó ïðîì³æíèé îáì³í ðå÷îâèí øëÿõîì ìîäó-
ëÿö³¿ ïóëà â³ëüíîãî ÑîÀ ó êë³òèí³. Íàâåäåíî äåòîêñèêóâàëüí³ âëàñòèâîñò³ L-êàðí³òèíó, éîãî ó÷àñòü â
àíàáîë³÷íèõ ïðîöåñàõ, àïîïòîç³, à òàêîæ éîãî íåéðîçàõèñíó ä³þ.

Íåäîñòàòí³ñòü êàðí³òèíó ñïðè÷èíþº ð³çíîìàí³òí³ ïðîÿâè ³ ïîä³ëÿºòüñÿ íà ïåðâèííó òà âòîðèí-
íó. Ïåðâèííó íåäîñòàòí³ñòü ãåíåòè÷íî îáóìîâëåíî ïîðóøåííÿì òðàíñïîðòóâàííÿ êàðí³òèíó ó êë³òèíè
òà òêàíèíè, à âòîðèííà º íàñë³äêîì âåëèêî¿ ãðóïè ñïàäêîâèõ òà íàáóòèõ çàõâîðþâàíü.

Îáãîâîðåíî ïàòîô³ç³îëîã³÷í³ ñòàíè, ùî º íàñë³äêîì äåô³öèòó êàðí³òèíó. Ïîêàçàíî åôåêòèâí³ñòü
âèêîðèñòàííÿ L-êàðí³òèíó äëÿ êîðåêö³¿ ïåðâèííî¿ òà âòîðèííî¿ éîãî íåäîñòàòíîñò³. Àöåòèë-L-êàðí³-
òèí ïîë³ïøóº êîãí³òèâí³ ôóíêö³¿ ìîçêó, çíà÷íîþ ì³ðîþ óïîâ³ëüíþº ïðîöåñè ñòàð³ííÿ, ùî çóìîâëåí³
ïîðóøåííÿìè â ì³òîõîíäð³ÿõ, ïîë³ïøóº ÿê³ñòü æèòòÿ â ïîõèëîìó â³ö³. Îáãîâîðþþòüñÿ òåðàïåâòè÷í³
ìîæëèâîñò³ L-êàðí³òèíó òà àöåòèë-L-êàðí³òèíó.

Ê ë þ ÷ î â ³  ñ ë î â à: êàðí³òèí, àöåòèëêàðí³òèí, êàðí³òèíàöèëòðàíñôåðàçà, êàðí³òèíîâà íåäî-
ñòàòí³ñòü, êë³í³÷íå âèêîðèñòàííÿ êàðí³òèíó, êîôåðìåíò À.

Ñîâðåìåííàÿ íàóêà î âèòàìèíàõ è âèòàìè-
íîïîäîáíûõ âåùåñòâàõ – âèòàìèíîëîãèÿ
äîñòèãëà â ïîñëåäíèå ãîäû çíà÷èòåëü-

íûõ óñïåõîâ â ðàñøèôðîâêå ìåõàíèçìà èõ äåé-
ñòâèÿ, ÷òî ïîñëóæèëî îñíîâîé áîëåå ãðàìîòíîãî
ïðèìåíåíèÿ òàêèõ ïðåïàðàòîâ. Âèòàìèíû òàê øè-
ðîêî âîøëè â íàøó æèçíü, ÷òî ñåé÷àñ íåâîçìîæ-
íî ïåðåîöåíèòü òîò èìïóëüñ â èñòîðèè ÷åëîâå-
÷åñêîãî ïîçíàíèÿ, êîòîðûé ñäåëàë îòêðûòèå âè-
òàìèíîâ â ïåðâîé ïîëîâèíå 20 âåêà, óñòàíîâëå-
íèå èõ ðîëè â æèçíè ÷åëîâåêà, ïåðåâåðíóâøåå
íàøè ïðåäñòàâëåíèÿ îá îêðóæàþùåì ìèðå. Ðàç-
âèòèå âèòàìèíîëîãèè íà÷àëîñü â 30–40 ãîäû
20 âåêà íà ñòûêå õèìèè, áèîõèìèè, ìåäèöèíû è
ôèçèîëîãèè. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî áîëüøîé
âêëàä â ýòî âíåñëè ó÷åíûå áûâøåãî ÑÑÑÐ, â
÷àñòíîñòè àêàäåìèêè À. Â.Ïàëëàäèí è Ð. Â. ×à-
ãîâåö, 100-ëåòíèé þáèëåé êîòîðîãî øèðîêî îò-
ìå÷àëñÿ â 2004 ãîäó. Ñâîèìè èññëåäîâàíèÿìè
àêàäåìèê Ð. Â. ×àãîâåö è åãî ñîòðóäíèêè äîêàçà-
ëè, ÷òî âèòàìèíû äåéñòâèòåëüíî ñïîñîáíû èçëå-
÷èâàòü îò ìíîãèõ çàáîëåâàíèé, îòäàëÿòü ñòàðîñòü,
ïîáåæäàòü íåìîùü è ïðîäëåâàòü æèçíü. Îíè îáî-
ñíîâàëè ïîëîæåíèå î äîçàçàâèñèìîì ýôôåêòå âè-

òàìèíîâ è âèòàìèíîïîäîáíûõ âåùåñòâ, ÷òî â íà-
ñòîÿùåå âðåìÿ èìååò áîëüøîå ïðàêòè÷åñêîå çíà-
÷åíèå äëÿ êëèíè÷åñêîãî ïðèìåíåíèÿ ýòîé ãðóï-
ïû ñîåäèíåíèé, âêëþ÷àÿ L-êàðíèòèí è åãî ïðî-
èçâîäíûå.

L-Êàðíèòèí (L-3-ãèäðîêñè-4-N– (òðèìåòèë-
àììîíèé)ìàñëÿíàÿ êèñëîòà), êîòîðûé ïî õèìè-
÷åñêîìó ñòðîåíèþ ìîæíî ðàññìàòðèâàòü êàê ïðî-
èçâîäíîå γ-àìèíîìàñëÿíîé êèñëîòû, ïðèñóòñòâóåò
â áèîëîãè÷åñêèõ ñèñòåìàõ êàê â ñâîáîäíîì âèäå,
òàê è â ôîðìå Î-àöèëüíûõ ýôèðîâ, âêëþ÷àÿ àöå-
òèë- L-êàðíèòèí (ÀËÊ) (ðèñóíîê). L-Êàðíèòèí
âïåðâûå âûäåëèëè â 1905 ãîäó Â. Ñ. Ãóëåâè÷ è
Ð. Êðèìáåðã èç ýêñòðàêòà òêàíåé ìûøö (îòñþäà
è íàçâàíèå: carnis ïî-ëàòûíè — ìÿñî). Â 1927
ãîäó ñ ïîìîùüþ õèìè÷åñêîãî ñèíòåçà áûëà óñòà-
íîâëåíà åãî ñòðóêòóðà. Ñ ìîìåíòà îòêðûòèÿ
L-êàðíèòèíà ïðîøëî ðîâíî 100 ëåò è çà ýòî âðå-
ìÿ íàêîïëåí îãðîìíûé ôàêòè÷åñêèé ìàòåðèàë î
åãî ðàñïðîñòðàíåíèè â ïðèðîäå, áèîëîãè÷åñêèõ
ôóíêöèÿõ, à òàêæå ïðèìåíåíèè â ìåäèöèíå.

Â 1952 ã. À. Ôðåíêåëü îïûòíûì ïóòåì óñ-
òàíîâèë, ÷òî L-êàðíèòèí ÿâëÿåòñÿ íåçàìåíèìûì
ôàêòîðîì ðîñòà äëÿ ìó÷íîãî ÷åðâÿ Tenebrio molitor,
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Õèìè÷åñêàÿ ñòðóêòóðà L-êàðíèòèíà (À) è àöå-
òèë-L-êàðíèòèíà (Á).

À Á

â ñâÿçè ñ ÷åì åãî íàçâàëè âèòàìèíîì ÂÒ. Ïî-
çäíåå áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî L-êàðíèòèí ñèíòå-
çèðóåòñÿ òàêæå â îðãàíèçìå ÷åëîâåêà è âûñøèõ
æèâîòíûõ. È. Ôðèòö â 1958 ã. îïðåäåëèë, ÷òî
L-êàðíèòèí ïîâûøàåò ñêîðîñòü îêèñëåíèÿ æè-
ðîâ â ìèòîõîíäðèÿõ. Ýòà ðàáîòà çàëîæèëà îñíî-
âû èçó÷åíèÿ ôóíäàìåíòàëüíîé åãî ðîëè â îêèñ-
ëåíèè æèðîâ. Â 1960–1970 ãîäû ïîÿâèëîñü çíà-
÷èòåëüíîå ÷èñëî ðàáîò ïî èçó÷åíèþ ôóíêöèî-
íàëüíîé ðîëè L-êàðíèòèíà. Â ýòè æå ãîäû ðàç-
ðàáîòàíû õèìè÷åñêèå ìåòîäû ñèíòåçà ðàöåìè÷åñ-
êîãî êàðíèòèíà. Â 1980 ãîäû L-êàðíèòèí ñòàíî-
âèòñÿ êîììåð÷åñêè äîñòóïíûì. Ñ ýòîãî ãîäà è
äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè îòìå÷àåòñÿ çàìåòíîå ïî-
âûøåíèå ÷èñëà íàó÷íûõ ïóáëèêàöèé ïî èçó÷å-
íèþ ðîëè L-êàðíèòèíà â îáìåíå âåùåñòâ. Ýòè
èññëåäîâàíèÿ ðàñêðûâàþò âîçìîæíîñòè åãî ïðè-
ìåíåíèÿ äëÿ ïîääåðæàíèÿ íîðìàëüíîãî ôóíêöèî-
íèðîâàíèÿ îðãàíèçìà ÷åëîâåêà, ëå÷åíèÿ ðàçëè÷-
íûõ çàáîëåâàíèé è óëó÷øåíèÿ êà÷åñòâà æèçíè.
Ê 2004 ãîäó èìåëîñü óæå áîëåå 10 000 íàó÷íûõ
ñîîáùåíèé è åæåãîäíî ïóáëèêóåòñÿ îêîëî 300
ðàáîò ïî èçó÷åíèþ L-êàðíèòèíà. Â òå÷åíèå ïîñ-
ëåäíèõ 30 ëåò ëåêàðñòâåííûå ïðåïàðàòû è áèî-
ëîãè÷åñêè àêòèâíûå äîáàâêè íà îñíîâå L-êàðíè-
òèíà è ÀËÊ ïîëó÷èëè ïðèçíàíèå è ïîÿâèëèñü
íà ïðèëàâêàõ àïòåê è ñïåöèàëèçèðîâàííûõ ìàãà-
çèíîâ. Èç ïðèâåäåííîé êðàòêîé èñòîðè÷åñêîé
õðîíèêè âèäíî, êàêîé çíà÷èòåëüíûé ïåðèîä âðå-
ìåíè ïðîøåë îò îòêðûòèÿ L-êàðíèòèíà äî åãî
ïðàêòè÷åñêîãî èñïîëüçîâàíèÿ â êà÷åñòâå ëå÷åá-
íîãî ñðåäñòâà è äîñòóïíîé ïèùåâîé äîáàâêè [1,2].

Ìíîãèå ýêñïåðòû îïðåäåëÿþò ñåé÷àñ âèòà-
ìèíû êàê íèçêîìîëåêóëÿðíûå îðãàíè÷åñêèå êîì-
ïîíåíòû ïèùè, àáñîëþòíî íåîáõîäèìûå äëÿ ïîä-
äåðæàíèÿ æèçíåííûõ ôóíêöèé, êîòîðûå íå îá-
ðàçóþòñÿ èëè îáðàçóþòñÿ â íåäîñòàòî÷íîì êîëè-
÷åñòâå â îðãàíèçìå è ïîñòóïàþò â íåãî ñ ïèùåé.
Îíè ðåãóëèðóþò ñàìîñòîÿòåëüíî èëè â ñîñòàâå
ôåðìåíòîâ îáìåí âåùåñòâ è îêàçûâàþò ðàçíî-

ñòîðîííåå âëèÿíèå íà æèçíåäåÿòåëüíîñòü îðãà-
íèçìà. Â ýòó ãðóïïó íóòðèåíòîâ, íàðÿäó ñ âèòà-
ìèíàìè, íåêîòîðûìè êàðîòèíîèäàìè, áèîôëàâî-
íîèäàìè, à òàêæå ðàçëè÷íûìè èõ ìåòàáîëèòàìè
â îðãàíèçìå ÷åëîâåêà, òàêèìè êàê êîôåðìåíò Q10,
α-ëèïîåâàÿ êèñëîòà, õîëèí, èíîçèò, îðîòîâàÿ êèñ-
ëîòà, âêëþ÷åí è L-êàðíèòèí. Âàæíî òàêæå îòìå-
òèòü ôóíêöèîíàëüíóþ âçàèìîñâÿçü ìåæäó L-êàð-
íèòèíîì è êîôåðìåíòîì À íà óðîâíå ðåãóëÿöèè
âíóòðèêëåòî÷íîãî ìåòàáîëèçìà. Áîëåå òîãî, âïîë-
íå âåðîÿòíî, ÷òî òåðàïåâòè÷åñêèé ýôôåêò L-êàð-
íèòèíà è åãî ýôèðîâ îáóñëîâëåí èíòåãðàëüíûì
âëèÿíèåì êàðíèòèíîâîé ñèñòåìû íà ñîäåðæàíèå
ñâîáîäíîãî ÑîÀ. Âñå ýòî äàåò íàì îñíîâàíèå îò-
íîñèòüñÿ ê L-êàðíèòèíó êàê “çàáûòîìó” âèòà-
ìèíó ãðóïïû Â, õîòÿ â íàñòîÿùåå âðåìÿ â áîëü-
øèíñòâå íàó÷íûõ ïóáëèêàöèé, ðàçëè÷íûõ ìîíî-
ãðàôèÿõ è äîêóìåíòàõ L-êàðíèòèí îïðåäåëÿåòñÿ
êàê âèòàìèíîïîäîáíîå ñîåäèíåíèå. Â íàñòîÿùåé
ñòàòüå ðàññìàòðèâàåòñÿ ëèøü íåçíà÷èòåëüíàÿ ÷àñòü
òîé îáøèðíîé ëèòåðàòóðû, êîòîðàÿ îïóáëèêîâà-
íà, â îñíîâíîì, â ïîñëåäíèå 5–10 ëåò, î ðîëè
L-êàðíèòèíà â ìåòàáîëè÷åñêèõ ïðîöåññàõ, à òàê-
æå î êëèíè÷åñêîì ïðèìåíåíèè L-êàðíèòèíà è
åãî àöåòèëüíîãî ïðîèçâîäíîãî.

1. Áèîñèíòåç L-êàðíèòèíà è åãî
áèîõèìè÷åñêèå ôóíêöèè

Â îðãàíèçìå ÷åëîâåêà è æèâîòíûõ L-êàðíè-
òèí ñèíòåçèðóåòñÿ â ïå÷åíè è ïî÷êàõ, èç êîòî-
ðûõ òðàíñïîðòèðóåòñÿ â äðóãèå òêàíè è îðãàíû.
Äëÿ òîãî, ÷òîáû ïðîèñõîäèë åãî ñèíòåç íåîáõî-
äèìû ñëåäóþùèå èñõîäíûå ïðîäóêòû: äâå íåçà-
ìåíèìûå àìèíîêèñëîòû ëèçèí è ìåòèîíèí, âè-
òàìèí Ñ, âèòàìèí Â3 (íèàöèí), Â6, Â12, ôîëèåâàÿ
êèñëîòà è æåëåçî. Ïðè äåôèöèòå õîòÿ áû îäíîãî
èç ýòèõ âåùåñòâ ñîáñòâåííûé ñèíòåç L-êàðíèòè-
íà çàìåòíî ñíèæàåòñÿ. Ïðè ýòîì óñòàíîâëåíî, ÷òî
íåäîñòàòîê âèòàìèíà Ñ ÿâëÿåòñÿ îïðåäåëÿþùèì
è ïðèâîäèò ê ñèìïòîìàì íåäîñòàòî÷íîñòè L-êàð-
íèòèíà, ïîñêîëüêó åãî áèîñèíòåç â ýòîì ñëó÷àå
ïðàêòè÷åñêè íå ïðîèñõîäèò. Äëÿ ñèíòåçà L-êàð-
íèòèíà òðåáóåòñÿ 5 ôåðìåíòîâ.

Ïðîìåæóòî÷íûé ïðîäóêò ñèíòåçà N-òðèìå-
òèëëèçèí ïðåâðàùàåòñÿ â ãèäðîêñèòðèìåòèëëè-
çèí, êîòîðûé â öåïè ðåàêöèé, ïðîòåêàþùèõ êàê
â ìèòîõîíäðèÿõ, òàê è â öèòîçîëå êëåòêè, äàëåå
îáðàçóåò γ-áóòèðîáåòàèí. Íåîáõîäèìûå äëÿ ýòèõ
ýòàïîâ áèîñèíòåçà ôåðìåíòû îáíàðóæåíû â ñêå-
ëåòíûõ ìûøöàõ, ñåðäöå, ïå÷åíè, ïî÷êàõ è ìîçãó.
Ïðåâðàùåíèå γ-áóòèðîáåòàèíà â L-êàðíèòèí ïðî-
èñõîäèò â ðåàêöèè ãèäðîêñèëèðîâàíèÿ ïîä äåé-
ñòâèåì ñïåöèôè÷åñêîãî ôåðìåíòà ãèäðîêñèëàçû,
êîòîðûé îáíàðóæåí èñêëþ÷èòåëüíî â ïå÷åíè,
ïî÷êàõ è ìîçãó, íî åãî íåò â ñêåëåòíûõ èëè ñåð-
äå÷íûõ ìûøöàõ [3].

ÎÃËßÄÈ
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Â îðãàíèçìå ìëåêîïèòàþùèõ L-êàðíèòèí íå
êàòàáîëèçèðóåòñÿ è âûâîäèòñÿ ñ ìî÷îé â íåèç-
ìåííîì âèäå èëè â ôîðìå Î-àöèëüíûõ ïðîèç-
âîäíûõ [2,4]. Â ìèòîõîíäðèÿõ ïå÷åíè îáðàçóåòñÿ
ðÿä ïðîèçâîäíûõ L-êàðíèòèíà êàê ñ ýíäîãåííû-
ìè âåùåñòâàìè, òàê è ñ êñåíîáèîòèêàìè [5]. Îí
íàõîäèòñÿ âî âñåõ òêàíÿõ è îðãàíàõ è ó âçðîñëî-
ãî ÷åëîâåêà åãî ñîäåðæàíèå ñîñòàâëÿåò 20–25 ã,
èç êîòîðûõ 97% íàõîäèòñÿ â ñêåëåòíûõ ìûøöàõ
è ìèîêàðäå, ò.å. â òêàíÿõ, èñïîëüçóþùèõ æèð-
íûå êèñëîòû êàê ãëàâíûé èñòî÷íèê ýíåðãèè. Ýòî
ñâÿçàíî ñ òåì, ÷òî L-êàðíèòèí èãðàåò âàæíåé-
øóþ ðîëü â ïåðåíîñå àêòèâèðîâàííûõ æèðíûõ
êèñëîò ÷åðåç âíåøíþþ ìåìáðàíó ìèòîõîíäðèé
äëÿ ïðîöåññà β-îêèñëåíèÿ.

Áîëüøèå óñïåõè â èçó÷åíèè ðîëè L-êàðíè-
òèíà â ìåòàáîëè÷åñêèõ ïðîöåññàõ, ïðîèñõîäÿùèõ
â îðãàíèçìå, ñïîñîáñòâîâàëè óñîâåðøåíñòâîâàíèþ
ñïîñîáîâ åãî ïðèìåíåíèÿ â ïðàêòè÷åñêîé ìåäè-
öèíå. Íà ïåðâîì ýòàïå ïðèìåíåíèå L-êàðíèòèíà
áûëî îñíîâàíî íà ïðîñòîì ïðèíöèïå çàìåñòè-
òåëüíîé òåðàïèè: åñëè ïðè íåêîòîðîì çàáîëåâà-
íèè ïðîèñõîäèò óìåíüøåíèå ñîäåðæàíèÿ êàêî-
ãî-ëèáî ìåòàáîëèòà, òî ïîñëåäíèé ìîæåò áûòü
ââåäåí èçâíå è òàêèì îáðàçîì îí îêàæåò ëå÷åá-
íîå äåéñòâèå. Áëàãîäàðÿ íàó÷íîìó ïðîãðåññó ïîñ-
ëåäíèõ äåñÿòèëåòèé áîëüøîå ÷èñëî çàáîëåâàíèé
è ìåòàáîëè÷åñêèõ ñîñòîÿíèé, òàêèõ êàê, íàïðè-
ìåð, ñòàðåíèå, ñòàëî âîçìîæíûì îïèñàòü áèîõè-
ìè÷åñêèìè òåðìèíàìè. Ñëåäîâàòåëüíî, ñîçäàíû
âîçìîæíîñòè äëÿ íàïðàâëåííîãî èçûñêàíèÿ ëå-
êàðñòâåííûõ âåùåñòâ, íîðìàëèçóþùèõ ìåòàáî-
ëè÷åñêèå ïðîöåññû, ÷òî ÿâëÿåòñÿ îñíîâîé ñîâðå-
ìåííîãî ïîäõîäà ê âîïðîñàì ìåòàáîëè÷åñêîé òå-
ðàïèè (ðåãóëÿöèè íàðóøåííûõ îáìåííûõ ïðî-
öåññîâ). Îäíàêî äëÿ óñïåøíîãî ïðèìåíåíèÿ ýòî-
ãî ïðèíöèïà íåîáõîäèìî ïîíèìàíèå òîãî, êàêèå
çâåíüÿ ìåòàáîëèçìà íàðóøàþòñÿ ïðè êîíêðåòíîé
ïàòîëîãèè, à òàêæå êàêîâà ðîëü îòäåëüíîãî ìåòà-
áîëèòà â áèîõèìè÷åñêèõ ðåàêöèÿõ, ïðîòåêàþùèõ
â êëåòêàõ è îïðåäåëÿþùèõ ôèçèîëîãè÷åñêèå
ôóíêöèè êëåòêè, òêàíè, îðãàíà.

×òî êàñàåòñÿ L-êàðíèòèíà, òî îí, ÿâëÿÿñü
îáúåêòîì áîëåå ÷åì 30-ëåòíåãî øèðîêîãî íàó÷-
íîãî èçó÷åíèÿ, ìîæåò ñëóæèòü â êà÷åñòâå ïðè-
ìåðà èññëåäîâàíèé, êîòîðûå äîëæíû áûòü ïðî-
âåäåíû äëÿ ðàöèîíàëüíîãî ñîçäàíèÿ è ïðèìåíå-
íèÿ ìåòàáîëè÷åñêîãî ëåêàðñòâåííîãî ñðåäñòâà.
Èòàê, îñòàíîâèìñÿ áîëåå ïîäðîáíî íà áèîõèìè-
÷åñêèõ ôóíêöèÿõ L-êàðíèòèíà â ìåòàáîëèçìå
æèâîãî îðãàíèçìà.

1. Òðàíñïîðò äëèííîöåïî÷å÷íûõ æèðíûõ êèñ-
ëîò â ìèòîõîíäðèàëüíûé ìàòðèêñ. L-Êàðíèòèí
èãðàåò ðîëü “÷åëíîêà” â ïðîöåññå îáðàçîâàíèÿ
àöåòèë-ÑîÀ èç æèðíûõ êèñëîò. Ïîñêîëüêó ïðî-
öåññ àêòèâàöèè æèðíûõ êèñëîò è èõ îêèñëåíèå

ïðîñòðàíñòâåííî ðàçäåëåíû, â êëåòêå ôóíêöèî-
íèðóåò ìåõàíèçì ïåðåíîñà äëèííîöåïî÷å÷íûõ
æèðíûõ êèñëîò ÷åðåç âíóòðåííþþ ìèòîõîíäðèàëü-
íóþ ìåìáðàíó â ìèòîõîíäðèàëüíûé ìàòðèêñ ñ
ó÷àñòèåì êàðíèòèíà è ñïåöèàëüíîé ôåðìåíòíîé
ñèñòåìû. Ýòà ñèñòåìà îáðàòèìî ïåðåáðàñûâàåò
àöèë íà âíåøíåé ñòîðîíå ìåìáðàíû ñ ÑîÀ íà
êàðíèòèí, à íà âíóòðåííåé – ñ êàðíèòèíà íà âíóò-
ðèìèòîõîíäðèàëüíûé ÑîÀ. Æèðíûå êèñëîòû ñíà-
÷àëà ñ çàòðàòîé ýíåðãèè ïðåâðàùàþòñÿ â äëèí-
íîöåïî÷å÷íûé àöèë-ÑîÀ (ÄÖÀÑîÀ), êîòîðûé íå
ñïîñîáåí ïðîõîäèòü ÷åðåç âíóòðåííþþ ìåìáðà-
íó ìèòîõîíäðèé, â òî âðåìÿ êàê òàêîé ñïîñîáíî-
ñòüþ îáëàäàåò àöèëêàðíèòèí (ÄÖÀÊàð), îáðàçó-
þùèéñÿ â ðåçóëüòàòå ðåàêöèè êàðíèòèíà ñ ÄÖÀ-
ÑîÀ. Îáðàçîâàíèå ÄÖÀÊàð íà ìèòîõîíäðèàëü-
íîé ìåìáðàíå êàòàëèçèðóåòñÿ êàðíèòèíàöèëòðàíñ-
ôåðàçàìè è êàðíèòèí ÿâëÿåòñÿ ñóáñòðàòîì äëÿ
ýòèõ ôåðìåíòîâ. Ýòîò ïðîöåññ ÿâëÿåòñÿ îáðàòè-
ìûì è êàòàëèçèðóåòñÿ íåñêîëüêèìè ôåðìåíòà-
ìè, êîòîðûå êëàññèôèöèðóþòñÿ ïî èõ ñðîäñòâó ê
àöèë-ÑîÀ [2]. Êàðíèòèíàöåòèëòðàíñôåðàçà (ÊÀÒ,
2.3.1.7) êàòàëèçèðóåò ðåàêöèè êîðîòêîöåïî÷å÷íûõ
àöèëîâ ñ äëèíîé öåïè îò 2 äî 10 óãëåðîäíûõ
åäèíèö. Äëÿ òðàíñôåðàçû äëèííîöåïî÷å÷íûõ
àöèëîâ (>10 àòîìîâ óãëåðîäà) èñïîëüçóþò íàçâà-
íèå êàðíèòèíîêòàíîèëòðàíñôåðàçà â ñëó÷àå âíå-
ìèòîõîíäðèàëüíûõ áåëêîâ èëè êàðíèòèíïàëüìè-
òîèëòðàíñôåðàçà (ÊÏÒ I) äëÿ ìèòîõîíäðèàëüíûõ
ôåðìåíòîâ. Ïîñëåäíèå äâå ïîäãðóïïû ôåðìåí-
òîâ ïðîÿâëÿþò øèðîêóþ ñïåöèôè÷íîñòü ïî îò-
íîøåíèþ ê ñðåäíåöåïî÷å÷íûì è äëèííîöåïî÷å÷-
íûì àöèë-ÑîÀ, îáëàäàÿ íàèáîëüøèì ñðîäñòâîì
äëÿ äåêàíîèë-ÊîÀ [6].

Àöèëêàðíèòèíû ïåðåíîñÿòñÿ ÷åðåç âíóòðåí-
íþþ ìèòîõîíäðèàëüíóþ ìåìáðàíó ñ ïîìîùüþ
òðàíñïîðòíîãî áåëêà, íàçûâàåìîãî êàðíèòèíàöèë-
òðàíñëîêàçà. Â ìèòîõîíäðèàëüíîì ìàòðèêñå àöèë-
êàðíèòèí âçàèìîäåéñòâóåò ñ ÑîÀ ïðè ó÷àñòèè
ÊÏÒ II, â ðåçóëüòàòå ÷åãî âíîâü îáðàçóåòñÿ àöèë-
ÑîÀ, êîòîðûé â ïðîöåññå β-îêèñëåíèÿ ïðåâðà-
ùàåòñÿ â àöåòèë-ÑîÀ, ó÷àñòâóþùèé â öèêëå
òðèêàðáîíîâûõ êèñëîò (ÖÒÊ), è ñâîáîäíûé êàð-
íèòèí. Âûñîêàÿ óòèëèçàöèÿ ñóáñòðàòîâ â îêèñ-
ëèòåëüíûõ ïðîöåññàõ òðåáóåò îïòèìàëüíîé àê-
òèâíîñòè êàðíèòèíçàâèñèìûõ òðàíñôåðàç.

2. Êîíòðîëü è ìîäóëÿöèÿ âíóòðèêëåòî÷íîãî
ïóëà ÑîÀSH. Ïîìèìî ïåðåíîñà àêòèâèðîâàííûõ
àöèëüíûõ ðàäèêàëîâ ìåæäó êîìïàðòìåíòàìè êëåò-
êè áåç çàòðàòû ýíåðãèè, êàðíèòèíîâàÿ ñèñòåìà
èãðàåò òàêæå âàæíóþ ðîëü â ñîõðàíåíèè ñòàáèëü-
íîãî óðîâíÿ ÊîÀ, êîòîðûé íåîáõîäèì äëÿ àêòè-
âèðîâàíèÿ êàðáîêñèëñîäåðæàùèõ ìåòàáîëèòîâ.
Òåì ñàìûì êàðíèòèí âêëþ÷àåòñÿ òàêæå â ïðîìå-
æóòî÷íûé îáìåí â öåëîì, ìîäóëèðóÿ ñîîòíîøå-
íèå àöèë-ÑîÀ/ÑîÀSH è ïîääåðæèâàÿ íåîáõîäè-
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ìûé óðîâåíü ñâîáîäíîãî ÑîÀSH â êëåòêå. Ýòà
ôóíêöèÿ êàðíèòèíîâîé ñèñòåìû çàâèñèò, ãëàâ-
íûì îáðàçîì, îò îáðàçîâàíèÿ êîðîòêîöåïî÷å÷-
íûõ àöèëêàðíèòèíîâ (ÊÖÀÊàð), êàòàëèçèðóåìî-
ãî ÊÀÒ [2,7]. Êàðíèòèí ñïîñîáñòâóåò óäàëåíèþ
êîðîòêîöåïî÷å÷íûõ æèðíûõ êèñëîò èç ìèòîõîí-
äðèè, îñâîáîæäàÿ âíóòðèìèòîõîíäðèàëüíûé ÑîÀ,
ñòàáèëèçàöèÿ óðîâíÿ êîòîðîãî è ôóíêöèîíàëü-
íàÿ âçàèìîñâÿçü ìåæäó ïóëàìè ÑîÀ è êàðíèòèíà
ÿâëÿþòñÿ æèçíåííî âàæíûìè äëÿ îïòèìèçàöèè
ýíåðãåòè÷åñêîãî ìåòàáîëèçìà. Ó÷àñòâóÿ â áèîõè-
ìè÷åñêèõ ïðîöåññàõ îáðàçîâàíèÿ è äåãðàäàöèè
æèðíûõ êèñëîò, ñòåðîèäîâ, ôîñôîëèïèäîâ, ñèí-
òåçå àöåòèëõîëèíà, îêèñëåíèè ïèðîâèíîãðàäíîé
êèñëîòû, îáðàçîâàíèè êåòîíîâûõ òåë è äðóãèõ
ïðîöåññàõ, ÑîÀSH ÿâëÿåòñÿ âàæíåéøèì ìåòàáî-
ëèòîì êëåòêè. Îí íåîáõîäèì äëÿ β-îêèñëåíèÿ,
äëÿ êàòàáîëèçìà íåêîòîðûõ àìèíîêèñëîò, äëÿ äåç-
èíòîêñèêàöèè îðãàíè÷åñêèõ êèñëîò è êñåíîáèî-
òèêîâ, äëÿ ôóíêöèîíèðîâàíèÿ ïèðóâàòäåãèäðî-
ãåíàçû [8], α-êåòîãëóòàðàòäåãèäðîãåíàçû [9] è,
ñëåäîâàòåëüíî, äëÿ ðàáîòû ÖÒÊ [10]. Ñíèæåíèå
ïîñòóïëåíèÿ êàðíèòèíà âûçûâàåò óìåíüøåíèå
ñîäåðæàíèÿ ÑîÀ â ìàòðèêñå è ñîïóòñòâóþùåå
ýòîìó ïîâûøåíèå ñîîòíîøåíèÿ àöèë-ÑîÀ/
ÑîÀSH, ÷òî âûçûâàåò èíãèáèðîâàíèå ôåðìåíòà-
òèâíîé àêòèâíîñòè âûøåóïîìÿíóòûõ äåãèäðîãå-
íàç. Ñëåäîâàòåëüíî, îñëàáëÿåòñÿ íå òîëüêî îêèñ-
ëåíèå æèðíûõ êèñëîò [11], íî òàêæå è óòèëèçà-
öèÿ óãëåâîäîâ, êàòàáîëèçì íåêîòîðûõ àìèíîêèñ-
ëîò, äåçèíòîêñèêàöèÿ îðãàíè÷åñêèõ êèñëîò è êñå-
íîáèîòèêîâ [12]. Âçàèìîñâÿçü ÑîÀ – êàðíèòèí â
êëåòêå îñóùåñòâëÿåòñÿ ïîñðåäñòâîì êàðíèòèí-
àöèëòðàíñôåðàç [13].

Ïîñêîëüêó çàùèòà ìèòîõîíäðèàëüíîãî è
öèòîçîëüíîãî ïóëîâ ñâîáîäíîãî ÑîÀ ïðè ðàçëè÷-
íûõ çàáîëåâàíèÿõ äîñòèãàåòñÿ ýêñêðåöèåé àöèë-
êàðíèòèíîâ, òî â òåõ ñëó÷àÿõ, êîãäà ïðîèñõîäèò
îáðàçîâàíèå íåæåëàòåëüíûõ àöèëüíûõ ãðóïï, êàê,
íàïðèìåð, ïðè íåêîòîðûõ íàñëåäñòâåííûõ íàðó-
øåíèÿõ îêèñëåíèÿ æèðíûõ êèñëîò, äîïîëíèòåëü-
íûé ïðèåì L-êàðíèòèíà ÿâëÿåòñÿ íåîáõîäèìûì.
Â öåëîì òåðàïåâòè÷åñêèé ýôôåêò L-êàðíèòèíà è
åãî ýôèðîâ, ïî-âèäèìîìó, âî ìíîãîì îïîñðåäî-
âàí ÷åðåç èíòåãðàëüíîå âëèÿíèå êàðíèòèíîâîé
ñèñòåìû íà ïóëû ÑîÀ.

3. Äåçèíòîêñèêàöèÿ îðãàíè÷åñêèõ êèñëîò è
êñåíîáèîòèêîâ. Óäàëåíèå áèîãåííûõ «øëàêîâ», íà-
êàïëèâàþùèõñÿ â ìèòîõîíäðèÿõ â ðåçóëüòàòå
îêèñëèòåëüíîãî ðàçëîæåíèÿ æèðîâ, à òàêæå êñå-
íîáèîòèêîâ – åùå îäíà âàæíàÿ ôóíêöèÿ L-êàð-
íèòèíà. Öèòîòîêñè÷åñêèå îðãàíè÷åñêèå êèñëîòû,
êàê è êñåíîáèîòèêè, áèîòðàíñôîðìèðóþòñÿ ïðå-
âðàùåíèåì â ïðîèçâîäíûå àöèë-ÑîÀ, êîòîðûå
óäàëÿþòñÿ èç äàëüíåéøåãî êàòàáîëè÷åñêîãî ïðî-
öåññà. Êðîìå òîãî, àöèë-ÑîÀ ìîæåò íàêàïëèâàòüñÿ

âíóòðè ìèòîõîíäðèàëüíîãî ìàòðèêñà ïðè äåôè-
öèòå ôåðìåíòîâ èõ äåãðàäàöèè. Â ýòîì ñëó÷àå
òðàíñôîðìàöèÿ àöèë-ÑîÀ â ñîîòâåòñòâóþùèå
àöèëêàðíèòèíû ïîçâîëÿåò âûâåñòè èçáûòîê àöèëü-
íûõ îñòàòêîâ èç ìèòîõîíäðèé â öèòîçîëü. Â îò-
ëè÷èå îò ñîîòâåòñòâóþùèõ ïðîèçâîäíûõ àöèë-ÑîÀ,
àöèëêàðíèòèíû, â îñîáåííîñòè êîðîòêîöåïî÷å÷-
íûå, ñïîñîáíû äèôôóíäèðîâàòü ÷åðåç êëåòî÷íûå
ìåìáðàíû è ìîãóò áûòü ýëèìèíèðîâàíû â ìî÷ó.

4. Àíàáîëè÷åñêèå ôóíêöèè. Àíàáîëè÷åñêèé
ýôôåêò L-êàðíèòèíà áûë óñòàíîâëåí â ýêñïåðè-
ìåíòå, à òàêæå â ìåäèöèíñêîé è ñïîðòèâíî-ìå-
äèöèíñêîé ïðàêòèêå áåç îáúÿñíåíèÿ ìåõàíèçìà
äåéñòâèÿ. Âîçìîæíî, àíàáîëè÷åñêèå ôóíêöèè
L-êàðíèòèíà îñóùåñòâëÿþòñÿ ïóòåì ó÷àñòèÿ â ìå-
òàáîëèçìå ôîñôîëèïèäîâ çà ñ÷åò ïîääåðæàíèÿ
îïòèìàëüíîãî ñîîòíîøåíèÿ àöèë-ÑîÀ/ÑîÀSH.
Äåéñòâèòåëüíî, îáîðîò è âîññòàíîâëåíèå æèðíî-
êèñëîòíîãî ñîñòàâà ôîñôîëèïèäîâ ìåìáðàíû çà-
âèñèò îò äîñòóïíîñòè ÄÖÀÑîÀ. Â ýòîì îòíîøå-
íèè ðîëü L-êàðíèòèíà è ÊÏÒ äâîéíàÿ: ñíàáæå-
íèå àöèëüíûìè îñòàòêàìè áåç ðàñõîäà ÀÒÐ è
ïîääåðæêà êëåòî÷íîãî óðîâíÿ ÑîÀSH íà íåîáõî-
äèìîì óðîâíå [15].

5. Çàùèòíîå äåéñòâèå ïðè àïîïòîçå. Ó÷àñ-
òèå L-êàðíèòèíà êàê â ýíåðãåòè÷åñêîì ìåòàáî-
ëèçìå, òàê è â îáîðîòå ôîñôîëèïèäîâ óêàçûâàåò
íà âàæíåéøóþ ðîëü ýòîãî ñîåäèíåíèÿ â ïîääåð-
æàíèè æèçíåñïîñîáíîñòè êëåòêè. Â ðÿäå èññëå-
äîâàíèé áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî L-êàðíèòèí â
ðàçëè÷íûõ áèîëîãè÷åñêèõ ñèñòåìàõ îêàçûâàåò
çàùèòíîå äåéñòâèå ïðè àïîïòîçå. Â ýòîò ïðîöåññ
âêëþ÷åíû ðàçëè÷íûå ãðóïïû âåùåñòâ, â ÷àñòíîñòè
öåðàìèäû – ìîùíûå ýíäîãåííûå ïðîìîòîðû êëå-
òî÷íîãî àïîïòîçà è àñïàðòàòñïåöèôè÷åñêèå öèñ-
òåèíîâûå ïðîòåàçû, íàçûâàåìûå êàñïàçàìè,
ÿâëÿþùèåñÿ êëþ÷åâûìè ìåäèàòîðàìè àïîïòîçà.
Ïðîòåêòèâíûå ñâîéñòâà L-êàðíèòèíà ïðè àïîï-
òîçå îáóñëîâëåíû êàê èíãèáèðîâàíèåì ñèíòåçà
öåðàìèäîâ [16], òàê è àêòèâíîñòè êàñïàç [17], è,
âåðîÿòíî, íå ñâÿçàíû ñ ôóíêöèîíèðîâàíèåì êàð-
íèòèíîâûõ òðàíñôåðàç. Ýêñïåðèìåíòàëüíî áûëî
ïîêàçàíî, ÷òî ââåäåíèå êàðíèòèíà â êàðäèîìèî-
öèòû, â êîòîðûõ àïîïòîç áûë âûçâàí äåéñòâèåì
äîêñîðóáèöèíà, ñíèæàåò âíóòðèêëåòî÷íûé óðî-
âåíü öåðàìèäà [16,18]. Èíãèáèðîâàíèå L-êàðíè-
òèíîì îáðàçîâàíèÿ öåðàìèäîâ ïðîèñõîäèò, ïî-
âèäèìîìó, â ðåçóëüòàòå äåéñòâèÿ äâóõ ðàçëè÷-
íûõ ìåõàíèçìîâ. Òàê, îòâëå÷åíèå ïàëüìèòîèë-
ÑîÀ îò ñèíòåçà öåðàìèäîâ â îêèñëèòåëüíûé ìå-
òàáîëèçì [19] óñèëèâàåò èíãèáèòîðíûé ýôôåêò
L-êàðíèòèíà íà êèñëóþ ñôèíãîìèåëèíàçó, êîòî-
ðàÿ ãåíåðèðóåò îáðàçîâàíèå öåðàìèäîâ â îòâåò
íà ìíîæåñòâåííûå ïðè÷èíû àïîïòîçà [16]. Êðî-
ìå òîãî, ïîêàçàíî, ÷òî L-êàðíèòèí èíãèáèðóåò
àêòèâíîñòü êàñïàç-3 è êàñïàç-8 [17].
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6. Íåéðîçàùèòíûé ýôôåêò. Íåéðîçàùèòíîå
äåéñòâèå L-êàðíèòèíà áûëî âûÿâëåíî ó êðûñ íà
ìîäåëè ìèòîõîíäðèàëüíûõ íàðóøåíèé, âûçâàí-
íûõ 3-íèòðîïðîïèîíîâîé êèñëîòîé (3-ÍÏÊ).
Ðàíåå áûëî ïîêàçàíî, ÷òî 3-ÍÏÊ ÿâëÿåòñÿ ìîù-
íûì ìèòîõîíäðèàëüíûì òîêñèíîì, êîòîðûé âû-
çûâàåò ñíèæåíèå íåéðîíàëüíîãî óðîâíÿ ÀÒÐ ÷å-
ðåç èíãèáèðîâàíèå ñóêöèíàòäåãèäðîãåíàçû êîì-
ïëåêñà II ìèòîõîíäðèàëüíîé òðàíñïîðòíîé öåïè
ýëåêòðîíîâ. Ïðåäâàðèòåëüíûé ïðèåì L-êàðíèòèíà
êðûñàìè ïîëíîñòüþ ïðåäîòâðàùàë ñíèæåíèå
òåìïåðàòóðû ìîçãà, âûçâàííîå ââåäåíèåì 3-ÍÏÊ. Çà-
ùèòíûé ýôôåêò L-êàðíèòèíà, ïî-âèäèìîìó, îáóñ-
ëîâëåí åãî ìèòîõîíäðèîòðîïíûìè ñâîéñòâàìè [20].

Â äðóãîé ñåðèè ýêñïåðèìåíòîâ áûëî ïîêà-
çàíî, ÷òî íåêîòîðûå íàðóøåíèÿ ÖÍÑ, âûçâàí-
íûå àìôåòàìèíîì è ìåòàìôåòàìèíîì (ÌÅÒ),
ñâÿçàíû ñ ïîâûøåíèåì îáðàçîâàíèÿ ñâîáîäíûõ
ðàäèêàëîâ. Ýòî ïîâûøåíèå ìîæåò áûòü ÷àñòè÷íî
ñâÿçàíî ñ ìèòîõîíäðèàëüíûìè äèñôóíêöèÿìè, à,
ñëåäîâàòåëüíî, ïðèâîäèòü ê íåäîñòàòî÷íîñòè ýíåð-
ãåòè÷åñêîãî ìåòàáîëèçìà â êëåòêå è ïîâûøåíèþ
âòîðè÷íîé ýêñöèòîòîêñè÷íîñòè. Òîêñè÷íîñòü ìå-
òàìôåòàìèíà ñâÿçàíà ñ ïîâûøåíèåì îáðàçîâàíèÿ
ïîä åãî âëèÿíèåì àêòèâíûõ ôîðì êèñëîðîäà (ãèä-
ðîêñèë, ñóïåðîêñèä, ïåðîêñèä) è àçîòà (NO). Íàè-
áîëåå îïàñíûì ðàäèêàëîì ÿâëÿåòñÿ ïåðîêñèíèò-
ðèò, êîòîðûé îáðàçóåòñÿ èç NO è âêëþ÷àåòñÿ â
ïàòîãåíåç ðÿäà çàáîëåâàíèé, â ÷àñòíîñòè ìíîæå-
ñòâåííîãî ñêëåðîçà. Êàê áûëî ïîêàçàíî, òîêñè-
÷åñêîå äåéñòâèå ìåòàìôåòàìèíà ïðèâîäèò, êàê â
îïûòàõ in vitro, òàê è in vivo, ê îáðàçîâàíèþ
3-íèòðîòèðîçèíà – ñòðåññ ìàðêåðà ïåðîêñèíèò-
ðèòà. Ïðåäïîëîæèëè, ÷òî óñèëåíèå ìèòîõîíä-
ðèàëüíîãî ýíåðãåòè÷åñêîãî ìåòàáîëèçìà, âûçû-
âàåìîå L-êàðíèòèíîì, ìîæåò ïðåäîòâðàòèòü îá-
ðàçîâàíèå ïåðîêñèíèòðèòà è äðóãèõ ñâîáîäíûõ
ðàäèêàëîâ ïîä äåéñòâèåì ìåòàìôåòàìèíà. Äåé-
ñòâèòåëüíî, óñòàíîâëåíî ýêñïåðèìåíòàëüíî, ÷òî
ïðèåì L-êàðíèòèíà çàìåòíî îñëàáëÿåò îáðàçîâà-
íèå 3-íèòðîòèðîçèíà ó ýêñïåðèìåíòàëüíûõ æè-
âîòíûõ, êîòîðûì ââîäèëè ìåòàìôåòàìèí [21]. Çà-
ùèòíûé ýôôåêò L-êàðíèòèíà ìîæåò áûòü ñâÿ-
çàí ñ ïðåäîòâðàùåíèåì íàðóøåíèÿ ìåòàáîëè÷åñ-
êèõ ïðîöåññîâ, âûçâàííûõ ìåòàìôåòàìèíîì è
ïðèâîäÿùèõ ê äåôèöèòó ýíåðãèè. Ðîëü L-êàð-
íèòèíà â ñíèæåíèè òîêñè÷íîñòè, âûçûâàåìîé
ââåäåíèåì ìåòàìôåòàìèíà, ïðîäîëæàåò èçó÷àòü-
ñÿ, ÷òî äàåò íàäåæäó íà âîçìîæíîñòü åãî èñïîëü-
çîâàíèÿ â ëå÷åíèè ðÿäà çàáîëåâàíèé íåðâíîé
ñèñòåìû [22].

2. Èçîìåðû êàðíèòèíà

Â îðãàíèçìå ÷åëîâåêà, æèâîòíûõ è ðàçëè÷-
íûõ áèîëîãè÷åñêèõ èñòî÷íèêàõ ïðèñóòñòâóåò
L-èçîìåð êàðíèòèíà, êîòîðûé è ó÷àñòâóåò â ìå-

òàáîëè÷åñêèõ ðåàêöèÿõ â êà÷åñòâå ñóáñòðàòà êàð-
íèòèíçàâèñèìûõ ôåðìåíòîâ. Áëàãîäàðÿ íàëè÷èþ
â ñòðóêòóðå àñèììåòðè÷åñêîãî àòîìà óãëåðîäà, ìî-
ëåêóëà êàðíèòèíà, ïîäîáíî ìíîãèì áèîëîãè÷åñ-
êè àêòèâíûì âåùåñòâàì, ìîæåò ñóùåñòâîâàòü â
äâóõ èçîìåðíûõ ôîðìàõ: L- è D-ñòåðåîèçîìå-
ðîâ. Â ïðèðîäå D-èçîìåð êàðíèòèíà íå îáíàðó-
æåí è ìîæåò áûòü ïîëó÷åí òîëüêî â ðåçóëüòàòå
õèìè÷åñêîãî ñèíòåçà. Ìíîãî÷èñëåííûå èññëåäî-
âàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî D-êàðíèòèí ÿâëÿåòñÿ áèî-
ëîãè÷åñêè íåàêòèâíîé ôîðìîé è íåãàòèâíî âëè-
ÿåò íà ðàçëè÷íûå ñòîðîíû îáìåíà âåùåñòâ. Îí
ïðåïÿòñòâóåò îêèñëåíèþ æèðíûõ êèñëîò â ìèòî-
õîíäðèÿõ è îáðàçîâàíèþ ýíåðãèè [23,24], êîí-
êóðåíòíî èíãèáèðóåò àêòèâíîå óñâîåíèå L-êàð-
íèòèíà îðãàíàìè è òêàíÿìè [25,26], à òàêæå âû-
çûâàåò íàðóøåíèå áèîñèíòåçà L-êàðíèòèíà â ïå-
÷åíè [23]. Êàê ïîêàçàëè ñïåöèàëüíûå èññëåäîâà-
íèÿ, ïðèåì D-êàðíèòèíà â òå÷åíèå äâóõ äíåé
ïðèâîäèò ê çíà÷èòåëüíîìó ñíèæåíèþ ñîäåðæà-
íèÿ L-êàðíèòèíà â ïå÷åíè, ñåðäå÷íîé è ñêåëåò-
íûõ ìûøöàõ è ïî÷êàõ [23]. Òàêæå ïîêàçàíî, ÷òî
ïðèåì D-êàðíèòèíà âûçûâàåò îñòðóþ íåäîñòà-
òî÷íîñòü L-êàðíèòèíà â îðãàíèçìå, îñîáåííî â
ñåðäå÷íîé è ñêåëåòíûõ ìûøöàõ, ÷òî ñïîñîáñòâó-
åò ìèàñòåíèè è ñåðäå÷íîé àðèòìèè. Ïîýòîìó êîí-
öåïöèÿ èñïîëüçîâàíèÿ ïðåïàðàòîâ êàðíèòèíà â
êà÷åñòâå ñðåäñòâà ìåòàáîëè÷åñêîé òåðàïèè îòíî-
ñèòñÿ ê ïðèðîäíîìó L-èçîìåðó è â íàñòîÿùåì
îáçîðå ðàññìàòðèâàþòñÿ ñâîéñòâà òîëüêî L-êàð-
íèòèíà.

3. Ïîòðåáíîñòü ÷åëîâåêà â L-êàðíèòèíå
è åãî íåäîñòàòî÷íîñòü

Äëÿ ÷åëîâåêà óñòàíîâèòü ïèùåâóþ ïîòðåá-
íîñòü â L-êàðíèòèíå (äàëåå êàðíèòèí) äîñòàòî÷-
íî ñëîæíî è â îòëè÷èå îò áîëüøèíñòâà èçâåñò-
íûõ âèòàìèíîâ íå ñóùåñòâóåò îôèöèàëüíî óò-
âåðæäåííîé ðåêîìåíäóåìîé íîðìû åãî ïîòðåá-
ëåíèÿ. Â íîðìå áèîñèíòåç êàðíèòèíà èç ïðåäøå-
ñòâåííèêîâ ó ÷åëîâåêà ñîñòàâëÿåò îò 0,16 äî
0,48 ìã/êã âåñà òåëà â äåíü (íå áîëåå 50 ìã). Ñðåä-
íåå åãî êîëè÷åñòâî â íîðìèðîâàííîé ïèùå, ñî-
äåðæàùåé ìÿñíûå ïðîäóêòû, ñîñòàâëÿåò îêîëî
100–300 ìã. Ïðè î÷åíü âûñîêîì ñîäåðæàíèè â
äíåâíîì ðàöèîíå ìÿñíûõ ïðîäóêòîâ ìîæíî ïî-
ëó÷èòü äî 1 ã êàðíèòèíà â äåíü. Ó÷èòûâàÿ åãî
ôàêòè÷åñêîå ñîäåðæàíèå â ïèùåâûõ ðàöèîíàõ è
íåêîòîðûå äðóãèå äàííûå, ó÷åíûå-äèåòîëîãè â
ÑØÀ ïðèøëè ê çàêëþ÷åíèþ, ÷òî íîðìà ïîòðåá-
ëåíèÿ êàðíèòèíà äîëæíà ñîñòàâëÿòü 20 ìã íà 1 êã
ìàññû òåëà (1–2 ã/äåíü äëÿ ÷åëîâåêà âåñîì 50 è
100 êã ñîîòâåòñòâåííî). Ïðèâåäåííûå íîðìû, åñ-
òåñòâåííî, äàþò îðèåíòèðîâî÷íîå ïðåäñòàâëåíèå
î íåîáõîäèìûõ ïðåäåëàõ ïîñòóïëåíèÿ êàðíèòè-
íà, îáåñïå÷èâàþùèõ íîðìàëüíîå îñóùåñòâëåíèå
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íåêîòîðûõ æèçíåííûõ ïðîöåññîâ, è èìåþò óñ-
ðåäíåííûé õàðàêòåð. Î÷åâèäíî, ÷òî ïîòðåáíîñòü
â êàðíèòèíå çàâèñèò îò âîçðàñòà ÷åëîâåêà è îï-
ðåäåëÿåòñÿ åãî ñîìàòè÷åñêèì ñîñòîÿíèåì [27]. Â
ðÿäå ñëó÷àåâ ïîòðåáíîñòü îðãàíèçìà â íåì ñóùå-
ñòâåííî âîçðàñòàåò è ìîæåò äîñòèãàòü 3 ã â äåíü
(íàïðèìåð, ó æåíùèí â ïåðèîä áåðåìåííîñòè è
êîðìëåíèÿ, ñïîðòñìåíîâ, áîëüíûõ äèàáåòîì, ó
ïàöèåíòîâ ñ áîëåçíÿìè ñåðäöà è ïî÷åê). Èñïîëü-
çîâàíèå êàðíèòèíà â äîçàõ áîëåå 50 ìã/êã îáû÷-
íî îñóùåñòâëÿåòñÿ â òåðàïèè ðàçëè÷íûõ çàáîëå-
âàíèé.

Ñèìïòîìû íåäîñòàòî÷íîñòè êàðíèòèíà ðàç-
íîîáðàçíû è íåñïåöèôè÷íû. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ
ïðèíÿòî ñ÷èòàòü, ÷òî íåäîñòàòî÷íîñòü êàðíèòè-
íà – ýòî ìåòàáîëè÷åñêîå ñîñòîÿíèå, ïðè êîòîðîì
åãî êîíöåíòðàöèÿ â ïëàçìå è òêàíÿõ ìåíüøå òîãî
óðîâíÿ, êîòîðûé íåîáõîäèì äëÿ íîðìàëüíîãî
ôóíêöèîíèðîâàíèÿ îðãàíèçìà. Áèîëîãè÷åñêèé
ýôôåêò îò íèçêîãî ñîäåðæàíèÿ êàðíèòèíà ìîæåò
áûòü êëèíè÷åñêè íåçíà÷èìûì, íî òîëüêî äî òåõ
ïîð ïîêà îí íå äîñòèãíåò âåëè÷èíû ìåíåå 10–
20% îò íîðìû. Ñîäåðæàíèå îáùåãî êàðíèòèíà â
ïëàçìå ó çäîðîâûõ ëþäåé ñîñòàâëÿåò îò 30 äî 89
ìêìîëü/ë (ó ìóæ÷èí 59,3 ± 11,9 ìêìîëü/ë, ó æåí-
ùèí 51,5 ± 11,6 ìêìîëü/ë) è ìîæåò áûòü äî-
âîëüíî òî÷íî îïðåäåëåíî ôåðìåíòàòèâíûì ìåòî-
äîì [28].

Âïåðâûå êàðíèòèíîâàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ÷å-
ëîâåêà áûëà îáíàðóæåíà è îïèñàíà â íàó÷íîé
ëèòåðàòóðå òîëüêî â 1973 ã. ó 19-ëåòíåé äåâóø-
êè, ñòðàäàâøåé ìèîïàòèåé. Ñ òåõ ïîð ìíîãî÷èñ-
ëåííûå èññëåäîâàíèÿ, ïðîâîäèìûå çà ðóáåæîì, à
â ïîñëåäíèå ãîäû òàêæå è â Ðîññèè, îäíîçíà÷íî
ïîêàçûâàþò ñóùåñòâîâàíèå ôàêòè÷åñêîé íåäîñòà-
òî÷íîñòè êàðíèòèíà, êîòîðàÿ âûçûâàåòñÿ íåïîë-
íîöåííûì ïèòàíèåì, íàðóøåíèåì åãî áèîñèíòå-
çà èëè âñàñûâàíèÿ, âðîæäåííûìè èëè ïðèîáðå-
òåííûìè íàðóøåíèÿìè îáìåíà âåùåñòâ, çàáîëå-
âàíèÿìè ïå÷åíè è ïî÷åê [29,30]. Ïðè÷èíîé êàð-
íèòèíîâîé íåäîñòàòî÷íîñòè ìîæåò áûòü òàêæå
ïîâûøåííàÿ ïîòåðÿ êàðíèòèíà â ðåçóëüòàòå ãå-
ìîäèàëèçà, äëèòåëüíîãî ôèçè÷åñêîãî èëè íåðâíî-
ïñèõè÷åñêîãî íàïðÿæåíèÿ, ïîáî÷íîãî äåéñòâèÿ
ðàçëè÷íûõ ëåêàðñòâ. Íåêîòîðûå áîëüíûå íå ìî-
ãóò â ïîëíîé ìåðå ñèíòåçèðîâàòü êàðíèòèí èç-çà
íàðóøåíèÿ ôåðìåíòíûõ ñèñòåì åãî áèîñèíòåçà
âñëåäñòâèå ãåíåòè÷åñêèõ äåôåêòîâ, ñòàðåíèÿ îðãà-
íèçìà èëè ðàçëè÷íûõ ïàòîëîãè÷åñêèõ ñîñòîÿíèé.
Èçâåñòíû ñëó÷àè, êîãäà äîñòàòî÷íîå êîëè÷åñòâî
êàðíèòèíà öèðêóëèðóåò â êðîâÿíîì ðóñëå, íî íå
ïîñòóïàåò â ìûøå÷íûå òêàíè.

Êàðíèòèíîâàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü (ÊÍ) ðàçäå-
ëÿåòñÿ íà ïåðâè÷íóþ è âòîðè÷íóþ. Ïåðâè÷íàÿ
ÊÍ íàñëåäóåòñÿ ïî àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîìó òèïó.
Âåðîÿòíî, îíà ñâÿçàíà ñ íàðóøåíèåì ìåõàíèçìà
òðàíñïîðòà êàðíèòèíà èç öèðêóëÿòîðíîé ñèñòå-

ìû â êëåòêè òêàíåé è âûçûâàåòñÿ äåôèöèòîì â
ïëàçìåííîé ìåìáðàíå Na+-çàâèñèìîãî áåëêà–
òðàíñïîðòåðà êàðíèòèíà (OCTN2) [31]. Ïðè ýòîì
ïðîèñõîäèò âûäåëåíèåì êàðíèòèíà ñ ìî÷îé, âû-
çûâàþùåå âûðàæåííîå ñíèæåíèå åãî óðîâíÿ â
òêàíÿõ. Âíóòðèêëåòî÷íàÿ ÊÍ îñëàáëÿåò âõîæäå-
íèå äëèííîöåïî÷å÷íûõ æèðíûõ êèñëîò â ìèòî-
õîíäðèàëüíûé ìàòðèêñ. Ñëåäîâàòåëüíî, îíè ñòà-
íîâÿòñÿ íåäîñòóïíû äëÿ β-îêèñëåíèÿ è îáðàçî-
âàíèÿ ýíåðãèè, à òàêæå îñëàáëÿåòñÿ îáðàçîâàíèå
êåòîíîâûõ òåë (êîòîðûå èñïîëüçóþòñÿ ìîçãîì).
Íàðóøåíà òàêæå ðåãóëÿöèÿ óðîâíÿ âíóòðèìîëå-
êóëÿðíîãî ñâîáîäíîãî ÑîÀ ñ íàêîïëåíèåì àöèë-
ÑîÀ â ìèòîõîíäðèÿõ. Ýòî, â ñâîþ î÷åðåäü, íàðó-
øàåò ðàçëè÷íûå ïóòè ïðîìåæóòî÷íîãî îáìåíà,
äëÿ êîòîðûõ òðåáóåòñÿ ÑîÀ.

Ïðè ÊÍ íàðóøàåòñÿ ðàáîòà òðåõ îñíîâíûõ
ñèñòåì îðãàíèçìà: 1 – ñåðäå÷íîé ìûøöû, ïî-
âðåæäåíèå êîòîðîé ïðèâîäèò ê êàðäèîìèîïàòèè
(íåñîìíåííî, íàèáîëåå îáùàÿ ôîðìà îïèñàíèÿ
áîëåçíè), 2 – öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû, íà-
ðóøåíèå êîòîðîé ïðèâîäèò ê ýíöåôàëîïàòèè,
âûçâàííîé íåäîñòàòî÷íûì îáðàçîâàíèåì êåòîíî-
âûõ òåë (ãèïîêåòîçíàÿ ãèïîãëèêåìèÿ), è 3 – ñêå-
ëåòíûõ ìûøö, ïîâðåæäåíèå êîòîðûõ ïðèâîäèò ê
ìèîïàòèè. Îáû÷íî â êëèíèêå âûäåëÿþò ìûøå÷-
íóþ è ñèñòåìíóþ ôîðìû ÊÍ.

Ìûøå÷íàÿ ÊÍ (îãðàíè÷åííàÿ ìûøöàìè)
õàðàêòåðèçóåòñÿ ñíèæåíèåì óðîâíÿ êàðíèòèíà â
ìûøöàõ è îáû÷íî íîðìàëüíûì óðîâíåì â ïëàç-
ìå. Äàííûå èññëåäîâàíèé óêàçûâàþò, ÷òî ïðè-
÷èíîé ýòîãî ÿâëÿåòñÿ äåôåêò â ìûøå÷íîì êàð-
íèòèíîâîì ïåðåíîñ÷èêå, ÷òî êëèíè÷åñêè õàðàê-
òåðèçóåòñÿ ìåäëåííî ïðîãðåññèðóþùåé ìûøå÷-
íîé ñëàáîñòüþ, ãèïîòîíèåé èëè àòîíèåé, àòðî-
ôèåé. Íà ïîçäíèõ ñòàäèÿõ ðàçâèâàåòñÿ ñåðäå÷íàÿ
íåäîñòàòî÷íîñòü [32].

Ñèñòåìíàÿ ÊÍ õàðàêòåðèçóåòñÿ ñíèæåíèåì
óðîâíÿ êàðíèòèíà â ïëàçìå è òêàíÿõ. Íàðóøåí
òðàíñïîðò êàðíèòèíà â ñêåëåòíûå ìûøöû, à âîç-
ìîæíî è â ñåðäå÷íóþ ìûøöó, ôèáðîáëàñòû è
ïî÷å÷íûå êàíàëüöû, ÷òî êëèíè÷åñêè ïðîÿâëÿåò-
ñÿ òÿæåëîé ãèïîãëèêåìèåé, ïå÷åíî÷íîé ýíöåôà-
ëîïàòèåé ïî òèïó ñèíäðîìà Ðåéå, òÿæåëîé êàð-
äèîìèîïàòèåé [33].

Âòîðè÷íàÿ ÊÍ ìîæåò áûòü âðîæäåííîé è
ïðèîáðåòåííîé, íî â îáîèõ ñëó÷àÿõ îíà õàðàêòå-
ðèçóåòñÿ ñíèæåíèåì áèîäîñòóïíîñòè ñâîáîäíîãî
êàðíèòèíà. Âðîæäåííàÿ ÊÍ âûçûâàåòñÿ ðàçëè÷-
íûìè ìåòàáîëè÷åñêèìè çàáîëåâàíèÿìè (íàïðè-
ìåð íàðóøåíèåì îêèñëåíèÿ æèðíûõ êèñëîò èëè
ðàñùåïëåíèåì àìèíîêèñëîò, âûçûâàþùèõ îðãà-
íè÷åñêèå àöèäóðèè). Â ýòîì ñëó÷àå ñíèæåíèå
óðîâíÿ êàðíèòèíà ìîæåò áûòü âòîðè÷íûì ïî îò-
íîøåíèþ ê îáðàçîâàíèþ àöèëêàðíèòèíîâûõ
àääóêòîâ è èíãèáèðîâàíèþ êàðíèòèíîâîãî òðàíñïîð-
òà â ïî÷å÷íûõ êàíàëüöàõ àöèëêàðíèòèíàìè [34].
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Ïðè íàðóøåíèÿõ îêèñëåíèÿ æèðíûõ êèñëîò
ïðîèñõîäèò ÷ðåçìåðíîå íàêîïëåíèå æèðîâ â ìûø-
öàõ, ñåðäöå è ïå÷åíè ñ êàðäèàëüíîé èëè ñêåëåò-
íîé ìèîïàòèåé è ãåïàòîìåãàëèåé. Ïðè îðãàíè-
÷åñêîé àöèäóðèè (ïðîïèîíîâàÿ, ìåòèëìàëîíîâàÿ,
èçîâàëåðèàíîâàÿ) âîçìîæíî íàêîïëåíèå àöèë-
ïðîèçâîäíûõ ÑîÀ âíóòðè ìèòîõîíäðèé, ÷òî êëè-
íè÷åñêè âûðàæàåòñÿ ìûøå÷íîé ñëàáîñòüþ, äèñ-
êîîðäèíàöèåé, çàìåäëåíèåì ðîñòà. Äëèííîöåïî-
÷å÷íûå àöèëêàðíèòèíû ÿâëÿþòñÿ, êàê è àöèë-
ÑîÀ, òîêñè÷íûìè ñîåäèíåíèÿìè è ìîãóò îêàçû-
âàòü àðèòìîãåííûé ýôôåêò, âûçûâàþùèé âíå-
çàïíóþ îñòàíîâêó ñåðäöà.

Ýíöåôàëîïàòèÿ ìîæåò áûòü âûçâàíà ñíè-
æåíèåì äîñòóïíîñòè êåòîíîâûõ òåë, ñâÿçàííîé ñ
ãèïîãëèêåìèåé. Ñëåäóåò îòìåòèòü äåôèöèò êàð-
íèòèíà ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà, îñîáåííî ó íå-
äîíîøåííûõ äåòåé. Äåòè ðàííåãî âîçðàñòà îáëà-
äàþò íåäîñòàòî÷íîé ñïîñîáíîñòüþ íàêàïëèâàòü
êàðíèòèí è îòíîñèòåëüíî íåðàçâèòîé ñèñòåìîé
åãî áèîñèíòåçà è, â òî æå âðåìÿ, â ýòîì âîçðàñòå
æèðû ÿâëÿþòñÿ ãëàâíûì èñòî÷íèêîì ýíåðãèè äëÿ
ñåðäå÷íîé è ñêåëåòíûõ ìûøö (â æåíñêîì ìîëîêå
äî 40% îáùåé êàëîðèéíîñòè ïðèõîäèòñÿ íà
æèðû). Â ýòîì ñëó÷àå êàðíèòèí àáñîëþòíî íåîá-
õîäèì. Ïîýòîìó äåòè â çíà÷èòåëüíîé ñòåïåíè
çàâèñÿò îò ýêçîãåííîãî ñíàáæåíèÿ êàðíèòèíîì è
äëÿ äîñòèæåíèÿ íîðìàëüíîãî óðîâíÿ â ïëàçìå
îíè äîëæíû ïîëó÷àòü ñ ïèùåé îòíîñèòåëüíî
áîëüøîå åãî êîëè÷åñòâî [35].

Â îñíîâå ïðèîáðåòåííîé âòîðè÷íîé ÊÍ ëå-
æèò öåëûé ðÿä ïðè÷èí: çàáîëåâàíèÿ ïî÷åê èëè
ïå÷åíè, â êîòîðûõ îñóùåñòâëÿåòñÿ áèîñèíòåç êàð-
íèòèíà, ïîâûøåííîå åãî âûâåäåíèå ïðè ãåìîäè-
àëèçå, ïðèåìå íåêîòîðûõ ëåêàðñòâ, ïðè ìåòàáî-
ëèçìå êîòîðûõ îáðàçóþòñÿ îðãàíè÷åñêèå êèñëî-
òû, íåäîñòàòî÷íîå ïîñòóïëåíèå ñ ïèùåé êàðíè-
òèíà èëè àìèíîêèñëîò, íåîáõîäèìûõ äëÿ åãî îá-
ðàçîâàíèÿ (ïàðåíòåðàëüíîå èëè âåãåòàðèàíñêîå
ïèòàíèå), ïîâûøåííûé ðàñõîä êàðíèòèíà (ñòðåññ,
ôèçè÷åñêèå íàãðóçêè, áåðåìåííîñòü, èøåìè÷åñ-
êèå ïîðàæåíèÿ, òðàâìà è ò.ä.).

Öåëûé ðÿä ëåêàðñòâ ïî ñâîåé õèìè÷åñêîé
ïðèðîäå ÿâëÿþòñÿ îðãàíè÷åñêèìè êèñëîòàìè èëè
èõ ïðîèçâîäíûìè è óäàëÿþòñÿ èç îðãàíèçìà â
ôîðìå ýôèðîâ êàðíèòèíà. Îòìå÷åíî, ÷òî äëè-
òåëüíûé ïðèåì ïðåïàðàòîâ âàëüïðîåâîé êèñëî-
òû, ïèâàëîèëñîäåðæàùèõ è àíòðàöèêëèíîâûõ
àíòèáèîòèêîâ, ñóëüôàäèàçèíà, èáóïðîôåíà è ðÿäà
äðóãèõ ëåêàðñòâ ïðèâîäèò ê çíà÷èòåëüíîìó ñíè-
æåíèþ ñîäåðæàíèÿ êàðíèòèíà â ïëàçìå êðîâè è
ìîæåò âûçûâàòü ïðèîáðåòåííûé òèï âòîðè÷íîé
ÊÍ.

4. Êëèíè÷åñêîå èñïîëüçîâàíèå êàðíèòèíà

Ìåòàáîëè÷åñêàÿ ðîëü êàðíèòèíà áûëà ðàñ-
øèôðîâàíà â òå÷åíèå ïîñëåäíèõ 30 ëåò, ïðè÷åì

çíà÷èòåëüíàÿ ÷àñòü íàøèõ çíàíèé î åãî áèîõè-
ìè÷åñêèõ îñîáåííîñòÿõ è òåðàïåâòè÷åñêîé ýô-
ôåêòèâíîñòè ïîëó÷åíà èç êëèíè÷åñêèõ íàáëþäå-
íèé çà ïàöèåíòàìè, ñòðàäàþùèìè îò êàðíèòèíî-
âîé íåäîñòàòî÷íîñòè èëè ðàçëè÷íûõ ìèòîõîíä-
ðèàëüíûõ ïàòîëîãèé. Îñíîâíàÿ ôóíêöèÿ êàðíè-
òèíà – ýíåðãåòè÷åñêàÿ. Ïîýòîìó ïðè ñíèæåíèè
åãî áèîäîñòóïíîñòè èëè îñëàáëåíèè àêòèâíîñòè
êàðíèòèíçàâèñèìûõ òðàíñôåðàç íàðóøàåòñÿ ïðî-
öåññ îêèñëåíèÿ æèðíûõ êèñëîò, ÷òî, èñõîäÿ èç
êëèíè÷åñêîé òî÷êè çðåíèÿ, ïðèâîäèò â íàèáîëåå
ñåðüåçíûõ ñëó÷àÿõ ê îïàñíûì äëÿ æèçíè íàðó-
øåíèÿì â ñêåëåòíûõ è ñåðäå÷íîé ìûøöàõ.

Ëå÷åíèå ïåðâè÷íîé è âòîðè÷íîé ÊÍ äîëãîå
âðåìÿ îñòàâàëîñü ñåðüåçíîé ïðîáëåìîé, ãëàâíûì
îáðàçîì â ñâÿçè ñ òðóäíîñòüþ äèàãíîñòèêè ÊÍ è
íàðóøåíèé ìåòàáîëèçìà êàðíèòèíà. Îäíàêî â
ïîñëåäíèå ãîäû â ýòîì àñïåêòå íàìåòèëñÿ çàìåò-
íûé ïðîãðåññ è ñåãîäíÿ àäåêâàòíàÿ äèàãíîñòèêà
è äîñòàòî÷íûé êëèíè÷åñêèé îïûò ëå÷åíèÿ ïàöèåí-
òîâ ñ ðàçëè÷íûìè òèïàìè ÊÍ ïîçâîëÿþò ýô-
ôåêòèâíî âûâîäèòü èç ïàòîôèçèîëîãè÷åñêèõ ñî-
ñòîÿíèé, ñâÿçàííûõ ñ äåôèöèòîì êàðíèòèíà.

Êàê óæå îòìå÷àëîñü, ïåðâè÷íàÿ ÊÍ âûçû-
âàåòñÿ ìóòàöèåé â ãåíå êàðíèòèíîâîãî òðàíñïîð-
òåðà OCTN2 [31,36]. Ïàòîëîãèÿ òðàíñïîðòà êàð-
íèòèíà ïðèâîäèò ê âûáðîñó åãî â ìî÷ó è ñíèæå-
íèþ åãî âíóòðèêëåòî÷íîãî íàêîïëåíèÿ. Íà÷àëü-
íûå ñèìïòîìû ïîÿâëÿþòñÿ â âîçðàñòå îò 1 ìåñÿ-
öà äî 7 ëåò. Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ äîâîëüíî
ðàçíîîáðàçíû. Ê ñîæàëåíèþ, ïåðâûì ïðîÿâëå-
íèåì áåññèìïòîìíîãî òå÷åíèÿ áîëåçíè ïðè ïåð-
âè÷íîé ÊÍ ìîæåò áûòü âíåçàïíàÿ ñìåðòü [37].
Äëÿ äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà òèïè÷íî íàëè÷èå îñò-
ðîé ýíöåôàëîïàòèè, ñîïðîâîæäàþùåéñÿ ãèïîêå-
òîçíûìè ãèïîãëèêåìè÷åñêèìè ýïèçîäàìè. Åñëè
íå ïðèíèìàòü êàðíèòèí, òî ìîãóò ïîñëåäîâàòü
ïîâòîðÿþùèåñÿ ïðèñòóïû ýíöåôàëîïàòèè. Ó
áîëüíûõ ñ ïåðâè÷íîé ÊÍ ðàçâèâàåòñÿ ïðîãðåñ-
ñèðóþùàÿ êàðäèîìèîïàòèÿ, êîòîðàÿ îáû÷íî ïðè-
ñóòñòâóåò â áîëåå ïîçäíåì âîçðàñòå. Ñåðäå÷íàÿ
ôóíêöèÿ íå ðåàãèðóåò íà èíîòðîïû èëè äèóðå-
òèêè, òîãäà êàê ïðèìåíåíèå êàðíèòèíà âåäåò ê
âûðàæåííîìó êëèíè÷åñêîìó ýôôåêòó. Åùå îä-
íèì ïðîÿâëåíèåì ÊÍ ÿâëÿþòñÿ ñëàáîñòü è àòðî-
ôèÿ ìûøö, êîòîðûå ìîãóò ñîïðîâîæäàòüñÿ ñåð-
äå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ èëè ïðèñóòñòâîâàòü ñà-
ìîñòîÿòåëüíî. Ïåðâè÷íàÿ ÊÍ ìîæåò âûçûâàòü
íàðóøåíèå æåëóäî÷íî-êèøå÷íîé ìîòîðèêè ñ ïî-
âòîðÿþùèìèñÿ ïðèñòóïàìè áîëè â æåëóäêå è
äèàðååé. Äðóãèìè ïðîÿâëåíèÿìè áîëåçíè ÿâëÿ-
þòñÿ ãèïîõðîìíàÿ àíåìèÿ è ïîâòîðÿþùèåñÿ èí-
ôåêöèè. Ïðè ïåðâè÷íîé ÊÍ ìîæåò íàáëþäàòüñÿ
òàêæå ðåçêîå ñíèæåíèå óðîâíÿ êàðíèòèíà â ìûø-
öàõ ïðè íîðìàëüíîì åãî ñîäåðæàíèè â ñûâîðîò-
êå. Ñèìïòîìû ìûøå÷íîé ÊÍ íàáëþäàþòñÿ â
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ïåðâûå ãîäû æèçíè, íî îíè ìîãóò ïîÿâèòüñÿ è
ïîçäíåå â òå÷åíèå âòîðîé èëè òðåòüåé äåêàäû.
Áîëüíûå ìîãóò îùóùàòü ìûøå÷íóþ ñëàáîñòü ðàç-
ëè÷íîé ñòåïåíè, íåïåðåíîñèìîñòü ôèçè÷åñêèõ
íàãðóçîê èëè ìèàëãèþ.

Âòîðè÷íàÿ ÊÍ âñòðå÷àåòñÿ äîñòàòî÷íî ÷àñòî
è åå ïðè÷èíû, êàê óæå îòìå÷àëîñü, áîëåå ìíîãî-
îáðàçíû. Îíà íàáëþäàåòñÿ ïðè íåêîòîðûõ ãåíå-
òè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííûõ íàðóøåíèÿõ îáìåíà
âåùåñòâ, â òîì ÷èñëå îðãàíè÷åñêèõ àöèäåìèÿõ,
ïàòîëîãèè òðàíñïîðòà è îêèñëåíèÿ æèðíûõ êèñ-
ëîò, à òàêæå àìèíîêèñëîò ñ ðàçâåòâëåííîé öåïüþ
[38]. Â ýòèõ ñëó÷àÿõ íèçêèé óðîâåíü êàðíèòèíà
â êðîâè è òêàíÿõ îáóñëîâëåí ýòåðèôèêàöèåé çíà-
÷èòåëüíîé ÷àñòè çàïàñîâ êàðíèòèíà, ÷òî ñíèæàåò
íàêîïëåíèå ñïåöèôè÷åñêèõ ïðîèçâîäíûõ àöèë-
ÑîÀ, âûçûâàþùèõ ôåðìåíòàòèâíûé äåôåêò. Ïå-
ðåíîñ íåìåòàáîëèçèðóåìîãî àöèëüíîãî îñòàòêà îò
ÑîÀ ê êàðíèòèíó èìååò 2 ãëàâíûõ ïðåèìóùå-
ñòâà: 1 – ÑîÀSÍ ñòàíîâèòñÿ äîñòóïíûì äëÿ äðó-
ãèõ íåîáõîäèìûõ îêèñëèòåëüíûõ ìåòàáîëè÷åñêèõ
ïðîöåññîâ; 2 –  ïðîèçâîäíûå àöèë-ÑîÀ áîëüøåé
÷àñòüþ ñîñðåäîòî÷åíû âíóòðè ìèòîõîíäðèàëüíî-
ãî ìàòðèêñà è íå ñïîñîáíû ïðîíèêàòü ÷åðåç ìåì-
áðàíû, â òî âðåìÿ êàê ýôèðû êàðíèòèíà íå òîëü-
êî ìîãóò âûõîäèòü èç ìèòîõîíäðèé, íî òàêæå
âûâîäÿòñÿ â êðîâÿíîé ïîòîê è, â êîíå÷íîì ñ÷å-
òå, ýêñêðåòèðóþòñÿ â ìî÷ó. Ïîâûøåííîå ñîäåð-
æàíèå ñïåöèôè÷åñêèõ àöèëêàðíèòèíîâ â ïëàçìå
èëè ìî÷å ìîæåò áûòü õàðàêòåðíûì äèàãíîñòè-
÷åñêèì ìàðêåðîì äëÿ íåêîòîðûõ íàñëåäñòâåííûõ
çàáîëåâàíèé îáìåíà âåùåñòâ, íàïðèìåð èçîâàëå-
ðèàíîâîé èëè ïðîïèîíîâîé àöèäåìèè. Òàêîé àíà-
ëèç äîëæåí ñòàòü ñòàíäàðòíûì â êëèíè÷åñêîé
ïðàêòèêå.

Ïðèçíàêè ïðèîáðåòåííîãî âòîðè÷íîãî êàð-
íèòèíîâîãî äåôèöèòà ñõîäíû ñ ìåòàáîëè÷åñêè-
ìè èçìåíåíèÿìè, îïèñàííûìè äëÿ ïåðâè÷íûõ êàð-
íèòèíçàâèñèìûõ äåôåêòîâ. Ðàçëè÷íûå ïðèîáðå-
òåííûå çàáîëåâàíèÿ èëè íåáëàãîïðèÿòíûå óñëî-
âèÿ ìîãóò ñîïðîâîæäàòüñÿ íàðóøåíèÿìè ãîìåîñ-
òàçà êàðíèòèíà. Öèððîç ïå÷åíè, ãåïàòèò, õðîíè-
÷åñêàÿ ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü, äèåòà ñ íèç-
êèì ñîäåðæàíèåì êàðíèòèíà (íàïðèìåð ìîëî÷-
íî-ÿè÷íî-âåãåòàðèàíñêàÿ äèåòà), ñèíäðîì ïîíè-
æåííîãî âñàñûâàíèÿ, íåäîíîøåííîñòü ïëîäà ìî-
ãóò âûçâàòü âòîðè÷íóþ ÊÍ [39,40]. Ïîâûøåí-
íîå âûâåäåíèå êàðíèòèíà ñ ìî÷îé è ñíèæåíèå
åãî óðîâíÿ â òêàíÿõ íàáëþäàåòñÿ ïðè ïî÷å÷íîì
òóáóëÿðíîì àöèäîçå, ñèíäðîìå Ôàíêîíè [28,40],
à òàêæå â óñëîâèÿõ ïîâûøåííîãî êàòàáîëèçìà,
ïðèñóòñòâóþùåãî ó áîëüíûõ ñ òÿæåëûìè çàáîëå-
âàíèÿìè.

Îñîáî ñëåäóåò îòìåòèòü âòîðè÷íóþ ÊÍ ó
áîëüíûõ, íàõîäÿùèõñÿ íà äîëãîâðåìåííîì (ïå-
ðèîäè÷åñêîì) ãåìîäèàëèçå, ïîñêîëüêó ïðè äèà-

ëèçå êàðíèòèí è áîëüøèíñòâî åãî ïðåäøåñòâåí-
íèêîâ óäàëÿþòñÿ èç êðîâåíîñíîé ñèñòåìû. Íà-
ðóøåííûé ñèíòåç êàðíèòèíà â ïî÷êàõ òàêæå ñïî-
ñîáñòâóåò ïîÿâëåíèþ ÊÍ ó ïàöèåíòîâ ñ ïî÷å÷-
íîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ, íàõîäÿùèõñÿ íà äèàëèçå.
Â ðÿäå èññëåäîâàíèé áûëî âûÿâëåíî, ÷òî ó òàêèõ
ïàöèåíòîâ ìîæåò áûòü íîðìàëüíûé óðîâåíü êàð-
íèòèíà â ïëàçìå, íî ïðè ýòîì âñåãäà èìååòñÿ
çàìåòíûé äåôèöèò â ìûøöàõ, êîòîðûé ïðîÿâëÿ-
åòñÿ ìûøå÷íûìè ñïàçìàìè, ñóäîðîãàìè, àñòåíèåé.
Ó íåêîòîðûõ ïàöèåíòîâ ðàçâèâàåòñÿ êàðäèîìèî-
ïàòèÿ (âïëîòü äî ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè),
÷àñòî îòìå÷àåòñÿ òàêæå ëèïîïðîòåèíåìèÿ è ãè-
ïåðòðèãëèöåðèäåìèÿ. Ëå÷åíèå êàðíèòèíîì â áîëü-
øèíñòâå ñëó÷àåâ ïðèâîäèò ê êëèíè÷åñêîìó è áèî-
õèìè÷åñêîìó óëó÷øåíèþ, à òàêæå ê âîññòàíîâ-
ëåíèþ íîðìàëüíîé êîíöåíòðàöèè ðàçëè÷íûõ
ôðàêöèé êàðíèòèíà â òêàíè è êðîâè. Â ðÿäå èñ-
ñëåäîâàíèé áûëî ïîêàçàíî, ÷òî ïåðîðàëüíûé ïðè-
åì êàðíèòèíà çíà÷èòåëüíî ïîâûøàåò ïîêàçàòåëè
ãåìàòîêðèòà (ñ 25,5 äî 37,3%), óâåëè÷èâàåò êî-
ëè÷åñòâî ýðèòðîöèòîâ è êîíöåíòðàöèþ ãåìî-
ãëîáèíà. Ïðèìåíåíèå êàðíèòèíà ïîçâîëÿåò çíà-
÷èòåëüíî ñíèçèòü(áîëåå ÷åì íà 30%) êîëè÷åñòâî
ýðèòðîïîýòèíà, ïðèíèìàåìîãî äëÿ ïîääåðæàíèÿ
óðîâíÿ ãåìàòîêðèòà â òåðàïèè àíåìèè, âîçíèêà-
þùåé ó áîëüíûõ íà ôîíå ãåìîäèàëèçà [41]. Ôàð-
ìàêîëîãè÷åñêàÿ êîððåêöèÿ êàðíèòèíîì ñíèæàåò
ðèñê íàðóøåíèÿ ôóíêöèé ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé
ñèñòåìû, êîòîðîå ÷àñòî íàáëþäàåòñÿ ó ïàöèåíòîâ
ñ õðîíè÷åñêèì ãåìîäèàëèçîì. Â íàñòîÿùåå âðå-
ìÿ ïðè õðîíè÷åñêîì è îñòðîì ãåìîäèàëèçå ðåêî-
ìåíäóåòñÿ íàçíà÷åíèå êàðíèòèíà (ïîñëå ïðîöå-
äóðû âíóòðèâåííî ââîäèòñÿ îò 2 äî 4 ã), ÷òî
çíà÷èòåëüíî óëó÷øàåò êà÷åñòâî æèçíè ïàöèåíòà
[42].

Äåôèöèò êàðíèòèíà â òêàíÿõ âî ìíîãèõ ñëó-
÷àÿõ ìîæåò áûòü ñâÿçàí ñ íàðóøåíèåì ïèòàíèÿ,
ïîñêîëüêó åãî óðîâåíü â îðãàíèçìå çàâèñèò íå
ñòîëüêî îò ýíäîãåííîãî ñèíòåçà, ñêîëüêî îò ïî-
ñòóïëåíèÿ ñ ïèùåé êàðíèòèíà è àìèíîêèñëîò-
íûõ ïðåäøåñòâåííèêîâ åãî áèîñèíòåçà, à òàêæå
íåêîòîðûõ âèòàìèíîâ. Òîëüêî îêîëî 10% îáùåé
ïîòðåáíîñòè â êàðíèòèíå óäîâëåòâîðÿåòñÿ çà ñ÷åò
ñîáñòâåííîãî ñèíòåçà â îðãàíèçìå. Ïðè ýòîì äëÿ
îáðàçîâàíèÿ òîëüêî 1 ã êàðíèòèíà íåîáõîäèìî
îêîëî 30 ã áåëêà â êà÷åñòâå èñòî÷íèêà äâóõ íåçà-
ìåíèìûõ àìèíîêèñëîò — ëèçèíà è ìåòèîíèíà.
Åñëè äèåòà âêëþ÷àåò â ñåáÿ ñëèøêîì ìàëûå êî-
ëè÷åñòâà êàðíèòèíà è áåëêà, òî ïðè âûñîêîì
óðîâíå ýíåðãåòè÷åñêèõ ïîòðåáíîñòåé ïðîèñõîäèò
íàðóøåíèå àçîòèñòîãî áàëàíñà. Ïðè÷èíàìè íà-
ðóøåíèÿ ïîñòóïëåíèÿ êàðíèòèíà â îðãàíèçì ìî-
ãóò áûòü ïîíèæåííîå ïèòàíèå (ãîëîä), ñèíäðîì
íàðóøåííîãî âñàñûâàíèÿ (ìàëüàáñîðáöèÿ), çàáî-
ëåâàíèÿ êèøå÷íèêà, ïðèâîäÿùèå ê íàðóøåíèþ
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âñàñûâàíèÿ, ïàðåíòåðàëüíîå ïèòàíèå è èñêóññò-
âåííîå âñêàðìëèâàíèå (ó íîâîðîæäåííûõ). Íå-
êîòîðûå áîëåçíè, ñòðåññû, áåðåìåííîñòü è êîð-
ìëåíèå ãðóäüþ, èíòåíñèâíûå ôèçè÷åñêèå íàãðóçêè
ìîãóò çíà÷èòåëüíî ïîâûñèòü ïîòðåáíîñòü â êàð-
íèòèíå è òðåáóþò äîïîëíèòåëüíîãî åãî ïîñòóï-
ëåíèÿ çà ñ÷åò ïèòàíèÿ èëè ïîòðåáëåíèÿ êàðíè-
òèíñîäåðæàùèõ ïðåïàðàòîâ. Íàðóøåíèå ïîñòóï-
ëåíèÿ êàðíèòèíà ñ ïèùåé, îñîáåííî ó íîâîðîæ-
äåííûõ è äåòåé äî 3 ëåò, ó êîòîðûõ èíòåíñèâ-
íîñòü áèîñèíòåçà ñîñòàâëÿåò ëèøü 12% îò áèî-
ñèíòåçà âçðîñëûõ, ìîæåò ïðèâåñòè ê åãî äåôè-
öèòó. Íåäîíîøåííûå íîâîðîæäåííûå èìåþò äî-
ïîëíèòåëüíûé ðèñê ðàçâèòèÿ ÊÍ, ïîñêîëüêó ó
íèõ îñëàáëåí ïðîöåññ ðåàáñîðáöèè êàðíèòèíà íà
óðîâíå ïðîêñèìàëüíûõ ðåíàëüíûõ òóáóë, à áèî-
ñèíòåç êàðíèòèíà ðåçêî îãðàíè÷åí â ñâÿçè ñ íå-
áîëüøîé ìûøå÷íîé ìàññîé. Ðàçâèòèå “ôóíêöèî-
íàëüíîé” ÊÍ â îòäåëüíûå ïåðèîäû æèçíè ÿâè-
ëîñü ïàòîãåíåòè÷åñêèì îñíîâàíèåì íàçíà÷åíèÿ
êàðíèòèíà.

Ïîêàçàí âûñîêèé àíàáîëè÷åñêèé ýôôåêò ó
20%-ãî âîäíîãî ðàñòâîðà êàðíèòèíà (“Ýëüêàð”)
ïðè åãî ïåðîðàëüíîì ïðèìåíåíèè. Â îäíîì èç
èññëåäîâàíèé, ïîä íàáëþäåíèåì íàõîäèëèñü íå-
äîíîøåííûå äåòè, â òîì ÷èñëå ñ ìàññîé òåëà ïðè
ðîæäåíèè ìåíåå 1500 ã, ó êîòîðûõ îòìå÷àëîñü
ñíèæåíèå óðîâíÿ êàðíèòèíà. Ó äåòåé, ïðèíèìàâ-
øèõ óêàçàííûé ïðåïàðàò, ïîâûñèëñÿ àïïåòèò,
ïðîèñõîäèëà åæåìåñÿ÷íàÿ ïðèáàâêà âåñà è óâå-
ëè÷åíèÿ ðîñòà, ïðè÷åì íàèáîëåå âûðàæåííîé îíà
áûëà ó äåòåé ñ ìàññîé òåëà ïðè ðîæäåíèè ìåíåå
1000 ã. Îòìå÷åíî ïîâûøåíèå äâèãàòåëüíîé àê-
òèâíîñòè è óëó÷øåíèå ðåàêöèè çàõâàòà ïðåäìå-
òîâ. Êðîìå òîãî, äîñòàòî÷íûé óðîâåíü êàðíèòè-
íà îêàçûâàë ïîääåðæêó â ïîëíîöåííîì ðàçâèòèè
ëåãêèõ [43].

Â äðóãîì èññëåäîâàíèè, ïðîâåäåííîì òàêæå
â Ðîññèè, áûëî îòìå÷åíî, ÷òî “Ýëüêàð” ñïîñîá-
ñòâóåò ïðèáàâêå âåñà è ó äåòåé äîíîøåííûõ, íî
ðîäèâøèõñÿ ñ ìàëîé ìàññîé òåëà (ìåíåå 2500 ã).
Ïðè ýòîì òàêæå ïîâûøàëñÿ êîýôôèöèåíò óñâîå-
íèÿ áåëêà è óâåëè÷èâàëñÿ óðîâåíü áåëêà ñûâî-
ðîòêè êðîâè. Íà ôîíå ëå÷åíèÿ íè ó îäíîãî ðå-
áåíêà íå ðàçâèëàñü ðàííÿÿ àíåìèÿ è ïîâûñèëñÿ
óðîâåíü ãåìîãëîáèíà [44]. Ýòè äàííûå ñâèäåòåëü-
ñòâóþò î áîëüøèõ âîçìîæíîñòÿõ êàðíèòèíà â
êîððåêöèè ñîñòîÿíèÿ íåäîíîøåííûõ äåòåé è öå-
ëåñîîáðàçíîñòè åãî íàçíà÷åíèÿ âñåì äåòÿì â ïåð-
âûå ìåñÿöû æèçíè.

Âòîðè÷íàÿ ÊÍ îáíàðóæèâàåòñÿ ó áîëüíûõ
ïðè äëèòåëüíîé òåðàïèè ðàçëè÷íûìè ïðåïàðàòà-
ìè, ìåòàáîëèçì êîòîðûõ ïðèâîäèò ê îáðàçîâà-
íèþ îðãàíè÷åñêèõ êèñëîò. Êëèíè÷åñêèå èññëå-
äîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî ó áîëüíûõ, ïðèíèìàþ-
ùèõ âàëüïðîàòû, îòìå÷àåòñÿ çíà÷èòåëüíîå ñíè-

æåíèå ñîäåðæàíèÿ ñâîáîäíîãî è îáùåãî êàðíè-
òèíà â ïëàçìå, ïî ñðàâíåíèþ ñ ãðóïïîé áîëü-
íûõ, ïîëó÷àþùèõ äðóãèå ïðîòèâîñóäîðîæíûå
ïðåïàðàòû. Ýòî ñâÿçàíî, â ïåðâóþ î÷åðåäü, ÷òî
îáðàçóåòñÿ âàëüïðîèë-ÑîÀ, âûçûâàþùèé ñåêâå-
ñòèðîâàíèå ñâîáîäíîãî ÑîÀ è íàêîïëåíèå ñîîò-
âåòñòâóþùåãî àöèë-ÑîÀ, à êàðíèòèí, âûñòóïàÿ â
êà÷åñòâå ìîäóëÿòîðà, âûâîäèòñÿ ñ ìî÷îé â ôîð-
ìå âàëüïðîèëêàðíèòèíà. Îïèñàíî òàêæå ïðÿìîå
èíãèáèðîâàíèå ôåðìåíòîâ îêèñëåíèÿ æèðíûõ
êèñëîò ìåòàáîëèòàìè âàëüïðîåâîé êèñëîòû. Êðîìå
òîãî, îòìå÷åíà êîððåëÿöèÿ ìåæäó êîíöåíòðàöèåé
âàëüïðîåâîé êèñëîòû è ñòåïåíüþ ãèïåðàììîíè-
åìèè. Òàêèì îáðàçîì, òåðàïèÿ âàëüïðîàòàìè âû-
çûâàåò ñåðüåçíûå ïîáî÷íûå ýôôåêòû, ñðåäè êî-
òîðûõ ðàçâèòèå ñèíäðîìà Ðåéå, ãèïåðàììîíèå-
ìèÿ, òîêñè÷åñêîå ïîðàæåíèå ïå÷åíè, ïàíêðåàòè-
òû [45,46]. Ïðèåì êàðíèòèíà ïðèâîäèò íå òîëü-
êî ê íîðìàëèçàöèè åãî óðîâíÿ â ïëàçìå êðîâè,
íî òàêæå è ê íîðìàëèçàöèè âíóòðèêëåòî÷íîãî
ïóëà ÑîÀ, ñíèæåíèþ ñîäåðæàíèÿ àììèàêà è óëó÷-
øåíèþ êëèíè÷åñêîé êàðòèíû îñíîâíîãî çàáîëå-
âàíèÿ. Êðîìå òîãî, èññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî
òåðàïèÿ êàðíèòèíîì óìåíüøàåò íåãàòèâíîå äåé-
ñòâèå âàëüïðîåâîé êèñëîòû íà èíòåëëåêò è âîñ-
ïðèèì÷èâîñòü ê îáó÷åíèþ. Ïðè ýòîì êàðíèòèí
íå ñíèæàåò êîíöåíòðàöèþ âàëüïðîåâîé êèñëîòû
â ïëàçìå è åå êëèíè÷åñêèé ýôôåêò, à ñîãëàñíî
íåêîòîðûì èññëåäîâàíèÿì äàæå óëó÷øàåò åå êîí-
òðîëèðóþùåå äåéñòâèå â îòíîøåíèè ýïèëåïòè-
÷åñêèõ ïðèïàäêîâ.

Äðóãèì áîëüøèì êëàññîì ëåêàðñòâ, èñïîëü-
çîâàíèå êîòîðûõ ïðèâîäèò ê ïîÿâëåíèþ â ìî÷å
áîëüíûõ èçáûòêà àöèëêàðíèòèíà è ñíèæåíèþ
êîíöåíòðàöèè êàðíèòèíà â ïëàçìå è ìûøöàõ äî
10% îò íîðìû, ÿâëÿþòñÿ ïèâàëîèëñîäåðæàùèå
àíòèáèîòèêè. Ïîíèæåíèå óðîâíÿ êàðíèòèíà áûëî
òàêæå îòìå÷åíî è ó ïàöèåíòîâ, ïðèíèìàâøèõ
àíòðàöèêëèíîâûå àíòèáèîòèêè, ñóëüôàäèàçèí,
èáóïðîôåí è ðÿä äðóãèõ ëåêàðñòâ. Ïîýòîìó â
ñëó÷àÿõ äëèòåëüíûõ êóðñîâ ëå÷åíèÿ âûøåóêàçàí-
íûìè ëåêàðñòâàìè öåëåñîîáðàçíî íàçíà÷åíèå àäåê-
âàòíîé ïðîôèëàêòè÷åñêîé äîçû êàðíèòèíà (îáû÷-
íî 10–50 ìã/êã â äåíü) [47]. Îïèñàí ñëó÷àé ðåç-
êîãî ñíèæåíèÿ óðîâíÿ êàðíèòèíà ó 72-ëåòíåãî
ïàöèåíòà, ñòðàäàþùåãî ýïèëåïñèåé. Ïîñêîëüêó
ó áîëüíîãî áûëî âûÿâëåíî èíôèöèðîâàíèå ìî-
÷åâîãî òðàêòà, òî åìó êðîìå âàëüïðîàòà äàâàëè
ïèâìåöèëëèí. ×åðåç íåñêîëüêî äíåé ïîñëå ïðè-
åìà àíòèáèîòèêà ó áîëüíîãî ðàçâèëàñü ãèïåðàì-
ìîíèåìè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ, âûçâàííàÿ òåì,
÷òî îáà ïðåïàðàòà ñíèæàëè êîíöåíòðàöèþ êàð-
íèòèíà â ñûâîðîòêå êðîâè [48].

Íåêîòîðûå ëåêàðñòâà, ïðèìåíÿåìûå äëÿ ëå-
÷åíèÿ ÑÏÈÄà, íàïðèìåð çèäîâóäèí, ìîãóò âû-
çûâàòü ó áîëüíûõ îòðèöàòåëüíûå ÿâëåíèÿ, âêëþ-
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÷àÿ ëàêòàòàöèäîç [49]. Âïîëíå âåðîÿòíî, ÷òî ìû-
øå÷íàÿ ìèòîõîíäðèàëüíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü, íà-
áëþäàåìàÿ ïîñëå ïðèåìà çèäîâóäèíà, ïðîèñõî-
äèò â ðåçóëüòàòå ñíèæåíèÿ ñîäåðæàíèÿ ìûøå÷-
íîãî êàðíèòèíà è âûçûâàåò ïîíèæåíèå åãî óñâî-
åíèÿ â ìûøöàõ. Â ýòîì ñëó÷àå ïîêàçàíî èñïîëü-
çîâàíèå êàðíèòèíà.

Êðîìå óêàçàííûõ âûøå ïðèìåðîâ ïðÿìîé
ñâÿçè ìåæäó êàðíèòèíîì è ìèòîõîíäðèàëüíûìè
çàáîëåâàíèÿìè, ïî-âèäèìîìó äëÿ áîëüøèíñòâà
ýòèõ áîëåçíåé õàðàêòåðåí îòíîñèòåëüíûé äåôè-
öèò êàðíèòèíà, ÷òî çíà÷èòåëüíî îñëîæíÿåò òå÷å-
íèå è ïðîãíîç îñíîâíûõ çàáîëåâàíèé è òðåáóåò
âî ìíîãèõ ñëó÷àÿõ êîððåêöèè ìåòàáîëèçìà êàð-
íèòèíà. Íàïðèìåð, ëþáîé äåôåêò äûõàòåëüíîé
öåïè ñíèæàåò äîñòóïíîñòü îêèñëåííûõ êîôåð-
ìåíòîâ, â ðåçóëüòàòå ÷åãî óìåíüøàåòñÿ ñêîðîñòü
îêèñëåíèÿ è íàáëþäàåòñÿ íàêîïëåíèå ïðîìåæó-
òî÷íûõ ïðîäóêòîâ îáìåíà. Â ýòèõ óñëîâèÿõ çíà-
÷èòåëüíàÿ ÷àñòü ñâîáîäíîãî êàðíèòèíà ïðåâðà-
ùàåòñÿ â àöèëêàðíèòèíû, è íå ó÷àñòâóåò â ïðî-
öåññå îáðàçîâàíèÿ àöåòèë-ÑîÀ. Ñ äðóãîé ñòîðî-
íû, ñíèæåíèå ñêîðîñòè β-îêèñëåíèÿ ïðèâîäèò ê
íàêîïëåíèþ ÄÖÀÑîÀ è, ñëåäîâàòåëüíî, ñîîòâåò-
ñòâóþùèõ ýôèðîâ êàðíèòèíà. Äëÿ òàêèõ ìèòî-
õîíäðèàëüíûõ áîëåçíåé êàê ñèíäðîì Êåðíñà-
Ñåéðà, ïðîãðåññèðóþùàÿ îôòàëüìîïëåãèÿ è äð.
óñòàíîâëåí îòíîñèòåëüíûé äåôèöèò êàðíèòèíà –
ïîâûøåííàÿ ïîòðåáíîñòü â íåì ñâÿçàíà èìåííî
ñ òÿæåëûìè ðàññòðîéñòâàìè ýëåêòðîííîãî òðàíñ-
ïîðòà è îêèñëèòåëüíîãî ôîñôîðèëèðîâàíèÿ
[50,51].

Íåäàâíèå èññëåäîâàíèÿ, ïðîâåäåííûå â îò-
äåëå íàñëåäñòâåííûõ è âðîæäåííûõ çàáîëåâàíèé
Èíñòèòóòà ïåäèàòðèè è äåòñêîé õèðóðãèè (ã. Ìîñê-
âà) äîêàçàëè íàëè÷èå íåäîñòàòî÷íîñòè êàðíèòèíà
ïðè ðÿäå ôîðì íàñëåäñòâåííûõ ìåòàáîëè÷åñêèõ
çàáîëåâàíèé. Óðîâåíü êàðíèòèíà â êðîâè îêàçàë-
ñÿ íèçêèì ó 16 äåòåé, ñòðàäàþùèõ ðàçëè÷íûìè
ôîðìàìè íàñëåäñòâåííîé ïàòîëîãèè, â ÷àñòíîñòè
ìèòîõîíäðèàëüíûì ñèíäðîìîì Êåðíñà-Ñåéðà (3
ðåáåíêà) è Áàðòà (1), íàðóøåíèåì îêèñëåíèÿ æèð-
íûõ êèñëîò (4), èçîâàëåðèàíîâîé àöèäåìèåé (1),
ñèíäðîìîì Ìàðôàíà (4) è àóòîèììóííûì ïîëè-
ýíäîêðèííûì ñèíäðîìîì òèïà I (3). Âîçðàñò áîëü-
íûõ ñîñòàâëÿë 3–14 ëåò. Ñîäåðæàíèå îáùåãî êàð-
íèòèíà â êðîâè ó äåòåé êîëåáàëîñü îò 1,6 äî
41,1 ìêìîëü/ë, â ñðåäíåì – 15,8 ± 3,6 ìêìîëü/ë.
Â êîíòðîëüíîé ãðóïïå (äåòè, íå èìåâøèå êëèíè-
÷åñêèõ ïðèçíàêîâ íåäîñòàòî÷íîñòè êàðíèòèíà)
óðîâåíü åãî áûë â ïðåäåëàõ 41–148 ìêìîëü/ë è
â ñðåäíåì äîñòèãàë 72,8 ± 11,7 ìêìîëü/ë.

Äëÿ êîððåêöèè äåôèöèòà êàðíèòèíà íàáëþ-
äàåìûì áîëüíûì íàçíà÷àëè ïðåïàðàò “Ýëüêàð”
[52,53], äîçû êîòîðîãî ñîñòàâëÿëè 20–30 ìã íà
1 êã ìàññû òåëà â ñóòêè. Ðåáåíêó ñ èçîâàëåðèà-
íîâîé àöèäåìèåé áûëà íàçíà÷åíà áîëåå âûñîêàÿ

äîçà èç ðàñ÷åòà 50 ìã íà 1 êã ìàññû òåëà. Ó âñåõ
áîëüíûõ “Ýëüêàð” áûë ïðèìåíåí äîïîëíèòåëü-
íî ê îñíîâíîìó ëå÷åíèþ è ëèøü â ñëó÷àå áîëåç-
íè Ìàðôàíà äàííûé ïðåïàðàò áûë èñïîëüçîâàí
â êà÷åñòâå ìîíîòåðàïèè. Ïîìèìî îöåíêè êëèíè-
÷åñêîãî ñòàòóñà áîëüíûõ ó 10 äåòåé ÷åðåç 4 íåäå-
ëè ïîñëå íàçíà÷åíèÿ “Ýëüêàðà” ïðîâîäèëè êîíò-
ðîëü èçìåíåíèÿ óðîâíÿ êàðíèòèíà â êðîâè, êî-
òîðûé ïîêàçàë äîñòîâåðíîå óâåëè÷åíèå ýòîãî ïî-
êàçàòåëÿ (â ñðåäíåì â 3 ðàçà). Ñðåäíåå ñîäåðæà-
íèå îáùåãî êàðíèòèíà â ñûâîðîòêå êðîâè ó áîëü-
íûõ ïðåâûñèëî íèæíþþ ãðàíèöó íîðìû, à ó îò-
äåëüíûõ ïàöèåíòîâ ïðèáëèçèëîñü ê ïàðàìåòðàì
êîíòðîëüíîé ãðóïïû. Óâåëè÷åíèå óðîâíÿ êàðíè-
òèíà â êðîâè ñî÷åòàëîñü ñ óëó÷øåíèåì ñîñòîÿ-
íèÿ è ñàìî÷óâñòâèÿ äåòåé, ñíèæåíèåì óòîìëÿå-
ìîñòè, óìåíüøåíèåì âûðàæåííîñòè ìèîïàòè÷åñ-
êîãî ñèíäðîìà, óëó÷øåíèåì ïîõîäêè è êîîðäè-
íàöèè äâèæåíèé, ïðåêðàùåíèåì ïðèñòóïîâ ìå-
òàáîëè÷åñêîé äåêîìïåíñàöèè. Ïîëó÷åííûå ðåçóëü-
òàòû ñâèäåòåëüñòâóþò, ÷òî ïðè áîëüøèíñòâå ôîðì
ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííîé ïàòîëîãèè îá-
ìåíà âåùåñòâ íåîáõîäèìà ëèêâèäàöèÿ êàðíèòè-
íîâîé íåäîñòàòî÷íîñòè, ÷òî òðåáóåò äîñòàòî÷íî
äëèòåëüíîãî ïðèìåíåíèÿ êàðíèòèíñîäåðæàùèõ
ïðåïàðàòîâ. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðåïàðàòû êàð-
íèòèíà ðàçðåøåíû äëÿ ëå÷åíèÿ âðîæäåííûõ íà-
ðóøåíèé îáìåíà âåùåñòâ, ñâÿçàííûõ, â ÷àñòíîñ-
òè, ñ íàêîïëåíèåì àíîìàëüíûõ ïðîèçâîäíûõ
àöèë-ÑîÀ.

Òàêèì îáðàçîì, äàííûå ýêñïåðèìåíòàëüíûõ
è êëèíè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé ïîêàçûâàþò, ÷òî
êàðíèòèíîâàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü âñòðå÷àåòñÿ äîñ-
òàòî÷íî ÷àñòî è ïîýòîìó íåîáõîäèìî ïðîâîäèòü
äèàãíîñòèêó ýòîãî ñîñòîÿíèÿ ïðè ðàçëè÷íûõ çà-
áîëåâàíèÿõ, à ïðè íàëè÷èè äåôèöèòà êàðíèòèíà
îñóùåñòâëÿòü åãî êîððåêöèþ. Îïûò êëèíè÷åñêî-
ãî ïðèìåíåíèÿ ïðåïàðàòîâ êàðíèòèíà ïîäòâåðæ-
äàåò èõ âûñîêóþ ýôôåêòèâíîñòü ïðè ëå÷åíèè
ñèíäðîìîâ ÊÍ, âêëþ÷àÿ ìèòîõîíäðèàëüíûå çà-
áîëåâàíèÿ è âðîæäåííûå íàðóøåíèÿ îáìåíà.

Â òå÷åíèå ìíîãèõ ëåò êàðíèòèí ÿâëÿåòñÿ
âåñüìà ïîïóëÿðíîé áèîëîãè÷åñêè àêòèâíîé äî-
áàâêîé, èñïîëüçóåìîé â ñïîðòèâíîé ìåäèöèíå äëÿ
ïîâûøåíèÿ ôèçè÷åñêîé ðàáîòîñïîñîáíîñòè, â
ñèñòåìå êîððåêöèè âåñà è â ìîëî÷íûõ ñìåñÿõ äëÿ
äåòñêîãî ïèòàíèÿ [1].

5. Êàðíèòèíîâàÿ ñèñòåìà è îïòèìèçàöèÿ
âíóòðèêëåòî÷íîãî ìåòàáîëèçìà
ïðè ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòûõ çàáîëåâàíèÿõ

Êàðíèòèí ó÷àñòâóåò íå òîëüêî â îêèñëåíèè
æèðíûõ êèñëîò, íî òàêæå âíîñèò çàìåòíûé âêëàä
è â ìåòàáîëèçì óãëåâîäîâ. Ýòî äàåò îñíîâàíèå
èñïîëüçîâàòü åãî â ëå÷åíèè èøåìè÷åñêîé áîëåç-
íè ñåðäöà íàðÿäó ñ ãðóïïîé ìåòàáîëè÷åñêèõ ìî-
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äóëÿòîðîâ, òàêèõ êàê ðàíîëèçèí, òðèìåòàçèäèí,
äèõëîðàöåòàò, ãëþêîçî-èíñóëèíî-êàëèåâàÿ ñìåñü,
ìåõàíèçì äåéñòâèÿ êîòîðûõ îòëè÷àåòñÿ îò òàêî-
âîãî äëÿ òðàäèöèîííûõ ïðîòèâîèøåìè÷åñêèõ
ïðåïàðàòîâ [54]. Äåéñòâèå ýòèõ âåùåñòâ íàïðàâ-
ëåíî íà óñòàíîâëåíèå áàëàíñà â èñïîëüçîâàíèè
ìèîêàðäîì ïèðóâàòà (ãëþêîçû) è æèðíûõ êèñ-
ëîò â êà÷åñòâå èñòî÷íèêà ýíåðãèè. Ñåðäöå ïðåä-
ñòàâëÿåò ñîáîé ñâîåîáðàçíûé íàñîñ, ýíåðãèþ äëÿ
êîòîðîãî ïîñòàâëÿþò ñâîáîäíûå æèðíûå êèñëî-
òû è óãëåâîäû, îäíàêî â íîðìàëüíûõ ôèçèîëî-
ãè÷åñêèõ óñëîâèÿõ æèðíûå êèñëîòû ÿâëÿþòñÿ
ïðåäïî÷òèòåëüíûì èñòî÷íèêîì ýíåðãèè. Â îáî-
èõ ñëó÷àÿõ êîíå÷íûì ïðîäóêòîì îêèñëåíèÿ ÿâ-
ëÿåòñÿ àöåòèë-ÑîÀ, êîòîðûé â ìèòîõîíäðèÿõ
âêëþ÷àåòñÿ â ÖÒÊ ñ îáðàçîâàíèåì ýíåðãèè â ôîð-
ìå ÀÒÐ. Â îáû÷íûõ óñëîâèÿõ ïðè íîðìàëüíîì
ïîñòóïëåíèè êèñëîðîäà æèðíûå êèñëîòû ÿâëÿ-
þòñÿ îñíîâíûì ñóáñòðàòîì äëÿ âûðàáîòêè ýíåð-
ãèè â ìèîêàðäå (äî 60–80%), ïðè ýòîì ñóùå-
ñòâóåò ðàâíîâåñèå ìåæäó îêèñëåíèåì æèðíûõ
êèñëîò è ãëèêîëèçîì. Â ñëó÷àå èøåìèè êèñëîðîä
èñïîëüçóåòñÿ â îñíîâíîì äëÿ îêèñëåíèÿ æèðíûõ
êèñëîò êàê îñíîâíîãî èñòî÷íèêà àöåòèë-ÑîÀ, ïðè-
÷åì îêèñëåíèå â óñëîâèÿõ íåäîñòàòî÷íîñòè êèñ-
ëîðîäà ïðîèñõîäèò íå ïîëíîñòüþ, ÷òî ïðèâîäèò
ê íàêîïëåíèþ æèðíîêèñëîòíûõ ïðîèçâîäíûõ
ÑîÀ, âêëþ÷àÿ àöåòèë-ÑîÀ. Ïîñëåäíèé ÿâëÿåòñÿ
èíãèáèòîðîì ïèðóâàòäåãèäðîãåíàçíîãî êîìïëåê-
ñà (ÏÄÊ). Ïðè íàðóøåíèè êðîâîîáðàùåíèÿ (èøå-
ìèè) ïîâûøàåòñÿ àêòèâíîñòü àíàýðîáíîãî ãëè-
êîëèçà, â êîòîðîì ãëþêîçà ïðåâðàùàåòñÿ â ëàê-
òàò ñ îáðàçîâàíèåì äâóõ ìîëåêóë ÀÒÐ. Â ýêñïå-
ðèìåíòàëüíûõ ðàáîòàõ ïîêàçàíî, ÷òî ñòèìóëÿöèÿ
àíàýðîáíîãî ãëèêîëèçà äàåò âîçìîæíîñòü ìèî-
êàðäó ëó÷øå èñïîëüçîâàòü îñòàòî÷íûé êèñëîðîä
è ïîëîæèòåëüíî âëèÿòü íà ðàáîòó ñåðäöà â óñëî-
âèÿõ èøåìèè [54]. Òàêèì ñòèìóëÿòîðîì è ÿâëÿ-
åòñÿ êàðíèòèí, êîòîðûé ñïîñîáñòâóåò óäàëåíèþ
àöåòèë-ÑîÀ èç ìèòîõîíäðèé.

Êàê ýòî ïðîèñõîäèò? Êàê óæå îòìå÷àëîñü,
êàðíèòèí, âçàèìîäåéñòâóÿ ñ ÑîÀ, îêàçûâàåò çà-
ìåòíîå âëèÿíèå ïðàêòè÷åñêè íà âñå ÑîÀ-çàâèñè-
ìûå ïðîöåññû. Â ÷àñòíîñòè êàðíèòèí ó÷àñòâóåò â
ïðåâðàùåíèè àöåòèë-ÑîÀ â àöåòèëêàðíèòèí è
òàêèì îáðàçîì óäàëÿåò ìîùíûé èíãèáèòîð ÏÄÊ.
Ýòî áûëî ïîäòâåðæäåíî â ýêñïåðèìåíòàõ íà èçî-
ëèðîâàííûõ ìèòîõîíäðèÿõ ñåðäöà, ãäå äîáàâëå-
íèå êàðíèòèíà â ñðåäó èíêóáàöèè àêòèâèðîâàëî
ÏÄÃ [55]. Ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè ÏÄÊ óâåëè-
÷èâàåò ñêîðîñòü îêèñëåíèÿ ãëþêîçû è óëó÷øàåò
ñîïðÿæåíèå ïðîöåññîâ ãëèêîëèçà è àýðîáíîãî
îêèñëåíèÿ ãëþêîçû. Ïîýòîìó íåóäèâèòåëüíî, ÷òî
ïðè âûñîêîé áèîäîñòóïíîñòè êàðíèòèíà îêèñëå-
íèå æèðíûõ êèñëîò â ñåðäöå ñíèæàåòñÿ è óñèëè-
âàåòñÿ îêèñëåíèå ãëþêîçû. ×àñòü òàêîé ñòèìó-

ëÿöèè ïðîèñõîäèò áëàãîäàðÿ îáðàçîâàíèþ ìàëî-
íèë-ÑîÀ, êîòîðûé ñíèæàåò âõîä àöèë-ÑîÀ â
ìèòîíäðèàëüíûé ìàòðèêñ ïóòåì èíãèáèðîâàíèÿ
ÊÏÒ I [56]. Ñíèæåíèå àêòèâíîñòè ÊÏÒ I îãðà-
íè÷èâàåò òðàíñïîðò æèðíûõ êèñëîò â ìèòîõîíä-
ðèè è, ñëåäîâàòåëüíî, èõ îêèñëåíèå. Ìàëîíèë-
ÑîÀ îáðàçóåòñÿ â ðåçóëüòàòå êàðáîêñèëèðîâàíèÿ
àöåòèë-ÊîÀ, àöåòèëüíûå ãðóïïû êîòîðîìó äîñ-
òàâëÿåò àöåòèëêàðíèòèí. Òàêèì îáðàçîì, êàðíè-
òèí, ñòèìóëèðóÿ îáðàçîâàíèå àöåòèëêàðíèòèíà,
â êîíå÷íîì ñ÷åòå ñíèæàåò îêèñëåíèå æèðíûõ
êèñëîò â ñåðäöå è ýòîò ýôôåêò îêàçûâàåò ïîëî-
æèòåëüíîå âëèÿíèå íà ðàçëè÷íûå íàðóøåíèÿ â
èøåìèçèðîâàííîì ìèîêàðäå. Äåéñòâèòåëüíî,
áûëî ïîêàçàíî, ÷òî óëó÷øåíèþ ñîêðàòèòåëüíîé
ôóíêöèè èøåìè÷åñêîãî ìèîêàðäà ñïîñîáñòâóåò
âûñîêàÿ ñòåïåíü îêèñëåíèÿ ãëþêîçû, â òî âðåìÿ
êàê ïîâûøåííûé óðîâåíü îêèñëåíèÿ ëèïèäîâ åå
ïîäàâëÿåò [57,58]. Ïî-âèäèìîìó, ââåäåíèå êàð-
íèòèíà ìîæåò áûòü âåñüìà ïîëåçíûì íå òîëüêî
ïðè ãèïîêñèè, íî è ïðè äðóãèõ ñîñòîÿíèÿõ, êîã-
äà íèçêèé óðîâåíü ÑîÀSH òîðìîçèò îêèñëåíèå
ïèðóâàòà, êàê ýòî èìååò ìåñòî, íàïðèìåð, â ñèòóà-
öèÿõ ëàêòàò-àöèäîçà, ïîâûøåííîé ôèçè÷åñêîé íà-
ãðóçêè è èíòîêñèêàöèè ýòàíîëîì.

Ãèïîêñèÿ èëè èøåìèÿ ïðèâîäèò òàêæå ê
ïîâûøåíèþ ñîîòíîøåíèÿ ýòåðèôèöèðîâàííûé/
ñâîáîäíûé êàðíèòèí [59]. Ýòîò ìåòàáîëè÷åñêèé
ñäâèã, êîòîðûé âîñïðîèçâîäèò àíàëîãè÷íóþ ìî-
äèôèêàöèþ ñòàòóñà ÑîÀ, âûçûâàåòñÿ èíãèáèðî-
âàíèåì ìèòîõîíäðèàëüíûõ äåãèäðîãåíàç èç-çà
èçáûòêà âîññòàíîâëåííûõ ôëàâèíîâûõ è ïèðè-
äèíîâûõ êîôåðìåíòîâ. Ñíèæåííàÿ ñêîðîñòü
β-îêèñëåíèÿ è ÖÒÊ ïðèâîäèò ê òîìó, ÷òî ÑîÀ
ñîõðàíÿåòñÿ â ôîðìå åãî àöèëüíûõ ïðîèçâîäíûõ,
à âåñü äîñòóïíûé êàðíèòèí äåéñòâóåò êàê àêöåï-
òîð àöèëîâ, îñâîáîæäàÿ ÑîÀ. Ïî-âèäèìîìó, òà-
êîå ïîâåäåíèå êàðíèòèíà áóäåò áëàãîïðèÿòíûì
äëÿ óòèëèçàöèè ïèðóâàòà. Äåéñòâèòåëüíî, â ãè-
ïîêñè÷åñêîé òêàíè ïèðóâàò ãëàâíûì îáðàçîì ïðå-
âðàùàåòñÿ â ëàêòàò âñëåäñòâèå èíãèáèðîâàíèÿ
ÏÄÃ. Ñíèæàÿ ñîîòíîøåíèå àöåòèë-ÑîÀ/ÑîÀ,
êàðíèòèí ìîæåò ñòèìóëèðîâàòü àêòèâíîñòü ÏÄÃ,
îòâëåêàÿ ïèðóâàò îò åãî âîññòàíîâëåíèÿ â ëàêòàò
è âûçûâàÿ åãî îêèñëåíèå â àöåòèë-ÑîÀ, à çà-
òåì – ïðåâðàùåíèå â àöåòèëêàðíèòèí.

Ó÷àñòâóÿ â ìîäóëÿöèè ñîîòíîøåíèÿ àöèë-
ÑîÀ/ÑîÀ, êàðíèòèí ïîçâîëÿåò èçáåæàòü íåáëà-
ãîïðèÿòíîãî ýôôåêòà íàêîïëåíèÿ æèðíûõ êèñ-
ëîò â ãèïîêñè÷åñêèõ òêàíÿõ. Ãëóáîêèå èçìåíå-
íèÿ â ìèòîõîíäðèÿõ, êîòîðûå íàêàïëèâàþòñÿ ïðè
èøåìèè, âûçûâàþòñÿ äåéñòâèåì ÄÖÀÑîÀ. Ýòè
ýôèðû ìîãóò âîéòè â äâîéíîé ôîñôîëèïèäíûé
ñëîé, èçìåíÿÿ êàê àðõèòåêòóðó ìåìáðàí, òàê è åå
ïðîíèöàåìîñòü [60]. Òàêèå èçìåíåíèÿ áîëåå âå-
ðîÿòíû â òåõ óñëîâèÿõ, êîãäà êîíöåíòðàöèÿ ÄÖÀ-

Â. Ì. ÊÎÏÅËÅÂÈ×



36 ISSN 0201 — 8470. Óêð. á³îõ³ì. æóðí., 2005, ò. 77, ¹ 4

ÑîÀ âûøå êðèòè÷åñêîé êëåòî÷íîé êîíöåíòðàöèè,
êîòîðàÿ â ñëó÷àå ïàëüìèòîèë-ÑîÀ ñîñòàâëÿåò
~ 30 ìêÌ. Ïðè áîëåå íèçêèõ êîíöåíòðàöèÿõ
ÄÖÀÑîÀ ìîæåò ñïåöèôè÷åñêè âëèÿòü íà àêòèâ-
íîñòü ðàçëè÷íûõ òðàíñïîðòíûõ ñèñòåì âíóòðåí-
íåé ìèòîõîíäðèàëüíîé ìåìáðàíû áåç íàðóøåíèÿ
åå ïðîíèöàåìîñòè. Äîáàâëåíèå êàðíèòèíà ñïî-
ñîáíî âîññòàíîâèòü ìèòîõîíäðèàëüíûå ôóíêöèè,
ïðåâðàùàÿ ÄÖÀÑîÀ â ÄÖÀÊàð, êîòîðûé íå îá-
ëàäàåò èíãèáèòîðíûì ýôôåêòîì.

Â èçîëèðîâàííûõ ìèòîõîíäðèÿõ, òàêæå êàê
è â èíòàêòíîì ñåðäöå, òîêñè÷íîñòü ÄÖÀÑîÀ ìî-
æåò áûòü ñâÿçàíà, ïî êðàéíåé ìåðå ÷àñòè÷íî, ñ
óìåíüøåíèåì äîñòóïíîñòè ÑîÀSÍ. Ðîëü ñîîòíî-
øåíèÿ ÑîÀSÍ/àöèë-ÑîÀ è êàðíèòèí/àöèëêàðíè-
òèí â ðàçâèòèè èøåìè÷åñêèõ ïîâðåæäåíèé áûëà
èçó÷åíà íà ðàçëè÷íûõ ýêñïåðèìåíòàëüíûõ ìîäåëÿõ,
â ÷àñòíîñòè íà ïåðôóçèðîâàííîì ñåðäöå êðûñû [55].

Â ðÿäå èññëåäîâàíèé ïîêàçàíî, ÷òî ôàðìà-
êîëîãè÷åñêèå àãåíòû, îêàçûâàþùèå ïðÿìîå áëà-
ãîòâîðíîå âëèÿíèå íà ýíåðãåòè÷åñêèé ìåòàáîëèçì
ìèîêàðäà, ÿâëÿþòñÿ ýôôåêòèâíûì ñðåäñòâîì äëÿ
ëå÷åíèÿ èøåìè÷åñêîé áîëåçíè ñåðäöà. Ñðåäè íèõ
èìåþòñÿ òàêèå àãåíòû, êîòîðûå ñäâèãàþò ìåòà-
áîëèçì êàðäèîìèîöèòîâ ñ æèðíîêèñëîòíîãî íà
óãëåâîäíûé ïóòü áëàãîäàðÿ èíãèáèðîâàíèþ ÊÏÒ I.
Êàê áûëî ïîêàçàíî, èíãèáèòîðû ÊÏÒ I ïðåäîõ-
ðàíÿþò îò íåæåëàòåëüíûõ ýôôåêòîâ, âûçâàííûõ
ìåõàíè÷åñêèìè ïåðåãðóçêàìè, íàïðèìåð ïðè êàð-
äèàëüíîé ãèïåðòðîôèè è ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷-
íîñòè. Ïîýòîìó ðåãóëèðîâàíèå àêòèâíîñòè ÊÏÒ I
ñ ïîìîùüþ åå èíãèáèòîðîâ îòêðûâàåò øèðîêèå
âîçìîæíîñòè åùå îäíîãî ìåòàáîëè÷åñêîãî ïîä-
õîäà äëÿ ëå÷åíèÿ ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòûõ çàáîëåâà-
íèé è, â ÷àñòíîñòè, ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè
íà îñíîâå êàðíèòèíîâîé ñèñòåìû. Ïîñêîëüêó ïðè
ñàõàðíîì äèàáåòå çàìåäëåíèå îêèñëåíèÿ æèðíûõ
êèñëîò ïðåïÿòñòâóåò èøåìè÷åñêîìó ïîâðåæäåíèþ
ìèîêàðäà, èíãèáèòîðû ÊÏÒ I ìîãóò áûòü òàêæå
ýôôåêòèâíûìè ïðè ëå÷åíèè äèàáåòè÷åñêîé êàð-
äèîìèîïàòèè [61].

Ýôôåêòèâíîñòü ïðåïàðàòîâ êàðíèòèíà â ëå-
÷åíèè íåêîòîðûõ ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòûõ çàáîëåâà-
íèé, âêëþ÷àÿ èøåìè÷åñêóþ áîëåçíü ñåðäöà, ïîä-
òâåðæäåííàÿ â çíà÷èòåëüíîì ÷èñëå ýêñïåðèìåí-
òàëüíûõ è êëèíè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé, ïî-âèäè-
ìîìó íå ñâÿçàíà ñ áîëåå èíòåíñèâíîé óòèëèçà-
öèåé æèðíûõ êèñëîò, êàê ÷àñòî óêàçûâàåòñÿ â
ðÿäå ðàáîò, à âûçâàíà áîëåå ñëîæíûìè áèîõèìè-
÷åñêèìè ìåõàíèçìàìè.

Èòàëüÿíñêèå èññëåäîâàòåëè ïåðâûìè ïðî-
äåìîíñòðèðîâàëè, ÷òî ââåäåíèå êàðíèòèíà ìîæåò
ñíèçèòü îáðàçîâàíèå ëàêòàòà ó áîëüíûõ ñ êîðî-
íàðíûìè çàáîëåâàíèÿìè èëè ïåðåìåæàþùåéñÿ
õðîìîòîé [62]. Ó çäîðîâûõ äîáðîâîëüöåâ âî âðå-
ìÿ ôèçè÷åñêîé íàãðóçêè íà âåëîýðãîìåòðå áûëî

òàêæå îòìå÷åíî, ÷òî óðîâåíü ëàêòàòà íàõîäèòñÿ â
îáðàòíî ïðîïîðöèîíàëüíîé çàâèñèìîñòè îò óðîâíÿ
àöåòèëêàðíèòèíà [63]. Â äàëüíåéøåì áûëî ïîêà-
çàíî, ÷òî ôàðìàêîëîãè÷åñêàÿ êîððåêöèÿ ýíåðãå-
òè÷åñêîãî ìåòàáîëèçìà ìèîêàðäà ñ èñïîëüçîâà-
íèåì êàðíèòèíà ïðèâîäèò ê âûðàæåííîìó ïîçè-
òèâíîìó ýôôåêòó êàê â óñëîâèÿõ èøåìèè, òàê è
â óñëîâèÿõ ðåïåðôóçèè.

Òàêèì îáðàçîì, ïîëîæèòåëüíîå âëèÿíèå êàð-
íèòèíà íà òå÷åíèå èíôàðêòà ìèîêàðäà îáóñëîâ-
ëåíî êàê óëó÷øåíèåì ýíåðãåòè÷åñêîãî ìåòàáîëèç-
ìà, òàê è óìåíüøåíèåì çîíû èøåìè÷åñêèõ ïîðà-
æåíèé. Ýòî îòêðûâàåò íîâûå âîçìîæíîñòè ïðè-
ìåíåíèÿ êàðíèòèíà äëÿ ëå÷åíèÿ èøåìè÷åñêîé
áîëåçíè ñåðäöà è èíôàðêòà ìèîêàðäà. Óñòàíîâ-
ëåíî, ÷òî ïðè ñòåíîêàðäèè ïðèåì êàðíèòèíà ïî-
âûøàåò óñòîé÷èâîñòü ê íàãðóçêàì, óìåíüøàåò
÷àñòîòó ïðèñòóïîâ è óìåíüøàåò ïîòðåáíîñòü â
íèòðîãëèöåðèíå è äðóãèõ àíòèàíãèíàëüíûõ ñðåä-
ñòâàõ. Àìåðèêàíñêàÿ àññîöèàöèÿ êàðäèîëîãîâ ïî
ëå÷åíèþ áîëüíûõ ñî ñòàáèëüíîé ñòåíîêàðäèåé
îòíîñèò êàðíèòèí ê àíòèàíãèíàëüíûì ïðåïàðà-
òàì. Ïðè èíôàðêòå ìèîêàðäà êàðíèòèí óëó÷øàåò
äèíàìèêó ÝÊÃ, óìåíüøàåò ïëîùàäü íåêðîçà, ñíè-
æàåò êîëè÷åñòâî ýïèçîäîâ àðèòìèè.

Ïî äàííûì ðÿäà èññëåäîâàíèé [64] óñòàíîâ-
ëåíî, ÷òî ïðè íàðóøåíèÿõ ñåðäå÷íîãî ðèòìà ïðè-
åì êàðíèòèíà ïîçâîëÿåò óìåíüøèòü êîëè÷åñòâî
èñïîëüçóåìûõ àíòèàðèòìè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ, à
òàêæå çíà÷èòåëüíî ñíèæàåò êîëè÷åñòâî æåëóäî÷-
êîâûõ ýêñòðàñèñòîë. Ó÷èòûâàÿ, ÷òî êàðíèòèí ÿâ-
ëÿåòñÿ õîðîøî ïåðåíîñèìûì è áåçîïàñíûì
àãåíòîì è íå âëèÿåò íà ïîêàçàòåëè ãåìîäèíàìè-
êè, îí ìîæåò áûòü èñïîëüçîâàí â êà÷åñòâå äî-
ïîëíèòåëüíîãî ïðåïàðàòà ê òðàäèöèîííîé ïðî-
òèâîèøåìè÷åñêîé òåðàïèè áåç êàêîãî-ëèáî ðèñêà.

Êàðäèîìèîïàòèè, îñîáåííî ó äåòåé, îòíî-
ñÿòñÿ ê òÿæåëîé ôîðìå ïàòîëîãèè ìèîêàðäà. Âî
ìíîãèõ èññëåäîâàíèÿõ ïîêàçàíî, ÷òî êàðäèîìèî-
ïàòèè ñî÷åòàþòñÿ ñ ðåçêèì ñíèæåíèåì óðîâíÿ
êàðíèòèíà â ìèòîõîíäðèÿõ. Íàçíà÷åíèå êàðíè-
òèíà â äîçå 50–100 ìã/êã â òå÷åíèå 3–6 ìåñÿöåâ
ïðè êàðíèòèíîâîé êàðäèîìèîïàòèè ïîçâîëÿåò
íîðìàëèçîâàòü ðàçìåðû ñåðäöà, êîìïåíñèðîâàòü
ñåðäå÷íóþ íåäîñòàòî÷íîñòü [30]. Ïðè ìèòîõîíä-
ðèàëüíûõ êàðäèîìèîïàòèÿõ, ñîïðîâîæäàþùèõñÿ
íàðóøåíèÿìè ìèòîõîíäðèé è îáóñëîâëåííûõ äå-
ôåêòàìè ñèíòåçà è òðàíñïîðòà êàðíèòèíà, à òàê-
æå îðãàíè÷åñêèìè àöèäåìèÿìè, ïðèìåíåíèå êàð-
íèòèíà ñïîñîáñòâóåò çíà÷èòåëüíîìó êëèíè÷åñêîìó
óëó÷øåíèþ, à â ðÿäå ñëó÷àåâ è îáðàòíîìó ðàçâè-
òèþ êàðäèîìèîïàòèé. Ïî ìíåíèþ âåäóùèõ ðîñ-
ñèéñêèõ êàðäèîëîãîâ, ïðèìåíåíèå êàðíèòèíà
äîëæíî îáÿçàòåëüíî âõîäèòü â êîìïëåêñíóþ òå-
ðàïèþ ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè ó áîëüíûõ ñ
ðàçëè÷íûìè âèäàìè êàðäèîìèîïàòèé [65].
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6. Àöåòèëêàðíèòèí â êà÷åñòâå
ôàðìàêîëîãè÷åñêîãî àãåíòà

Â îñíîâå ìåäèöèíñêîãî ïðèìåíåíèÿ ýôè-
ðîâ êàðíèòèíà ëåæèò èõ ñïîñîáíîñòü ïðîõîäèòü
÷åðåç êëåòî÷íûå ìåìáðàíû è ïîñòóïàòü â ìàò-
ðèêñ ìèòîõîíäðèé ïðè ýêçîãåííîì ââåäåíèè.
Çäåñü îíè ïðåâðàùàþòñÿ â ñîîòâåòñòâóþùèå àöèë-
ÑîÀ, êîòîðûå ìîãóò ó÷àñòâîâàòü â ìèòîõîíäðè-
àëüíîì îáìåíå âåùåñòâ ñ îáðàçîâàíèåì äîïîëíè-
òåëüíîãî êîëè÷åñòâà ýíåðãèè. Êðîìå òîãî, ýôè-
ðû êàðíèòèíà îáåñïå÷èâàþò íåêîòîðóþ ñòåïåíü
ñïåöèôè÷íîñòè ïðè òåðàïèè êàðíèòèíîì. Â íà-
ñòîÿùåå âðåìÿ íàèáîëåå øèðîêî èçó÷åíî ïðèìå-
íåíèå â ìåäèöèíñêîé ïðàêòèêå àöåòèëêàðíèòèíà
[66] è, â ìåíüøåé ñòåïåíè, ïðîïèîíèë-, èçîâà-
ëåðèë- è ïàëüìèòîèëêàðíèòèíà.

Áèîëîãè÷åñêîå äåéñòâèå ÀËÊ âî ìíîãîì
îáóñëîâëåíî ìåòàáîëè÷åñêèìè ýôôåêòàìè êàðíè-
òèíà è àöåòèëüíîé ãðóïïû, âõîäÿùèõ â ñîñòàâ
åãî ìîëåêóëû. Ïî ñðàâíåíèþ ñ êàðíèòèíîì, ÀËÊ
áîëåå ýôôåêòèâíî ïîñòóïàåò â êðîâîòîê, ëåã÷å
ïðîíèêàåò ÷åðåç êëåòî÷íûå ìåìáðàíû, âêëþ÷àÿ
ãåìàòîýíöåôàëè÷åñêèé áàðüåð, è áîëåå ýôôåê-
òèâíî óòèëèçèðóåòñÿ ìèòîõîíäðèÿìè. Ïðè âíóò-
ðèâåííîì ââåäåíèè (333 ìã/êã) ïèê êîíöåíòðà-
öèè ÀËÊ â êðîâè ó êðûñ äîñòèãàåòñÿ ÷åðåç 5 ìèí
è ñîñòàâëÿåò 5375 ìêìîëåé/ë, à çàòåì ñíèæàåòñÿ
â ïîñëåäóþùèå 6 ÷àñîâ äî 106 ìêìîëåé/ë. Ïðè
ïåðîðàëüíîì ïðèåìå (500 ìã/êã) ïèê êîíöåíòðà-
öèè ïðåïàðàòà â êðîâè íàñòóïàåò ÷åðåç 4 ÷, ñî-
ñòàâëÿåò 40 ìêìîëåé/ë è ñîõðàíÿåòñÿ òàêèì â òå÷å-
íèå 8 ÷àñîâ. Îïðåäåëåíû ôàðìàêîêèíåòè÷åñêèå
ïîêàçàòåëè ïîñëå îäíîðàçîâîãî ïåðîðàëüíîãî ïðè-
åìà òàáëåòêè ÀËÊ (500 ìã) 8 çäîðîâûìè äîáðî-
âîëüöàìè: ïåðèîä ïîëóâûâåäåíèÿ áûë ðàâåí 4,2
÷, à âðåìÿ äîñòèæåíèÿ ìàêñèìàëüíîé êîíöåíòðà-
öèè â êðîâè – 3,1 ÷ [67].

Âñàñûâàíèå ÀËÊ èç æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî
òðàêòà ïðîèñõîäèò çà ñ÷åò àêòèâíîãî åãî òðàíñ-
ïîðòà èëè ïóòåì ïðîñòîé äèôôóçèè ÷åðåç ñëèçèñ-
òóþ îáîëî÷êó (ïðè óñëîâèè åãî âûñîêîé êîíöåí-
òðàöèè). Â áîëüøèíñòâî òêàíåé, âêëþ÷àÿ öåðåá-
ðàëüíóþ, ÀËÊ ïîñòóïàåò èç ïëàçìû êðîâè ñ ó÷àñ-
òèåì òðàíñïîðòåðà OCTN2 (èñêëþ÷åíèå ñîñòàâ-
ëÿþò ïå÷åíü è òîíêèé êèøå÷íèê) â íåèçìåíåí-
íîì âèäå. Â êëåòêó ÀËÊ ïîñòóïàåò çà ñ÷åò ïðÿ-
ìîãî ýíåðãîçàâèñèìîãî ïðîöåññà ïðîòèâ ãðàäèåíòà
êîíöåíòðàöèè. Âûâîäèòñÿ èç îðãàíèçìà ïî÷êà-
ìè.

Ôóíäàìåíòàëüíûå èññëåäîâàíèÿ ïîñëåäíèõ
ëåò ïîêàçàëè, ÷òî ÀËÊ ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç íàè-
áîëåå ýôôåêòèâíûõ âåùåñòâ, ïîääåðæèâàþùèõ
êëåòî÷íóþ ýíåðãåòèêó îðãàíèçìà. Äåéñòâèòåëü-
íî, ïîñêîëüêó ÀËÊ ïîñòàâëÿåò óæå àêòèâèðîâàí-
íûå àöåòèëüíûå ãðóïïû íåïîñðåäñòâåííî â ìè-
òîõîíäðèàëüíûé ìàòðèêñ, â êîòîðîì îáðàçóþùèé-

ñÿ èç íåãî àöåòèë-ÑîÀ ìîæåò áûòü îêèñëåí â
ÖÒÊ áåç äîïîëíèòåëüíîãî ðàñõîäà ýíåðãèè, òî
îí ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé íàèáîëåå ëåãêî äîñòóïíûé
ñóáñòðàò, ñïîñîáíûé çàïóñòèòü ìèòîõîíäðèàëü-
íûå ïðîöåññû îáðàçîâàíèÿ ýíåðãèè. Êðîìå ýòî-
ãî, àöåòèëüíàÿ ãðóïïà ýòåðèôèöèðîâàííîãî êàð-
íèòèíà ÿâëÿåòñÿ òàêæå ïðåäøåñòâåííèêîì â öè-
òîçîëüíîì ñèíòåçå ñòðóêòóðíûõ ëèïèäîâ.

Â ýêñïåðèìåíòàëüíûõ è êëèíè÷åñêèõ èññëå-
äîâàíèÿõ áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî òåðàïåâòè÷åñêîå
äåéñòâèå ÀËÊ â çíà÷èòåëüíîé ñòåïåíè îòëè÷àåò-
ñÿ îò äåéñòâèÿ êàðíèòèíà. Êðîìå óæå óêàçàííûõ
ñâîéñòâ, îí âëèÿåò åùå íà ðàáîòó ìîçãà, óëó÷øàÿ
ïàìÿòü, íàñòðîåíèå è ïîçíàâàòåëüíûå ôóíêöèè,
ïîääåðæèâàåò íîðìàëüíîå ôóíêöèîíèðîâàíèå
èììóííîé ñèñòåìû [68], ñíèæàåò îáðàçîâàíèå
çàãðÿçíÿþùåãî êëåòêè ïèãìåíòà,íàçûâàåìîãî
ëèïîôóñöèíîì [69], è îáëàäàåò åùå ðÿäîì ïî-
ëåçíûõ ñâîéñòâ, êîòîðûå çäåñü áóäóò êðàòêî ðàñ-
ñìîòðåíû.

Àáñîëþòíàÿ ïîòðåáíîñòü íåéðîíà êàê â îï-
òèìàëüíîì ìèòîõîíäðèàëüíîì ìåòàáîëèçìå, òàê
è â ñîõðàíåíèè ñòðóêòóðíîé öåëîñòíîñòè ïëàç-
ìàòè÷åñêèõ ìåìáðàí, îò êîòîðûõ çàâèñèò íå òîëüêî
ñîõðàíåíèå êëåòêè, íî òàêæå è íåéðîòðàíñìèñ-
ñèÿ, ïðåâðàùàåò íåéðîíû â ïðåäïî÷òèòåëüíóþ
ìèøåíü äëÿ ìåòàáîëè÷åñêîãî äåéñòâèÿ ÀËÊ. Ýòî
ïðåäïî÷òåíèå óñèëèâàåòñÿ òåì ôàêòîì, ÷òî ÀËÊ,
ÿâëÿÿñü ïðåäøåñòâåííèêîì àöåòèëõîëèíà è îá-
ëàäàÿ ñòðóêòóðíûì ñõîäñòâîì ñ íèì, îêàçûâàåò
õîëèíîìèìåòè÷åñêîå äåéñòâèå [70].

Ïîìèìî âëèÿíèÿ íà ðàçëè÷íûå ýòàïû õî-
ëèíåðãè÷åñêîé ïåðåäà÷è, ÀËÊ ïðîÿâëÿåò åùå ðÿä
ïîëîæèòåëüíûõ ýôôåêòîâ. Îí ïîâûøàåò ýêñòðà-
öåëëþëÿðíûé óðîâåíü àñïàðòàòà, ãëþòàìàòà è
òàóðèíà [71]. Èìåþòñÿ äàííûå î ñïîñîáíîñòè ÀËÊ
ïðè õðîíè÷åñêîì ââåäåíèè óâåëè÷èâàòü ïëîòíîñòü
NMDA-ðåöåïòîðîâ â ãèïïîêàìïå, êîðå è ñòðèà-
òóìå è ïðåïÿòñòâîâàòü óìåíüøåíèþ èõ ÷èñëà â
óñëîâèÿõ ñòàðåíèÿ [72]. Óñòàíîâëåíà ñïîñîáíîñòü
ÀËÊ óñèëèâàòü äåéñòâèå íå òîëüêî àöåòèëõîëè-
íà, íî òàêæå è ñåðîòîíèíà [73].

Øèðîêèé ñïåêòð íåéðîõèìè÷åñêèõ ñâîéñòâ
ÀËÊ ïðîÿâëÿåòñÿ â ðåàëèçàöèè åãî íåéðîïîâå-
äåí÷åñêèõ ýôôåêòîâ. Â ÷àñòíîñòè, ÀËÊ óëó÷øà-
åò ïðîöåññû ïàìÿòè, íàðóøåííîé ñêîïîëàìèíîì
â òåñòå âîäíîãî ëàáèðèíòà Ìîððèñà [74]. Ðåçóëü-
òàòû ýêñïåðèìåíòàëüíûõ èññëåäîâàíèé, ïðîâå-
äåííûõ íàìè, ïîêàçàëè, ÷òî ÀËÊ îáëàäàåò àíòè-
àìíåñòè÷åñêîé àêòèâíîñòüþ, ñïîñîáíîñòüþ óëó÷-
øàòü ïðîöåññû îáó÷åíèÿ, ïîêàçàòåëè íåàññîöèà-
òèâíîé ïàìÿòè, îêàçûâàòü ïîçèòèâíûé ýôôåêò
íà ìíåñòè÷åñêèå ôóíêöèè â óñëîâèÿõ ýêñïåðè-
ìåíòàëüíîé ìîäåëè áîëåçíè Àëüöãåéìåðà, íå
âûçûâàÿ ïðè ýòîì ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ ñåäàòèâ-
íîãî è ìèîðåëàêñàíòíîãî õàðàêòåðà.

Â. Ì. ÊÎÏÅËÅÂÈ×
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Êàê ýíåðãîçàâèñèìûå, òàê, õîëèíåðãè÷åñêèå
è íîîòðîïíûå ñâîéñòâà îáúÿñíÿþò ïîëîæèòåëü-
íûå ýôôåêòû, îêàçûâàåìûå ÀËÊ íà çàìåäëåíèå
íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ âîçðàñòíûõ çàáîëåâàíèé,
âêëþ÷àÿ áîëåçíü Àëüöãåéìåðà [75]. Ñ äðóãîé ñòî-
ðîíû, êëèíè÷åñêèå óëó÷øåíèÿ, íàáëþäàåìûå ïðè
ïåðèôåðè÷åñêîé íåéðîïàòèè, âêëþ÷àÿ äèàáåòè-
÷åñêóþ íåéðîïàòèþ, âåðîÿòíî, ñâÿçàíû ñ ìåòà-
áîëè÷åñêèì äåéñòâèåì ÀËÊ [76]. Òàêèì îáðà-
çîì, èìåþùèåñÿ äàííûå ïîêàçûâàþò, ÷òî ÀËÊ
íå òîëüêî íåîáõîäèì äëÿ íîðìàëüíîé ðàáîòû
ìîçãà, íî è îêàçûâàåò íåéðîçàùèòíîå äåéñòâèå
ïðîòèâ ðÿäà òîêñèíîâ.

 6.1. ÀËÊ è îáðàòèìîñòü íàðóøåíèé,
âûçâàííûõ ñòàðåíèåì

Íàèáîëåå çíà÷èìûé ôàðìàêîëîãè÷åñêèé
ýôôåêò ÀËÊ ñâÿçàí ñ çàìåäëåíèåì ïðîöåññîâ
ñòàðåíèÿ, êîòîðûé îáóñëîâëåí óñèëåíèåì òðàíñ-
ïîðòà æèðíûõ êèñëîò â ìèòîõîíäðèè è ïîääåð-
æàíèåì èõ ðàáîòû íà óðîâíå ìîëîäîãî îðãàíèç-
ìà. Â ñîîòâåòñòâèè ñ ñîâðåìåííûìè ïðåäñòàâëå-
íèÿìè îäíîé èç îñíîâíûõ ïðè÷èí ñòàðåíèÿ îðãà-
íèçìà ÿâëÿþòñÿ ìèòîõîíäðèàëüíûå íàðóøåíèÿ
è, êàê ñëåäñòâèå, íåäîñòàòî÷íîñòü ýíåðãåòè÷åñ-
êîãî îáìåíà. Ïðè ñòàðåíèè îêèñëèòåëüíûé ñòðåññ
óñèëèâàåòñÿ, à îáðàçîâàíèå ìàêðîýðãè÷åñêèõ ñî-
åäèíåíèé, îáåñïå÷èâàåìîå ðàáîòîé ìèòîõîíäðèé,
çàìåòíî îñëàáëÿåòñÿ, è ýòî ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç
íàèáîëåå çíà÷èìûõ ôàêòîðîâ ïàòîãåíåçà íåéðî-
äåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé, òàêèõ êàê áîëåçíü
Àëüöãåéìåðà è äðóãèõ òèïîâ äåìåíöèé, áîëåçíü
Ïàðêèíñîíà, ýïèëåïñèÿ, ðàññåÿííûé ñêëåðîç è äð.

Ïîâðåæäåíèå ìèòîõîíäðèé îáóñëîâëåíî íà-
êîïëåíèåì äåñòðóêòèâíûõ ñâîáîäíûõ ðàäèêàëîâ –
ïîáî÷íûõ ïðîäóêòîâ íîðìàëüíîãî ìåòàáîëèçìà,
êîòîðûå âûâîäÿò èç ñòðîÿ ÄÍÊ, ëèïèäû, ôåð-
ìåíòû è äðóãèå âàæíûå ñîåäèíåíèÿ. Â ÷àñòíî-
ñòè, ñíèæàåòñÿ àêòèâíîñòü êëþ÷åâîãî ìèòîõîíä-
ðèàëüíîãî ôåðìåíòà, ÊÀÒ, îòâåòñòâåííîãî çà óòè-
ëèçàöèþ æèðíûõ êèñëîò è îáðàçîâàíèå ýíåðãèè.
Ïîñêîëüêó ïðè ó÷àñòèè ýòîãî ôåðìåíòà ñèíòåçè-
ðóåòñÿ ÀËÊ, òî åãî îáðàçîâàíèå â îðãàíèçìå ïðè
ñòàðåíèè çàìåòíî ñíèæàåòñÿ. Ïðè ýòîì óìåíü-
øàåòñÿ ñíàáæåíèå îðãàíèçìà ýíåðãèåé è åìó ïðè-
õîäèòñÿ ðàáîòàòü íà “ãîëîäíîì ïàéêå”. Ìíîãî-
÷èñëåííûå èññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî ïðèìåíå-
íèå ÀËÊ äëÿ ñòèìóëèðîâàíèÿ îáðàçîâàíèÿ ýíåð-
ãèè êëåòêè è íîðìàëüíîãî ôóíêöèîíèðîâàíèÿ
ìîçãà î÷åíü ýôôåêòèâíî. Â ýêñïåðèìåíòàõ, âû-
ïîëíåííûõ íà ñòàðûõ êðûñàõ, âûÿâëåíû àíòèîê-
ñèäàíòíûå ñâîéñòâà ÀËÊ, ïðèåì êîòîðîãî ïðåä-
îòâðàùàë ñâîéñòâåííîå ñòàðåíèþ óñèëåíèå ñâîáîä-
íîðàäèêàëüíîãî ïåðîêñèäíîãî îêèñëåíèÿ â ìîç-
ãîâîé òêàíè, ïðèâîäÿùåå ê åå ðàçðóøåíèþ. Èñ-
ñëåäîâàíèÿ, ïðîâåäåííûå àìåðèêàíñêèìè ó÷åíû-

ìè, èëëþñòðèðóþò óíèêàëüíóþ ñïîñîáíîñòü ÀËÊ
ïîâûøàòü êëåòî÷íîå äûõàíèå íà ìîäåëÿõ ñòàðå-
íèÿ. Òàê, èçó÷åíû îñîáåííîñòè ïàðåíõèìàòîçíûõ
êëåòîê ïå÷åíè ó ñòàðûõ êðûñ ïîñëå ïðèåìà
1,5%-ãî ðàñòâîðà ÀËÊ â òå÷åíèå 1 ìåñÿöà. Ïî-
ëó÷åííûå ðåçóëüòàòû ïîêàçûâàþò, ÷òî ââåäåíèå
ÀËÊ â çíà÷èòåëüíîé ñòåïåíè âîññòàíàâëèâàåò âîç-
ðàñòíûå íàðóøåíèÿ ìèòîõîíäðèàëüíûõ ìåìáðàí-
íûõ ôóíêöèé [77,78]. Èññëåäîâàòåëÿìè áûëè ïî-
ëó÷åíû âïå÷àòëÿþùèå äàííûå î âîçðàñòíûõ èç-
ìåíåíèÿõ êëåòî÷íîé ýíåðãåòèêè â ìèòîõîíäðèÿõ
ñåðäöà êðûñ. Ïðåæäå âñåãî, áûëî îòìå÷åíî, ÷òî ó
ñòàðûõ êðûñ íà 40% ïîäàâëåíû êàê ïðîöåññû
êëåòî÷íîé ýíåðãåòèêè, òàê è êëåòî÷íîãî äûõà-
íèÿ; ñîäåðæàíèå êàðäèîëèïèíà, êîòîðûé ÿâëÿåò-
ñÿ íàèáîëåå õàðàêòåðíûì ôîñôîëèïèäîì ìèòî-
õîíäðèé è ó÷àñòâóåò â òðàíñïîðòå ìèòîõîíäè-
àëüíûõ ñóáñòðàòîâ, òàêæå áûëî çíà÷èòåëüíî ñíè-
æåíî [79]. Ïðèåì ÀËÊ ïðèâåë ê òîìó, ÷òî ÷àñòî-
òà ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé è ñîäåðæàíèå êàðäèî-
ëèïèíà ïî÷òè ïîëíîñòüþ âîññòàíàâëèâàëèñü äî
óðîâíÿ, íàáëþäàåìîãî â êîíòðîëå ó ìîëîäûõ
æèâîòíûõ. Ýòî èçó÷åíèå â çíà÷èòåëüíîé ñòåïå-
íè ïîçâîëÿåò îáúÿñíèòü ïðè÷èíû áëàãîïðèÿòíî-
ãî ýôôåêòà ÀËÊ ïðè ëå÷åíèè çàñòîéíîé ñåðäå÷-
íîé íåäîñòàòî÷íîñòè ó ÷åëîâåêà.

Â îäíîì èç èññëåäîâàíèé áûëî óñòàíîâëå-
íî, ÷òî ó ñòàðûõ êðûñ îáùåå ñîäåðæàíèå êàðíè-
òèíà â òêàíÿõ ñåðäöà, ñêåëåòíûõ ìûøöàõ, êîðû
ãîëîâíîãî ìîçãà è ãèïïîêàìïå íà 20% íèæå, ÷åì
ó ìîëîäûõ æèâîòíûõ. Ïðèåì ÀËÊ ïîâûøàåò
óðîâåíü êàðíèòèíà ó ñòàðûõ êðûñ, íî íå îêàçû-
âàåò âëèÿíèÿ íà åãî ñîäåðæàíèå ó ìîëîäûõ æè-
âîòíûõ. Ïðè ýòîì áûëî îòìå÷åíî, ÷òî ÀËÊ ñíè-
æàåò èçáûòîê òðèãëèöåðèäîâ è õîëåñòåðîëà ó ñòà-
ðûõ êðûñ, è, ÷òî âàæíî, ÀËÊ ñíèæàåò ïîâûøåí-
íûé îáùèé óðîâåíü õîëåñòåðîëà è ñîîòíîøåíèå
õîëåñòåðîë/ôîñôîëèïèäû â èõ ìîçãîâîé òêàíè.
Ïîëó÷åííûå ðåçóëüòàòû ïîêàçûâàþò, ÷òî äëèòåëü-
íîå ââåäåíèå ÀËÊ äåëàåò îáðàòèìûìè âîçðàñò-
íûå íàðóøåíèÿ îáìåíà ëèïèäîâ [80].

6.2. Çàùèòà ìîçãà è íåéðîäåãåíåðàòèâíûå
çàáîëåâàíèÿ

Èññëåäîâàíèÿ ïîñëåäíèõ ëåò ïîêàçûâàþò, ÷òî
ÀËÊ ìîæåò áûòü èñïîëüçîâàí äëÿ ýôôåêòèâíî-
ãî ëå÷åíèÿ çàáîëåâàíèé ãîëîâíîãî ìîçãà è ôè-
çèîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé ÖÍÑ, âûçâàííûõ â òîì
÷èñëå è ñòàðåíèåì. Òàê, ñíèæåíèå îñíîâíûõ êîã-
íèòèâíûõ ôóíêöèé (âíèìàíèå, ïàìÿòü, ñïîñîá-
íîñòü ê îöåíêå è àíàëèçó ñèòóàöèè, ê ïðèíÿòèþ
ðåøåíèé, ïðîñòðàíñòâåííàÿ îðèåíòàöèÿ) ïðîèñ-
õîäèò â âîçðàñòå îò 40 äî 65 ëåò, õîòÿ ó ìíîãèõ
ëþäåé ìîçã ðàáîòàåò ýôôåêòèâíî è ïîñëå øåñòè-
äåñÿòè ëåò. Ïðåäïîëàãàåòñÿ, ÷òî â îñíîâå íàðó-
øåíèé êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé ëåæàò ïîâðåæäå-
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íèÿ êëåòîê ìîçãà è èçìåíåíèÿ ìåòàáîëè÷åñêèõ
ïðîöåññîâ â íåì, ñâÿçàííûå ñ ãîðìîíàëüíîé ïå-
ðåñòðîéêîé. Ðåçóëüòàòû íåäàâíèõ èññëåäîâàíèé
ñâèäåòåëüñòâóþò, ÷òî ÀËÊ ïðîòèâîäåéñòâóåò íå-
êîòîðûì ìåõàíèçìàì òàêèõ ïîâðåæäåíèé. Ïðè
ñòàðåíèè öèðêóëÿöèÿ êðîâè â ìîçãó ñíèæàåòñÿ,
÷òî ïðèâîäèò ê “ïàòîëîãè÷åñêîìó ìåòàáîëè÷åñ-
êîìó êàñêàäó”, ïðèâîäÿùåìó ê ðàçëè÷íûì íå-
âðîëîãè÷åñêèì íàðóøåíèÿì è ôîðìèðîâàíèþ èí-
ôàðêòà ìîçãà. ÀËÊ ïðåäîõðàíÿåò ìîçã îò èøå-
ìèè áëàãîäàðÿ ïîëíîöåííîìó ýíåðãåòè÷åñêîìó
îáåñïå÷åíèþ îðãàíèçìà ïðè ìåíüøåì ïîòðåáëå-
íèè êèñëîðîäà òêàíÿìè [81] .Íåéðîòðîôè÷åñêàÿ
è íåéðîïðîòåêòîðíàÿ ýôôåêòèâíîñòü ÀËÊ áûëà
óñòàíîâëåíà ñ ïîìîùüþ øèðîêîãî ñïåêòðà ìåòî-
äîâ íà ðàçëè÷íûõ ìîäåëÿõ, â ÷àñòíîñòè ïîêàçàíî
åãî ìîäóëèðóþùåå äåéñòâèå íà àêòèâíîñòü ôàê-
òîðà ðîñòà íåðâîâ [82]. Äðóãîå èññëåäîâàíèå ïî-
êàçàëî, ÷òî ÀËÊ òàêæå çàùèùàåò êëåòêè ìîçãà
îò íåéðîòîêñè÷åñêèõ ýôôåêòîâ àììèàêà è ãëóòà-
ìàòà [83]. Íàëè÷èå ó ÀËÊ è åùå àíòèîêñèäàíò-
íîãî, è ìåìáðàíîñòàáèëèçèðóþùåãî äåéñòâèÿ, ïî-
çâîëÿåò ðàññìàòðèâàòü åãî êàê ýôôåêòèâíûé íåé-
ðîïðîòåêòîð.Â ýêñïåðèìåíòàõ íà æèâîòíûõ áûëî
ïîêàçàíî, ÷òî ÀËÊ íå òîëüêî çàùèùàåò êëåòêè
ìîçãà ïðè èøåìèè, íî è óëó÷øàåò íåâðîëîãè÷åñ-
êèå ïîñëåäñòâèÿ áîëåçíè. Ýòî èçó÷åíèå óêàçûâà-
åò íà âîçìîæíîñòü èñïîëüçîâàíèÿ ÀËÊ äëÿ ýêñ-
òðåííîé èíòåíñèâíîé òåðàïèè â îòäåëåíèÿõ ñêî-
ðîé ïîìîùè ïðè èíñóëüòå è òðàâìàòè÷åñêèõ ïî-
âðåæäåíèÿõ â ìîçãó [84].

Ïðîãðåññèðóþùåå ñíèæåíèå ïàìÿòè â ïî-
æèëîì âîçðàñòå ÿâëÿåòñÿ ÷àùå âñåãî ïðîÿâëåíè-
åì áîëåçíè Àëüöãåéìåðà – îäíîãî èç íàèáîëåå
ðàñïðîñòðàíåííûõ íåéðîãåðèàòðè÷åñêèõ çàáîëå-
âàíèé. Ïî ñòàòèñòèêå ýòî çàáîëåâàíèå ëåæèò â
îñíîâå íå ìåíåå ïîëîâèíû ñëó÷àåâ äåìåíöèè (ñëà-
áîóìèÿ) ó ïîæèëûõ è îòìå÷àåòñÿ ó 5–10% ëèö
ñòàðøå 65 ëåò. Ïî îöåíêå ñïåöèàëèñòîâ â ÑØÀ
îò áîëåçíè Àëüöãåéìåðà ñòðàäàåò îêîëî 4 ìèëëèî-
íîâ ÷åëîâåê, à â Ðîññèè ÷èñëî áîëüíûõ ïðèáëè-
æàåòñÿ ê 1,4 ìèëëèîíà. Ýòà áîëåçíü õàðàêòåðèçó-
åòñÿ îòëîæåíèåì àìèëîèäíîãî áåëêà â ãîëîâíîì
ìîçãó – êàê âîêðóã íåéðîíîâ ñ îáðàçîâàíèåì áëÿ-
øåê, òàê è âíóòðè íåéðîíîâ ñ ôîðìèðîâàíèåì
íåéðîôèáðèëëÿðíûõ ïåðåïëåòåíèé. Òàêèå èçìå-
íåíèÿ èìåþò ïàòîëîãè÷åñêèå ïîñëåäñòâèÿ äëÿ
íåéðîíà, êîòîðûå ïðèâîäÿò ê ïîòåðå ñèíàïñîâ è
çàòðàãèâàþò íåéðîòðàíñìèòòåðû, âêëþ÷àÿ àöåòèë-
õîëèí è, âîçìîæíî, ãëóòàìàò, íîðàäðåíàëèí è
ñåðîòîíèí. Äëÿ ëå÷åíèÿ áîëüíûõ ýòèì çàáîëåâà-
íèåì ÷àùå âñåãî èñïîëüçóþò èíãèáèòîðû õîëèí-
ýñòåðàçû: òàêðèí, äîíåïåçèë, ðèâàñòèãìèí, ìåò-
ðèôîíàò è ãàëàíòàìèí. Äëÿ èçó÷åíèÿ âîçìîæíî-
ñòè ïðèìåíåíèÿ ÀËÊ ïðè áîëåçíè Àëüöãåéìåðà
áûëè ïðîâåäåíû êîíòðîëèðóåìûå êëèíè÷åñêèå
èñïûòàíèÿ â ðÿäå åâðîïåéñêèõ ñòðàí, âêëþ÷àÿ è

Ðîññèþ, êîòîðûå ïîêàçàëè, ÷òî îí óëó÷øàåò êîã-
íèòèâíûå ôóíêöèè êàê ó îáû÷íûõ ïîæèëûõ
ëþäåé, òàê è ó ïàöèåíòîâ ñ òàêèì çàáîëåâàíèåì.

Õîòÿ ðåçóëüòàòû èñïîëüçîâàíèÿ ÀËÊ äëÿ
ëå÷åíèÿ áîëåçíè Àëüöãåéìåðà áûëè ïðîòèâîðå-
÷èâû, îäíàêî áîëüøèíñòâî èññëåäîâàòåëåé îòìå-
÷àþò ïîëîæèòåëüíûé ýôôåêò â îòíîøåíèè êîã-
íèòèâíûõ ôóíêöèé, íå óñòóïàþùèé ýôôåêòó
àöåòèëõîëèíåðãè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ [85]. Èññëå-
äîâàíèå, ïðîâåäåííîå â Êàëèôîðíèè, ïîêàçàëî,
÷òî ÀËÊ áîëüøå ïîìîãàë áîëüíûì äî 62 ëåò,
÷åì áîëåå ñòàðûì [86]. Â ïîäîáíîì èññëåäîâà-
íèè, ïðîâåäåííîì â Ðîññèè, ó áîëüíûõ ñ áîëåç-
íüþ Àëüöãåéìåðà è ñîñóäèñòîé äåìåíöèåé óñòà-
íîâëåíà òåðàïåâòè÷åñêàÿ ýôôåêòèâíîñòü è õîðî-
øàÿ ïåðåíîñèìîñòü ïðåïàðàòà. Õîòÿ íàèáîëüøèé
ýôôåêò îò ïðèìåíåíèÿ ïðåïàðàòà îòìå÷àåòñÿ íà
íà÷àëüíûõ ñòàäèÿõ áîëåçíè è ó ïàöèåíòîâ äî 62
ëåò, íî ëþäè, ñòðàäàþùèå îò ýòèõ çàáîëåâàíèé,
íî íå âõîäÿùèå â ýòè ãðóïïû, òàêæå ìîãóò ðàñ-
ñ÷èòûâàòü íà äðóãèå èçâåñòíûå ïîëåçíûå íåâðî-
ëîãè÷åñêèå ýôôåêòû ÀËÊ, êîòîðûå íå áûëè îöå-
íåíû â ýòèõ èñïûòàíèÿõ. Áåçóñëîâíî, äëèòåëü-
íîå ïðèìåíåíèå ÀËÊ ìîæåò îòñðî÷èòü, ëèáî çà-
ìåäëèòü ïðîãðåññèðîâàíèå áîëåçíè Àëüöãåéìå-
ðà. Ïðåäñòàâëÿåò èíòåðåñ èçó÷èòü òåðàïåâòè÷åñ-
êóþ ýôôåêòèâíîñòü êîìáèíàöèè àíòèõîëèíýñ-
òåðàçíûõ ïðåïàðàòîâ è ÀËÊ ïðè ëå÷åíèè ýòîé
áîëåçíè.

Ó÷èòûâàÿ ðåçóëüòàòû ïðîâåäåííûõ èññëåäî-
âàíèé, èíòåðåñ ê ÀËÊ, êàê ïîòåíöèàëüíîìó ãå-
ðîïðîòåêòîðó, çíà÷èòåëüíî óâåëè÷èëñÿ, à åãî âëè-
ÿíèå íà ïîâûøåíèå ïðîäîëæèòåëüíîñòè æèçíè
ïðîäîëæàþò èçó÷àòü â øèðîêîìàñøòàáíûõ èñ-
ñëåäîâàíèÿõ. Íî óæå ñåé÷àñ â áîëüøèíñòâå ìè-
ðîâûõ ïðîåêòîâ ïî îçäîðîâëåíèþ íàñåëåíèÿ ÀËÊ
èñïîëüçóþò â êà÷åñòâå ìíîãîöåëåâîãî ñðåäñòâà
ïðîòèâ ñòàðåíèÿ. Âîçìîæíî ÀËÊ ìîæåò áûòü
ýôôåêòèâíûì ïðè ëå÷åíèè “óìåðåííûõ êîãíè-
òèâíûõ íàðóøåíèé” (ÓÊÍ) èëè ìÿãêèõ êîãíè-
òèâíûõ ðàññòðîéñòâ. Ýòîò òåðìèí áûë ââåäåí ïðè
ïîñëåäíåì ïåðåñìîòðå ìåæäóíàðîäíîé êëàññèôè-
êàöèè áîëåçíåé (ÌÊÁ-10). ÓÊÍ çàíèìàþò ïðî-
ìåæóòî÷íîå ïîëîæåíèå ìåæäó âîçðàñòíîé êîã-
íèòèâíîé äèñôóíêöèåé è äåìåíöèåé. Ïðè ýòîì
îñíîâíûìè ïàòîãåíåòè÷åñêèìè ìåõàíèçìàìè âîç-
íèêíîâåíèÿ êîãíèòèâíûõ ðàññòðîéñòâ ÿâëÿþòñÿ
íåéðîäåãåíåðàòèâíûå ïðîöåññû è ñîñóäèñòàÿ ìîç-
ãîâàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü[87]. Ìîæíî íàäåÿòüñÿ, ÷òî
ôèðìû, ïðîèçâîäÿùèå ÀËÊ, ïðîâåäóò êëèíè÷åñ-
êèå èñïûòàíèÿ ïî îïðåäåëåíèþ ýôôåêòèâíîñòè
ýòîãî ïðåïàðàòà ïðè ÓÊÍ.

Â ïîñëåäíèå ãîäû ïîÿâèëñÿ ðÿä ñîîáùåíèé
î âîçìîæíîñòè îìîëàæèâàíèÿ îðãàíèçìà ñ èñ-
ïîëüçîâàíèåì êîìáèíàöèè ÀËÊ ñ îäíèì èëè
íåñêîëüêèìè àíòèîêñèäàíòàìè, â ÷àñòíîñòè, ëè-
ïîåâîé êèñëîòîé (ËÊ), êîòîðàÿ îáðàçóåòñÿ â ìè-
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òîõîíäðèÿõ, èãðàåò â èõ ðàáîòå ñóùåñòâåííóþ
ðîëü è ïîääåðæèâàåò ïîñòîÿííûé óðîâåíü äðó-
ãèõ àíòèîêñèäàíòîâ. Â áîëüøîé ñåðèè èññëåäî-
âàíèé, âûïîëíåííûõ â ïîñëåäíèå ãîäû è îïóá-
ëèêîâàííûõ â âåäóùèõ àìåðèêàíñêèõ áèîëîãè-
÷åñêèõ æóðíàëàõ, áûëî èçó÷åíî âëèÿíèå êîìáè-
íàöèè ÀËÊ è ËÊ íà âîññòàíîâëåíèå ðàçëè÷íûõ
áèîõèìè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé, ñíèæåííûõ â ðåçóëü-
òàòå îêèñëèòåëüíîãî ñòðåññà, à òàêæå íà àêòèâ-
íîñòü ÊÀÒ ó ñòàðûõ êðûñ [88–90]. Áûëî ïîêàçà-
íî, ÷òî ó ñòàðûõ æèâîòíûõ àêòèâíîñòü ýòîãî ôåð-
ìåíòà, à òàêæå åå àôôèííîñòü ê ÀËÊ è àöåòèë-
ÑîÀ áûëà ñóùåñòâåííî íèæå, ÷åì ó ìîëîäûõ êðûñ.
Ó ñòàðûõ æèâîòíûõ ïîñëå ïðèåìà ÀËÊ è ËÊ
çíà÷èòåëüíî óëó÷øèëñÿ ìåòàáîëèçì, çàìåäëèëèñü
äåñòðóêòèâíûå ïðîöåññû, îáóñëîâëåííûå îêèñëè-
òåëüíûì ñòðåññîì, âîññòàíîâèëàñü àêòèâíîñòü
ÊÀÒ è åå àôôèííîñòü â îòíîøåíèè îáîèõ ñóá-
ñòðàòîâ. Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî íåêîòîðûå áèîõè-
ìè÷åñêèå ïîêàçàòåëè, êîòîðûå áûëè èçó÷åíû â
ýêñïåðèìåíòå, âîññòàíàâëèâàëèñü äî óðîâíÿ, íà-
áëþäàåìîãî ó ìîëîäûõ æèâîòíûõ, èëè îòëè÷à-
ëèñü îò íèõ â íåçíà÷èòåëüíîé ñòåïåíè. Èñïîëü-
çóÿ òàêèå ïîêàçàòåëè êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé, êàê
ïðîñòðàíñòâåííàÿ ïàìÿòü â âîäíîì ëàáèðèíòå
Ìîððèñà è òåñòå âðåìåííîé äèñêðèìèíàöèè, àâ-
òîðû ïîêàçàëè, ÷òî êîðìëåíèå ñòàðûõ êðûñ ÀËÊ
è ËÊ ïðèâîäèò ê âîññòàíîâëåíèþ ïàìÿòè ó ñòà-
ðûõ æèâîòíûõ, à, ñëåäîâàòåëüíî, óëó÷øàåòñÿ è
äåÿòåëüíîñòü ìîçãà. Êîìáèíèðîâàííîå ââåäåíèå
ÀËÊ è ËÊ ñòàðûì è âÿëûì êðûñàì (24–28 ìå-
ñÿöåâ) â òå÷åíèå 30 äíåé äåëàëî èõ áîëåå ýíåð-
ãè÷íûìè, èõ àêòèâíîñòü ñîîòâåòñòâîâàëà æèâîò-
íûì ñðåäíåãî è ìîëîäîãî âîçðàñòà 7–10 ìåñÿöåâ.
Ýòî, êàê óêàçûâàþò àâòîðû, ýêâèâàëåíòíî òîìó,
÷òîáû ñäåëàòü èç 75–80-ëåòíåãî ñòàðèêà ÷åëîâå-
êà ñðåäíèõ ëåò. Îíè èçó÷èëè òîëüêî êðàòêîñðî÷-
íûé ýôôåêò, íî àâòîðû îæèäàþò ïîëó÷èòü ïî-
ëîæèòåëüíûå ðåçóëüòàòû è â äîëãîñðî÷íîì èñ-
ñëåäîâàíèè. Âî âñåõ ðàáîòàõ óêàçûâàåòñÿ, ÷òî äåé-
ñòâèå êîìáèíàöèè áûëî ýôôåêòèâíåå, ÷åì äåé-
ñòâèå êàæäîãî èç ñîåäèíåíèé â îòäåëüíîñòè. Îä-
íàêî òîëüêî íàäåæíûå êëèíè÷åñêèå èññëåäîâà-
íèé ìîãóò äàòü ïðàâèëüíóþ îöåíêó äåéñòâèòåëü-
íîé ýôôåêòèâíîñòè ýòèõ âåùåñòâ ó ÷åëîâåêà è
îòñóòñòâèÿ ó íèõ êàêèõ-ëèáî ïîáî÷íûõ ÿâëåíèé.

6.3. Äåïðåññèâíûå ðàññòðîéñòâà â ïîçäíåì
âîçðàñòå

Êîãíèòèâíûå ñèìïòîìû â ïîæèëîì âîçðàñ-
òå âåñüìà õàðàêòåðíû è äëÿ ýìîöèîíàëüíûõ ðàñ-
ñòðîéñòâ â âèäå äåïðåññèè, ðàñïðîñòðàíåííîñòü
êîòîðîé ñðåäè ïîæèëûõ ëþäåé äîñòàòî÷íî âåëè-
êà. Ó áîëüíûõ ïîæèëîãî âîçðàñòà îòìå÷åíà âû-
ñîêàÿ ñî÷åòàåìîñòü äåïðåññèè è äåìåíöèè, õîòÿ
ñèìïòîìû è ïðèçíàêè ýòèõ ïñèõè÷åñêèõ ðàñ-

ñòðîéñòâ âî ìíîãîì ïîõîæè. Ðåøàþùóþ ðîëü
ïðè ëå÷åíèè äåïðåññèè ó òàêèõ áîëüíûõ â íàñòî-
ÿùåå âðåìÿ èãðàþò àíòèäåïðåññàíòû. Îäíàêî âîç-
ìîæíîñòü òåðàïåâòè÷åñêîãî âîçäåéñòâèÿ íà äåï-
ðåññèâíûå ðàññòðîéñòâà ñ ïîìîùüþ àíòèäåïðåñ-
ñàíòîâ, âêëþ÷àÿ ïðåïàðàòû ïîñëåäíåãî ïîêîëå-
íèÿ, è äðóãèõ ïñèõîòðîïíûõ âåùåñòâ ó ïîæèëûõ
ëþäåé ñóùåñòâåííî îãðàíè÷åíû îñîáåííîñòÿìè
ôàðìàêîêèíåòèêè è ôàðìàêîäèíàìèêè ëåêàð-
ñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ â ñòàðîñòè è ïîâûøåííîé
÷óâñòâèòåëüíîñòüþ ê èõ ïîáî÷íûì äåéñòâèÿì.
“Èäåàëüíûé” äëÿ ïîçäíåãî âîçðàñòà ïðåïàðàò
äîëæåí áûòü íå òîëüêî áåçîïàñíûì, íî è îáëà-
äàòü øèðîêèì ñïåêòðîì äåéñòâèÿ, ó÷èòûâàÿ íà-
ëè÷èå ó ïîæèëûõ ëþäåé öåëîãî ðÿäà ñîìàòè÷åñ-
êèõ çàáîëåâàíèé. ÀËÊ â çíà÷èòåëüíîé ñòåïåíè
óäîâëåòâîðÿåò ýòèì òðåáîâàíèÿì. Â ðàçëè÷íûõ
êëèíè÷åñêèõ èññëåäîâàíèÿõ áûëà ïîêàçàíà âû-
ñîêàÿ ýôôåêòèâíîñòü ÀËÊ ïðè øèðîêîì êðóãå
äåïðåññèâíûõ ðàññòðîéñòâ, õàðàêòåðíûõ äëÿ ïî-
æèëîãî è ñòàð÷åñêîãî âîçðàñòà ïðè îòñóòñòâèè
íåæåëàòåëüíûõ ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ, õàðàêòåðíûõ
äëÿ îáû÷íûõ àíòèäåïðåññàíòîâ [91]. Ïîëîæèòåëü-
íûé ýôôåêò íàáëþäàëñÿ ÷åðåç 4 íåäåëè è áîëåå
ïîñëå ïðèåìà ïðåïàðàòà, ïðè÷åì ó áîëüíûõ ñðåä-
íåãî âîçðàñòà îí íàñòóïàë íà 2 íåäåëè ðàíüøå,
÷åì ó áîëåå ñòàðûõ ïàöèåíòîâ [92]. Îáùèì ðå-
çóëüòàòîì èññëåäîâàíèé ÿâèëñÿ âûâîä î âûñîêîé
ýôôåêòèâíîñòè ÀËÊ, ñðàâíèìîé ñ ðåçóëüòàòàìè,
ïîëó÷åííûìè ïðè ëå÷åíèè äðóãèìè àíòèäåïðåñ-
ñàíòàìè, âêëþ÷àÿ, íàïðèìåð, ôëóîêñåòèí [93].
Òàêèì îáðàçîì, ÀËÊ ìîæåò áûòü ïðåïàðàòîì
âûáîðà äëÿ äëèòåëüíîãî ïðèåìà ó ëèö ïîæèëîãî
âîçðàñòà, ó êîòîðûõ ñèìïòîìû äåïðåññèè è äå-
ìåíöèè (ëþáîé ýòèîëîãèè) íåðåäêî ñî÷åòàþòñÿ.

6.4. Ðåãåíåðàöèÿ íåðâíûõ êëåòîê

Â òå÷åíèå ìíîãèõ äåñÿòèëåòèé ñ÷èòàëîñü, ÷òî
íåðâíûå êëåòêè (íåéðîíû) â ïðîöåññå ñòàðåíèÿ
òîëüêî îòìèðàþò, íî íå âîññòàíàâëèâàþòñÿ. Îä-
íàêî ñîâñåì íåäàâíî ó÷åíûå èç Ïðèíñòîíñêîãî
Óíèâåðñèòåòà â ÑØÀ óñòàíîâèëè, ÷òî ìîçãîâûå
êëåòêè ìîãóò ãåíåðèðîâàòü íîâûå íåéðîíû â ìîç-
ãó îáåçüÿí. Ýòè íîâûå íåéðîíû îáðàçóþòñÿ ãëó-
áîêî â ìîçãó îêîëî æåëóäî÷êà, çàòåì îíè ïîñòó-
ïàþò â ðàçëè÷íûå îáëàñòè, âêëþ÷àÿ ïðåäëîáíóþ
êîðó ãîëîâíîãî ìîçãà, ðàññìàòðèâàåìóþ êàê îá-
ëàñòü “âûñøèõ ïîçíàâàòåëüíûõ ôóíêöèé”. Çíà-
÷åíèå ýòîãî îòêðûòèÿ òðóäíî ïåðåîöåíèòü, ïî-
ñêîëüêó îíî äîêàçûâàåò, ÷òî íåéðîíû, ïî êðàé-
íåé ìåðå ÷àñòè÷íî, ìîãóò âîññòàíàâëèâàòüñÿ. Åñëè
ñèíòåç íîâûõ íåéðîíîâ ñ òàêèì æå óñïåõîì âîç-
ìîæåí è â ìîçãó ÷åëîâåêà, ñëåäîâàòåëüíî ïîÿâè-
ëèñü äîïîëíèòåëüíûå âîçìîæíîñòè íàïðàâëåí-
íîãî âîçäåéñòâèÿ íà ïðîöåññû íàðóøåíèÿ ôóíê-
öèè ìîçãà è óñïåøíîãî ñîõðàíåíèÿ ïîçíàâàòåëü-
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íûõ ôóíêöèé äî ãëóáîêîé ñòàðîñòè. Íîâîå îò-
êðûòèå óêàçûâàåò òàêæå íà âàæíîñòü ñíàáæåíèÿ
ìîçãà íåîáõîäèìûìè áèîëîãè÷åñêè àêòèâíûìè
âåùåñòâàìè, êîòîðûå áû ñïîñîáñòâîâàëè îáðàçî-
âàíèþ íîâûõ êëåòîê. Áûëî ïîêàçàíî, ÷òî ÀËÊ
ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç òåõ âåùåñòâ, êîòîðûå ìîãóò
ïîääåðæèâàòü ïðîöåññ ðåãåíåðàöèè íåðâíûõ êëå-
òîê ïîñëå èõ ìåõàíè÷åñêîãî ïîâðåæäåíèÿ [94]. Â
ýêñïåðèìåíòå áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî ÀËÊ ïðî-
ÿâëÿåò çíà÷èòåëüíûé íåéðîçàùèòíûé ýôôåêò
ïðîòèâ äåãåíåðàöèè òðàâìèðîâàííûõ ìîòîðíûõ
íåéðîíîâ. Ýòè íàáëþäåíèÿ ïîçâîëèëè âûäâèíóòü
ãèïîòåçó îòíîñèòåëüíî âîçìîæíîñòè âîññòàíîâ-
ëåíèÿ ìîòîíåéðîíîâ è äàæå ðîñòà íåðâíûõ êëå-
òîê, ÷òî äàåò îñíîâàíèå ñ÷èòàòü ÀËÊ âàæíûì
ôàêòîðîì â êîìïëåêñå ëå÷åáíûõ ìåðîïðèÿòèé ó
áîëüíûõ, ñòðàäàþùèõ îò ïîòåðè íåðâíûõ ôóíê-
öèé â ðåçóëüòàòå òðàâìû èëè íåéðîäåãåíåðàòèâ-
íûõ çàáîëåâàíèé ìîçãà.

6.5. Íåéðîïàòè÷åñêèå áîëè

Öåëûé ðÿä êëèíè÷åñêèõ è ýêñïåðèìåíòàëü-
íûõ èññëåäîâàíèé ïîêàçàë, ÷òî ÀËÊ ýôôåêòè-
âåí ïðè ëå÷åíèè íåêîòîðûõ íåéðîïàòè÷åñêèõ áî-
ëåâûõ ñèíäðîìîâ, êîòîðûå ÿâëÿþòñÿ êëèíè÷åñ-
êèì ïðîÿâëåíèåì áîëüøîãî ÷èñëà ñàìîñòîÿòåëü-
íûõ çàáîëåâàíèé è âûçâàíû ïîðàæåíèåì èëè
äèñôóíêöèåé íåðâíîé ñèñòåìû.

Òÿæåëûì îñëîæíåíèåì ñàõàðíîãî äèàáåòà
ÿâëÿåòñÿ äèàáåòè÷åñêàÿ ïîëèíåéðîïàòèÿ, îò êî-
òîðîé ñòðàäàþò îò 45 äo 80% ïàöèåíòîâ ñ ýòèì
çàáîëåâàíèåì íà ðàçëè÷íûõ ýòàïàõ áîëåçíè. Î
öåëåñîîáðàçíîñòè èñïîëüçîâàíèÿ ÀËÊ â ëå÷åíèè
ýòîãî çàáîëåâàíèÿ èìååòñÿ ìíîãî ñîîáùåíèé [66].
Òàê, â ýêñïåðèìåíòàëüíûõ èññëåäîâàíèÿõ äèàáå-
òè÷åñêîé íåðâíîé äåãåíåðàöèè è íåéðîïàòèè áûëî
ïîêàçàíî, ÷òî ÀËÊ óñêîðÿåò íåðâíóþ ðåãåíåðà-
öèþ ïîñëå ýêñïåðèìåíòàëüíîãî ïîâðåæäåíèÿ.
Áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî “äèàáåòè÷åñêèå” êðûñû,
ïðèíèìàâøèå ÀËÊ, ñîõðàíÿëè ïðàêòè÷åñêè íîð-
ìàëüíóþ ïðîâîäèìîñòü íåðâíîãî èìïóëüñà áåç
êàêîãî-ëèáî ïîáî÷íîãî äåéñòâèÿ íà óðîâåíü ãëþ-
êîçû, èíñóëèíà è ñâîáîäíûõ æèðíûõ êèñëîò [95].
Â äðóãîì ñëó÷àå áûëî ïîêàçàíî, ÷òî êàðíèòèíî-
âàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü òåñíî ñâÿçàíà ñ ïàòîãåíåçîì
äèàáåòè÷åñêîé íåéðîïàòèè [96]. Ýòè äàííûå ïî-
çâîëÿþò ñäåëàòü âûâîä î òîì, ÷òî ÀËÊ ìîæåò
óñêîðÿòü ðåãåíåðàöèþ íåðâíûõ êëåòîê è ïðåïà-
ðàò íà åãî îñíîâå èìååò õîðîøèå ïåðñïåêòèâû
äëÿ ëå÷åíèÿ ýòîãî òèïà íåéðîïàòèè [97].

Ïðîòèâîîïóõîëåâûå ïðåïàðàòû, ïðèíàäëåæà-
ùèå ê ïëàòèíîâûì èëè òàêñàíîâûì ãðóïïàì, ÿâ-
ëÿþòñÿ íåéðîòîêñè÷íûìè àãåíòàìè, âûçûâàÿ ïå-
ðèôåðè÷åñêèå íåéðîïàòèè ñ ðàçëè÷íûìè êëèíè-
÷åñêèìè ñèìïòîìàìè. Â ýêñïåðèìåíòàëüíûõ ìî-
äåëÿõ áûëî ïîêàçàíî, ÷òî ïðè ïðèåìå êàê öèñ-

ïëàòèíû, òàê è ïàêëèòàêñåëà ñîâìåñòíî ñ ÀËÊ
íåéðîòîêñè÷íîñòü îáîèõ ïðåïàðàòîâ çàìåòíî ñíè-
æàåòñÿ. Ïðè ýòîì ÀËÊ íå îêàçûâàåò âëèÿíèÿ íà
ïðîòèâîîïóõîëåâûé ýôôåêò ïðåïàðàòîâ [98].

Íóêëåîçèäíûå àíàëîãè, ÿâëÿþùèåñÿ èíãè-
áèòîðàìè îáðàòíîé òðàíñêðèïòàçû, íàðóøàþò
ñèíòåç ìèòîõîíäðèàëüíîé ÄÍÊ, îñëàáëÿÿ ýíåð-
ãåòè÷åñêèé ìåòàáîëèçì, è ïðèâîäÿò ê ïåðèôåðè-
÷åñêîé ñèììåòðè÷íîé ïîëèíåéðîïàòèè (àíòèðåò-
ðîâèðóñíîé òîêñè÷åñêîé íåéðîïàòèè), êîòîðàÿ
èìååò çàìåòíóþ ðàñïðîñòðàíåííîñòü ó ÂÈ×-èí-
ôèöèðîâàííûõ ïàöèåíòîâ, ïðèíèìàþùèõ ýòè
ëåêàðñòâà. Îòìå÷åíî, ÷òî ó òàêèõ áîëüíûõ óðî-
âåíü ÀËÊ â ïëàçìå çàìåòíî ñíèæåí. Îáíàðóæå-
íî, ÷òî êàðíèòèí è àöèëêàðíèòèíû, âêëþ÷àÿ
ÀËÊ, ïðè èñïîëüçîâàíèè â êîìáèíàöèè ñ àíòè-
ðåòðîâèðóñíûìè ëåêàðñòâàìè íå òîëüêî èíãèáè-
ðóþò ñèíòåç öåðàìèäà, íî òàêæå ïîâûøàþò àí-
òèðåòðîâèðóñíóþ àêòèâíîñòü è ïîääåðæèâàþò
ôóíêöèîíèðîâàíèå èììóííîé ñèñòåìû, íàðóøåí-
íîé ïðèåìîì ýòèõ ëåêàðñòâ. Àíãëèéñêèå èññëå-
äîâàòåëè ïîêàçàëè, ÷òî ïðèåì ÀËÊ ÿâëÿåòñÿ ïà-
òîãåíåòè÷åñêè îáîñíîâàííîé ôîðìîé ëå÷åíèÿ
ïåðèôåðè÷åñêîé íåéðîïàòèè, âûçâàííîé ëåêàð-
ñòâàìè îò ÑÏÈÄ íóêëåîçèäíîé ïðèðîäû [99,100].

Ïîëó÷åííûå ðåçóëüòàòû ñâèäåòåëüñòâóþò î
òîì, ÷òî âêëþ÷åíèå ÀËÊ â ëå÷åíèå áîëüíûõ ìî-
æåò îêàçûâàòü çàùèòíîå äåéñòâèå îò íåéðîïà-
òèé, âûçâàííûõ ïðîòèâîîïóõîëåâîé èëè ïðîòè-
âîâèðóñíîé òåðàïèåé.

Ïîêàçàíî òàêæå, ÷òî ÀËÊ çàùèùàåò êëåòêè
ìîçãà îò ðÿäà íåéðîòîêñè÷åñêèõ ýôôåêòîâ, âûç-
âàííûõ àëêîãîëüíîé èíòîêñèêàöèåé [101]. Âû-
ÿâëåííûå â ýêñïåðèìåíòå ïîëîæèòåëüíûå ìåòà-
áîëè÷åñêèå è ôóíêöèîíàëüíûå ýôôåêòû ÀËÊ
ìîãóò ñëóæèòü õîðîøåé îñíîâîé äëÿ îáîñíîâà-
íèÿ åãî êëèíè÷åñêîãî ïðèìåíåíèÿ â òåðàïèè àë-
êîãîëèçìà [102].

6.6. Ïðîôèëàêòèêà êàòàðàêòû

Íåôåðìåíòàòèâíîå ãëèêîçèëèðîâàíèå áåëêîâ
â îðãàíèçìå ìëåêîïèòàþùèõ, êîòîðîå ïðîèñõî-
äèò â ðåçóëüòàòå ïðÿìîé ðåàêöèè âîññòàíîâëåí-
íûõ ñàõàðîâ ñ ïåðâè÷íîé àìèíîãðóïïîé áåëêîâ,
ïðèâîäèò ê îáðàçîâàíèþ ïîïåðå÷íîñâÿçàííûõ
íåïðèðîäíûõ ìîëåêóëÿðíûõ ñòðóêòóð, íàçûâàå-
ìûõ êîíå÷íûì ïðîäóêòîì ãëèêîçèëèðîâàíèÿ
(ÊÏÃ). Ýòà ðåàêöèÿ èãðàåò âàæíóþ ðîëü â ðàç-
âèòèè ðàçëè÷íûõ ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé,
âêëþ÷àÿ è ïðîöåññû ñòàðåíèÿ æèâîòíûõ è ÷åëî-
âåêà. Îáðàçîâàíèå ÊÏÃ íåîáðàòèìî è ýòè ïðî-
äóêòû èìåþò ñâîéñòâî íàêàïëèâàòüñÿ â îðãàíèç-
ìå. Ïðîäóêòû ãëèêîçèëèðîâàíèÿ áåëêîâ ïîñðåä-
ñòâîì ðàçëè÷íûõ ìåõàíèçìîâ èíäóöèðóþò ðàç-
âèòèå äèàáåòè÷åñêîé íåéðîïàòèè. Ïðîöåññ ïîïå-
ðå÷íîãî ñâÿçûâàíèÿ áåëêîâ, âûçâàííûé ãëèêî-
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çèëèðîâàíèåì, íàèáîëåå çàìåòåí â êîëëàãåíå êîæè,
â ìîçãó (ïðè ñòàðåíèè) è õðóñòàëèêå ãëàçà. Âå-
ëè÷èíà ÊÏÃ ãëèêîãåíà êîæè ìîæåò ñëóæèòü íà-
äåæíûì ïàðàìåòðîì ïðè îöåíêå áèîëîãè÷åñêîãî
âîçðàñòà ÷åëîâåêà èëè ýôôåêòèâíîñòè äåéñòâèÿ
ãåðîïðîòåêòîðîâ.

Óâåëè÷åíèå êîëè÷åñòâà ãëèêîçèëèðîâàííî-
ãî áåëêà â õðóñòàëèêå ãëàçà ïðèâîäèò ê êàòàðàê-
òå. Ñòàð÷åñêàÿ êàòàðàêòà ðàçâèâàåòñÿ ó íåêîòî-
ðûõ ëþäåé â âîçðàñòå 50–60 ëåò. Ëå÷åáíûå ïðå-
ïàðàòû, ñïîñîáíûå ïîëíîñòüþ èçáàâèòü ÷åëîâåêà
îò ýòîãî çàáîëåâàíèÿ, ïîêà íå ðàçðàáîòàíû. Èñ-
ñëåäîâàòåëè íåäàâíî îáíàðóæèëè, ÷òî ñ ïîìîùüþ
ÀËÊ (íî íå êàðíèòèíà) âîçìîæíî áëàãîäàðÿ åãî
àíòèîêñèäàíòíûì ñâîéñòâàì óäàåòñÿ ñíèæàòü
ðåàêöèè ãëèêîçèëèðîâàíèÿ áåëêîâ õðóñòàëèêà ãëà-
çà è çàìåäëÿòü ïðîöåññ ñîçðåâàíèÿ êàòàðàêòû íà
42%. Äîïîëíèòåëüíûå èññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî
ÀËÊ âûçûâàåò 70%-å ñíèæåíèå êîëè÷åñòâà áåë-
êîâ ÊÏÃ, îáðàçîâàíèå êîòîðûõ äåëàåò êàòàðàêòó
íåîáðàòèìîé. Ýòî ïåðâîå èññëåäîâàíèå, â êîòî-
ðîì óñòàíîâëåíî, ÷òî ÀËÊ ïðåïÿòñòâóåò ïðîöåñ-
ñó “ñøèâàíèÿ” áåëêà â õðóñòàëèêå ãëàçà, êîòîðîå
äàåò íàäåæäó íà ñîçäàíèå ïðåïàðàòà, ïðåäóïðåæ-
äàþùåãî ðàçâèòèå êàòàðàêòû [103]. Ïîñêîëüêó ýòî
âåùåñòâî ïðåäîòâðàùàåò ïðîöåññû ãëèêîçèëîâà-
íèÿ, âåðîÿòíî, ÷òî è ïðè äèàáåòè÷åñêîé íåéðî-
ïàòèè åãî ëå÷åáíûé ýôôåêò â çíà÷èòåëüíîé ñòå-
ïåíè ñâÿçàí ñî ñíèæåíèåì ÊÏÃ ìèåëèíîâîé îáî-
ëî÷êè.

7. Ïðåïàðàòû L-êàðíèòèíà è ÀËÊ

Ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèé ïî áèîõèìèè è
ôàðìàêîëîãèè L-êàðíèòèíà è ÀËÊ ïîñëóæèëè
òåîðåòè÷åñêèì îáîñíîâàíèåì äëÿ ñîçäàíèÿ ëåêàð-
ñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ íà èõ îñíîâå.

Ïðåïàðàòû L-êàðíèòèíà áûëè ðàçðåøåíû â
Åâðîïå åùå â íà÷àëå 1970 ãîäîâ â êà÷åñòâå ëå-
êàðñòâà äëÿ ëå÷åíèÿ ñåðäå÷íûõ è íåâðîëîãè÷åñ-
êèõ çàáîëåâàíèé. Â 70-å è â íà÷àëå 80-õ ãîäîâ,
ïîêà íå áûëè åùå ðàçðàáîòàíû ýôôåêòèâíûå ïðî-
öåññû ïîëó÷åíèÿ L-êàðíèòèíà, íà ðûíêå ìíîãèõ
ñòðàí íàõîäèëñÿ DL-êàðíèòèí. Â òî âðåìÿ îò-
ñóòñòâîâàëè äîñòîâåðíûå äàííûå î òîì, ÷òî
DL-êàðíèòèí ìîæåò ïðîÿâëÿòü òàêóþ æå áèîëî-
ãè÷åñêóþ àêòèâíîñòü, êàê L-êàðíèòèí. Êðîìå
òîãî, íàêîïèëèñü ìíîãî÷èñëåííûå ôàêòû íåãà-
òèâíîãî âëèÿíèè DL-êàðíèòèíà íà ðàçëè÷íûå
ñòîðîíû îáìåíà âåùåñòâ. Ýòî ïðèâåëî ê òîìó,
÷òî óæå â 1984 ãîäó àãåíòñòâî ïî êîíòðîëþ ëå-
êàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ è ïèùåâûõ ïðîäóêòîâ
ÑØÀ ïðèíÿëî ðåøåíèå î íåäîïóùåíèè èìïîðòà
DL-êàðíèòèíà. Áëàãîäàðÿ ýòîìó áûëî êàòåãîðè-
÷åñêè çàïðåùåíî èñïîëüçîâàíèå DL-êàðíèòèíà â
ÑØÀ, è â íàñòîÿùåå âðåìÿ âî âñåì ìèðå èñ-
ïîëüçóåòñÿ òîëüêî L-êàðíèòèí. Ýêñïåðèìåíòàëü-

íûå ðåçóëüòàòû ïî ñðàâíèòåëüíîìó èçó÷åíèþ
àêòèâíîñòè DL-êàðíèòèíà è L-êàðíèòèíà, ïîëó-
÷åííûå â ïîñëåäíèå ãîäû [104], òîëüêî óñèëèâà-
þò ðåêîìåíäàöèè ñïåöèàëèñòîâ î íåäîïóùåíèè
èñïîëüçîâàíèÿ ðàöåìè÷åñêîãî êàðíèòèíà â ìå-
äèöèíñêîé ïðàêòèêå. Îñíîâíûì ìèðîâûì ïðî-
èçâîäèòåëåì ñóáñòàíöèè L-êàðíèòèíà ÿâëÿåòñÿ
øâåéöàðñêàÿ ôèðìà «Lonza», à ëåêàðñòâåííîãî
ïðåïàðàòà íà åãî îñíîâå (òîðãîâîå íàçâàíèå “Êàð-
íèòåí”) – èòàëüÿíñêàÿ ôèðìà «Sigma Tau», êî-
òîðàÿ çàðåãèñòðèðîâàëà ýòîò ïðåïàðàò â 30 ñòðà-
íàõ ìèðà, âêëþ÷àÿ ÑØÀ è Ðîññèþ. Áîëåå 50%
âñåõ íàó÷íûõ ïóáëèêàöèé ïî L-êàðíèòèíó ïðåä-
ñòàâëåíû íàó÷íûìè ïîäðàçäåëåíèÿìè ýòîé ôèðìû.

Â ÑÑÑÐ DL-êàðíèòèí ñèíòåçèðîâàí âî Âñå-
ñîþçíîì íàó÷íî-èññëåäîâàòåëüñêîì âèòàìèííîì
èíñòèòóòå åùå â 1968 ãîäó, à â 1981 ãîäó áûëà
ðàçðåøåíà äëÿ ìåäèöèíñêîãî ïðèìåíåíèÿ ëåêàð-
ñòâåííàÿ ôîðìà ïðåïàðàòà íà åãî îñíîâå – 20%-é
ðàñòâîð äëÿ ïðèìåíåíèÿ âíóòðü. Â 1993 ãîäó áûë
ðàçðåøåí äëÿ ìåäèöèíñêîãî ïðèìåíåíèÿ 10%-é
ðàñòâîð DL-êàðíèòèíà â àìïóëàõ ïî 5 ìë äëÿ
âíóòðèâåííîãî ââåäåíèÿ. Îáà ïðåïàðàòà ðàçðàáî-
òàíû â ÍÏÎ «Âèòàìèíû» (â íàñòîÿùåå âðåìÿ
ÔÃÓÏ «ÃÍÈÈ âèòàìèíîâ»). Îäíàêî ïåðñïåêòèâ-
íîñòü ïðèìåíåíèÿ ïðåïàðàòîâ L-êàðíèòèíà è íà-
ëè÷èå èíôîðìàöèè î íåãàòèâíîì äåéñòâèè åãî
D–èçîìåðà, ñòèìóëèðîâàëî èññëåäîâàíèÿ ïî ðàç-
ðàáîòêå ëåêàðñòâåííûõ ñðåäñòâ íà îñíîâå L-êàð-
íèòèíà. Â ðåçóëüòàòå ïðîâåäåííîé ðàáîòû â ÍÏÎ
«Âèòàìèíû» áûëè ñîçäàíû ïðåïàðàòû L-êàðíè-
òèíà ïîä òîðãîâûì íàçâàíèåì «Ýëüêàð» è 20%-é
ðàñòâîð “Ýëüêàðà”, êîòîðûå âûïóñêàåò ÎÎÎ
«ÏÈÊ-ÔÀÐÌÀ» (Ðîññèÿ). Îíè èìåþòñÿ íà ðîñ-
ñèéñêîì ôàðìàöåâòè÷åñêîì ðûíêå óæå áîëåå 3 ëåò.
Â áëèæàéøåå âðåìÿ ýòà ôèðìà ïëàíèðóåò âû-
ïóñê 10%-ãî ðàñòâîðà “Ýëüêàðà” äëÿ èíúåêöèé,
à òàêæå ïðåïàðàò íà îñíîâå ÀËÊ ïîä òîðãîâûì
íàçâàíèåì «Êàðíèöåòèí». Ïðè ó÷àñòèè êîìïà-
íèè «ÏÈÊ-ÔÀÐÌÀ» ïðîâîäèòñÿ ðÿä èññëåäîâà-
íèé ïî èçó÷åíèþ L-êàðíèòèíà è ÀËÊ, à òàêæå
îñóùåñòâëÿåòñÿ âûïóñê ñïåöèàëüíîé íàó÷íî-ìå-
òîäè÷åñêîé ëèòåðàòóðû, ïîñâÿùåííîé àêòóàëüíûì
ïðîáëåìàì äèàãíîñòèêè è ëå÷åíèÿ èìè ðàçëè÷-
íûõ çàáîëåâàíèé.

Òàêèì îáðàçîì, äîêëèíè÷åñêèå, êëèíè÷åñ-
êèå è íàó÷íûå ðåçóëüòàòû ñâèäåòåëüñòâóþò î öå-
ëåñîîáðàçíîñòè èñïîëüçîâàíèÿ ïðåïàðàòîâ L-êàð-
íèòèíà è ÀËÊ â ìåäèöèíñêîé ïðàêòèêå. Âçàè-
ìîñâÿçü ìåæäó ýêñïåðèìåíòàëüíûìè äàííûìè è
êëèíè÷åñêèì ïðèìåíåíèåì L-êàðíèòèíà è åãî
ýôèðîâ â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðîäîëæàåò îñòàâàòü-
ñÿ ïðåäìåòîì øèðîêîãî îáñóæäåíèÿ. Ïîëàãàåì,
÷òî íàñòîÿùèé îáçîð áóäåò ñòèìóëèðîâàòü äàëü-
íåéøåå èçó÷åíèå L-êàðíèòèíà è äðóãèõ âèòàìè-
íîïîäîáíûõ ñîåäèíåíèé â ñòðàíàõ ÑÍÃ.

ÎÃËßÄÈ
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S u m m a r y

Recently reported data clarify our understanding
of the molecular aspects of carnitine in medicine.
Carnitine is a compound necessary for the transport
of acyl-CoA across the inner mitochondrial mem-
brane for their β-oxidation. Only L-isomer of car-
nitine is biologically active. The D-isomer may actual-
ly compete with L-carnitine for absorption and trans-
port, increasing the risk of carnitine deficiency. By
interaction with CoA, carnitine is involved in the
intermediary metabolism by modulating free CoA
pools in the cell. Detoxification properties and ana-
bolic, antiapoptotic and neuroprotective roles of car-
nitine is presented. Carnitine deficiency occurs as a
primary genetic defect of carnitine transport and sec-
ondary to a variety of genetic and acquired disorders.
The pathophysiological states associated with carni-
tine deficiency have been summarized. L-Carnitine
is effective for the treatment of primary and secondary
carnitine deficiencies. Acetyl-L-carnitine improves
cognition in the brain, significantly reversed age-
associated decline in mitochondrial membrane po-
tential and improved ambulatory activity. The thera-
peutic effects of carnitine and acetylcarnitine are dis-
cussed.

K e y  w o r d s: carnitine, acetylcarnitine, car-
nitine acyltransferase, carnitine deficiency, clinical
use of L-carnitine, coenzyme A.
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