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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 1)
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Резюме. Вступ. Первинні мітохондріальні цитопатії (ПМЦ) відносяться до найпоширеніших успад-
кованих метаболічних захворювань. На сьогодні ідентифіковано близько 550 патогенних варіантів міто-
хондріальної ДНК (мтДНК) та понад 450 патогенних варіантів транспортної (тРНК) або рибосомальної 
(рРНК). 

Мета дослідження: опис клінічних фенотипів первинних мітохондріальних цитопатій, пов’язаних із 
високою ймовірністю наявності значних генетичних дефектів мітохондріальної ДНК. 

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

Результати досліджень. Спектр клінічних проявів уражень нервової системи варіює від глобаль-
ного зниження активності нервової системи із затримкою та регресією психомоторного та когнітив-
ного розвитку до судомних нападів, рухових та поведінкових розладів і нейропатій. Найбільш части-
ми ознаками мітохондріальних міопатій є прогресуюча зовнішня офтальмоплегія; підвищена м’язова 
стомлюваність та слабкість; м’язовий біль, індукований фізичним навантаженням та зниження то-
лерантності до фізичних навантажень. Найчастіше у хворих із ПМЦ діагностують тяжку форму гіпер-
трофічної кардіоміопатії у ранньому періоді, але також трапляються дилатаційні, рестриктивні типи 
кардіоміопатії. У хворих із ПМЦ ураження травного тракту проявляються у вигляді рецидивуючого 
блювання, діареї, порушення моторики, псевдообструктивних епізодів, гепатопатії, печінкової недо-
статності, яка індукована вальпроатом, зовнішньосекреторної недостатності підшлункової залози. 
Ураження нирок при ПМЦ представлено нирковими тубулопатіями та стероїдрезистентним нефро-
тичним синдромом.

Висновки. Численність генетичних варіантів, різний рівень гетероплазмії (пропорції між нор-
мальними та мутантними варіантами мтДНК) сприяють клінічному поліморфізму проявів ПМЦ. Клі-
нічний поліморфізм ПМЦ об’єктивно зумовлює складність діагностики ПМЦ. Відмінною патогене-
тичною рисою ПМЦ є пряме або опосередковане порушення процесу окисного фосфорилювання, яке 
здійснюється молекулярними білковими комплексами дихального ланцюга, розташованого в міто-
хондріях. 

Ключові слова: первинні мітохондріальні цитопатії, мітохондріальні захворювання, мітохондріаль-
ні енцефалопатії, мітохондріальні кардіоміопатії, мітохондріальний лактатацидоз.

Clinical phenotypes of high risk of the presence of primary mitochondrial cytopathies (Part 1)
Abaturov O.E., Nikulina A.O. 

Abstract. Introduction. Primary mitochondrial cytopathies (PMCs) are among the most common inherited 
metabolic diseases. To date, about 550 pathogenic variants of mitochondrial DNA (mtDNA) and more than 450 
pathogenic variants of transport (tRNA) or ribosomal (rRNA) have been identified.

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 lesions of the nervous system varies from a global de-
crease in the activity of the nervous system with delay and regression of psychomotor and cognitive development 
to seizures, movement and behavioral disorders, and neuropathies. The most frequent signs of mitochondrial 
myopathies are progressive external ophthalmoplegia; increased muscle fatigue and weakness; exercise-induced 
muscle pain and reduced exercise tolerance. Most often, patients with PMC are diagnosed with a severe form 
of hypertrophic cardiomyopathy in the early period, but there are also dilated, restrictive types of cardiomy-
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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
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opathies. In patients with PMC, lesions of the digestive tract are manifested in the form of recurrent vomiting, 
diarrhea, motility disorders, pseudo-obstructive episodes, hepatopathy, valproate-induced liver failure, exocrine 
pancreatic insufficiency. Renal damage in PMC is represented by renal tubulopathies and steroid-resistant ne-
phrotic syndrome.

Conclusions. The number of genetic variants, different levels of heteroplasmy (proportions between normal 
and mutant variants of mtDNA) contribute to the clinical polymorphism of PMC manifestations. Clinical polymor-
phism of PMC objectively determines the complexity of diagnosis of PMC. A distinctive pathogenetic feature of 
PMC is a direct or indirect violation of the oxidative phosphorylation process, which is carried out by molecular 
protein complexes of the respiratory chain located in the mitochondria.

Key words: primary mitochondrial cytopathies, mitochondrial diseases, mitochondrial encephalopathies, 
mitochondrial cardiomyopathies, mitochondrial lactic acidosis.

Вступ
Первинні мітохондріальні цитопатії (ПМЦ) 

відносяться до найпоширеніших успадкованих 
метаболічних захворювань, розповсюдженість 
яких коливається в межах від 1:3000 до 1:5000 
в людській популяції [1–4]. На сьогодні іден-
тифіковано близько 550 патогенних варіантів 
мітохондріальної ДНК (мтДНК) у структурних 
генах субодиниць I, III, IV, V комплексів ди-
хального ланцюга та понад 450 патогенних 
варіантів транспортної (тРНК) або рибосо-
мальної (рРНК). Більшість патогенних варіан-
тів мтДНК є однонуклеотидними варіантами 
(single nucleotide variant – SNV), які характери-
зуються заміною одного нуклеотиду на інший. 
Крім точкових патогенних варіантів описано 
більше сотні соматичних делецій або вставок 
великих ділянок мтДНК. Також визнано чис-
ленні мутації генів ядерної ДНК, які призво-
дять до розвитку мітохондріальної дисфунк
ції [5]. Відмінною патогенетичною рисою ПМЦ 
є пряме або опосередковане порушення про-
цесу окисного фосфорилювання, яке здійсню-
ється молекулярними білковими комплексами 
дихального ланцюга, розташованого в міто-
хондріях [6]. 

Численність генетичних варіантів, різ-
ний рівень гетероплазмії (пропорції між 
нормальними та мутантними варіантами 
мтДНК) сприяють клінічному поліморфізму 
проявів ПМЦ [7]. Клінічний поліморфізм ПМЦ 
об’єктивно зумовлює складність діагностики 
ПМЦ. У той самий час певні клінічні ознаки 
та їх особливі поєднання можуть бути висо-
ко асоційовані з ПМЦ. Federica Conti та співав-
тори [8] вважають, що наявність так званих 
«червоних прапорців» є свідченням високого 
ризику ПМЦ у хворого.

Мета дослідження
Метою цього огляду є опис клінічних фе-

нотипів первинних мітохондріальних цитопа-
тій, пов’язаних із високою ймовірністю наяв-

ності значних генетичних дефектів мітохон-
дріальної ДНК. Раннє виявлення фенотипів, 
пов’язаних із патогенними варіантами ДНК, 
що призводять до мітохондріальної дисфунк-
ції, сприятиме як діагностиці захворювань, 
так і своєчасному призначенню адекватної, а 
можливо і таргетної терапії.

Матеріали та методи 
Проведено аналіз 121 наукової роботи, 

представленої у базах даних Pubmed, MedLine, 
The Cochrane Library, EMBASE, які були відібра-
ні з 6797 літературних джерел за ключовими 
словами: первинні мітохондріальні цитопатії, 
мітохондріальні захворювання, мітохондрі-
альні енцефалопатії, мітохондріальні міопатії, 
мітохондріальні кардіоміопатії, мітохондрі-
альні гастропатії, гепатопатії, печінкова не-
достатність, зовнішньосекреторна недостат-
ність підшлункової залози, мітохондріальні 
нефропатії, мітохондріальні ендокринопатії, 
мітохондріальні ураження шкіри та її при-
датків, мітохондріальні ураження органів 
зору та слуху, мітохондріальні гематологічні 
порушення, мітохондріальний лактатацидоз, 
клінічний діагноз мітохондріальних захворю-
вань. 

Результати досліджень
Клінічні особливості ураження органів 

та систем організму, які є патогномонічни-
ми для ПМЦ

Мітохондріальні енцефалопатії та 
інші мітохондріальні ураження нервової 
системи

Симптоми ураження нервової системи 
є найпоширенішими ознаками ПМЦ. Харак-
терними клінічними особливостями уражень 
нервової системи, асоційованими з первин-
ним порушенням функціональної активності 
мітохондрій є: мультисистемність ураження 
та/або прогредієнтність перебігу патологіч-
ного процесу. Спектр клінічних проявів ура-
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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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жень нервової системи варіює від глобально-
го зниження активності нервової системи із 
затримкою та регресією психомоторного та 
когнітивного розвитку до судомних нападів, 
рухових (атаксії, дистонії, хореї, тремору) та 
поведінкових розладів і нейропатій [9–11].

На думку Joyeeta Rahman [12], мітохондрі-
альні енцефалопатії можуть бути представле-
ні трьома великими нозологічними групами: 
захворюваннями з фенотипом синдрому Лея 
(Leigh syndrome), мітохондріальними епілеп-
сіями та мітохондріальними лейкоенцефало-
патіями. Первинні мітохондріальні цитопатії, 
що фенотипово подібні до синдрому Лея, ха-
рактеризуються раннім початком, глобаль-
ним зниженням активності головного мозку, 
яскраво вираженим прогредієнтним перебі-
гом. Патогномонічною особливістю синдрому 
Лея вважають ураження базальних гангліїв 
головного мозку. 

Інсультоподібні епізоди є кардинальною 
клінічною ознакою синдрому мітохондріаль-
ної енцефаломіопатії з лактатацидозом та 
інсультоподібними епізодами (mitochondrial 
encephalomyopathy, lacticacidosis, andstroke 
– like episodes – MELAS) і можуть зустріча-
тися при синдромах міоклонічної епілепсії 
з рваними червоними волокнами (myoclon-
ic epilepsy with ragged red fibers – MERRF), 
Лея, Кернса-Сейра (Kearns - Sayre syndrome 
– KSS). Фенотипово інсультоподібний епізод 
імітує ішемічний або геморагічний інсульт, 
виявляючись порушенням свідомості, гіпер-
термією, ознаками осередкового ураження 
центральної нервової системи (геміпарезом, 
геміплегією, дисфагією або геміанопсією), 
і часто поєднується з епілептичними напа-
дами, атаксією. В основі інсультоподібних 
епізодів лежить ураження головного мозку 
несудинного генезу, переважно локалізова-
не в тім’яно-скронево-потиличній ділянці 
[13–15]. На магнітно-резонансній томографії 
головного мозку простежується ураження 
кори головного мозку та юкстакортикальної 
білої речовини, яке зазвичай не обмежуєть-
ся судинними територіями. Інсультоподібні 
епізоди характеризуються підвищеним рів-
нем лактату як у зоні ураження, так і в явно 
неуражених областях [16]. Близько 80% ви-
падків інсультоподібних епізодів пов’язані з 
патогенною мутацією m.3243A>G в гені MT-
TL1 [15,17].

Епілепсія є широко розповсюдженим син-
дромом серед хворих на ПМЦ. Судомні напади 

асоційовані з мутаціями більш ніж 140 різних 
генів та є патогномонічним симптомом для 
40–60% ПМЦ. У хворих із ПМЦ найчастіше 
трапляються міоклонічні, фокальні моторні 
напади з вторинною генералізацією, парці-
альна епілепсія, генералізовані тоніко-кло-
нічні напади. При ПМЦ епілепсія, як правило, 
має рефрактерний до протисудомної терапії 
характер. У структурі розповсюдженості ПМЦ, 
що супроводжуються епілепсією, перше місце 
посідають хвороби, зумовлені порушеннями 
мтДНК та мутаціями гена POLG1. Епілепсія, яка 
маніфестує в періоді дитячого віку, – ключо-
ва клінічна ознака синдромів Лея, Альперса-
Гуттенлохера (Alpers-Huttenlocher syndrome 
– AHS), дефіциту комплексу піруватдегідроге-
нази, а прояв судомних нападів у дорослому 
періоді життя – характерний для синдромів 
MELAS, MERRF або POLG-пов’язаних захворю-
вань. Зокрема, епілепсія внаслідок мутації в 
гені POLG1 є високо рефрактерною до фарма-
котерапії [18–20].

Групу мітохондріальних лейкоенцефало-
патій переважно складають синдроми, зумов-
лені порушеннями функціонування комплек-
сів I і II мітохондріального дихального ланцю-
га (МДЛ), дефектами біосинтезу залізо-сір-
чаного кластера та обміну ліпоєвої кислоти 
[21,22].

Мозочкова атаксія є одним із синдромів 
рухових розладів, які також часто трапляються 
при ПМЦ. Першими проявами мозочкової атак-
сії є порушення ходи, диплопія при швидкому 
повороті голови, скандуюча, невиразна мова, 
порушення дрібної моторики рук. Мозочкова 
атаксія у поєднанні з сенсорною нейропатією 
характерна для аутосомно-рецесивної атаксії 
Фрідрейха (Friedreich ataxia – FRDA), яка може 
маніфестувати з періоду дитячого віку до тре-
тього десятиліття життя. Мозочкова атаксія 
у поєднанні з сенсомоторною аксональною 
нейропатією є патогномонічною для синдро-
му сенсорної атаксічної нейропатії, дизартрії 
та офтальмопарезу (sensory ataxia neuropathy 
dysarthria and ophthalmoplegia – SANDO), який 
проявляється у людей, як правило, після два-
дцятирічного віку [23–25].

Когнітивні, поведінкові та рухові пору-
шення, що прогресують, характерні для мі-
тохондріальних нейродегенеративних захво-
рювань – FRDA та хвороби Шарко-Марі-Тута 
(Charcot–Marie–Tooth disease – CMTD). Згідно 
з систематичним оглядом, хворі з мітохон-
дріальною хворобою стикаються з високими 
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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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блиці 1. 
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(n=112) p1-p2 p1-p3 p2-p3
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Кількість дітей:
- Одна
- Два
- Три

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

139 (74,7%)
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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-
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показниками когнітивних труднощів у різ-
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Мітохондріальні міопатії
Мітохондріальна міопатія може бути 

єдиним симптомом ПМЦ, а також одним із 
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до фізичних навантажень [30]. Розвиток мі-
тохондріальних міопатій асоційований із му-

таціями більш ніж 60 генів: мтДНК, таких як 
MT-TA, MT-TC, MT-TE, MT-TH, MT-TK, MT-TL2, 
MT-TQ, MT-TS1, MT-TS2, MT-TV й інших; та 
ядерної ДНК, таких як OPA1, MSTO1, GFER, SL-
C25A4, SLC25A42, SPG7, AFG3L2, SDHA, NDUFS1, 
COX20, POLG1, POLG2, RRM2B та інших. З бага-
тьох синдромів, які проявляються міопатія-
ми, найчастіше трапляється синдром CPEO, 
який клінічно проявляється прогресуючим 
блефароптозом, обмеженням рухів очних 
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таціями генів DGUOK, POLG, POLG2, RRM2B, 
SLC25A4, SPG7, TWNK. Міопатія є ключовою 
ознакою синдромів виснаження мтДНК (mi-
tochondrial DNA depletion syndrome – MTDPS), 
Лея, KSS, MELAS, MERRF, MNGIE, NARP, глухо-
ти та діабету, успадкованих за материнською 
лінією (maternally inherited deafness and dia-
betes – MIDD) [31–33].

Мітохондріальні кардіоміопатії
Кардіоміопатії є патологією серця, ви-

соко асоційованою з мітохондріальними по-
рушеннями. Кардіоміопатії трапляються у 
20–40% хворих на ПМЦ. Найчастіше у хво-
рих із ПМЦ діагностують тяжку форму гіпер-
трофічної кардіоміопатії у ранньому періоді 
дитинства, але також трапляються дилата-
ційні, рестриктивні та інші типи кардіоміо-
патії (табл. 1) [33]. Кардіоміопатії у хворих 
на синдром MELAS трапляються у 30–32%, 
а на синдром Лея – у 18–21% випадків. Сту-
пінь тяжкості мітохондріальних кардіоміо-
патій коливається від легкого до важкого з 
раннім, навіть внутрішньоутробним почат-
ком, що призводить до летального наслідку 
в ранньому дитинстві. Мітохондріальні кар-
діоміопатії часто пов’язані з порушеннями 
атріовентрикулярної провідності та харак-
теризуються швидким прогресуванням сер-
цевої недостатності до термінальної стадії. 
Мітохондріальні кардіоміопатії можуть бути 
зумовлені як порушеннями мтДНК, так і му-
таціями генів ядерної ДНК, причому кардіо-
міопатії, викликані патогенними варіантами 
мтДНК, частіше маніфестують у дорослому 
періоді життя, тоді як ПМЦ, викликані мута-
ціями генів ядерної ДНК, проявляються у пе-
ріод дитинства [34–36].
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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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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 
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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 1
Гени, асоційовані з кардіоміопатіями [37–41]

Причинні гени Первинні мітохондріальні захворювання

Гіпертрофічна кардіоміопатія

MT-ATP6 Синдроми NARP, Лея

MT-CYB Септооптична дисплазія

MT-ND1 Синдром LHON

MT-ND5 Синдром Лея

MT-ND6 Синдроми LHON, MELAS

MT-TI Синдроми MERRF, Лея

MT-TK Синдроми MERRF, Лея

MT-TL1 Синдроми MELAS, Лея

MT-TV Синдроми MERRF, Лея

AARS2 Синдром COXPD 8

ACAD9 Дефіцит комплексу І

ACAD9 Дефіцит MTP з міопатією та нейропатією

ACADVL Дефіцит ацил-КоА-дегідрогенази жирних кислот із дуже довгим ланцюгом

AGK Синдром Сенгерса

ATAD3A Спадкова спастична параплегія, аксональна нейропатія

BOLA3 Синдром множинної мітохондріальної дисфункції 2 типу

COA6 Дефіцит комплексу ІV

CoQ4 Летальне дитяче мітохондріальне захворювання

COX10 Дефіцит комплексу ІV

COX15 Дефіцит цитохром-c-оксидази

COX6B1 Синдроми MELAS, MERRF

ELAC2 Синдром COXPD17

FXN FRDA, синдроми MELAS, MERRF

GTPB3 Синдром COXPD23

KARS Прогресуюча лейкоенцефалопатія /або глухота з інфантильним початком

MIPEP Синдром COXPD31

MRPL3 Синдром COXPD9

MRPL44 Дефіцит комплексу ІV

MRPS22 Синдром COXPD 8

MTO1 Синдром COXPD10

NDUFA11 Дефіцит комплексу I

NDUFAF1 Дефіцит комплексу І

NDUFS2 Дефіцит комплексу I

QRSL1 Синдром COXPD40

SCO2 Дефіцит цитохром-c-оксидази
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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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нок, то аналіз результатів анкетування пока-

SLC22A5 Системний первинний дефіцит карнітину

SLC25A4 MTDPS-12

TEME70 Дефіцит комплексу V

TSFM Синдром COXPD3

XPNPEP3 Синдром NPHPL1

Дилатаційна кардіоміопатія

MT-ND4 Синдром LHON

MT-ND6 Синдроми LHON, MELAS

ACADVL Дефіцит ацил-КоА-дегідрогенази жирних кислот з дуже довгим ланцюгом

CLPB Синдром MEGCANN (3-methylglutaconic aciduria, type VII; MGCA7)

DNAJC19 Синдром DCMA

GTPB3 Синдром COXPD23

MIPEP Синдром COXPD31

KARS Мітохондріальна цитопатія

SDHD Дефіцит комплексу II

SLC22A5 Системний первинний дефіцит карнітину

TOP3A Мітохондріальне захворювання, що виникає у дорослому віці

TSFM Синдром COXPD3

WWTR1 Синдром Барта

XPNPEP3 Синдром NPHPL1

Рестриктивна кардіоміопатія

MT-RNR1 Спадкова приглухуватість за материнською лінією

MT-TL1 Синдроми MELAS, Лея

Примітка: COXPD (combined oxidative phosphorylation deficiency) – комбінований дефіцит окис-
лювального фосфорилювання: DCMA (dilated cardiomyopathy with ataxia syndrome) – дилатаційна 
кардіоміопатія з синдромом атаксії; MEGCANN (3-methylglutaconic aciduria, type VII; MGCA7) – 
3-метилглутаконова ацидурія, тип VII, MGCA7; NPHPL1 (nephronopthisis-like nephropathy 1) – не-
фронофтизоподібна нефропатія 1.

Продовження табл. 1

Дві синдромні мітохондріальні кардіоміо-
патії, що проявляються в дитинстві, – це син-
дром Барта (Barth syndrome – BTHS) та син-
дром Сенгерса (Sengers syndrome). Синдром 
Барта (OMIM#300394) – це Х-зчеплений стан, 
що викликаний мутаціями гену TAFAZZIN 
(TAZ), який кодує мітохондріальну ацил-
трансферазу/трансацилазу, необхідну для 
біосинтезу кардіоліпіну й характеризується 
дилатаційною кардіоміопатією, скелетною 
проксимальною міопатією, уповільненим 
ростом, циклічною нейтропенією та 3-метил-
глютаконовою ацидурією [42,43]. Синдром 
Сенгерса (OMIM# 212350) – рідкісне аутосом-
но-рецесивне мітохондріальне захворюван-

ня, спричинене двоалельними патогенними 
варіантами гена, який кодує ацилгліцеринкі-
назу (acylglycerol kinase – AGK). Для синдрома 
Сенгерса характерна клінічна «тріада» – гі-
пертрофічна кардіоміопатія, катаракта та 
лактатацидоз зі скелетною міопатією або без 
неї [44].

Мітохондріальне ураження травного 
тракту

У хворих із ПМЦ ураження травного трак-
ту проявляються у вигляді рецидивуючого 
блювання, діареї, порушення моторики, псев-
дообструктивних епізодів, гепатопатії, печін-
кової недостатності, яка індукована вальпро-
атом, зовнішньосекреторної недостатності 
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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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підшлункової залози. Порушення моторики 
травного тракту внаслідок дегенерації м’язів 
є тривожним сигналом для ПМЦ, які зазвичай 
трапляються з кількома генетичними дефек-
тами [45].

Блювота часто трапляється при числен-
них ПМЦ, патогенез яких характеризується 
гострим ураженням головного мозку, накопи-
ченням токсичних метаболітів, вираженими 
порушеннями електролітного балансу, недо-
статністю надниркових залоз.

Немотивовані епізоди рецидивуючих 
блювання та діареї, які супроводжуються ен-
цефаломіопатією, нейропатією та поступо-
вим розвитком кахексії, патогномонічні для 
мітохондріальної нейрогастроенцефалопатії 
(MNGIE), викликаної мутаціями гена TYMP. 
Прогресуюче порушення моторики травно-
го тракту в поєднанні з PEO, полінейропаті-
єю, втратою слуху та лейкоенцефалопатією є 
серйозною діагностичною ознакою синдрому 
MNGIE [46].

Ураження печінки часто супроводжує 
спадкові ПМЦ і клініко-лабораторно може 
проявлятися від мінімальних ознак у вигляді 
гепатомегалії, помірного підвищення рівня 
активності трансаміназ у сироватці крові до 
тяжкої печінкової недостатності. Необхідно 
підкреслити, що більшість гепатопатій, що ді-
агностуються у неонатальному періоді життя, 
є проявом ПМЦ. Приблизно у 17% випадків 
гостра печінкова недостатність, що діагносту-
ється у дітей до дворічного віку, обумовлена 
первинними мітохондріальними порушення-
ми. Мітохондріальне ураження печінки часто 
супроводжується гіпоглікемією та лактата-
цидозом. Ураження печінки, що виникає при 
ПМЦ, відрізняється прогресуючим перебігом 
та високим рівнем несприятливих наслідків. 
Винятком є неонатальна печінкова дисфунк-
ція, асоційована з мутаціями гена SERAC1, яка 
приблизно у половини хворих, характеризу-
ється оборотним перебігом. Ураження печін-
ки при ПМЦ гістологічно характеризується 
мікро- та макровезикулярним стеатогепати-
том [47–49].

Найчастіше трапляються ПМЦ, які супро-
воджуються ураженням печінки: 1) гепатоце-
ребральні форми синдрому MTDPS, які викли-
кані мутаціями генів DGUOK (MTDPS 3 типу), 
MPV17 (нейрогепатопатія Навахо), POLG1 
(AHS), RRM2B (MTDPS8A), TWNK (MTDPS7); 2) 
синдроми, пов’язані з мутаціями генів компо-
нентів комплексів I, III та IV, таких як MT-TP 

(синдром MNGIE), ACAD9 (дефіцит мітохон-
дріального комплексу I, ядерний тип 20 (mi-
tochondrial complex I deficiency, nuclear type 
20 – MC1DN20)), BCS1L (дефіцит мітохондрі-
ального комплексу III, ядерний тип 1 (mito-
chondrial complex III deficiency, nuclear type 1 
– MC3DN1)); SCO1 (дефіцит мітохондріально-
го комплексу IV, ядерний тип 4 (mitochondrial 
complex IV deficiency, nuclear type 4 – MC4DN4)); 
3) хвороби, асоційовані з мутаціями генів, які 
беруть участь у β-окисленні та транспорті 
жирних кислот, зокрема генів LCHAD, CPT1, 
CPT2, VLCAD. Ураження печінки у неонаталь-
ний період життя притаманно ПМЦ, в осно-
ві яких лежать мутації генів ACAD9, BCS1L, 
DGUOK, TWNK [47; 50–52].

Зовнішньосекреторна недостатність під-
шлункової залози є ключовим симптомом 
синдрому Пірсона та стану, зумовленого му-
таціями гена COX4I2 [53].

Мітохондріальні нефропатії
Нефропатії в структурі частоти вияв-

лення органопатології, що спостерігається у 
хворих із ПМЦ, стійко займають шосте місце 
після ураження нервової та м’язової системи. 
Ураження нирок при ПМЦ переважно пред-
ставлено нирковими тубулопатіями та сте-
роїдрезистентним нефротичним синдромом. 
Найчастіше трапляється проксимальна тубу-
лопатія [54,55].

Висока частота ураження проксимальних 
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проксимальних канальцях електролітів, амі-
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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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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-

зводить до розвитку нефронофтизоподібної 
нефропатії, розвиток якої індукується мутаці-
ями гена XPNPEP3 [56–58].

Стероїдрезистентний нефротичний син-
дром, що виникає при ПМЦ, морфологічно зу-
мовлений фокально-сегментарним гломеру-
лосклерозом і є проявом порушень біосинте-
зу КоQ10, зумовлених мутаціями генів PDSS2, 
COQ2, COQ6, COQ8B [58]. Також стероїдорезис-
тентний нефротичний синдром і фокальний 
сегментарний гломерулосклероз спостеріга-
ється у хворих на ПМЦ із мутацією m.3243G>A 
гена, який кодує мітохондріальну тРНКLeu(UUR)  
[60]. 

Розвиток ниркової недостатності, що про-
гресує, відзначається у хворих із мутаціями 
генів серил-тРНК-синтетази 2 (seryl-tRNA syn-
thetase 2, mitochondrial – SARS2), мітохондрі-

ального рибосомного білка S7 (mitochondrial 
ribosomal protein S7 – MRPS7) [61–63].

Висновки
Численність генетичних варіантів, різ-

ний рівень гетероплазмії (пропорції між нор-
мальними та мутантними варіантами мтДНК) 
сприяють клінічному поліморфізму проявів 
ПМЦ. Клінічний поліморфізм ПМЦ об’єктивно 
зумовлює складність діагностики ПМЦ. Від-
мінною патогенетичною рисою ПМЦ є пря-
ме або опосередковане порушення процесу 
окисного фосфорилювання, яке здійснюється 
молекулярними білковими комплексами ди-
хального ланцюга, розташованого в мітохон-
дріях. 

Конфлікт інтересів: автори повідомля-
ють про відсутність конфлікту інтересів.
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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.
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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. 
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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.
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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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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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