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зав, що більша половина (65,7%) жінок, які ви-
користовували BLW, перебували у декретній 
відпустці по догляду за дитиною. Однак саме 
серед матерів цієї групи працювали повний 
робочий день 9,80% осіб, що було найчастіше 
серед груп дослідження. На відміну від пер-
ших, жінки ІІ групи, які дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки частіше за 
інші групи знаходились у декретних відпус-
ках (70,4%), або взагалі не працювали (12,4%) 
і найменше були зайняті повний (7,00%) або 
частковий (7,54%) робочі дні. Стосовно кіль-
кості дітей у сім’ях, то статистичної різниці 
між групами порівняння не було, хоча найчас-
тіше одна (75,5%) дитина була в сім’ях, де про-
пагували BLW, а троє (4,40%) дітей у сім’ях, де 
дотримувались змішаного вигодовування. Під 
час вагітності здорову їжу споживали вірогід-

но частіше жінки, які дотримувались тради-
ційного вигодовування (26,9%), як порівняно 
з матерями, які використовували BLW (17,2%, 
р=0,020), так і змішане вигодовування (13,4%, 
р=0,006). У споживанні харчових добавок під 
час вагітності різниці між групами жінок не 
було. Однак більшою мірою їх отримували під 
час вагітності жінки, які вводили змішаний 
прикорм немовляті (91,9%).

Аналіз іншого блоку питань продемон-
стрував – серед респондентів І і ІІІ груп, які 
використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.
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Відлучення від грудей під керівництвом 
дитини – це новий метод введення прикор-
му твердої консистенції без використання 
ложечки та повністю під контролем дитини. 
Однак на сьогодні немає чіткого визначення 
цього методу. Тому в описаних у науковій лі-
тературі дослідженнях розглядають різні мо-
делі BLW: повну/ексклюзивну BLW, часткову 
BLW і несвідому BLW. У чистому/ексклюзив-
ному вигляді метод BLW не повинен перед-
бачати годування з ложки, і дитина має само-
стійно класти їжу в рот [9, 10].

 При частковому BLW цей метод застосо-
вується, коли дитина, окрім твердої їжі, отри-
мує пюре і годування з ложечки на день ста-
новить менше 10% від загальної їжі [4]. Щодо 

несвідомого BLW, то за даними низки авто-
рів, немовля отримує їжу з ложки, однак може 
несвідомо хапати тверду їжу зі столу і клас-
ти до рота без належного контролю кількос-
ті чи вмісту їжі з боку матері чи дорослих чле-
нів сім’ї (часто у вигляді гри з дитиною). Тому 
матері, які дотримуються BLW, дуже відрізня-
ються за своїм досвідом і дотриманням мето-
дики BLW. Ці розбіжності є певною пробле-
мою у порівнянні досліджень методики вве-
дення BLW прикорму і його поширеності. 

У проведеному нами дослідженні ми нама-
гались виокремити групи на «чистому» BLW (І 
група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 
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КЛІНІЧНІ ФЕНОТИПИ ВИСОКОГО РИЗИКУ НАЯВНОСТІ 
ПЕРВИННИХ МІТОХОНДРІАЛЬНИХ ЦИТОПАТІЙ 

(частина 2)

Абатуров О. Є., Нікуліна А. О. 
Дніпровський державний медичний університет, м. Дніпро

Резюме. Вступ. Первинні мітохондріальні цитопатії (ПМЦ), що супроводжуються дефектами мтДНК, 
особливо її великомасштабними делеціями та однонуклеотидними варіантами генів, які кодують тРНК, 
досить часто характеризуються порушеннями функції ендокринної системи, ураженням шкіри та її при-
датків, органів зору, слуху, гематологічними порушеннями та розвитком лактатацидозу. 

Мета дослідження – опис клінічних фенотипів первинних мітохондріальних цитопатій, що супро-
воджуються порушеннями функції ендокринної системи, ураженням шкіри та її придатків, органів зору, 
слуху, гематологічними порушеннями та розвитком лактатацидозу.

Матеріали та методи. Проведено аналіз 121 наукової роботи, представленої у базах даних Pubmed, 
MedLine, The Cochrane Library, EMBASE, які булі відібрані з 6797 літературних джерел.

Результати досліджень. Спектр клінічних проявів уражень ендокринної системи представлений цу-
кровим діабетом, соматотропною недостатністю, гіпотиреозом, гіпопаратиреозом, наднирковою недостат-
ністю, гіпогонадизмом. Понад 10% хворих із первинною мітохондріальною дисфункцією демонструють 
дерматологічні ознаки, включаючи висипання, аномалії росту і структури волосся та пігментації. Найчас-
тіше у хворих із ПМЦ спостерігаються фотодерматози, пойкілодермія, іхтіоз, еритематозний та екзематоз-
ний висип, дисхроматози, ангідроз, аплазія, новоутворення шкіри та аномалії волосся. Основними форма-
ми ураження органів зору при ПМЦ є катаракта, пігментний ретиніт і підгостра або хронічна атрофія зоро-
вого нерва, які можуть проявлятись як ізольовані ознаки, так і у вигляді мультисистемного патологічного 
процесу. Патологічні зміни стану периферичної крові, такі як анемія, панцитопенія, нейтропенія, тромбо-
цитопенія, рецидивна стероїдсенситивна еозинофілія також можуть супроводжувати ПМЦ. Надмірне під-
вищення рівня лактату в організмі хворих із ПМЦ призводить до глобальної тканинної гіпоксії, порушення 
генерації АТФ та посилення активності апоптозу клітин, що супроводжується важкими мультисистемними 
клінічними проявами, а при тяжкому лактатацидозі – розвитком метаболічного шоку.

Висновки. Хронічні метаболічні захворювання, які характеризуються прогредієнтним перебігом і 
мультисистемністю патологічного процесу, потребують диференціальної діагностики з ПМЦ. 

Ключові слова: первинні мітохондріальні цитопатії, ураження органів та систем, лактатацидоз.

Clinical phenotypes of high risk of the presence of primary mitochondrial cytopathies (Part 2)
Abaturov O.E., Nikulina A.O.

Abstract. Introduction. Primary mitochondrial cytopathies (PMC), accompanied by mtDNA defects, especially 
its large-scale deletions and single-nucleotide variants of genes encoding tRNA, are quite often characterized by en-
docrine system dysfunction, damage to the skin and its appendages, organs of vision, hearing, hematological disor-
ders, and the development of lactic acidosis. Purpose of this review is to describe the clinical phenotypes of primary 
mitochondrial cytopathies associated with a high probability of significant genetic defects in mitochondrial DNA.

Methods. An analysis of 121 scientific works located in the databases Pubmed, MedLine, The Cochrane Li-
brary, EMBASE, which were selected from 6797 literary sources, was carried out.

Results. The spectrum of clinical manifestations of endocrine system lesions is represented by diabetes mel-
litus, somatotropic insufficiency, hypothyroidism, hypoparathyroidism, adrenal insufficiency, hypogonadism. More 
than 10% of patients with primary mitochondrial dysfunction demonstrate dermatological signs, including rashes, 
abnormalities of hair growth and structure and pigmentation. Most often, patients with PMC have photodermatoses, 
poikiloderma, ichthyosis, erythematous and eczematous rash, dyschromatosis, anhidrosis, aplasia, skin neoplasms 
and hair abnormalities. The main forms of visual damage in PMC are cataracts, retinitis pigmentosa and subacute or 
chronic optic nerve atrophy, which can manifest as isolated signs or as a multisystem pathological process. Pathologi-
cal changes in the peripheral blood, such as anemia, pancytopenia, neutropenia, thrombocytopenia, and recurrent 
steroid-sensitive eosinophilia, may also accompany PMC. Excessive increase in lactate levels in the body of patients 



Проблеми клінічної педіатрії, 1 (67) 202524 Проблеми клінічної педіатрії, 1 (63) 202410
 

7

Результати досліджень 
Серед опитаних респондентів найбільша 

частка сучасних матерів була прихильниками 
BLW прикорму – 40,6%, дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки 37,0%. Ре-
шта – 22,3% матерів – використовували змі-
шаний вид прикорму.

Залежно від методу прикорму всі рес-
понденти були розділені на 3 групи: перша 

група – респонденти, які застосовували BLW 
прикорм (204 особи), друга група – респон-
денти, які використовували традиційне ви-
годовування (186 осіб) та третя група – рес-
понденти, які використовували змішаний 
тип вигодовування (112 осіб). Детальна ха-
рактеристика дослідних груп наведена у та-
блиці 1. 

Таблиця 1
Відомості про матерів

Показник Перша група 
(n=204)

Друга група
(n=186)

Третя група
(n=112) p1-p2 p1-p3 p2-p3

Вік, роки 30 (27;34) 30 (25;34,75) 30 (26;34) 0,359 0,952 0,498

Конституційний тип:
- Астенічний
- Нормостенічний
- Гіперстенічний

21 (10,29%)
164 (80,4%)
19 (9,31%)

29 (15,6%)
144 (77,4%)
13 (7,00%)

20 (17,6%)
87 (77,9%)
5 (4,50%)

0,237 0,620 0,064

Проживання:
- Місто
- Село

175 (85,8%)
29 (14,2%)

140 (75,3%)
46 (24,7%)

93 (83,0%)
19 (17,0%)

0,008 0,514 0,115

Освіта:
- Вища
- Середня
- Базова

187 (91,7%)
17 (8,33%)
0 (0,00%)

128 (68,8%)
58 (31,2%)
0 (0,00%)

99 (88,4%)
13 (11,6%)
0 (0,00%)

0,0001 0,342 0,0001

Професійна ситуація:
- Декретна відпустка
- Не працює
- Повний робочий 

день
- Частковий робочий 

день
- Інше

134 (65,7%)

13 (6,37%)
20 (9,80%)

36 (17,63%)

1 (0,49%)

131 (70,4%)

23 (12,4%)
13 (7,00%)

14 (7,54%)

5 (2,66%)

64 (57,1%)

5 (4,46%)
10 (8,93%)

29 (25,9%)

4 (3,71%)

0,003 0,088 0,0001

Кількість дітей:
- Одна
- Два
- Три

154 (75,5%)
44 (21,6%)
6 (2,90%)

139 (74,7%)
43 (23,1%)
4 (2,20%)

76 (67,9%)
31 (27,7%)
5 (4,40%)

0,948 0.333 0,319

Харчування під час 
вагітності:
- Здорова їжа
- Змішаний харчовий 

раціон 

35 (17,2%)
169 (82,8%)

50 (26,9%)
136 (73,1%)

15 (13,4%)
97 (86,6%)

0,020 0,380 0,006

Харчові добавки 173 (84,8%) 159 (85,5%) 103 (91,9%) 0,850 0,067 0,096

З таблиці 1 видно, що опитані жінки були 
майже однакового віку, більшість з них мали 
нормостенічний конституційний тип. Жінки, 
які активно використовували BLW, вірогідно 
частіше були мешканцями міст (85,8%, р=0,008) 
і переважно мали вищу освіту (91,7%, р=0,0001) 
порівняно з жінками, які дотримувались тради-

ційного вигодовування (75,3%; 68,8%, відповід-
но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
шане вигодовування, порівняно з традицій-
ним також частіше були мешканці міст (83,0%) і 
мали вищу освіту (88,4%, р=0,0001).

Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-
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ційного вигодовування (75,3%; 68,8%, відповід-
но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
шане вигодовування, порівняно з традицій-
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Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-

with PMC leads to global tissue hypoxia, impaired ATP generation, and increased cell apoptosis, which is accompa-
nied by severe multisystem clinical manifestations, and in severe lactic acidosis, the development of metabolic shock.

Conclusions. Chronic metabolic diseases, which are characterized by a progressive course and multisystem 
pathological process, require differential diagnosis with PMC.

Key words: primary mitochondrial cytopathies; impairment of organs and systems, lactic acidosis.

Вступ
Первинні мітохондріальні цитопатії 

(ПМЦ), що супроводжуються дефектами 
мтДНК, особливо її великомасштабними де-
леціями та однонуклеотидними варіантами 
генів (single nucleotide variants – SNV), які 
кодують тРНК, досить часто характеризу-
ються порушеннями функції ендокринної 
системи, ураженням шкіри та її придатків, 
органів зору, слуху, гематологічними пору-
шеннями та розвитком лактатацидозу.

Мета дослідження
Метою цього огляду є опис клінічних фе-

нотипів первинних мітохондріальних цитопа-
тій, що супроводжуються порушеннями функ-
ції ендокринної системи, ураженням шкіри та 
її придатків, органів зору, слуху, гематологіч-
ними порушеннями та розвитком лактатаци-
дозу.

Матеріали та методи 
Проведено аналіз 121 наукової роботи, 

представленої у базах даних Pubmed, MedLine, 
The Cochrane Library, EMBASE, які булі відібра-
ні з 6797 літературних джерел за ключовими 
словами: первинні мітохондріальні цитопатії, 

мітохондріальні захворювання, мітохондрі-
альні ендокринопатії, мітохондріальні ура-
ження шкіри та її придатків, мітохондріальні 
ураження органів зору та слуху, мітохондрі-
альні гематологічні порушення, мітохондрі-
альний лактатацидоз, клінічний діагноз міто-
хондріальних захворювань. 

Результати досліджень
Мітохондріальні ендокринопатії
Мітохондріальна дисфункція, з огляду на 

те, що стероїдні гормони синтезуються в міто-
хондріях, як правило, супроводжується розви-
тком ендокринопатій. Вважають, що дефекти 
мтДНК, особливо великомасштабні делеції 
мтДНК та SNV, що кодують тРНК, супрово-
джуються порушеннями функції ендокринної 
системи. Первинні мітохондріальні цитопатії 
часто характеризуються ураженням органів 
ендокринної системи, проявляючись цукро-
вим діабетом (ЦД), соматотропною недостат-
ністю, гіпотиреозом, гіпопаратиреозом, над-
нирковою недостатністю, гіпогонадотропним 
або гіпергонадотропним гіпогонадизмом, що 
може супроводжуватися дисгенезією яєчників 
та нейросенсорною приглухуватістю у хворих 
на синдром Перро 1–6 типів (табл. 1) [1–5].

Таблиця 1
Гени, асоційовані з ураженням ендокринної системи [4–10]

Причинні гени Первинні мітохондріальні цитопатії

Цукровий діабет

Великомасштабні 
перебудови мтДНК

Синдром Пірсона

KSS

Гетероплазматичні 
точкові мутації мтДНК

Синдром PEO

Синдром MELAS

MT-ATP6 Атаксія, нейропатія, ЦД

MT-TL1 Синдром MELAS

MT-TK Синдром MERRF та ЦД

MT-TS2 Спадкова глухота, епілепсія, розумова відсталість та ЦД за материнською 
лінією

OPA1 Атрофія зорового нерва

RRM2B Міопатія

SARS2 Синдром HUPRA
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зав, що більша половина (65,7%) жінок, які ви-
користовували BLW, перебували у декретній 
відпустці по догляду за дитиною. Однак саме 
серед матерів цієї групи працювали повний 
робочий день 9,80% осіб, що було найчастіше 
серед груп дослідження. На відміну від пер-
ших, жінки ІІ групи, які дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки частіше за 
інші групи знаходились у декретних відпус-
ках (70,4%), або взагалі не працювали (12,4%) 
і найменше були зайняті повний (7,00%) або 
частковий (7,54%) робочі дні. Стосовно кіль-
кості дітей у сім’ях, то статистичної різниці 
між групами порівняння не було, хоча найчас-
тіше одна (75,5%) дитина була в сім’ях, де про-
пагували BLW, а троє (4,40%) дітей у сім’ях, де 
дотримувались змішаного вигодовування. Під 
час вагітності здорову їжу споживали вірогід-

но частіше жінки, які дотримувались тради-
ційного вигодовування (26,9%), як порівняно 
з матерями, які використовували BLW (17,2%, 
р=0,020), так і змішане вигодовування (13,4%, 
р=0,006). У споживанні харчових добавок під 
час вагітності різниці між групами жінок не 
було. Однак більшою мірою їх отримували під 
час вагітності жінки, які вводили змішаний 
прикорм немовляті (91,9%).

Аналіз іншого блоку питань продемон-
стрував – серед респондентів І і ІІІ груп, які 
використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.

82,50%%

8,60%% 8,90%

Відлучення від грудей під керівництвом 
дитини – це новий метод введення прикор-
му твердої консистенції без використання 
ложечки та повністю під контролем дитини. 
Однак на сьогодні немає чіткого визначення 
цього методу. Тому в описаних у науковій лі-
тературі дослідженнях розглядають різні мо-
делі BLW: повну/ексклюзивну BLW, часткову 
BLW і несвідому BLW. У чистому/ексклюзив-
ному вигляді метод BLW не повинен перед-
бачати годування з ложки, і дитина має само-
стійно класти їжу в рот [9, 10].

 При частковому BLW цей метод застосо-
вується, коли дитина, окрім твердої їжі, отри-
мує пюре і годування з ложечки на день ста-
новить менше 10% від загальної їжі [4]. Щодо 

несвідомого BLW, то за даними низки авто-
рів, немовля отримує їжу з ложки, однак може 
несвідомо хапати тверду їжу зі столу і клас-
ти до рота без належного контролю кількос-
ті чи вмісту їжі з боку матері чи дорослих чле-
нів сім’ї (часто у вигляді гри з дитиною). Тому 
матері, які дотримуються BLW, дуже відрізня-
ються за своїм досвідом і дотриманням мето-
дики BLW. Ці розбіжності є певною пробле-
мою у порівнянні досліджень методики вве-
дення BLW прикорму і його поширеності. 

У проведеному нами дослідженні ми нама-
гались виокремити групи на «чистому» BLW (І 
група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 
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використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.
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Відлучення від грудей під керівництвом 
дитини – це новий метод введення прикор-
му твердої консистенції без використання 
ложечки та повністю під контролем дитини. 
Однак на сьогодні немає чіткого визначення 
цього методу. Тому в описаних у науковій лі-
тературі дослідженнях розглядають різні мо-
делі BLW: повну/ексклюзивну BLW, часткову 
BLW і несвідому BLW. У чистому/ексклюзив-
ному вигляді метод BLW не повинен перед-
бачати годування з ложки, і дитина має само-
стійно класти їжу в рот [9, 10].

 При частковому BLW цей метод застосо-
вується, коли дитина, окрім твердої їжі, отри-
мує пюре і годування з ложечки на день ста-
новить менше 10% від загальної їжі [4]. Щодо 

несвідомого BLW, то за даними низки авто-
рів, немовля отримує їжу з ложки, однак може 
несвідомо хапати тверду їжу зі столу і клас-
ти до рота без належного контролю кількос-
ті чи вмісту їжі з боку матері чи дорослих чле-
нів сім’ї (часто у вигляді гри з дитиною). Тому 
матері, які дотримуються BLW, дуже відрізня-
ються за своїм досвідом і дотриманням мето-
дики BLW. Ці розбіжності є певною пробле-
мою у порівнянні досліджень методики вве-
дення BLW прикорму і його поширеності. 

У проведеному нами дослідженні ми нама-
гались виокремити групи на «чистому» BLW (І 
група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 
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SLC19A2 Синдром порушення метаболізму тіаміну 1 типу

Недостатність соматотропіну

MT-TK Синдром MERRF

MT-TL1 KSS

COX10 Синдром Лея або кардіоміопатія

ECHS1 Синдром Лея

IARS2 Синдром CAGSSS

LRPPRC Франко-канадський синдром Лея

MTFMT, MTRFR, NDU-
FA4

Затримка фізичного розвитку 

SURF1 Синдром Лея

Гіпотиреоз

Великомасштабні 
перебудови мтДНК

Синдром Пірсона

MT-TL1 Несиндромальний гіпотиреоз

PTRH2 Мультисистемне захворювання з раннім початком, що супроводжується ро-
зумовою відсталістю, мікроцефалією, атаксією, яка прогресує та м’язовою 
слабкістю

Гіпопаратиреоз

Великомасштабні 
перебудови мтДНК

Синдром Пірсона, KSS

Наднирникова недостатність

Великомасштабні 
перебудови мтДНК

Синдром Пірсона

KSS

Гетероплазматич-
ні точкові мутації 
мтДНК

Синдром MELAS

MT-ND4 Синдром MELAS

CYP11A1 Первинна наднирникова недостатність та гіпогонадизм

GFER Лактацидоз, затримка росту, двостороння катаракта, гіперпігментація шкіри, 
гепатомегалія

HSD3B2 Дефіцит 3β-гідроксистероїддегідрогенази

MRPS7 Вроджена нейросенсорна глухота, прогресуюча печінкова та ниркова недо-
статність, лактатацидоз

NDUFAF5, NNT, QRSL1 Первинна надниркова недостатність

QRSL1 Гіпертрофічна кардіоміопатія, втрата слуху

TXNRD2 Сімейна недостатність надниркових залоз

Гіпогонадизм

Гіпергонадотропний гіпогонадизм

AARS2 Атаксія та гіпогонадизм

CYP11A1 Первинна наднирникова недостатність та гіпогонадизм

LRPPRC Франко-канадський синдром Лея

Продовження табл. 1
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Результати досліджень 
Серед опитаних респондентів найбільша 

частка сучасних матерів була прихильниками 
BLW прикорму – 40,6%, дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки 37,0%. Ре-
шта – 22,3% матерів – використовували змі-
шаний вид прикорму.

Залежно від методу прикорму всі рес-
понденти були розділені на 3 групи: перша 

група – респонденти, які застосовували BLW 
прикорм (204 особи), друга група – респон-
денти, які використовували традиційне ви-
годовування (186 осіб) та третя група – рес-
понденти, які використовували змішаний 
тип вигодовування (112 осіб). Детальна ха-
рактеристика дослідних груп наведена у та-
блиці 1. 

Таблиця 1
Відомості про матерів

Показник Перша група 
(n=204)

Друга група
(n=186)

Третя група
(n=112) p1-p2 p1-p3 p2-p3

Вік, роки 30 (27;34) 30 (25;34,75) 30 (26;34) 0,359 0,952 0,498

Конституційний тип:
- Астенічний
- Нормостенічний
- Гіперстенічний

21 (10,29%)
164 (80,4%)
19 (9,31%)

29 (15,6%)
144 (77,4%)
13 (7,00%)

20 (17,6%)
87 (77,9%)
5 (4,50%)

0,237 0,620 0,064

Проживання:
- Місто
- Село

175 (85,8%)
29 (14,2%)

140 (75,3%)
46 (24,7%)

93 (83,0%)
19 (17,0%)

0,008 0,514 0,115

Освіта:
- Вища
- Середня
- Базова

187 (91,7%)
17 (8,33%)
0 (0,00%)

128 (68,8%)
58 (31,2%)
0 (0,00%)

99 (88,4%)
13 (11,6%)
0 (0,00%)

0,0001 0,342 0,0001

Професійна ситуація:
- Декретна відпустка
- Не працює
- Повний робочий 

день
- Частковий робочий 

день
- Інше

134 (65,7%)

13 (6,37%)
20 (9,80%)

36 (17,63%)

1 (0,49%)

131 (70,4%)

23 (12,4%)
13 (7,00%)

14 (7,54%)

5 (2,66%)

64 (57,1%)

5 (4,46%)
10 (8,93%)

29 (25,9%)

4 (3,71%)

0,003 0,088 0,0001

Кількість дітей:
- Одна
- Два
- Три

154 (75,5%)
44 (21,6%)
6 (2,90%)

139 (74,7%)
43 (23,1%)
4 (2,20%)

76 (67,9%)
31 (27,7%)
5 (4,40%)

0,948 0.333 0,319

Харчування під час 
вагітності:
- Здорова їжа
- Змішаний харчовий 

раціон 

35 (17,2%)
169 (82,8%)

50 (26,9%)
136 (73,1%)

15 (13,4%)
97 (86,6%)

0,020 0,380 0,006

Харчові добавки 173 (84,8%) 159 (85,5%) 103 (91,9%) 0,850 0,067 0,096

З таблиці 1 видно, що опитані жінки були 
майже однакового віку, більшість з них мали 
нормостенічний конституційний тип. Жінки, 
які активно використовували BLW, вірогідно 
частіше були мешканцями міст (85,8%, р=0,008) 
і переважно мали вищу освіту (91,7%, р=0,0001) 
порівняно з жінками, які дотримувались тради-

ційного вигодовування (75,3%; 68,8%, відповід-
но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
шане вигодовування, порівняно з традицій-
ним також частіше були мешканці міст (83,0%) і 
мали вищу освіту (88,4%, р=0,0001).

Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-

Проблеми клінічної педіатрії, 1 (63) 202410
 

7

Результати досліджень 
Серед опитаних респондентів найбільша 

частка сучасних матерів була прихильниками 
BLW прикорму – 40,6%, дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки 37,0%. Ре-
шта – 22,3% матерів – використовували змі-
шаний вид прикорму.

Залежно від методу прикорму всі рес-
понденти були розділені на 3 групи: перша 

група – респонденти, які застосовували BLW 
прикорм (204 особи), друга група – респон-
денти, які використовували традиційне ви-
годовування (186 осіб) та третя група – рес-
понденти, які використовували змішаний 
тип вигодовування (112 осіб). Детальна ха-
рактеристика дослідних груп наведена у та-
блиці 1. 

Таблиця 1
Відомості про матерів

Показник Перша група 
(n=204)

Друга група
(n=186)

Третя група
(n=112) p1-p2 p1-p3 p2-p3

Вік, роки 30 (27;34) 30 (25;34,75) 30 (26;34) 0,359 0,952 0,498

Конституційний тип:
- Астенічний
- Нормостенічний
- Гіперстенічний

21 (10,29%)
164 (80,4%)
19 (9,31%)

29 (15,6%)
144 (77,4%)
13 (7,00%)

20 (17,6%)
87 (77,9%)
5 (4,50%)

0,237 0,620 0,064

Проживання:
- Місто
- Село

175 (85,8%)
29 (14,2%)

140 (75,3%)
46 (24,7%)

93 (83,0%)
19 (17,0%)

0,008 0,514 0,115

Освіта:
- Вища
- Середня
- Базова

187 (91,7%)
17 (8,33%)
0 (0,00%)

128 (68,8%)
58 (31,2%)
0 (0,00%)

99 (88,4%)
13 (11,6%)
0 (0,00%)

0,0001 0,342 0,0001

Професійна ситуація:
- Декретна відпустка
- Не працює
- Повний робочий 

день
- Частковий робочий 

день
- Інше

134 (65,7%)

13 (6,37%)
20 (9,80%)

36 (17,63%)

1 (0,49%)

131 (70,4%)

23 (12,4%)
13 (7,00%)

14 (7,54%)

5 (2,66%)

64 (57,1%)

5 (4,46%)
10 (8,93%)

29 (25,9%)

4 (3,71%)

0,003 0,088 0,0001

Кількість дітей:
- Одна
- Два
- Три

154 (75,5%)
44 (21,6%)
6 (2,90%)

139 (74,7%)
43 (23,1%)
4 (2,20%)

76 (67,9%)
31 (27,7%)
5 (4,40%)

0,948 0.333 0,319

Харчування під час 
вагітності:
- Здорова їжа
- Змішаний харчовий 

раціон 

35 (17,2%)
169 (82,8%)

50 (26,9%)
136 (73,1%)

15 (13,4%)
97 (86,6%)

0,020 0,380 0,006

Харчові добавки 173 (84,8%) 159 (85,5%) 103 (91,9%) 0,850 0,067 0,096

З таблиці 1 видно, що опитані жінки були 
майже однакового віку, більшість з них мали 
нормостенічний конституційний тип. Жінки, 
які активно використовували BLW, вірогідно 
частіше були мешканцями міст (85,8%, р=0,008) 
і переважно мали вищу освіту (91,7%, р=0,0001) 
порівняно з жінками, які дотримувались тради-

ційного вигодовування (75,3%; 68,8%, відповід-
но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
шане вигодовування, порівняно з традицій-
ним також частіше були мешканці міст (83,0%) і 
мали вищу освіту (88,4%, р=0,0001).

Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-

POLG, TWNK Атаксія та гіпогонадизм

HSD17B4 Синдром Перро 1 типу

HARS2 Синдром Перро 2 типу

CLPP Синдром Перро 3 типу

LARS2 Синдром Перро 4 типу

TWNK Синдром Перро 5 типу

ERAL1 Синдром Перро 6 типу

Гіпогонадотропний гіпогонадизм

MT-TK, MT-TL1 Несиндромальний гіпогонадотропний гіпогонадизм

Примітка: KSS (Kearns Sayre syndrome) – синдром Кернса-Сейра; PEO (progressive external 
ophthalmoplegia) – синдром прогресуючої зовнішньої офтальмоплегії; MELAS (mitochondrial 
encephalomyopathy, lacticacidosis, and stroke-likeepisodes) – синдром мітохондріальної енцефаломі-
опатії з лактатацидозом й інсультоподібними епізодами; HUPRA (hyperuricemia, pulmonary hyper-
tension, renal failure, and alkalosis) синдром гіперурикемії, легеневої гіпертензії, ниркової недостат-
ності і алкалоза; MERRF (myoclonic epilepsy with ragged red fibers) – синдром міоклонічної епілепсії 
з рваними червоними волокнами; CAGSSS (cataracts, growth hormone deficiency, sensory neuropathy, 
sensorineural hearing loss, and skeletal dysplasia) – синдром недостатності соматотропіну з ката-
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зав, що більша половина (65,7%) жінок, які ви-
користовували BLW, перебували у декретній 
відпустці по догляду за дитиною. Однак саме 
серед матерів цієї групи працювали повний 
робочий день 9,80% осіб, що було найчастіше 
серед груп дослідження. На відміну від пер-
ших, жінки ІІ групи, які дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки частіше за 
інші групи знаходились у декретних відпус-
ках (70,4%), або взагалі не працювали (12,4%) 
і найменше були зайняті повний (7,00%) або 
частковий (7,54%) робочі дні. Стосовно кіль-
кості дітей у сім’ях, то статистичної різниці 
між групами порівняння не було, хоча найчас-
тіше одна (75,5%) дитина була в сім’ях, де про-
пагували BLW, а троє (4,40%) дітей у сім’ях, де 
дотримувались змішаного вигодовування. Під 
час вагітності здорову їжу споживали вірогід-

но частіше жінки, які дотримувались тради-
ційного вигодовування (26,9%), як порівняно 
з матерями, які використовували BLW (17,2%, 
р=0,020), так і змішане вигодовування (13,4%, 
р=0,006). У споживанні харчових добавок під 
час вагітності різниці між групами жінок не 
було. Однак більшою мірою їх отримували під 
час вагітності жінки, які вводили змішаний 
прикорм немовляті (91,9%).

Аналіз іншого блоку питань продемон-
стрував – серед респондентів І і ІІІ груп, які 
використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.

82,50%%
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Відлучення від грудей під керівництвом 
дитини – це новий метод введення прикор-
му твердої консистенції без використання 
ложечки та повністю під контролем дитини. 
Однак на сьогодні немає чіткого визначення 
цього методу. Тому в описаних у науковій лі-
тературі дослідженнях розглядають різні мо-
делі BLW: повну/ексклюзивну BLW, часткову 
BLW і несвідому BLW. У чистому/ексклюзив-
ному вигляді метод BLW не повинен перед-
бачати годування з ложки, і дитина має само-
стійно класти їжу в рот [9, 10].

 При частковому BLW цей метод застосо-
вується, коли дитина, окрім твердої їжі, отри-
мує пюре і годування з ложечки на день ста-
новить менше 10% від загальної їжі [4]. Щодо 

несвідомого BLW, то за даними низки авто-
рів, немовля отримує їжу з ложки, однак може 
несвідомо хапати тверду їжу зі столу і клас-
ти до рота без належного контролю кількос-
ті чи вмісту їжі з боку матері чи дорослих чле-
нів сім’ї (часто у вигляді гри з дитиною). Тому 
матері, які дотримуються BLW, дуже відрізня-
ються за своїм досвідом і дотриманням мето-
дики BLW. Ці розбіжності є певною пробле-
мою у порівнянні досліджень методики вве-
дення BLW прикорму і його поширеності. 

У проведеному нами дослідженні ми нама-
гались виокремити групи на «чистому» BLW (І 
група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 
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Первинна надниркова недостатність 
трап ляється при різних ПМЦ та є однією з 
важливих ознак синдрома Кернса-Сейра. 
Продемонстровано, що малі делеції мтДНК, 
патогенні варіанти генів POLG та GFER мо-
жуть супроводжуватися наднирковою недо-
статністю. Мутації m.3243A>G, m.12015T>C 
або m.8344A>G у хворих на синдром MELAS 
асоційовані з наднирковою недостатністю. 
Крім того, як надниркова недостатність, так 
і мітохондріальна дисфункція пов’язані з ге-
нами, залученими до збіркі комплексу I або 
імпорту мітохондріального білка (NDUFAF5, 
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Гіпопігментація

ATP7A Синдром Менкеса
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Результати досліджень 
Серед опитаних респондентів найбільша 

частка сучасних матерів була прихильниками 
BLW прикорму – 40,6%, дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки 37,0%. Ре-
шта – 22,3% матерів – використовували змі-
шаний вид прикорму.

Залежно від методу прикорму всі рес-
понденти були розділені на 3 групи: перша 

група – респонденти, які застосовували BLW 
прикорм (204 особи), друга група – респон-
денти, які використовували традиційне ви-
годовування (186 осіб) та третя група – рес-
понденти, які використовували змішаний 
тип вигодовування (112 осіб). Детальна ха-
рактеристика дослідних груп наведена у та-
блиці 1. 

Таблиця 1
Відомості про матерів

Показник Перша група 
(n=204)

Друга група
(n=186)

Третя група
(n=112) p1-p2 p1-p3 p2-p3

Вік, роки 30 (27;34) 30 (25;34,75) 30 (26;34) 0,359 0,952 0,498

Конституційний тип:
- Астенічний
- Нормостенічний
- Гіперстенічний

21 (10,29%)
164 (80,4%)
19 (9,31%)

29 (15,6%)
144 (77,4%)
13 (7,00%)

20 (17,6%)
87 (77,9%)
5 (4,50%)

0,237 0,620 0,064

Проживання:
- Місто
- Село

175 (85,8%)
29 (14,2%)

140 (75,3%)
46 (24,7%)

93 (83,0%)
19 (17,0%)

0,008 0,514 0,115

Освіта:
- Вища
- Середня
- Базова

187 (91,7%)
17 (8,33%)
0 (0,00%)

128 (68,8%)
58 (31,2%)
0 (0,00%)

99 (88,4%)
13 (11,6%)
0 (0,00%)

0,0001 0,342 0,0001

Професійна ситуація:
- Декретна відпустка
- Не працює
- Повний робочий 

день
- Частковий робочий 

день
- Інше

134 (65,7%)

13 (6,37%)
20 (9,80%)

36 (17,63%)

1 (0,49%)

131 (70,4%)

23 (12,4%)
13 (7,00%)

14 (7,54%)

5 (2,66%)

64 (57,1%)

5 (4,46%)
10 (8,93%)

29 (25,9%)

4 (3,71%)

0,003 0,088 0,0001

Кількість дітей:
- Одна
- Два
- Три

154 (75,5%)
44 (21,6%)
6 (2,90%)

139 (74,7%)
43 (23,1%)
4 (2,20%)

76 (67,9%)
31 (27,7%)
5 (4,40%)

0,948 0.333 0,319

Харчування під час 
вагітності:
- Здорова їжа
- Змішаний харчовий 

раціон 

35 (17,2%)
169 (82,8%)

50 (26,9%)
136 (73,1%)

15 (13,4%)
97 (86,6%)

0,020 0,380 0,006

Харчові добавки 173 (84,8%) 159 (85,5%) 103 (91,9%) 0,850 0,067 0,096

З таблиці 1 видно, що опитані жінки були 
майже однакового віку, більшість з них мали 
нормостенічний конституційний тип. Жінки, 
які активно використовували BLW, вірогідно 
частіше були мешканцями міст (85,8%, р=0,008) 
і переважно мали вищу освіту (91,7%, р=0,0001) 
порівняно з жінками, які дотримувались тради-

ційного вигодовування (75,3%; 68,8%, відповід-
но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
шане вигодовування, порівняно з традицій-
ним також частіше були мешканці міст (83,0%) і 
мали вищу освіту (88,4%, р=0,0001).

Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-
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Гіперпігментація

COX7B Синдром MIDAS

FANCA Анемія Фанконі, група А

HRAS Темна пігментація шкіри, грубі риси обличчя, папіломи, аномальне потов-
щення та потемніння шкіри, глибокі долонні складки

HCCS Синдром LSDMCA

Ластовиння

ERCC6 Ластовинна шкіра, рубці, пігментація, атрофія, ангідроз, зменшення під-
шкірної жирової тканини

Акроціаноз

ETHE1 Етилмалонова енцефалопатія

Аплазія шкіри

COX7B Синдром MIDAS

HCCS Синдром LSDMCA

RMRP Гіпоплазія шкіри

Новоутворення шкіри

PTCH1, PTCH2 Базальноклітинна карцинома

AKT3, BRAF, CDK4, 
CTNNB1, CXCR4, EPHA3, 
ERBB4, FAS, GNA11, GNAQ, 
KIT, MEK, MET, MITF, 
MMP, NEK10, NRAS, PDG-
FRA, PIK3CA, PTK2B

Меланома

Ураження волосся

Гіпертрихоз

FECH Еритропоетична протопорфірія

SURF1 Синдром Лея

UROD Пізня шкірна порфірія

Алопеція

BTD Дефіцит біотинідази

HLCS Дефіцит синтетази голокарбоксилази

PLEC1 Алопеція, долонно-підошовний гіперкератоз, м’язова слабкість, що наростає

UQCRFS1 Тотальна алопеція

Скручене стрижневе волосся (pili torti)

BCS1L Синдром Бйорнстаду

ATP7A Синдром Менкеса

Примітка: LSDMCA (linear skin defects with multiple congenital anomalies) – лінійні дефекти 
шкіри з множинними вродженими аномаліями; MIDAS (microphthalmia, dermal aplasia, sclerocor-
nea) – мікрофтальмія, дермальна аплазія, склерокорнеа.

Продовження табл. 2

Первинні мітохондріальні цитопатії, у 
деяких випадках, можуть супроводжува-
тися множинним системним ліпоматозом 
(multiple systemic lipomatosis - MSL), який 
характеризується розвитком неінкапсульо-

ваних ліпом, зазвичай поширених у черепно-
му, шийному та грудному відділах. Мутація 
m.8344A>G мітохондріального гена MT-TK 
діагностується приблизно у 16% хворих на 
MSL [30–32]. 
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зав, що більша половина (65,7%) жінок, які ви-
користовували BLW, перебували у декретній 
відпустці по догляду за дитиною. Однак саме 
серед матерів цієї групи працювали повний 
робочий день 9,80% осіб, що було найчастіше 
серед груп дослідження. На відміну від пер-
ших, жінки ІІ групи, які дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки частіше за 
інші групи знаходились у декретних відпус-
ках (70,4%), або взагалі не працювали (12,4%) 
і найменше були зайняті повний (7,00%) або 
частковий (7,54%) робочі дні. Стосовно кіль-
кості дітей у сім’ях, то статистичної різниці 
між групами порівняння не було, хоча найчас-
тіше одна (75,5%) дитина була в сім’ях, де про-
пагували BLW, а троє (4,40%) дітей у сім’ях, де 
дотримувались змішаного вигодовування. Під 
час вагітності здорову їжу споживали вірогід-

но частіше жінки, які дотримувались тради-
ційного вигодовування (26,9%), як порівняно 
з матерями, які використовували BLW (17,2%, 
р=0,020), так і змішане вигодовування (13,4%, 
р=0,006). У споживанні харчових добавок під 
час вагітності різниці між групами жінок не 
було. Однак більшою мірою їх отримували під 
час вагітності жінки, які вводили змішаний 
прикорм немовляті (91,9%).

Аналіз іншого блоку питань продемон-
стрував – серед респондентів І і ІІІ груп, які 
використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.

82,50%%

8,60%% 8,90%

Відлучення від грудей під керівництвом 
дитини – це новий метод введення прикор-
му твердої консистенції без використання 
ложечки та повністю під контролем дитини. 
Однак на сьогодні немає чіткого визначення 
цього методу. Тому в описаних у науковій лі-
тературі дослідженнях розглядають різні мо-
делі BLW: повну/ексклюзивну BLW, часткову 
BLW і несвідому BLW. У чистому/ексклюзив-
ному вигляді метод BLW не повинен перед-
бачати годування з ложки, і дитина має само-
стійно класти їжу в рот [9, 10].

 При частковому BLW цей метод застосо-
вується, коли дитина, окрім твердої їжі, отри-
мує пюре і годування з ложечки на день ста-
новить менше 10% від загальної їжі [4]. Щодо 

несвідомого BLW, то за даними низки авто-
рів, немовля отримує їжу з ложки, однак може 
несвідомо хапати тверду їжу зі столу і клас-
ти до рота без належного контролю кількос-
ті чи вмісту їжі з боку матері чи дорослих чле-
нів сім’ї (часто у вигляді гри з дитиною). Тому 
матері, які дотримуються BLW, дуже відрізня-
ються за своїм досвідом і дотриманням мето-
дики BLW. Ці розбіжності є певною пробле-
мою у порівнянні досліджень методики вве-
дення BLW прикорму і його поширеності. 

У проведеному нами дослідженні ми нама-
гались виокремити групи на «чистому» BLW (І 
група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 
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кості дітей у сім’ях, то статистичної різниці 
між групами порівняння не було, хоча найчас-
тіше одна (75,5%) дитина була в сім’ях, де про-
пагували BLW, а троє (4,40%) дітей у сім’ях, де 
дотримувались змішаного вигодовування. Під 
час вагітності здорову їжу споживали вірогід-

но частіше жінки, які дотримувались тради-
ційного вигодовування (26,9%), як порівняно 
з матерями, які використовували BLW (17,2%, 
р=0,020), так і змішане вигодовування (13,4%, 
р=0,006). У споживанні харчових добавок під 
час вагітності різниці між групами жінок не 
було. Однак більшою мірою їх отримували під 
час вагітності жінки, які вводили змішаний 
прикорм немовляті (91,9%).

Аналіз іншого блоку питань продемон-
стрував – серед респондентів І і ІІІ груп, які 
використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.
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Відлучення від грудей під керівництвом 
дитини – це новий метод введення прикор-
му твердої консистенції без використання 
ложечки та повністю під контролем дитини. 
Однак на сьогодні немає чіткого визначення 
цього методу. Тому в описаних у науковій лі-
тературі дослідженнях розглядають різні мо-
делі BLW: повну/ексклюзивну BLW, часткову 
BLW і несвідому BLW. У чистому/ексклюзив-
ному вигляді метод BLW не повинен перед-
бачати годування з ложки, і дитина має само-
стійно класти їжу в рот [9, 10].

 При частковому BLW цей метод застосо-
вується, коли дитина, окрім твердої їжі, отри-
мує пюре і годування з ложечки на день ста-
новить менше 10% від загальної їжі [4]. Щодо 

несвідомого BLW, то за даними низки авто-
рів, немовля отримує їжу з ложки, однак може 
несвідомо хапати тверду їжу зі столу і клас-
ти до рота без належного контролю кількос-
ті чи вмісту їжі з боку матері чи дорослих чле-
нів сім’ї (часто у вигляді гри з дитиною). Тому 
матері, які дотримуються BLW, дуже відрізня-
ються за своїм досвідом і дотриманням мето-
дики BLW. Ці розбіжності є певною пробле-
мою у порівнянні досліджень методики вве-
дення BLW прикорму і його поширеності. 

У проведеному нами дослідженні ми нама-
гались виокремити групи на «чистому» BLW (І 
група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 
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Мітохондріальні ураження органів зору
Основними формами ураження органів 

зору при ПМЦ є катаракта, дистрофія сітківки 
(пігментний ретиніт) та підгостра або хроніч-

на атрофія зорового нерва, які можуть вияв-
лятися як ізольовані ознаки, так і у поєднанні 
з різними симптомами мультисистемного па-
тологічного процесу (табл. 3) [33].

Таблиця 3
Гени, асоційовані з ураженням органів зору [34–36]

Причинні гени Первинні мітохондріальні цитопатії

Катаракта

Поодинока великомасштабна 
делеція мтДНК

Синдром PEO

Гетероплазматична точкова 
мутація мтДНК

Синдром MERRF

AGK Синдром Сенгерса

ATAD3A Аксональна сенсорно-моторна нейропатія та неонатальна ката-
ракта

CLPB Синдром MEGCANN

GFER Лактацидоз, затримка росту, двостороння катаракта, гіперпігмента-
ція, гепатомегалія

LONP 1 Синдром CODAS 

MIPEP Синдром COXPD31

PMPCA Синдром SCAR2 (autosomal recessive spinocerebellar ataxia-2), ауто-
сомно-рецесивна спиноцеребеллярна атаксія-2.

TRNT1 TRNT1-пов’язаний імунодефіцитний стан, катаракта, пігментний 
ретиніт, приглухуватість

Пігментний ретиніт

Гетероплазматична точкова 
мутація мтДНК

Синдром NARP

KSS

COQ2 Пігментний ретиніт та атрофія зорового нерва

MT-TF Синдром MELAS

SLC19A2 Синдром THMD1

TRNT1 TRNT1-пов’язаний імунодефіцитний стан з сидеробластною анемі-
єю, катаракта, пігментний ретиніт, приглухуватість

Атрофія зорового нерва

Поодинока великомасштабна 
делеція мтДНК

Синдром PEO

Різні Синдром Лея

Гетероплазматична точкова 
мутація мтДНК

Синдром NARP

MT-ND Синдром LHON

DNM1L Ізольована атрофія зорового нерва

FDXR Слухова нейропатія та атрофія зорового нерва

HSD17B10 Затримка фізичного та психомоторного розвитку, енцефалопатія, 
рефрактерна епілепсія, атрофія зорового нерва, лактатацидоз

MFN2 Хвороба Шарко-Марі-Тута, тип 2А
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Результати досліджень 
Серед опитаних респондентів найбільша 

частка сучасних матерів була прихильниками 
BLW прикорму – 40,6%, дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки 37,0%. Ре-
шта – 22,3% матерів – використовували змі-
шаний вид прикорму.

Залежно від методу прикорму всі рес-
понденти були розділені на 3 групи: перша 

група – респонденти, які застосовували BLW 
прикорм (204 особи), друга група – респон-
денти, які використовували традиційне ви-
годовування (186 осіб) та третя група – рес-
понденти, які використовували змішаний 
тип вигодовування (112 осіб). Детальна ха-
рактеристика дослідних груп наведена у та-
блиці 1. 

Таблиця 1
Відомості про матерів

Показник Перша група 
(n=204)

Друга група
(n=186)

Третя група
(n=112) p1-p2 p1-p3 p2-p3

Вік, роки 30 (27;34) 30 (25;34,75) 30 (26;34) 0,359 0,952 0,498

Конституційний тип:
- Астенічний
- Нормостенічний
- Гіперстенічний

21 (10,29%)
164 (80,4%)
19 (9,31%)

29 (15,6%)
144 (77,4%)
13 (7,00%)

20 (17,6%)
87 (77,9%)
5 (4,50%)

0,237 0,620 0,064

Проживання:
- Місто
- Село

175 (85,8%)
29 (14,2%)

140 (75,3%)
46 (24,7%)

93 (83,0%)
19 (17,0%)

0,008 0,514 0,115

Освіта:
- Вища
- Середня
- Базова

187 (91,7%)
17 (8,33%)
0 (0,00%)

128 (68,8%)
58 (31,2%)
0 (0,00%)

99 (88,4%)
13 (11,6%)
0 (0,00%)

0,0001 0,342 0,0001

Професійна ситуація:
- Декретна відпустка
- Не працює
- Повний робочий 

день
- Частковий робочий 

день
- Інше

134 (65,7%)

13 (6,37%)
20 (9,80%)

36 (17,63%)

1 (0,49%)

131 (70,4%)

23 (12,4%)
13 (7,00%)

14 (7,54%)

5 (2,66%)

64 (57,1%)

5 (4,46%)
10 (8,93%)

29 (25,9%)

4 (3,71%)

0,003 0,088 0,0001

Кількість дітей:
- Одна
- Два
- Три

154 (75,5%)
44 (21,6%)
6 (2,90%)

139 (74,7%)
43 (23,1%)
4 (2,20%)

76 (67,9%)
31 (27,7%)
5 (4,40%)

0,948 0.333 0,319

Харчування під час 
вагітності:
- Здорова їжа
- Змішаний харчовий 

раціон 

35 (17,2%)
169 (82,8%)

50 (26,9%)
136 (73,1%)

15 (13,4%)
97 (86,6%)

0,020 0,380 0,006

Харчові добавки 173 (84,8%) 159 (85,5%) 103 (91,9%) 0,850 0,067 0,096

З таблиці 1 видно, що опитані жінки були 
майже однакового віку, більшість з них мали 
нормостенічний конституційний тип. Жінки, 
які активно використовували BLW, вірогідно 
частіше були мешканцями міст (85,8%, р=0,008) 
і переважно мали вищу освіту (91,7%, р=0,0001) 
порівняно з жінками, які дотримувались тради-

ційного вигодовування (75,3%; 68,8%, відповід-
но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
шане вигодовування, порівняно з традицій-
ним також частіше були мешканці міст (83,0%) і 
мали вищу освіту (88,4%, р=0,0001).

Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-
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зав, що більша половина (65,7%) жінок, які ви-
користовували BLW, перебували у декретній 
відпустці по догляду за дитиною. Однак саме 
серед матерів цієї групи працювали повний 
робочий день 9,80% осіб, що було найчастіше 
серед груп дослідження. На відміну від пер-
ших, жінки ІІ групи, які дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки частіше за 
інші групи знаходились у декретних відпус-
ках (70,4%), або взагалі не працювали (12,4%) 
і найменше були зайняті повний (7,00%) або 
частковий (7,54%) робочі дні. Стосовно кіль-
кості дітей у сім’ях, то статистичної різниці 
між групами порівняння не було, хоча найчас-
тіше одна (75,5%) дитина була в сім’ях, де про-
пагували BLW, а троє (4,40%) дітей у сім’ях, де 
дотримувались змішаного вигодовування. Під 
час вагітності здорову їжу споживали вірогід-

но частіше жінки, які дотримувались тради-
ційного вигодовування (26,9%), як порівняно 
з матерями, які використовували BLW (17,2%, 
р=0,020), так і змішане вигодовування (13,4%, 
р=0,006). У споживанні харчових добавок під 
час вагітності різниці між групами жінок не 
було. Однак більшою мірою їх отримували під 
час вагітності жінки, які вводили змішаний 
прикорм немовляті (91,9%).

Аналіз іншого блоку питань продемон-
стрував – серед респондентів І і ІІІ груп, які 
використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.

82,50%%

8,60%% 8,90%

Відлучення від грудей під керівництвом 
дитини – це новий метод введення прикор-
му твердої консистенції без використання 
ложечки та повністю під контролем дитини. 
Однак на сьогодні немає чіткого визначення 
цього методу. Тому в описаних у науковій лі-
тературі дослідженнях розглядають різні мо-
делі BLW: повну/ексклюзивну BLW, часткову 
BLW і несвідому BLW. У чистому/ексклюзив-
ному вигляді метод BLW не повинен перед-
бачати годування з ложки, і дитина має само-
стійно класти їжу в рот [9, 10].

 При частковому BLW цей метод застосо-
вується, коли дитина, окрім твердої їжі, отри-
мує пюре і годування з ложечки на день ста-
новить менше 10% від загальної їжі [4]. Щодо 

несвідомого BLW, то за даними низки авто-
рів, немовля отримує їжу з ложки, однак може 
несвідомо хапати тверду їжу зі столу і клас-
ти до рота без належного контролю кількос-
ті чи вмісту їжі з боку матері чи дорослих чле-
нів сім’ї (часто у вигляді гри з дитиною). Тому 
матері, які дотримуються BLW, дуже відрізня-
ються за своїм досвідом і дотриманням мето-
дики BLW. Ці розбіжності є певною пробле-
мою у порівнянні досліджень методики вве-
дення BLW прикорму і його поширеності. 

У проведеному нами дослідженні ми нама-
гались виокремити групи на «чистому» BLW (І 
група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 
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група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 

Таблиця 4
Гени, асоційовані з нейросенсорною приглухуватістю [46–48]

Причинні гени Первинні мітохондріальні цитопатії

MT-ATP6 Епілепсія, специфічні дані КТ

MT-CO1, MT-ND1, MT-RNR1, 
MT-TH, MT-TI, MT-TS2, GJB2, 
RMND1, SLC26A4

Несиндромальна втрата слуху

MT-ND3 Судоми, головний біль, інсультоподібні епізоди, двосторонні ураження 
базальних гангліїв

MT-ND6 Синдроми LHON, Лея

MT-TC Низькорослість, пігментний ретиніт, ниркова недостатність, перифе-
рична нейропатія, кардіоміопатія, циклічне блювання

MT-TK Синдром MERRF

MT-TL1 Кардіоміопатія, інсультоподібні епізоди, ЦД, м’язова гіпотонія

MT-TL1 Синдром PEO, пігментарна ретинопатія, атаксія, м’язова слабкість, судо-
ми, інсультоподібні епізоди

MT-TL1 Синдром MELAS

MT-TS1 Несиндромальна втрата слуху та долонно-підошовна кератодермія

BCS1L Приглухуватість і гіпотрихоз

CLPP Синдром Перро (дисгенезія яєчників та нейросенсорна приглухува-
тість) 3 типу

ERAL1 Синдром Перро 6 типу

FDXR Приглухуватість і атрофія зорового нерва.

HARS2 Синдром Перро 2 типу

HSD17B4 Синдром Перро 1 типу

LARS2 Синдром Перро 4 типу

MRPS7 Вроджена нейросенсорна глухота, прогресуюча печінкова та ниркова 
недостатність, лактатацидоз

OPA1 Приглухуватість і атрофія зорового нерва.

PC Приглухуватість і лактатацидоз

QRSL1 Гіпертрофічна кардіоміопатія, втрата слуху

RRM2B Мікроцефалія, енцефалопатія, міопатія, дихальна недостатність, при-
глухуватість, катаракта

SERAC1 Синдром MEGDEL

SUCLA2 Енцефаломіопатична форма з метилмалоновою ацидурією, приглухува-
тість

TRNT1 TRNT1-пов’язаний імунодефіцит, катаракта, пігментний ретиніт, при-
глухуватість

TWNK Синдром Перро 5 типу

Примітка: MEGDEL (3-methylglutaconic aciduria with hearing loss-encephalopathy-Leigh-like 
syndrome) рідкісний генетичний нейрометаболічний розлад, що характеризується неонаталь-
ною гіпоглікемією, ознаками сепсису, не пов’язаними з інфекцією, розвитком проблем з годуван-
ням, затримкою розвитку, минущою дисфункцією печінки та гіпотонією тулуба, за якою сліду-
ють дистонія та спастичність чи регрес.
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Результати досліджень 
Серед опитаних респондентів найбільша 

частка сучасних матерів була прихильниками 
BLW прикорму – 40,6%, дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки 37,0%. Ре-
шта – 22,3% матерів – використовували змі-
шаний вид прикорму.

Залежно від методу прикорму всі рес-
понденти були розділені на 3 групи: перша 

група – респонденти, які застосовували BLW 
прикорм (204 особи), друга група – респон-
денти, які використовували традиційне ви-
годовування (186 осіб) та третя група – рес-
понденти, які використовували змішаний 
тип вигодовування (112 осіб). Детальна ха-
рактеристика дослідних груп наведена у та-
блиці 1. 

Таблиця 1
Відомості про матерів

Показник Перша група 
(n=204)

Друга група
(n=186)

Третя група
(n=112) p1-p2 p1-p3 p2-p3

Вік, роки 30 (27;34) 30 (25;34,75) 30 (26;34) 0,359 0,952 0,498

Конституційний тип:
- Астенічний
- Нормостенічний
- Гіперстенічний

21 (10,29%)
164 (80,4%)
19 (9,31%)

29 (15,6%)
144 (77,4%)
13 (7,00%)

20 (17,6%)
87 (77,9%)
5 (4,50%)

0,237 0,620 0,064

Проживання:
- Місто
- Село

175 (85,8%)
29 (14,2%)

140 (75,3%)
46 (24,7%)

93 (83,0%)
19 (17,0%)

0,008 0,514 0,115

Освіта:
- Вища
- Середня
- Базова

187 (91,7%)
17 (8,33%)
0 (0,00%)

128 (68,8%)
58 (31,2%)
0 (0,00%)

99 (88,4%)
13 (11,6%)
0 (0,00%)

0,0001 0,342 0,0001

Професійна ситуація:
- Декретна відпустка
- Не працює
- Повний робочий 

день
- Частковий робочий 

день
- Інше

134 (65,7%)

13 (6,37%)
20 (9,80%)

36 (17,63%)

1 (0,49%)

131 (70,4%)

23 (12,4%)
13 (7,00%)

14 (7,54%)

5 (2,66%)

64 (57,1%)

5 (4,46%)
10 (8,93%)

29 (25,9%)

4 (3,71%)

0,003 0,088 0,0001

Кількість дітей:
- Одна
- Два
- Три

154 (75,5%)
44 (21,6%)
6 (2,90%)

139 (74,7%)
43 (23,1%)
4 (2,20%)

76 (67,9%)
31 (27,7%)
5 (4,40%)

0,948 0.333 0,319

Харчування під час 
вагітності:
- Здорова їжа
- Змішаний харчовий 

раціон 

35 (17,2%)
169 (82,8%)

50 (26,9%)
136 (73,1%)

15 (13,4%)
97 (86,6%)

0,020 0,380 0,006

Харчові добавки 173 (84,8%) 159 (85,5%) 103 (91,9%) 0,850 0,067 0,096

З таблиці 1 видно, що опитані жінки були 
майже однакового віку, більшість з них мали 
нормостенічний конституційний тип. Жінки, 
які активно використовували BLW, вірогідно 
частіше були мешканцями міст (85,8%, р=0,008) 
і переважно мали вищу освіту (91,7%, р=0,0001) 
порівняно з жінками, які дотримувались тради-

ційного вигодовування (75,3%; 68,8%, відповід-
но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
шане вигодовування, порівняно з традицій-
ним також частіше були мешканці міст (83,0%) і 
мали вищу освіту (88,4%, р=0,0001).

Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-
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но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
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Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-

Мітохондріальні гематологічні пору-
шення

Патологічні зміни стану периферичної 
крові, такі як анемія, панцитопенія, нейтропе-
нія, тромбоцитопенія, рецидивна стероїдсен-
ситивна еозинофілія можуть супроводжувати 
ПМЦ. Мітохондріальні захворювання досить 

часто проявляються розвитком анемії (78%), 
вважають, що анемія є несприятливим про-
гностичним фактором. Анемія при ПМЦ може 
бути представлена апластичною, мікроцитар-
ною, мегалобластною, сидеробластною фор-
мами (табл. 5) [49–51].

Таблиця 5
Гени, асоційовані з розвитком анемії [52–55]

Причинні гени Первинні мітохондріальні цитопатії

Дефіцитарна анемія

TOMM70 Мікроцитарна гіпохромна анемія

SLC19A2 Мегалобластна анемія, синдром порушення метаболізму тіаміну 1 типу

Апластична анемія

ATG12, BECN1,COX4I1, 
MOAP1

Анемія Фанконі

Сидеробластна анемія

Великомасштабні пе-
ребудови мтДНК

Макроцитарна, сидеробластна анемія, синдроми Пірсона, Кернса-Сейра

Гетероплазматич-
ні точкові мутації 
мтДНК

Сидеробластна анемія, синдром MELAS

ABCB7 Сидеробластна анемія та спиноцеребеллярна атаксія

ALAS2 Природжена сидеробластна анемія 1 (Х-зчеплена сидеробластна анемія 
з мозочковою атаксією) або Х-зчеплена сидеробластна анемія (X-Linked 
sideroblastic anemia)

GLRX5 Вроджена сидеробластна анемія 3

HSCB Природжена сидеробластна анемія 5

HSPA9 Вроджена сидеробластна анемія 4

SLC25A38 Вроджена сидеробластна анемія 2

YARS2 Сидеробластна анемія, синдром MLASA

Тромбоцитопенія спостерігається у 13% 
хворих із ПМЦ і характерна для синдрому 
THMD1 та CYCS-пов’язаної тромбоцитопенії. 
Нейтропенія відзначається приблизно у 8% 
випадків мітохондріальних хвороб та є типо-
вою ознакою мітохондріальних 3-метилглу-
таконових ацидурій – 2 типу (MGCA1, міопатії 
Барта), 7 типу (MGCA7, MEGCANN) та 8 типу 
(MGCA8) [56–59].

Мітохондріальний лактатацидоз
Мітохондріальні захворювання часто 

супроводжуються розвитком лактатаци-
дозу типу Б, який обумовлений гіперпро-

дукцією молочної кислоти або зниженням 
активності її метаболізації і, на відміну від 
лактатацидозу типу А, не пов’язаний із гі-
поперфузією тканин. Надмірне підвищення 
рівня молочної кислоти в організмі хворих 
із ПМЦ призводить до глобальної тканин-
ної гіпоксії, порушення генерації АТФ та 
посилення активності апоптозу клітин, що 
супроводжується важкими мультисистем-
ними клінічними проявами, а при тяжкому 
лактатацидозі – розвитком метаболічного 
шоку (табл. 6) [60,61].
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зав, що більша половина (65,7%) жінок, які ви-
користовували BLW, перебували у декретній 
відпустці по догляду за дитиною. Однак саме 
серед матерів цієї групи працювали повний 
робочий день 9,80% осіб, що було найчастіше 
серед груп дослідження. На відміну від пер-
ших, жінки ІІ групи, які дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки частіше за 
інші групи знаходились у декретних відпус-
ках (70,4%), або взагалі не працювали (12,4%) 
і найменше були зайняті повний (7,00%) або 
частковий (7,54%) робочі дні. Стосовно кіль-
кості дітей у сім’ях, то статистичної різниці 
між групами порівняння не було, хоча найчас-
тіше одна (75,5%) дитина була в сім’ях, де про-
пагували BLW, а троє (4,40%) дітей у сім’ях, де 
дотримувались змішаного вигодовування. Під 
час вагітності здорову їжу споживали вірогід-

но частіше жінки, які дотримувались тради-
ційного вигодовування (26,9%), як порівняно 
з матерями, які використовували BLW (17,2%, 
р=0,020), так і змішане вигодовування (13,4%, 
р=0,006). У споживанні харчових добавок під 
час вагітності різниці між групами жінок не 
було. Однак більшою мірою їх отримували під 
час вагітності жінки, які вводили змішаний 
прикорм немовляті (91,9%).

Аналіз іншого блоку питань продемон-
стрував – серед респондентів І і ІІІ груп, які 
використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.

82,50%%

8,60%% 8,90%

Відлучення від грудей під керівництвом 
дитини – це новий метод введення прикор-
му твердої консистенції без використання 
ложечки та повністю під контролем дитини. 
Однак на сьогодні немає чіткого визначення 
цього методу. Тому в описаних у науковій лі-
тературі дослідженнях розглядають різні мо-
делі BLW: повну/ексклюзивну BLW, часткову 
BLW і несвідому BLW. У чистому/ексклюзив-
ному вигляді метод BLW не повинен перед-
бачати годування з ложки, і дитина має само-
стійно класти їжу в рот [9, 10].

 При частковому BLW цей метод застосо-
вується, коли дитина, окрім твердої їжі, отри-
мує пюре і годування з ложечки на день ста-
новить менше 10% від загальної їжі [4]. Щодо 

несвідомого BLW, то за даними низки авто-
рів, немовля отримує їжу з ложки, однак може 
несвідомо хапати тверду їжу зі столу і клас-
ти до рота без належного контролю кількос-
ті чи вмісту їжі з боку матері чи дорослих чле-
нів сім’ї (часто у вигляді гри з дитиною). Тому 
матері, які дотримуються BLW, дуже відрізня-
ються за своїм досвідом і дотриманням мето-
дики BLW. Ці розбіжності є певною пробле-
мою у порівнянні досліджень методики вве-
дення BLW прикорму і його поширеності. 

У проведеному нами дослідженні ми нама-
гались виокремити групи на «чистому» BLW (І 
група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 
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зав, що більша половина (65,7%) жінок, які ви-
користовували BLW, перебували у декретній 
відпустці по догляду за дитиною. Однак саме 
серед матерів цієї групи працювали повний 
робочий день 9,80% осіб, що було найчастіше 
серед груп дослідження. На відміну від пер-
ших, жінки ІІ групи, які дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки частіше за 
інші групи знаходились у декретних відпус-
ках (70,4%), або взагалі не працювали (12,4%) 
і найменше були зайняті повний (7,00%) або 
частковий (7,54%) робочі дні. Стосовно кіль-
кості дітей у сім’ях, то статистичної різниці 
між групами порівняння не було, хоча найчас-
тіше одна (75,5%) дитина була в сім’ях, де про-
пагували BLW, а троє (4,40%) дітей у сім’ях, де 
дотримувались змішаного вигодовування. Під 
час вагітності здорову їжу споживали вірогід-

но частіше жінки, які дотримувались тради-
ційного вигодовування (26,9%), як порівняно 
з матерями, які використовували BLW (17,2%, 
р=0,020), так і змішане вигодовування (13,4%, 
р=0,006). У споживанні харчових добавок під 
час вагітності різниці між групами жінок не 
було. Однак більшою мірою їх отримували під 
час вагітності жінки, які вводили змішаний 
прикорм немовляті (91,9%).

Аналіз іншого блоку питань продемон-
стрував – серед респондентів І і ІІІ груп, які 
використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.

82,50%%

8,60%% 8,90%
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Таблиця 6
Клінічні прояви лактатацидозу у хворих із мітохондріальними цитопатіями 

Система 
організму Патогенетичні механізми Клінічні прояви

Центральна 
нерво ва система

Підвищення внутрішньоклітинної концентрації іонів 
Na+, Cl- у нейронах, що призводить до притоку H2O та 
набухання клітин

Ознаки набряку мозку

Серцево-судинна 
система

Збільшення концентрації протонів у міжклітинному 
просторі пригнічує приплив іонів Ca2+ у кардіоміоцити 
та зумовлює зниження їх контрактильності. Ацидоз 
знижує чутливість стінок артеріальних судин до дії 
катехоламінів, що призводить до розширення артері-
альних судин. Збільшення концентрації H- інгібує про-
ведення збудження по провідній системі серця

Розвиток серцевої не-
достатності, аритмій, 
зниження артеріального 
тиску

Дихальна система Збільшення концентрації H- стимулює периферичні та 
центральні хеморецептори

Тахіпне, порушення рит-
му дихання

Ендокринна 
система

Порушення чутливості клітин до інсуліну, асоційоване з 
рН-залежним зв’язуванням інсуліну з його рецептором

Інсулінорезистентність

Імунна система Пригнічення активності імуноцитів Підвищена сприйнятли-
вість до бактеріальних 
інфектів

Підвищений рівень молочної кислоти у 
сироватці крові, вищий за 4 ммоль/л, асоці-
юється з високим ризиком передчасної смер-
ті, незалежно від наявності органної недо-
статності у хворих. Смертність хворих, у яких 
спостерігається тяжка гіперлактатемія (>10 
ммоль/л), протягом перших 24 годин стано-
вить 96,8% [57]. Хворі з мутаціями мтДНК 
мають більшу ймовірність розвитку лактата-
цидозу. Важкий лактатацидоз є поширеним 
явищем у дітей, однак він рідко трапляється 
у дорослих хворих на ПМЦ [21].

Висновки
Таким чином, хронічні метаболічні за-

хворювання, які характеризуються прогре-
дієнтним перебігом і мультисистемністю 
патологічного процесу, потребують дифе-

ренціальної діагностики з ПМЦ. Наявність у 
хворих ознак ураження нервової системі, та-
ких як лейкоенцефалопатія, інсультоподібні 
епізоди, рефрактерна епілепсія, мозочкова 
атаксія, прогресуючі когнітивні порушення, 
нейропатія; м’язової системи у вигляді міо-
патії; а також кардіоміопатії; уражень трав-
ного тракту (порушень моторики, гепатопа-
тій); тубулопатії або стероїдрезистентного 
нефротичного синдрому; ендокринопатії; 
уражень шкіри та її придатків; ураження 
органів зору та слуху; гематологічних пору-
шень і лактатацидоза потребує проведення 
діагностичних заходів, які дозволять під-
твердити чи спростувати первинне мітохон-
дріальне захворювання.

Конфлікт інтересів: автори повідомля-
ють про відсутність конфлікту інтересів.
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Результати досліджень 
Серед опитаних респондентів найбільша 

частка сучасних матерів була прихильниками 
BLW прикорму – 40,6%, дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки 37,0%. Ре-
шта – 22,3% матерів – використовували змі-
шаний вид прикорму.

Залежно від методу прикорму всі рес-
понденти були розділені на 3 групи: перша 

група – респонденти, які застосовували BLW 
прикорм (204 особи), друга група – респон-
денти, які використовували традиційне ви-
годовування (186 осіб) та третя група – рес-
понденти, які використовували змішаний 
тип вигодовування (112 осіб). Детальна ха-
рактеристика дослідних груп наведена у та-
блиці 1. 

Таблиця 1
Відомості про матерів

Показник Перша група 
(n=204)

Друга група
(n=186)

Третя група
(n=112) p1-p2 p1-p3 p2-p3

Вік, роки 30 (27;34) 30 (25;34,75) 30 (26;34) 0,359 0,952 0,498

Конституційний тип:
- Астенічний
- Нормостенічний
- Гіперстенічний

21 (10,29%)
164 (80,4%)
19 (9,31%)

29 (15,6%)
144 (77,4%)
13 (7,00%)

20 (17,6%)
87 (77,9%)
5 (4,50%)

0,237 0,620 0,064

Проживання:
- Місто
- Село

175 (85,8%)
29 (14,2%)

140 (75,3%)
46 (24,7%)

93 (83,0%)
19 (17,0%)

0,008 0,514 0,115

Освіта:
- Вища
- Середня
- Базова

187 (91,7%)
17 (8,33%)
0 (0,00%)

128 (68,8%)
58 (31,2%)
0 (0,00%)

99 (88,4%)
13 (11,6%)
0 (0,00%)

0,0001 0,342 0,0001

Професійна ситуація:
- Декретна відпустка
- Не працює
- Повний робочий 

день
- Частковий робочий 

день
- Інше

134 (65,7%)

13 (6,37%)
20 (9,80%)

36 (17,63%)

1 (0,49%)

131 (70,4%)

23 (12,4%)
13 (7,00%)

14 (7,54%)

5 (2,66%)

64 (57,1%)

5 (4,46%)
10 (8,93%)

29 (25,9%)

4 (3,71%)

0,003 0,088 0,0001

Кількість дітей:
- Одна
- Два
- Три

154 (75,5%)
44 (21,6%)
6 (2,90%)

139 (74,7%)
43 (23,1%)
4 (2,20%)

76 (67,9%)
31 (27,7%)
5 (4,40%)

0,948 0.333 0,319

Харчування під час 
вагітності:
- Здорова їжа
- Змішаний харчовий 

раціон 

35 (17,2%)
169 (82,8%)

50 (26,9%)
136 (73,1%)

15 (13,4%)
97 (86,6%)

0,020 0,380 0,006

Харчові добавки 173 (84,8%) 159 (85,5%) 103 (91,9%) 0,850 0,067 0,096

З таблиці 1 видно, що опитані жінки були 
майже однакового віку, більшість з них мали 
нормостенічний конституційний тип. Жінки, 
які активно використовували BLW, вірогідно 
частіше були мешканцями міст (85,8%, р=0,008) 
і переважно мали вищу освіту (91,7%, р=0,0001) 
порівняно з жінками, які дотримувались тради-

ційного вигодовування (75,3%; 68,8%, відповід-
но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
шане вигодовування, порівняно з традицій-
ним також частіше були мешканці міст (83,0%) і 
мали вищу освіту (88,4%, р=0,0001).

Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-
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зав, що більша половина (65,7%) жінок, які ви-
користовували BLW, перебували у декретній 
відпустці по догляду за дитиною. Однак саме 
серед матерів цієї групи працювали повний 
робочий день 9,80% осіб, що було найчастіше 
серед груп дослідження. На відміну від пер-
ших, жінки ІІ групи, які дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки частіше за 
інші групи знаходились у декретних відпус-
ках (70,4%), або взагалі не працювали (12,4%) 
і найменше були зайняті повний (7,00%) або 
частковий (7,54%) робочі дні. Стосовно кіль-
кості дітей у сім’ях, то статистичної різниці 
між групами порівняння не було, хоча найчас-
тіше одна (75,5%) дитина була в сім’ях, де про-
пагували BLW, а троє (4,40%) дітей у сім’ях, де 
дотримувались змішаного вигодовування. Під 
час вагітності здорову їжу споживали вірогід-

но частіше жінки, які дотримувались тради-
ційного вигодовування (26,9%), як порівняно 
з матерями, які використовували BLW (17,2%, 
р=0,020), так і змішане вигодовування (13,4%, 
р=0,006). У споживанні харчових добавок під 
час вагітності різниці між групами жінок не 
було. Однак більшою мірою їх отримували під 
час вагітності жінки, які вводили змішаний 
прикорм немовляті (91,9%).

Аналіз іншого блоку питань продемон-
стрував – серед респондентів І і ІІІ груп, які 
використовували BLW (314 осіб), у 82,5% ви-
падках (259 осіб) інформацію про даний тип 
прикорму вони отримували самостійно піс-
ля ознайомлення зі спеціальною літературою 
(книги, інтернет-джерела), значно рідше піс-
ля рекомендації лікаря (8,60%) чи оточення 
(8,90%) (рис. 1).

Рис. 1. Хто радив BLW прикорм респондентам першої та третьої групи, n=314.

82,50%%

8,60%% 8,90%

Відлучення від грудей під керівництвом 
дитини – це новий метод введення прикор-
му твердої консистенції без використання 
ложечки та повністю під контролем дитини. 
Однак на сьогодні немає чіткого визначення 
цього методу. Тому в описаних у науковій лі-
тературі дослідженнях розглядають різні мо-
делі BLW: повну/ексклюзивну BLW, часткову 
BLW і несвідому BLW. У чистому/ексклюзив-
ному вигляді метод BLW не повинен перед-
бачати годування з ложки, і дитина має само-
стійно класти їжу в рот [9, 10].

 При частковому BLW цей метод застосо-
вується, коли дитина, окрім твердої їжі, отри-
мує пюре і годування з ложечки на день ста-
новить менше 10% від загальної їжі [4]. Щодо 

несвідомого BLW, то за даними низки авто-
рів, немовля отримує їжу з ложки, однак може 
несвідомо хапати тверду їжу зі столу і клас-
ти до рота без належного контролю кількос-
ті чи вмісту їжі з боку матері чи дорослих чле-
нів сім’ї (часто у вигляді гри з дитиною). Тому 
матері, які дотримуються BLW, дуже відрізня-
ються за своїм досвідом і дотриманням мето-
дики BLW. Ці розбіжності є певною пробле-
мою у порівнянні досліджень методики вве-
дення BLW прикорму і його поширеності. 

У проведеному нами дослідженні ми нама-
гались виокремити групи на «чистому» BLW (І 
група) і змішаному або частковому виді BLW 
(ІІІ група), де дитину годували рідкою їжею з 
ложки, а тверду їжу немовля самостійно клало 
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Результати досліджень 
Серед опитаних респондентів найбільша 

частка сучасних матерів була прихильниками 
BLW прикорму – 40,6%, дотримувались тра-
диційного вигодовування з ложки 37,0%. Ре-
шта – 22,3% матерів – використовували змі-
шаний вид прикорму.

Залежно від методу прикорму всі рес-
понденти були розділені на 3 групи: перша 

група – респонденти, які застосовували BLW 
прикорм (204 особи), друга група – респон-
денти, які використовували традиційне ви-
годовування (186 осіб) та третя група – рес-
понденти, які використовували змішаний 
тип вигодовування (112 осіб). Детальна ха-
рактеристика дослідних груп наведена у та-
блиці 1. 

Таблиця 1
Відомості про матерів

Показник Перша група 
(n=204)

Друга група
(n=186)

Третя група
(n=112) p1-p2 p1-p3 p2-p3

Вік, роки 30 (27;34) 30 (25;34,75) 30 (26;34) 0,359 0,952 0,498

Конституційний тип:
- Астенічний
- Нормостенічний
- Гіперстенічний

21 (10,29%)
164 (80,4%)
19 (9,31%)

29 (15,6%)
144 (77,4%)
13 (7,00%)

20 (17,6%)
87 (77,9%)
5 (4,50%)

0,237 0,620 0,064

Проживання:
- Місто
- Село

175 (85,8%)
29 (14,2%)

140 (75,3%)
46 (24,7%)

93 (83,0%)
19 (17,0%)

0,008 0,514 0,115

Освіта:
- Вища
- Середня
- Базова

187 (91,7%)
17 (8,33%)
0 (0,00%)

128 (68,8%)
58 (31,2%)
0 (0,00%)

99 (88,4%)
13 (11,6%)
0 (0,00%)

0,0001 0,342 0,0001

Професійна ситуація:
- Декретна відпустка
- Не працює
- Повний робочий 

день
- Частковий робочий 

день
- Інше

134 (65,7%)

13 (6,37%)
20 (9,80%)

36 (17,63%)

1 (0,49%)

131 (70,4%)

23 (12,4%)
13 (7,00%)

14 (7,54%)

5 (2,66%)

64 (57,1%)

5 (4,46%)
10 (8,93%)

29 (25,9%)

4 (3,71%)

0,003 0,088 0,0001

Кількість дітей:
- Одна
- Два
- Три

154 (75,5%)
44 (21,6%)
6 (2,90%)

139 (74,7%)
43 (23,1%)
4 (2,20%)

76 (67,9%)
31 (27,7%)
5 (4,40%)

0,948 0.333 0,319

Харчування під час 
вагітності:
- Здорова їжа
- Змішаний харчовий 

раціон 

35 (17,2%)
169 (82,8%)

50 (26,9%)
136 (73,1%)

15 (13,4%)
97 (86,6%)

0,020 0,380 0,006

Харчові добавки 173 (84,8%) 159 (85,5%) 103 (91,9%) 0,850 0,067 0,096

З таблиці 1 видно, що опитані жінки були 
майже однакового віку, більшість з них мали 
нормостенічний конституційний тип. Жінки, 
які активно використовували BLW, вірогідно 
частіше були мешканцями міст (85,8%, р=0,008) 
і переважно мали вищу освіту (91,7%, р=0,0001) 
порівняно з жінками, які дотримувались тради-

ційного вигодовування (75,3%; 68,8%, відповід-
но). Подібно як і серед матерів, які обрали змі-
шане вигодовування, порівняно з традицій-
ним також частіше були мешканці міст (83,0%) і 
мали вищу освіту (88,4%, р=0,0001).

Щодо професійної ситуації і зайнятості жі-
нок, то аналіз результатів анкетування пока-
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