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Резюме. Дисахаридазная недостаточность — синдром желудочно-кишечных расстройств, об-
условленный нарушением гидролиза и всасывания дисахаридов (лактозы, сахарозы и др.) в 
тонкой кишке. В этом обзоре основное внимание уделяется одному из частых ее вариантов — 
недостаточности сахаразы. Она может быть генетически обусловленной и приобретенной. 
Проявляется заболевание в виде осмотической диареи, метеоризма и болей в животе после 
приема в пищу продуктов, богатых сахарозой. Основными методами диагностики, применя-
емыми для определения сахаразной недостаточности, являются водородный дыхательный 
тест, биопсия дисахаридазы тонкой кишки и генетическое исследование. Главным методом 
лечения в России является диетотерапия, а также, если это вторичная форма заболевания, 
лечение основной патологии.
Ключевые слова: сахаразная недостаточность; дисахаридная недостаточность; питание; 
дисахариды; сахараза; диарея.
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Summary. Disaccharidase deficiency is a syndrome of gastrointestinal upset caused by a violation 
of the hydrolysis and absorption of disaccharides (lactose, sucrose, etc.) in the small intestine. This 
review focuses on one of its frequent options — sucrose deficiency. It can be genetically determined 
and acquired. The disease manifests itself in the form of osmotic diarrhea, flatulence and abdominal 
pain after eating foods rich in sucrose. The main diagnostic methods available for determining 
sucrase deficiency are a hydrogen breath test, a small intestine disaccharidase biopsy, and a genetic 
study. The basis of treatment is diet therapy.
Keywords: sucrase deficiency; disaccharide deficiency; nutrition; disaccharides; sucrase; diarrhea.

Введение

На формирование нормального нервно-
психического и физического развития ребенка в 
значительной степени влияет здоровое сбалан-
сированное питание[6]. Однако существуют 
заболевания, при которых поступившая в же
лудочно-кишечный тракт пища не может полно-
ценно перевариться и усвоиться организмом. 
Таким образом рацион ребенка существенно 
обедняется, что сказывается на его развитии и 

общем самочувствии. Одной из таких состоя-
ний может стать сахаразная недостаточность. 
Данное заболевание достаточно редко освеща-
ется в настоящее время, однако важно учиты-
вать, что его частота в некоторых популяциях, а 
именно у коренного населения Канады, Грен-
ландии и Аляски, колеблется от 3 до 10% [30], 
тогда как в странах Европы этот показатель со-
ставляет примерно 0,5–2%. В России на настоя-
щий момент нет данных о распространенности 
сахаразной недостаточности. Множество паци-
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ентов остаются без диагноза и адекватного ле-
чения. Именно поэтому требуется более внима-
тельное изучение этого заболевания.

Физиологические основы  
метаболизма углеводов

Углеводы являются одним из трех макроэ-
лементов в рационе человека и наряду с белка-
ми и жирами являются основным источником 
энергии. Хотя обеспечение энергией является 
их основной функцией, углеводы также играют 
важную роль в поддержании целостности кле-
ток, а также в образовании углеводных струк-
тур на внешней поверхности клеток для целей 
передачи сигналов и переноса клеток, таких 
как протеогликаны, гликопротеины и гликоли-
пиды. Как следует из их названия, все углево-
ды состоят только из углерода, водорода и кис-
лорода. Моносахариды имеют фиксированное 
соотношение 1:2:1 углерода (C), водорода (H) 
и кислорода (O) и представляют собой органи-
ческие соединения, организованные в форме 
альдегидов или кетонов с несколькими гидрок-
сильными группами в углеродной цепи.

Метаболизм углеводов начинается с ротовой 
полости: гликоген и крахмал, содержащиеся в 
богатых углеводами продуктах, расщепляются 
α-амилазой слюны, образуя олигомеры глюкозы, 
амилозы и амилопектина [2]. Моносахариды 
глюкоза и фруктоза, содержащиеся во фруктах и ​​
меде, не требуют дальнейшего переваривания и 
усваиваются в том виде, в каком они есть. Два 
простых сахара (моносахариды) вместе образу-
ют дисахарид. Пищевые дисахариды включают 
в себя мальтозу (продукт расщепления крахма-
ла), сахарозу (столовый сахар) и лактозу (сахар, 
содержащийся в молоке). Всасывание дисахари-
дов целиком невозможно, поэтому они разделя-
ются на два моносахарида с помощью специаль-
ных ферментов. Амилоза состоит из линейных 
спиральных цепей примерно из 500–20 000 α-D-
глюкозных мономеров, связанных через α‑1,4 
гликозидные связи [16]. Амилопектин, с другой 
стороны, состоит из гораздо более крупных раз-
ветвленных полимеров глюкозы, содержащих до 
2  миллионов остатков. Слюнная амилаза (S- 
тип), кодируемая геном AMY1, обнаруженным в 
хромосоме 1, является эндоферментом, который 
осуществляет множественные разрывы на ли-
нейных участках как амилозы, так и амилопек-
тина путем гидролиза связей α (1–4). Действие 
изоформы s-амилазы ингибируется кислой сре-
дой желудка, поэтому в дальнейшем усвоении 
углеводов она не участвует [9–12]. Однако изо-
форма поджелудочной железы амилазы (Р- тип), 

кодируемой геном AMY2, способна продолжать 
этот процесс, при условии, что кислотное содер-
жимое желудка будет нейтрализовано бикарбо-
натами. Затем в процесс расщепления дисахари-
дов включаются специфические ферменты- 
мальтазо-глюкоамилаза и сахаоао-изомальтаза 
(СИ) [7]. Результатом их работы является обра-
зование глюкозы, галактозы или фруктозы, то 
есть моносахаридов, которые затем быстро аб-
сорбируются через серозную поверхность эпи-
телия тонкой кишки одним из нескольких пере-
носчиков глюкозы. Все три моносахарида, глю-
коза, галактоза и фруктоза, могут переноситься из 
слизистой оболочки кишечника в портальную 
циркуляцию с помощью GLUT‑2, однако натрий-
зависимый переносчик глюкозы, SGLT‑1, отвеча-
ет только за активный транспорт глюкозы или га-
лактозы, тогда как GLUT‑5 отвечает за облегчен-
ную транспортировку только фруктозы.

Развитие заболевания и клинические 
проявления. При дефиците дисахаридаз не-
расщепленные углеводы накапливаются в про-
свете тонкой кишки, что приводит к повыше-
нию осмотического давления и избыточному 
поступлению воды в просвет кишечника. Кро-
ме того, сахароза утилизируются микрофлорой 
с образованием органических кислот и угле-
кислого газа, что еще больше усиливает посту-
пление воды в просвет кишки, усиливается пе-
ристальтика, снижается pH кала (меньше 5,5), 
стул становится пенистым водянистым с кис-
лым запахом брожения. Дисахариды выделя-
ются в неизмененном виде как с фекалиями, 
так и с мочой. Таким образом, каждый прием 
углеводов, содержащих сахарозу, заканчивает-
ся для пациента метеоризмом, болями в живо-
те, диареей или рвотой. Более того, ускорен-
ный транзит отрицательным образом влияет на 
всасывание других питательных веществ, что 
приводит к риску недоедания и невозможности 
расти и развиваться в соответствии с возрас-
том [21]. Дополнительными факторами, спо-
собствующими возникновению заболевания, 
являются количество употребляемых в пищу 
углеводов и других пищевых компонентов, 
скорость опорожнения желудка, метаболиче-
ская активность ферментирующих бактерий, 
степень остаточной активности фермента 
сахаразы-изомальтазы и других кишечных ди-
сахаридаз, а также сопутствующие заболева-
ния желудочно кишечного тракта [8].

Сахаразную недостаточность этиологиче-
ски можно рассматривать как первичную или 
врожденную, которая вызвана генетическими 
мутациями в гене сахаразы-изомальтазы и уже 
присутствуют при рождении, и индуцирован-
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ную или вторичную, которая возникает в более 
позднем возрасте и опосредована факторами 
окружающей среды или возникают как след-
ствие других генетических недостатков, кото-
рые негативно влияют на физиологию кишеч-
ника в целом и функцию сахаразо-изомальтазы. 
Врожденный дефицит сахаразы-изомальтазы 
является редкой аутосомно-рецессивной 
врожденной ошибкой метаболизма, возникаю-
щей в результате мутации в ферменте сахаразо-
изомальтазы, приводящей к полному отсут-
ствию сахарозы и большей части активности 
мальтазы [18, 19, 24]. В настоящее время опи-
сано 37 генетических аллелей, приводящих к 
семи фенотипам дефицита сахаразы и изомаль-
тазы [26]. Осмотическая диарея обычно на-
блюдаются через 2–16 недель, чаще при отлу-
чении от грудного молока и замене потребле-
ния жидкости диетическими олигосахаридами 
и дисахаридами в виде сладких напитков[19, 
28]. В зависимости от причин возникновения 
вторичную сахаразную недостаточность мож-
но разделить на три основные группы:

•	 сахаразная недостаточность, вызванная 
физическими повреждениями кишечника 
и нарушения целостности эпителия ки-
шечника;

•	 сахаразная недостаточность, вызванная ин-
гибирующей функцией некоторых компо-
нентов питания или лекарственных средств 
(Например, миглустат, который использует-
ся для лечения болезни Гоше I типа, сильно 
подавляет функцию СИ и, таким образом, 
приводить к симптомам со стороны пище-
варительной системы [17]. Кодеин в соста-
ве анальгетиков и ранитидин с антигиста-
минным действием могут также ингибиро-
вать активность сахаразы в кишечнике [20]. 
Кроме того, некоторые растительные на-
родные средства, особенно содержащие по-
лифенольные компоненты, также могут ин-
гибировать сахаразо-изомальтазу.);

•	 сахаразная недостаточность, связанная с 
инфекциями или аутоиммунными рас-
стройствами [5] (индуцированный колит 
на животных моделях выявил местное 
воспаление толстой кишки, влияющее на 
функцию подвздошной и тощей кишки и 
приводящее к потере экспрессии и актив-
ности СИ [7]).

Диагностика

Золотым стандартом для диагностики ки-
шечных расстройств, связанных с нарушени-
ем всасывания являются эндоскопическая 

биопсия тонкой кишки и оценка активности 
дисахаридазы вне организма. Дополнитель-
ное гистологическое исследование образца 
кишечной биопсии позволяет различать 
первичные и вторичные дисахаридазные рас-
стройства [22, 23, 29]. При первичных рас-
стройствах ожидается нормальная морфоло-
гия кишечника, сопровождающаяся снижени-
ем ферментативной активности, тогда как 
вторичные расстройства обычно сопровожда-
ются нарушением морфологии кишечника. 
Также существует современный эндоскопиче-
ский метод визуализации in vivo — конфо-
кальная лазерная эндомикроскопия (CLE) 
[13]. Неинвазивным, но не всегда надежным 
диагностическим методом является тест на 
водородное дыхание, который измеряет уро-
вень выдыхаемого водорода, вырабатываемый 
при ферментации тестируемого углевода бак-
териями микрофлоры кишки [10]. В мире нет 
стандартизированного подхода к подготов-
ке  пациента перед процедурой. Однако в 
2017 году в Америке были опубликованы дан-
ные, по которым перед процедурой рекомен-
довалось избегать применения антибиотиков 
в течение четырех недель до теста на дыхание 
[27]. Кроме того, пациенты должны придер-
живаться диеты с низким содержанием клет-
чатки за день до теста и голодать в течение 
ночи в течение как минимум 12 часов. Базо-
вый альвеолярный образец собирают в мешок 
и переносят в специальный герметичный 
шприц. Рекомендуется минимум 20 мл альве-
олярного воздуха. Затем пациенту дают вы-
пить раствор сахарозы. В течение 3 часов 
проводится сбор альвеолярного воздуха каж-
дые 30 минут. Если сахар не переваривается, 
то уровень водорода в альвеолярном возду-
хе  значительно возрастет (обычно в течение 
2  часов). Увеличение содержания водорода в 
дыхании более чем на 20 частей на миллион 
по сравнению с исходным значением свиде-
тельствует о нарушении всасывания погло-
щенного сахара. Мутации в гене СИ, вызыва-
ющие врожденную форму сахаразной недо-
статочности, могут быть идентифицированы с 
помощью генетического скрининга с исполь-
зованием слюны или крови пациента. Также, 
не прибегая к сложным исследования, можно 
заподозрить нарушение всасывания углево-
дов, оценивая рацион питания путем исклю-
чения пищи и наблюдения за улучшением 
симптомов [3, 32]. О возможном воспалении 
кишечника, как причины приобретенного со-
стояния можно судить по клиническому ана-
лизу крови, копрограмме и ФГДС.



обзоры

Medicine: theory and practice том 4   № 1   2020 eISSN 2658-4204

83

Лечение

Ведущим методом лечения сахарахной не-
достаточности является коррекция питания ре-
бенка с помощью пожизненной диеты с огра-
ниченным содержанием сахарозы и крахмала 
[1, 14, 15]. Данный вариант является эффек-
тивным, однако придерживаться такой диеты 
может быть непросто, особенно для ребенка. В 
этом отношении важно донести до родителей 
пациента важность диетотерапии, и от того на-
сколько будут мотивированы родители напря-
мую зависит комплаентность и эффективность 
терапии. В западных странах возможно приме-
нение заместительной энзимотерапии, которая 
позволяет не избегать мальабсорбируемые са-
хара. Для этого используют препарат сакрози-
дазу или инвертазу, это суспензия, полученная 
из Saccharomyces cerevisiae [33]. Для профи-
лактики и лечения вторичных кишечных рас-
стройств, косвенно влияющих на функцию СИ 
применяются пробиотики [25]. Подавление 
нормальной микрофлоры может увеличить 
восприимчивость к патогенным инфекциям, 
которые, в свою очередь, повлияют на эпите-
лий кишечника и тем самым негативно отраз-
ятся на работе сахаразы-изомальтазы.

Суммируя все вышесказанное, сахаразная 
недостаточность- это заболевание, при кото-
ром происходит генетически детерминирован-
ное или приобретенное нарушение работы 
сахаразо-изомальтаза эпителия тонкой кишки. 
Поэтому главным ее проявлением, напрямую 
влияющим на жизнь пациентов, будет осмоти-
ческая диарея. Важно вовремя заподозрить за-
болевание, так как его распространенность в 
некоторых областях мира достаточно большая. 
Основными методами диагностики, доступны-
ми для определения сахаразной недостаточно-
сти, являются водородный дыхательный тест, 
биопсия дисахаридазы тонкой кишки и генети-
ческое исследование. Ключевое место в лече-
нии занимает диетотерапия, однако на западе 
существует заместительная энзимотерапия, ко-
торая в нашей стране широкого распростране-
ния не получила.
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