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Екзокринна недостатність підшлункової залози (ЕНПЗ) є поширеним клінічним синдромом у дітей та дорослих, який супроводжується 
мальабсорбцією, нутритивними дефіцитами та зниженням якості життя.
Мета – провести огляд сучасних підходів до діагностики та замісної ферментної терапії при ЕНПЗ.
Основними етіологічними чинниками в дітей є муковісцидоз, хронічний панкреатит, вроджені генетичні синдроми, целіакія, а також після-
операційні стани. Своєчасна діагностика ЕНПЗ базується на клінічному аналізі, лабораторному обстеженні (зокрема, рівні фекальної 
еластази-1) та оцінці нутритивного статусу. Замісна ферментна терапія (ЗФТ) є ключовим компонентом лікування ЕНПЗ. Її ефективність за-
лежить від правильного дозування, часу прийому ферментів, а також супутньої дієтичної підтримки. При збереженні клінічних проявів на 
фоні терапії необхідно оцінити дозу, режим застосування препарату та наявність супутніх захворювань травного тракту.
Узагальнено сучасні європейські та північноамериканські рекомендації щодо ЗФТ у дітей, подано практичні орієнтири для клініцистів.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
Ключові слова: екзокринна недостатність підшлункової залози, замісна ферментна терапія, панкреатин, муковісцидоз, хронічний панкре-
атит, фекальна еластаза, діти, ферментні препарати.
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Exocrine pancreatic insufficiency (EPI) is a common clinical condition in both children and adults, characterized by malabsorption, nutritional deficien-
cies, and reduced quality of life.
The aim – to review modern approaches to diagnosis and enzyme replacement therapy for EPI.
In pediatric practice, the leading causes of EPI include cystic fibrosis, chronic pancreatitis, congenital genetic syndromes, celiac disease, and post-
operative conditions involving the gastrointestinal tract. Early diagnosis is based on clinical symptoms, laboratory markers (particularly fecal elastase-1), 
and comprehensive nutritional assessment.
Pancreatic enzyme replacement therapy (PERT) remains the cornerstone of EPI management. Its effectiveness depends on individualized dosing, 
timing of enzyme intake, and appropriate dietary support. In cases of persistent symptoms despite PERT, it is essential to evaluate dosage adequacy, 
administration regimen, and the presence of comorbid gastrointestinal disorders.
This article summarizes current European and North American guidelines on PERT use in children, offering practical recommendations for clinicians.
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Вступ

Проблема екзокринної недостатності 
підшлункової залози (ЕНПЗ) є акту-
альною для пацієнтів усіх вікових ка-

тегорій – від новонароджених до осіб похилого 
віку. Однак причини виникнення цього патоло-
гічного стану, а також темпи його прогресування 
суттєво відрізняються залежно від віку та етіоло-
гії захворювання [33,36].

ЕНПЗ виникає внаслідок дефіциту основних 
травних ферментів, що призводить до порушення 
процесів травлення та мальабсорбції поживних 
речовин. Патологічний стан розвивається посту-

пово, і коли рівень ферментів, особливо ліпази – 
знижується до 5–10% від нормального, клінічно 
виявляються такі симптоми, як стеаторея, втрата 
маси тіла та зниження якості життя. На перебіг 
ЕНПЗ також впливає зниження секреції інших 
ферментів підшлункової залози та бікарбонатів. 
Через поступовий розвиток порушень важливим 
є раннє виявлення ЕНПЗ та своєчасне призна-
чення замісної ферментної терапії, особливо в ді-
тей [17,20,33,36].

Протягом останніх десятиліть розроблено 
і впроваджено чимало методів для діагностики 
ЕНПЗ, однак необхідно критично оцінювати 
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їхню інформативність, зокрема враховуючи ри-
зик хибнопозитивних або хибнонегативних ре-
зультатів. Важливо обирати методи, які дають 
змогу не лише встановити діагноз, а й відстежу-
вати динаміку захворювання та оцінювати ефек-
тивність замісної ферментної терапії [17].

Таким чином, у  пацієнтів з  ЕНПЗ є  два 
ключових завдання: своєчасна діагностика та 
призначення адекватної замісної терапії.

Мета роботи – провести огляд сучасних під-
ходів до діагностики та замісної ферментної тера-
пії при ЕНПЗ.

Причини та патогенез ЕНПЗ
У дітей ЕНПЗ може розвиватися як наслідок 

первинних (вроджених) або вторинних (набуті) 
причин. Первинна ЕНПЗ зазвичай пов’язана з ге-
нетичними або структурними порушеннями, які 
безпосередньо впливають на функціональну 
здатність підшлункової залози виробляти та/або 
транспортувати ферменти [1,2,5,6,8,22,24,25,29–
32,34,35,40–43].

До найбільш поширених генетичних причин 
належать: муковісцидоз (який є провідною при-
чиною ЕНПЗ у дитячому віці), синдром Швах-
мана–Даймонда, синдром Йохансона–Блізарда, 
синдром Пірсона, а також вроджена аплазія або 
гіпоплазія підшлункової залози. Також можли-
вий ізольований дефіцит окремих панкреатичних 
ферментів, що спостерігається [1,22,34].

Іншою причиною є хронічний панкреатит, 
який у дітей часто має спадковий характер і асо-
ціюється з мутаціями в генах PRSS1, CFTR, 
SPINK1 або CTRC. Окрім генетичних факторів, 
ЕНПЗ може зумовлюватись такими обструк-
тивними процесами, як дисфункція сфінктера 
Одді чи наявність жовчних каменів, що блоку-
ють вивідні протоки підшлункової залози 
[1,8,22,24,29,40,43].

До токсичних або метаболічних чинників на-
лежать токсичне ураження залози, аутоімунний 
панкреатит, а також інші системні захворювання, 
що порушують метаболізм. У деяких випадках 
ЕНПЗ виникає після хірургічного видалення час-
тини підшлункової залози, наприклад, унаслідок 
оперативного втручання з приводу пухлини або 
ускладненого хронічного панкреатиту [30].

Окрім первинної, існує також вторинна ЕНПЗ, 
яка розвивається внаслідок порушень поза самою 
підшлунковою залозою. Одним із таких механіз-
мів є зниження секреції холецистокініну або се-
кретину внаслідок хронічного запалення слизо-

вої оболонки дванадцятипалої кишки. Це може 
спостерігатися при запальних захворюваннях 
кишечника, зокрема при целіакії [17,20].

Ще один механізм пов’язаний із порушенням 
координації між надходженням хімусу до тонкої 
кишки та виділенням панкреатичних ферментів, 
що часто виникає після оперативних втручань на 
верхніх відділах шлунково-кишкового тракту, на-
приклад гастректомії або накладення гастроенте-
ростомії [30].

У деяких випадках причиною ЕНПЗ стає над-
мірна кислотність шлункового соку, яка призво-
дить до інактивації панкреатичної ліпази. Це ха-
рактерно для таких станів, як синдром 
Золлінгера–Еллісона. У немовлят, ослаблених 
дітей або пацієнтів після травм та інфекцій може 
спостерігатися транзиторна, тобто тимчасова 
ЕНПЗ, зумовлена незрілістю підшлункової за-
лози, недостатнім харчуванням або вірусними 
інфекціями [25,32].

Таким чином, патогенез ЕНПЗ у дітей є багато-
факторним і охоплює як структурні зміни самої 
залози, так і складні порушення регуляції трав-
лення, що формуються поза межами підшлунко-
вої залози. Для вибору ефективної терапевтичної 
стратегії надзвичайно важливо точно ідентифіку-
вати етіологічний чинник ЕНПЗ [1,5,6,8,22,24, 
29,34,40–43].

Найпоширеніші причини ЕНПЗ
Хронічний панкреатит
Хронічний панкреатит (ХП) – це прогресуюче 

запалення підшлункової залози, що супроводжу-
ється фіброзом, втратами екзокринної тканини та 
в кінцевому результаті – розвитком ЕНПЗ. Осно-
вні етіологічні чинники – алкоголь, генетичні му-
тації, аутоімунні процеси та обструкція протоків 
[8,22,24,29,40,43]. У дітей частіше домінують ге-
нетичні причини. При тривалому перебігу хворо-
би у пацієнтів із ХП майже завжди розвивається 
ЕНПЗ, однак строки її виникнення варіюються.

Механізми ЕНПЗ при ХП це зменшення се-
креції ферментів (ліпаза, амілаза, протеази), зни-
ження рівня бікарбонатів із наступним порушен-
ням pH у кишечнику, інактивацією ферментів, 
порушенням регуляції вивільнення ферментів 
через ураження вагусних шляхів. При запуще-
них формах формується атрофія ацинарної тка-
нини [43].

Це тривалий запальний процес із розвитком 
необоротних морфологічних змін підшлункової 
залози та відповідно заміщенням паренхіми спо-
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лучною тканиною. В основі є три групи мутацій 
(PRSS1, SPINK1 і CFTR), які запускають пато-
генетичний процес із розвитком токсико-мета-
болічних порушень, обструкцією протоків та роз-
витком некрозу і фіброзу [8,43].

ЕНПЗ розвивається поступово приблизно 
в кожного п’ятого пацієнта. J.M. Löhr та співавт. 
виявили, що в середньому час від початку симп-
томів до розвитку ЕНПЗ є більш тривалим при 
ранньому ідіопатичному панкреатиті, ніж при 
пізньому чи алкогольному ХП [24].

Муковісцидоз як причина екзокринної недо-
статності підшлункової залози

Муковісцидоз (МВ) – це важке, хронічне, 
мультисистемне спадкове захворювання, що пе-
редається за аутосомно-рецесивним типом і зу-
мовлене мутацією в гені CFTR (Cystic Fibrosis 
Transmembrane Conductance Regulator), розташо-
ваному на довгому плечі сьомої хромосоми 
(7q31.2). Цей ген кодує білок, який функціонує 
як канал для хлоридних іонів, залучений у регу-
ляцію водно-електролітного транспорту через 
апікальну мембрану епітеліальних клітин екзо-
кринних залоз [34].

Станом на сьогодні описано понад 2000 варіан-
тів мутацій CFTR, проте клінічно значущими 
вважаються кілька сотень. Їх класифікують на 
шість основних класів залежно від механізму по-
рушення функції білка [5].

Незалежно від конкретного патогенетичного 
механізму кінцевим наслідком є порушення се-
креції хлоридів та натрію, зниження гідратації 
слизу, збільшення його в’язкості та зміна pH 
у просвіті протоків залоз. У підшлунковій залозі 
це призводить до формування густого, в’язкого 
секрету, який обструктивно блокує вивідні про-
токи. Внаслідок цього відбувається поступове 
руйнування ацинарних клітин, розвиток фіброзу 
та, як наслідок – ЕНПЗ [41].

ЕНПЗ є однією з найчастіших маніфестацій 
муковісцидозу, що значною мірою впливає на ну-
тритивний статус, ріст і розвиток пацієнтів. 
У більшості випадків порушення екзокринної 
функції ПЗ наявне вже при народженні. Так, за 
даними дослідження D.L. Waters та співавт. [41], 
63% новонароджених із підтвердженим діагнозом 
муковісцидозу мали ознаки ЕНПЗ вже на момент 
неонатального скринінгу. У 30% дітей, у яких 
функція підшлункової залози була збережена при 
народженні, клінічні прояви ЕНПЗ розвивалися 
впродовж перших 36 місяців життя.

Типовими клінічними проявами ЕНПЗ при 
МВ є стеаторея, поліфекалія, здуття живота, по-
гане засвоєння жиророзчинних вітамінів (A, D, 
E, K), гіпопротеїнемія, дефіцит мікроелементів та 
затримка фізичного розвитку. Рання діагностика 
та своєчасне призначення замісної ферментної 
терапії (ЗФТ) є ключовими факторами покра-
щення якості життя та прогнозу пацієнтів з муко-
вісцидозом [6,42].

Синдром Швахмана–Даймонда як причина 
екзокринної недостатності підшлункової залози

Синдром Швахмана–Даймонда (Shwachman–
Diamond Syndrome, SDS) – рідкісне аутосомно-
рецесивне спадкове захворювання з орієнтовною 
частотою 1:76 000 новонароджених. Хоча хвороба 
зустрічається в обох статей, за деякими даними 
переважає у хлопчиків. SDS належить до групи 
спадкових захворювань, що характеризуються 
мультисистемним ураженням із порушенням 
функцій травної, кістково-м’язової, імунної та 
кровотворної систем [1].

Провідною та ранньою маніфестацією синдро-
му є ЕНПЗ, яка зазвичай виявляється вже в пер-
ші місяці життя. У більшості пацієнтів спостері-
гається значне зниження або повна відсутність 
активності панкреатичних ферментів, що клініч-
но проявляється стеатореєю, хронічною діареєю, 
здуттям живота, відставанням у масі тіла та зрос-
ті. Причиною ЕНПЗ у  SDS є  гіпоплазія або 
ж майже повна відсутність ацинарних клітин під-
шлункової залози при збереженому острівцевому 
апараті та протоках, що морфологічно підтвер-
джується в більшості випадків [1].

Нутритивні порушення, зумовлені мальаб-
сорбцією жирів, білків та жиророзчинних вітамі-
нів, призводять до вираженої гіпотрофії, остео-
пенії або остеопорозу, а  також до затримки 
фізичного та психомоторного розвитку. У разі 
відсутності своєчасного призначення замісної 
ферментної терапії ці порушення можуть прогре-
сувати і значно знижувати якість життя пацієнтів 
[17,29].

Крім ураження підшлункової залози, SDS ха-
рактеризується типовими змінами з боку кістко-
вомозкової системи – у більшості пацієнтів спо-
стерігається персистуюча нейтропенія із 
підвищеним ризиком інфекцій, а також анемія 
(зазвичай нормохромна, нормо- або макроцитар-
на) і тромбоцитопенія. У частини пацієнтів роз-
вивається прогресуюча дисфункція кісткового 
мозку з ризиком переходу в мієлодиспластичний 
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синдром або гостру мієлобластну лейкемію. Іму-
нодефіцит за SDS є змішаним – з порушеннями 
як гуморальної, так і клітинної ланок імунної 
відповіді [1].

Таким чином, ЕНПЗ є ключовим компонентом 
ранньої клінічної картини SDS, і її своєчасне ви-
явлення має важливе значення для ранньої діа-
гностики та призначення замісної ферментної 
терапії з метою запобігання важких наслідків ма-
льабсорбції та порушення росту.

Післяопераційна екзокринна недостатність 
підшлункової залози

Хірургічні втручання на підшлунковій залозі, 
зокрема резекції, є важливою складовою ліку-
вання онкологічних захворювань, кістозних ура-
жень, внутрішньопротокових папілярних муци-
нозних новоутворень та інших структурних 
патологій. Проте навіть за успішного перебігу 
операції вони часто супроводжуються розвитком 
ЕНПЗ внаслідок зменшення функціональної 
маси залози, порушення анатомічної цілісності, 
інервації та змін у дренажній системі [30].

ЕНПЗ після панкреатичних операцій є клініч-
но значущим ускладненням, яке може залишати-
ся недіагностованим через стерті або компенсо-
вані прояви. Частота її розвитку суттєво 
залежить від типу хірургічного втручання, обсягу 
резекції, супутніх станів пацієнта та методів 
діагностики.

Згідно з літературними даними, після дисталь-
ної панкреатектомії ЕНПЗ розвивається в 19–
80% пацієнтів [20,30,40]. Така широка варіатив-
ність показників пояснюється як гетерогенністю 
досліджуваних груп, так і відмінностями в мето-
дах діагностики (використання фекальної елас-
тази-1, дихальних тестів, клінічних шкал). Най-
вищу частоту ЕНПЗ спостерігають після 
панкреатодуоденектомії (операції Уіппла) – від 
56% до 98% випадків, особливо за відсутності 
адекватної ферментозамісної терапії.

У дослідженні C.M. Halloran та співавт. [18] 
підкреслено, що хоча ЕНПЗ після панкреатичних 
операцій є частим явищем, вона не завжди супро-
воджується такими типовими клінічними симп-
томами, як стеаторея чи втрата ваги. Проте навіть 
субклінічна форма ЕНПЗ може негативно впли-
вати на нутритивний статус, якість життя та від-
повіді на онкологічне лікування, знижуючи шан-
си на тривале виживання.

З огляду на це, своєчасна діагностика після-
операційної ЕНПЗ та раннє призначення заміс-

ної ферментної терапії є критично важливими 
елементами ведення пацієнтів у післяоперацій-
ному періоді, особливо в онкологічній практиці. 
Оптимізація дози ферментів, моніторинг симп-
томів мальабсорбції та контроль маси тіла пови-
нні бути інтегровані у план тривалого спостере-
ження.

Целіакія та вторинна екзокринна недостат-
ність підшлункової залози

Целіакія (глютенова ентеропатія) – це хроніч-
не автоімунне запальне захворювання тонкого 
кишківника, яке розвивається в осіб із генетич-
ною схильністю у відповідь на споживання глю-
тену – білка, що міститься у пшениці, ячмені та 
житі. Найчастіше целіакія маніфестує в дитячому 
віці, проте захворювання може залишатися не-
діагностованим до дорослого віку. Поширеність 
целіакії в популяції країн Заходу, зокрема у США 
та Великій Британії, становить близько 1% 
[17,40].

Первинна функція підшлункової залози при 
целіакії зазвичай залишається інтактною, однак 
вторинна ЕНПЗ може розвиватися внаслідок 
структурних та функціональних змін у прокси-
мальному відділі тонкого кишківника. Осно-
вним механізмом є атрофія слизової оболонки 
дванадцятипалої кишки, що супроводжується 
зниженим вивільненням ключових гормонів-
стимуляторів панкреатичної секреції – зокрема, 
холецистокініну (ХЦК) та секретину. Зниження 
секреції ХЦК призводить до слабшої стимуляції 
жовчного міхура та ацинарних клітин підшлун-
кової залози, що водночас зменшує вивільнення 
панкреатичних ферментів у просвіт кишечника 
[17,20].

Клінічно така функціональна, вторинна ЕНПЗ 
може проявлятися симптомами мальдигестії: 
стеатореєю, здуттям, дискомфортом після при-
йому їжі, а також дефіцитом жиророзчинних ві-
тамінів. У низці досліджень виявлено, що до 
20–30% пацієнтів із целіакією до моменту вста-
новлення діагнозу мають ознаки екзокринної не-
достатності, які можуть бути транзиторними та 
зворотними при дотриманні строгої безглютено-
вої дієти.

Своєчасна діагностика та лікування целіакії, 
насамперед шляхом повного виключення глюте-
ну з раціону, зазвичай призводять до нормалізації 
ентерогормонального фону та відновлення пан-
креатичної секреції. У випадках вираженої ма-
льабсорбції або при збереженні симптомів ЕНПЗ 
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після початку лікування, може бути доцільним 
короткострокове призначення замісної фермент-
ної терапії.

Цукровий діабет та екзокринна недостатність 
підшлункової залози: двосторонній зв’язок

Взаємозв’язок між ендокринною та екзокрин-
ною частинами підшлункової залози відображено 
в концепції «острівцево-ацинарної осі» (islet-
acinar axis), яка описує складну судинну, пара-
кринну та нейрогуморальну взаємодію між β-, α-, 
δ-клітинами острівців Лангерганса та ацинарни-
ми клітинами. Цей механізм забезпечує гармо-
нійне функціонування обох відділів залози, і його 
порушення може призводити до клінічно значу-
щої дисфункції як ендокринної, так і екзокринної 
систем [2].

Дослідження останніх років переконливо свід-
чать про те, що цукровий діабет (ЦД) може бути 
пов’язаний із розвитком ЕНПЗ, причому цей 
зв’язок є двостороннім: тривала ЕНПЗ також зда-
тен підвищувати ризик розвитку порушень гліке-
мії та діабету. Відповідно до даних низки метаана-
лізів і популяційних досліджень, ознаки ЕНПЗ 
виявляють приблизно у 60% пацієнтів з ЦД 
1 типу та у 30–50% пацієнтів із ЦД 2 типу [31,35].

Клінічно така ЕНПЗ у пацієнтів із ЦД часто 
залишається нерозпізнаною, адже симптоми 
(здуття, дискомфорт, стеаторея) можуть бути 
легкими або неспецифічними. Однак, вона зна-
чною мірою впливає на засвоєння макро- і мікро-
нутрієнтів, контроль глікемії, нутритивний ста-
тус, а також може ускладнювати інсулінотерапію 
через варіабельність абсорбції.

У контексті муковісцидозу (МВ), де поєднання 
ЕНПЗ та ЦД є типовим у пізньому віці, нещо-
давні спостереження D. Soave та співавт. [35] по-
казали, що низький рівень імунореактивного 
трипсиногену в новонароджених із МВ корелює 
з більш раннім розвитком ендокринної недостат-
ності (МВ-асоційованого діабету), підкреслюючи 
роль первинного порушення екзокринної функції 
ще на внутрішньоутробному етапі.

Таким чином, ЕНПЗ є важливим, але часто не-
дооціненим компонентом цукрового діабету, що 
потребує активного скринінгу, особливо при на-
явності клінічних симптомів мальабсорбції, втра-
ти маси тіла, дефіциту вітамінів або нестабільно-
го глікемічного профілю. У  таких випадках 
доцільним є призначення замісної ферментної 
терапії, що може покращити не лише травлення, 
але й загальне метаболічне регулювання.

Особливості формування екзокринної недо-
статності підшлункової залози в дітей: приклад 
транзиторної ЕНПЗ у немовлят

У новонародженому віці функціональна не-
зрілість підшлункової залози є фізіологічним 
явищем, яке тимчасово зумовлює знижену 
активність ферментів, відповідальних за трав-
лення білків, жирів та вуглеводів. У дослідженні 
E.H. Rings та співавт. [32] було показано, що 
вміст амілази в дуоденальному вмісті новонаро-
джених практично відсутній, а концентрація лі-
пази є мінімальною принаймні протягом першо-
го місяця життя. Ці дані вказують на те, що всі 
здорові доношені новонароджені мають транзи-
торну фізіологічну ЕНПЗ, яка компенсується 
шляхом присутності амілази, ліпази та протеаз 
у грудному молоці.

У дітей, що перебувають на штучному вигодо-
вуванні, така компенсація є обмеженою або від-
сутньою, що створює ризик розвитку клінічно 
значущої мальдигестії. Це особливо актуально 
для недоношених дітей, у яких незрілість екзо-
кринної функції поєднується з анатомо-функці-
ональною незрілістю кишкового тракту. Дослі-
дження C.R. Martin та співавт. [25] показало, що 
недоношені діти, які отримували замінники груд-
ного молока, мали істотно порушене всмоктуван-
ня жирних кислот упродовж щонайменше шести 
тижнів після народження порівняно з немовля-
тами, які годувалися грудьми. Це відповідає да-
ним щодо обмеженого синтезу панкреатичної 
ліпази в новонароджених [25,32].

Таким чином, і доношені, і передчасно наро-
джені немовлята становлять вікову групу з най-
вищим ризиком розвитку транзиторної ЕНПЗ. 
Хоча ця форма недостатності є фізіологічною і, 
як правило, не вимагає лікування, клінічне зна-
чення у групах ризику – зокрема, серед дітей на 
штучному вигодовуванні, з низькою масою тіла 
або тяжкими супутніми захворюваннями – зали-
шається недостатньо вивченим. У таких випадках 
транзиторна ЕНПЗ може потенційно сприяти 
ранньому дефіциту енергії, білка, жиророзчин-
них вітамінів та інших нутрієнтів, що є критич-
ними для росту та дозрівання життєво важливих 
систем.

Отже, в контексті постійної ЕНПЗ у дітей, за-
місна ферментна терапія є клінічно обґрунтова-
ною при таких захворюваннях, як муковісцидоз, 
хронічний панкреатит, целіакія, цукровий діабет 
1 типу. Щодо недоношених новонароджених на 
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штучному вигодовуванні, питання доцільності 
замісної терапії залишається відкритим і потре-
бує подальших досліджень [25].

Водночас клінічні спостереження та дані педі-
атричних досліджень вказують на важливість 
ранньої діагностики ЕНПЗ у дітей. Відтерміну-
вання встановлення діагнозу та початку лікуван-
ня може призвести до затримки фізичного розви-
тку, зокрема зросту і набору маси тіла, через 
порушення всмоктування основних поживних 
речовин. З огляду на високу метаболічну актив-
ність у дітей раннього віку, вони є особливо враз-
ливою категорією пацієнтів, де наслідки неліко-
ваної ЕНПЗ можуть мати довготривалий вплив 
на загальний стан здоров’я та розвиток [17,25,29].

Транзиторна екзокринна недостатність під-
шлункової залози після перенесеного гострого 
гастроентериту

Транзиторна ЕНПЗ може виникати не лише 
в новонароджених чи недоношених дітей, а й у ді-
тей старшого віку внаслідок перенесених гострих 
гастроентеритів (ГГЕ), особливо вірусної етіоло-
гії. Вірусні інфекції, зокрема ротавірус, норові-
рус, аденовірус можуть викликати короткочасне 
пригнічення функції підшлункової залози або 
транзиторну дисфункцію ферментативного апа-
рату.

Механізм цього явища пов’язаний із транзи-
торним набряком слизової оболонки тонкого 
кишківника та функціональними порушеннями 
ентеро-панкреатичної регуляції. Крім того, вірус-
на реплікація може пошкоджувати епітелій ки-
шечника та змінювати секрецію ентерогормонів 
(секретин, холецистокінін), які є критично важ-
ливими для стимуляції панкреатичної секреції.

У роботі J. Garah та співавт. [17] описано клі-
нічні випадки дітей, які після перенесеного ГГЕ 
демонстрували транзиторне зниження рівня фе-
кальної еластази-1 до меж типових для ЕНПЗ 
(<200 мкг/г), однак ці показники нормалізували-
ся протягом 4–8 тижнів без постійного застосу-
вання ферментної терапії.

Клінічно транзиторна ЕНПЗ після ГГЕ прояв-
ляється погіршенням апетиту, здуттям, поліфе-
калією зі стеатореєю, зниженням маси тіла або 
недостатнім її відновленням після перенесеної 
інфекції. У більшості випадків ці зміни зворотні, 
однак у дітей із супутніми факторами ризику (не-
доїдання, функціональна незрілість ШКТ, трива-
ле парентеральне харчування, імунодефіцити) 
вони можуть призводити до затяжного перебігу.

Таким чином, за наявності симптомів мальаб-
сорбції після перенесеного ГГЕ доцільно оцінити 
екзокринну функцію ПЗ (зокрема рівень фекаль-
ної еластази-1) і, за потреби, короткочасно при-
значити ферментну підтримку з подальшим мо-
ніторингом. Важливим є розуміння транзиторної 
природи цих порушень та уникнення гіпердіаг-
ностики хронічної ЕНПЗ у таких випадках.

Діагностика екзокринної недостатності під-
шлункової залози

За останні десятиліття розроблено та впрова-
джено широкий спектр методів для оцінки екзо-
кринної функції підшлункової залози. Вибір діа-
гностичного тесту залежить від віку пацієнта, 
наявності клінічних симптомів, доступності до-
слідження, а також чутливості та специфічності 
конкретного методу [3,9,12,19,23,27,39]. У клініч-
ній практиці тести умовно поділяють на непрямі 
(неінвазивні) та прямі (інвазивні, на основі сти-
муляції) методи.

Непрямі методи оцінки функції підшлункової 
залози

Ці тести є простими у виконанні, доступними 
для рутинного використання, особливо в педіа-
тричній практиці, проте мають обмежену чутли-
вість при легких формах ЕНПЗ.

Фекальна еластаза-1. Є найчастіше викорис-
товуваним тестом у дітей. Панкреатична еластаза 
є стабільним ферментом у кишковому вмісті, а її 
рівень у калі корелює з екзокринною функцією 
підшлункової залози. Метод: ІФА (імунофер-
ментний аналіз із використанням моноклональ-
них антитіл). Інтерпретація: <100 мкг/г – тяжка 
ЕНПЗ, 100–200  мкг/г  – прикордонна зона, 
200 мкг/г – норма. Переваги тесту: не потребує 
спеціальної дієти чи підготовки, неінвазивний, 
зручний для дітей. Обмеження: знижена чутли-
вість при легкій або початковій ЕНПЗ (до 30%), 
хибнонегативні результати при рідкому стільці 
[3,39].

Фекальний хімотрипсин. Менш чутливий, ніж 
фекальна еластаза. Може застосовуватися для 
оцінки ефективності замісної ферментної терапії 
(ЗФТ). Вимагає тимчасового припинення ЗФТ 
перед забором аналізу.

72-годинне визначення жиру в калі. Вважаєть-
ся «золотим стандартом» для діагностики ма-
льабсорбції жирів. Метод: збір калу протягом 
72 годин на фоні дієти з 100 г жиру/добу. Крите-
рії: 7 г жиру/добу – підтверджує мальабсорбцію, 
≥15 г/добу – тяжка стеаторея. Недоліки мето-
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ду – трудомісткий, незручний для пацієнтів, 
часто супроводжується метеоризмом, диском-
фортом; високий ризик помилок при самостій-
ному зборі. Не є специфічним для ЕНПЗ (мож-
ливі хибнопозитивні результати при хворобі 
Крона, синдромі короткого кишківника тощо) 
[12].

¹³C-тригліцеридний дихальний тест. Неінва-
зивний метод із високою чутливістю, проте об-
межено доступний і недостатньо валідований 
для педіатричної популяції. Особливості мето-
ду – складний для застосування в немовлят, по-
требує спеціального обладнання. Визначає сту-
пінь гідролізу мічених жирів як показник 
ферментативної активності [27].

Імунореактивний трипсиноген (ІРТ). Застосо-
вується в неонатальному скринінгу муковісци-
дозу. У ранньому віці рівень ІРТ підвищений, 
згодом знижується при розвитку ЕНПЗ. Не ви-
користовується як діагностичний тест у дітей 
старшого віку через низьку специфічність щодо 
ЕНПЗ [9].

Прямі методи оцінки (на основі стимуляції) 
[9,19]

Ці методи вважаються найбільш інформатив-
ними, однак їхнє використання обмежене склад-
ністю виконання та потребою у спеціалізовано-
му обладнанні.

Тест Дрейлінга (зондовий). Історично один із 
перших методів прямого визначення панкреа-
тичної секреції після введення секретину. Через 
складність, інвазивність і низьку толерантність 
у дітей наразі практично не використовується.

Ендоскопічні функціональні тести. Передба-
чають ендоскопічну аспірацію дуоденального 
вмісту після стимуляції секретином. Переваги 
методу – висока чутливість. Обмеження – по-
треба в анестезії, доступні лише у високоспеціа-
лізованих педіатричних центрах.

Секретин-стимульована МРХПГ (MRCP-S). 
Сучасний неінвазивний метод візуалізації пан-
креатичних протоків із одночасною оцінкою 
функціонального відповіду на секретин. Вима-
гає глибокої седації або анестезії в дітей. Недо-
статньо стандартизований для рутинного вико-
ристання, потребує досвіду радіологів, які 
спеціалізуються на педіатричній панкреатології.

Реально, у клінічній практиці дітей перевага 
надається неінвазивним скринінговим тестам, 
зокрема визначенню фекальної еластази-1, яка 
є простим, безпечним і доступним методом із ви-

сокою негативною прогностичною цінністю. 
У випадках сумнівних або негативних результа-
тів за наявності клінічних ознак ЕНПЗ рекомен-
довано розширення діагностичного пошуку, зо-
крема оцінку нутритивного статусу, 72-годинне 
визначення жиру в калі або направлення до спе-
ціалізованого центру для проведення прямих 
тестів.

Раннє виявлення ЕНПЗ, особливо в дітей із 
підозрою на муковісцидоз, хронічний панкреа-
тит або тяжку мальабсорбцію, є критично важ-
ливим для своєчасного призначення ферментної 
підтримки, профілактики нутритивної недостат-
ності та порушення фізичного розвитку 
[6,29,42].

Замісна ферментна терапія
Замісна ферментна терапія є ключовою скла-

довою лікування ЕНПЗ незалежно від її етіоло-
гії. Основними цілями ЗФТ є усунення симпто-
мів мальабсорбції, профілактика нутритивних 
дефіцитів, поліпшення нутритивного статусу, 
забезпечення нормального фізичного розвитку 
в дитячому віці та підвищення якості й трива-
лості життя пацієнтів. Яскравим прикладом 
ефективності ЗФТ є сучасне ведення пацієнтів 
із муковісцидозом: якщо у 60–70-х роках ХХ 
століття більшість дітей із МВ не доживали до 
підліткового віку, то сьогодні, завдяки поєднан-
ню ЗФТ і нутритивної підтримки, очікувана 
тривалість життя значно зросла, і, за прогноза-
ми, до 75% пацієнтів із МВ у майбутньому ста-
новитимуть дорослі  особи [4 ,6 ,10 ,13–
16,26,28,37,38,44,45].

Після стандартизації препаратів ЗФТ FDA 
у 2010 році (Pancreatic Enzyme Replacement 
Therapy, PERT) на ринку з’явилися якісні пре-
парати з відтворюваним профілем активності. 
Однак дозування та кратність прийому залиша-
ються клінічним викликом. Мікросфери з енте-
росолюбільним покриттям не є біоеквівалентни-
ми in vitro, а клінічних досліджень з оцінки їх in 
vivo біодоступності недостатньо, що створює 
підґрунтя для відмінностей у національних під-
ходах до дозування. Так, згідно з рекомендація-
ми гастроентерологічних товариств Австралії, 
Італії та Іспанії, рекомендована доза становить 
25 000–50 000 од. ліпази на основний прийом їжі 
в дорослих, проте доказовість цих підходів не за-
вжди є високою [16,26,28,45]. У зв’язку з цим 
було розроблено оновлені узгоджені рекоменда-
ції ESPGHAN і NASPGHAN, які пропонують 
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більш обґрунтовані алгоритми дозування 
[38,42].

Дозування ферментних препаратів (PERT) 
може базуватись на масі тіла, вмісті жиру в їжі 
або об’ємі ентерального харчування. Розрахунок 
за вмістом жиру вважається фізіологічно точні-
шим, однак потребує значних зусиль із боку ро-
дини пацієнта.

У разі недостатнього ефекту ЗФТ слід переві-
рити: правильність дозування, зберігання та 
прийому препарату, дотримання режиму, а та-
кож розглянути додаткові чинники – дієтичні 
особливості (часті перекуси без ферментів), по-
требу в супресії шлункової секреції (інгібітори 
протонної помпи) або наявність супутніх станів 
(целіакія, SIBO, запальні захворювання кишеч-
ника). У дорослих та підлітків додатковими 
факторами ризику є тютюнопаління та вживан-
ня алкоголю, які сприяють розвитку хронічного 
панкреатиту та зниженню екзокринної функції.

У практиці замісної ферментної терапії для 
дітей з ЕНПЗ використовуються три основні 
підходи до розрахунку дози: залежно від маси 
тіла, від кількості спожитого жиру або від об’єму 
їжі (особливо при ентеральному харчуванні) 
[11,46].

Дозування на основі маси тіла є найчастіше 
застосовуваним методом при пероральному хар-
чуванні. Початково рекомендовано призначати 
500–1000 одиниць ліпази на кілограм маси тіла 
на кожний основний прийом їжі. Якщо клінічні 
симптоми мальабсорбції зберігаються, дозу по-
ступово підвищують (зазвичай на одну капсулу 
на кожен прийом їжі або перекус) до досягнення 
клінічного ефекту або максимально допустимо-
го рівня. Верхня межа становить 3000 одиниць 
ліпази на кілограм маси тіла на один прийом їжі, 
а загальна добова доза не повинна перевищувати 
10 000 одиниць ліпази на кілограм.

Дозування за вмістом жиру в раціоні застосо-
вується переважно тоді, коли ваговий метод ви-
являється недостатньо ефективним. У цьому 
випадку розрахунок базується на кількості спо-
житого жиру і рекомендований діапазон стано-
вить 500–4000 одиниць ліпази на кожен грам 
жиру в їжі. Цей метод вважається більш фізіоло-
гічно обґрунтованим, однак вимагає від пацієнта 
або його родини ретельного контролю за вміс-
том жиру в раціоні.

Дозування за об’ємом їжі або суміші доцільне 
при зондовому (ентеральному) харчуванні, осо-

бливо в умовах тривалого або нічного годуван-
ня. У таких випадках використовуються спеці-
альні картриджі з ферментами. Рекомендовано 
використовувати один картридж на перші 
500 мл суміші або два картриджі на 1000 мл. Не 
допускається застосування понад двох картри-
джів за одне годування.

Вік пацієнта є ще одним важливим критерієм 
для індивідуалізації дози ферментної терапії. 
Рекомендовані дози ліпази суттєво відрізняють-
ся між немовлятами, дітьми молодшого віку, під-
літками та дорослими.

У немовлят (віком до 1 року) рекомендова-
на доза панкреатину становить від 2 000 до 
4 000 одиниць ліпази на кожні 120 мл грудного 
молока або суміші. У цій віковій категорії 
особливо важливо дотримуватися призна-
чень лікаря, враховуючи ризик гіпервітаміно-
зу та індивідуальні особливості засвоєння.

У дітей віком до 4 років застосовується 
доза 1 000 одиниць ліпази на кілограм маси 
тіла на основний прийом їжі та 500 одиниць 
на кілограм – на перекуси. Після 4-річного 
віку дозування зменшується: 500 одиниць лі-
пази на кілограм на основний прийом їжі та 
250 одиниць на кілограм – на перекус. Такий 
підхід враховує зміни в метаболізмі та хар-
човій поведінці дітей.

У дорослих пацієнтів стартова рекомендована 
доза становить 50 000 одиниць ліпази на основ
ний прийом їжі та 25 000 одиниць – на перекуси. 
[11,33,38,42].

Однією з поширених клінічних помилок при 
призначенні ферментної терапії є недооцінка 
значення часу прийому препарату. Часто фер-
менти приймають або задовго до їжі, або навіть 
перед сном, що суперечить принципам ефектив-
ного лікування екзокринної недостатності під-
шлункової залози. Згідно з сучасними рекомен-
даціями (ESPGHAN, NASPGHAN), час 
прийому ферментів має бути чітко скоордино-
ваний із тривалістю споживання їжі, що дозво-
ляє максимально імітувати фізіологічну секре-
цію ендогенних панкреатичних ферментів 
[33,38,42].

У випадках, коли прийом їжі є короткотри-
валим (до 15 хвилин), вся доза ферментного 
препарату повинна бути прийнята одразу 
з першим укусом їжі. Якщо їжа триває 15–
30 хвилин, доцільно розділити дозу навпіл: 
першу частину прийняти на початку, а дру-
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гу – приблизно в середині прийому їжі. Якщо 
ж харчування триває понад 30 хвилин (на-
приклад, під час довгої трапези), рекомендо-
вано розділити дозу на три частини, прийма-
ючи їх відповідно на початку, в середині та 
в кінці прийому їжі.

Такий розподіл дози дає змогу відтворити 
природну секрецію ферментів підшлункової 
залози, яка за фізіологічних умов триває про-
тягом усього періоду споживання їжі. Важли-
во враховувати, що чим більша кількість спо-
житої їжі або жиру, тим вищою є потреба 
в екзогенних ферментах і доза PERT має від-
повідно коригуватись.

У випадках, коли замісна ферментна терапія не 
забезпечує очікуваного клінічного ефекту, попри 
її регулярне застосування, необхідно провести 
поетапний аналіз усіх можливих причин збере-
ження симптомів ЕНПЗ.

Насамперед слід переконатися у правильному 
дозуванні препарату. Доза має відповідати масі 
тіла пацієнта або кількості спожитого жиру. За 
потреби її можна поступово збільшувати, однак 
важливо не перевищувати добовий максимум – 
10 000 одиниць ліпази на кілограм маси тіла. 
Крім того, необхідно переконатися в належному 
зберіганні препарату: ферменти мають зберігати-
ся у відповідних умовах, а термін їхньої придат-
ності – залишатися дійсним. Якщо препарат був 
підданий надмірному нагріванню чи вологості, 
його активність може бути суттєво знижена.

Також слід оцінити, чи дотримується пацієнт 
правил прийому препарату. ЗФТ повинна прийма
тися безпосередньо перед їжею, перекусами або 
вживанням поживних жирних напоїв. Недотри-
мання режиму або нерегулярний прийом може 
призводити до неефективності лікування навіть за 
коректно підібраного дозування [38].

Особливості харчування пацієнта також мо-
жуть впливати на ефективність ЗФТ. Зокрема, 
часте харчування невеликими порціями протя-
гом дня без супроводу ферментами (так званий 
«graze pattern») може значно знижувати ефектив-
ність терапії. У таких випадках необхідно адапту-
вати режим прийому ферментів до кожного з епі-
зодів їжі.

Якщо після корекції дозування та режиму при-
йому ЗФТ симптоми зберігаються, доцільно роз-
глянути пробне застосування інгібіторів шлунко-
вої секреції, зокрема інгібіторів протонної помпи. 
Зниження кислотності вмісту шлунка може по-

кращити стабільність та дію ферментів у тонкому 
кишечнику.

Необхідно також виключити інші можливі 
причини мальабсорбції, які можуть супроводжу-
вати або імітувати ЕНПЗ. Серед них – целіакія, 
синдром надмірного бактеріального росту в тон-
кій кишці (SIBO), такі запальні захворювання 
кишечника, як хвороба Крона або виразковий 
коліт. У клінічній практиці слід також врахову-
вати шкідливі звички: активне або пасивне курін-
ня, а також вживання алкоголю є відомими фак-
торами ризику розвитку хронічного панкреатиту, 
погіршення екзокринної функції та зниження 
ефективності ферментної терапії [38].

Згідно з  міжнародними рекомендаціями 
(ESPGHAN, NASPGHAN, CF Foundation), фер-
ментні препарати для замісної терапії при ЕНПЗ 
повинні відповідати низці стандартизованих ви-
мог, які забезпечують їхню клінічну ефектив-
ність, безпеку та зручність застосування [38].

Усі затверджені ферментні препарати повинні 
містити панкреатин тваринного походження 
(найчастіше зі свиней), що забезпечує повний 
спектр активних ферментів (ліпаза, амілаза, про-
теаза) у біологічно активній формі.

Ферменти мають бути виготовлені у вигляді 
гастрорезистентних мікрогранул або мікросфер, 
стійких до дії шлункового соку, що дає змогу фер-
ментам досягати просвіту тонкого кишечника 
в активній формі. Цей тип покриття забезпечує 
захист ферментів від інактивації в кислому серед-
овищі шлунка.

Рекомендований розмір гранул не повинен пе-
ревищувати 1,5–2,0 мм, що дозволяє їм змішува-
тись із хімусом і синхронно евакуюватись зі 
шлунка. Великі гранули (>2 мм) можуть затри-
муватись у шлунку та втрачати синхронність із 
їжею, що знижує ефективність замісної терапії.

Препарат повинен містити чітко стандартизо-
вану кількість ліпази, амілази та протеази. У біль-
шості сучасних препаратів (у т.ч. ФІРУЛІН® 
10000) пріоритетом є доза ліпази, яка є ключовим 
компонентом при мальабсорбції жирів.

У США всі ферментні препарати повинні мати 
затвердження FDA як лікарські засоби (drug 
products), що передбачає відповідність стандар-
там GMP, стабільності, фармацевтичної еквіва-
лентності та клінічної ефективності.

Відсутність домішок та допоміжних компонен-
тів, що несуть алергенний або імунотропний по-
тенціал. Особливо важливо в педіатричній прак-
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тиці – наявність лактози, барвників, глютену або 
консервантів має бути виключена.

Дотримання зазначених стандартів дозволяє 
гарантувати ефективність замісної терапії та 
зменшити ризики недостатнього лікувального 
ефекту або побічних реакцій.

Дієтичні рекомендації при ЕНПЗ
Дієтичні рекомендації при ЕНПЗ повинні бути 

індивідуалізованими та залежати від етіології за-
хворювання, супутніх патологій, віку пацієнта та 
загального нутритивного статусу. Універсального 
підходу до харчування при ЕНПЗ не існує, адже 
стратегія нутритивної підтримки може суттєво 
відрізнятися залежно від основного діагнозу 
[11,15,21,38,45].

Так, при хронічному панкреатиті традиційно 
рекомендовано дієту з обмеженим вмістом жи-
рів, що має на меті зменшення стимуляції пан-
креатичної секреції та профілактику больового 
синдрому. У таких випадках жирність раціону 
повинна бути скоригована в поєднанні з індиві-
дуально підібраною дозою ферментної терапії 
[8,22,29,40,43].

На відміну від цього, в пацієнтів із муковісци-
дозом застосовується зовсім інший підхід. Для 
забезпечення високої енергетичної потреби орга-
нізму та запобігання втраті маси тіла рекомендо-
вано дієту з високим вмістом жирів. Такий раціон 
обов’язково має супроводжуватись призначенням 
високих доз ферментних препаратів. Наявні дані 
свідчать, що така стратегія позитивно впливає не 
лише на нутритивний статус, а й на функцію ле-
геневої тканини у пацієнтів із МВ, знижуючи час-
тоту загострень респіраторних інфекцій [6].

У будь-якому випадку, раціон при ЕНПЗ має 
бути повноцінним за вмістом енергії, білків, вуг-
леводів та жирів. Обмеження повинні бути об-
ґрунтованими і не призводити до вторинної маль-
нутриції. У зв’язку з цим надзвичайно важливо, 
щоб дієтична стратегія розроблялася або коригу-
валася спільно з клінічним дієтологом.

Крім того, при тривалому перебігу ЕНПЗ з ви-
соким ризиком мальабсорбції жирів та жиророз-
чинних вітамінів обов’язковим компонентом є ре-
гулярна оцінка нутритивного статусу пацієнта, 
зокрема рівні вітамінів A, D, E та K у сироватці 
крові, з подальшим призначенням індивідуалізо-
ваної сапліментації за потреби [7].

Пацієнти з ЕНПЗ, особливо ті, що мають хро-
нічний панкреатит або муковісцидоз, знаходять-
ся у групі високого ризику розвитку дефіциту 

жиророзчинних вітамінів – A, D, E та K. Це 
пов’язано з порушенням всмоктування жирів 
у кишечнику внаслідок недостатності панкреа-
тичних ферментів. Тому регулярний моніторинг 
рівнів цих вітамінів і своєчасна сапліментація 
є невіддільною частиною комплексного лікуван-
ня таких пацієнтів [7,11,46].

Вітамін A рекомендовано призначати в таких 
вікових дозах: для немовлят від народження до 
6 місяців – 400 мкг ретинол-активного еквівален-
та (RAE) на добу, для дітей 7–12  місяців  – 
500 мкг. У віці 1–3 роки добова потреба становить 
300 мкг, у 4–8 років – 400 мкг, а в 9–13 років – 
600 мкг. Підлітки мають дещо вищі добові потре-
би: для хлопців 14–18 років – 900 мкг, для дівчат 
того ж віку – 700 мкг.

Вітамін D також потребує вікової адаптації. 
Немовлятам рекомендується 400–500 міжнарод-
них одиниць (МО) на добу. У віці 1–10 років – 
800–1000 МО, а після 10 років – до 2000 МО на 
добу. У разі підтвердженого дефіциту без гіпо-
кальцемії призначається лікувальна доза від 
1000  до 10 000  МО на добу (еквівалент 25–
125 мкг) протягом 8–12 тижнів, після чого пере-
ходять на підтримуючу терапію – 400–1000 МО 
щодня. Якщо дефіцит супроводжується гіпокаль-
цемією, додатково призначається елементарний 
кальцій у дозі 30–75 мг на кілограм маси тіла на 
добу.

Вітамін E призначається в дозах, еквівалент-
них α-токоферолу. Немовлята мають отримувати 
4–5 мг α-ТЕ на добу, діти віком 1–3 роки – 6 мг, 
4–8 років – 7 мг, 9–13 років – 11 мг. У підлітково-
му віці добова потреба становить 15 мг. У пацієн-
тів з ЕНПЗ або муковісцидозом доза повинна 
індивідуально коригуватись на підставі лабора-
торних даних.

Щодо вітаміну K, то в немовлят рекомендована 
доза може становити 2 мг на тиждень у профілак-
тичних цілях або 0,3–1 мг на добу для лікування. 
Для дітей старшого віку добова потреба варіюєть-
ся від 30 до 100 мкг, залежно від віку та рівня ко-
агуляційних факторів. У випадках клінічного або 
лабораторно підтвердженого дефіциту призна-
чаються вищі терапевтичні дози під контролем 
лікаря.

Таким чином, своєчасне виявлення дефіциту 
жиророзчинних вітамінів та їхня корекція дозво-
ляють зменшити ризики ускладнень, покращити 
нутритивний статус пацієнтів з ЕНПЗ і підтри-
мати ефективність загальної терапії [7].
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Сучасне рішення для ферментної підтримки 
при ЕНПЗ

Серед поліферментних препаратів, що пред-
ставлені на фармацевтичному ринку України, 
ФІРУЛІН® 10000 (виробник: Kusum Healthcare 
Pvt Ltd.) зарекомендував себе як ефективний, 
безпечний і надійний лікарський засіб замісної 
ферментної терапії, що відповідає сучасним клі-
нічним потребам пацієнтів з ЕНПЗ. Виробни-
цтво лікарського засобу ФІРУЛІН® 10000 від-
повідає стандартам GMP.

Одна желатинова капсула ФІРУЛІН® 
10000 містить 150 мг панкреатину тваринного 
походження у  вигляді гастрорезистентних 
(стійких до дії шлункової кислоти) гранул із чіт-
ко визначеною ферментативною активністю: 
ліпаза – 10 000 ОД ЄФ, амілаза – 8 000 ОД ЄФ, 
протеаза – 600 ОД ЄФ. Така композиція забез-
печує адекватну компенсацію травних функцій 
підшлункової залози навіть при помірній або 
тяжкій ЕНПЗ. Лікарський засіб ФІРУЛІН® 
10000 не містить у своєму складі лактозу, глю-
тен та консерванти. Середній розмір гастроре-
зистентних гранул у  препараті ФІРУЛІН® 
10000 становить 1,0–1,3 мм, що відповідає су-
часним вимогам до вибору ферментних препа-
ратів при ЕНПЗ.

Лікарський засіб ФІРУЛІН® 10000 схвалено 
для застосування як у дорослих, так і в дітей із 
народження із широким спектром захворю-
вань і станів, що супроводжуються ЕНПЗ, 
включаючи, але не обмежуючись: хронічним 
панкреатитом, станом після панкреатектомії 
або гастректомії, післяопераційними станами 
(наприклад, після гастроентеростомії за Біль-
ротом II), синдромом Швахмана–Даймонда, 
періодом реконвалесценції після епізоду го-
строго панкреатиту, поновленням ентерально-
го чи перорального харчування в пацієнтів із 
тривалою мальабсорбцією та муковісцидозом.

Завдяки своєму складу і формі випуску, ФІ-
РУЛІН® 10000 дозволяє реалізувати персона-
лізований підхід до замісної терапії – з ураху-
ванням віку, маси тіла, дієтичних звичок 
пацієнта та клінічного перебігу основного за-
хворювання.

Призначення препарату здійснюється відпо-
відно до сучасних європейських та північноа-
мериканських рекомендацій (ESPGHAN, 
NASPGHAN), згаданих у цій статті [16,41], 
з дотриманням принципів раціонального дозу-

вання, синхронізації з прийомом їжі та регу-
лярного моніторингу ефективності лікування.

ФІРУЛІН® 10000 – це поєднання якості та 
сучасного технологічного підходу у виробництві 
ферментів, що забезпечує високий рівень тера-
певтичної ефективності при ЕНПЗ та сприяє по-
кращенню якості життя пацієнтів.

Висновки
Екзокринна недостатність підшлункової за-

лози у дітей є багатофакторним синдромом, 
який може розвиватися як наслідок генетичних 
дефектів (муковісцидоз, синдром Швахмана–
Даймонда, інші рідкісні вроджені стани), хроніч-
ного панкреатиту, целіакії, післяопераційних 
втручань, а також мати транзиторний характер 
у немовлят чи після перенесених гострих інфек-
цій шлунково-кишкового тракту. Своєчасна діа-
гностика ЕНПЗ ґрунтується на клінічній оцінці, 
лабораторних методах (зокрема визначенні рів-
ня фекальної еластази-1), аналізі нутритивного 
статусу та, за потреби, застосуванні прямих 
функціональних тестів.

Замісна ферментна терапія залишається осно-
вою лікування ЕНПЗ і спрямована на усунення 
симптомів мальабсорбції, профілактику нутри-
тивних дефіцитів та забезпечення нормального 
фізичного розвитку дітей. Ефективність ЗФТ 
визначається правильним підбором дози фер-
ментів, синхронізацією прийому з їжею та інди-
відуальним підходом до дієтичних рекомендацій.

Згідно з сучасними європейськими та північ-
ноамериканськими настановами, доза ферментів 
повинна розраховуватися залежно від маси тіла, 
вмісту жиру в раціоні або особливостей ентераль-
ного харчування. Дотримання цих принципів дає 
змогу досягти оптимального контролю симпто-
мів та запобігти прогресуванню нутритивної не-
достатності.

Комплексне ведення пацієнтів із ЕНПЗ перед-
бачає не лише корекцію ферментної недостатнос-
ті, але й регулярний моніторинг рівнів жиророз-
чинних вітамінів (A, D, E, K) з  подальшою 
цільовою сапліментацією. Персоналізований під-
хід до терапії, що враховує вік, етіологію та клі-
нічні особливості перебігу захворювання, є клю-
човим фактором у  досягненні позитивних 
довгострокових результатів і покращенні якості 
життя пацієнтів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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