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Вступ. Незважаючи на всі досягнення орто-
педичної науки й на сьогоднішній день у широ-
кого загалу ортопедів існують запитання щодо 
медичної реабілітації пацієнтів з таким важким 
спадковим системним захворюванням кісткової 
тканини, як недосконалий остеогенез, шляхом 
оперативних втручань на кістках. [1].

Це певною мірою стосується як самих орто-
педичних втручань, спрямованих на корекцію 
деформацій довгих кісток (їх технічної сторони 
та забезпечення адекватними металоконструк-
ціями), так і передопераційної медикаментозної 
підготовки цих пацієнтів, спрямованої на покра-
щення структурно-функціонального стану кіст-
кової тканини. 

Сьогодні на озброєнні ортопедів є така пер-
спективна методика фіксації кісток, як блокую-
чий інтрамедулярний остеосинтез (БІОС). Але 
слід зауважити, що недосконалий остеогенез 
(НО) – це одне з найбільш тяжких системних за-
хворювань кісткової тканини спадкового плану, 
що проявляється складними процесами порушен-
ня кісткоутворення та остеорезорбції, ремоделю-
вання кісткової тканини, змінами нормальної рів-
новаги між цими процесами, розвитком тяжкого 
системного остеопорозу та, як наслідок, патоло-
гічними переломами довгих кісток та їх вісьови-
ми деформаціями, втратою пацієнтами функції 
ходьби, опори та самообслуговування [2-4]. 

Потрібно зауважити, що в пацієнтів із III ти-
пом недосконалого остеогенезу за Сайлензом, 
які зазвичай втрачають функцію ходьби та опо-
ри, тяжкий системний вроджений остеопороз 
довгих кісток посилюється за рахунок явищ вто-
ринного або імобілізаційного остеопорозу.

Стає зрозумілим, що тяжкі системні пору-
шення структурно-функціонального стану кіст-
кової тканини технічно унеможливлюють вико-
нання оперативних втручань з корекції вісьових 
деформацій довгих кісток із застосуванням будь-
яких інтрамедулярних конструкцій. Це пов’язано 
з тонким кортикальним шаром довгих кісток, 
крайнім ступенем вираженості патологічної лам-
кості й, як наслідок, неможливістю оперативної 
підготовки каналу для імплантації блоковано-
го інтрамедулярного стрижня, що, у свою чергу, 
зводить нанівець усі зусилля ортопедів з медич-
ної реабілітації пацієнтів з недосконалим осте-
огенезом та залишає їх «нерухомими в ліжку». 

Не можна також не брати до уваги те, що хво-
рі на НО – це пацієнти здебільшого дитячого віку, 
в яких значно обмежений спектр антиостеопоро-
тичних препаратів, дозволених до застосування.

Проте, у англомовних літературних джерелах 
останнього часу з’явилась значна кількість пу-
блікацій, які свідчать про ефективність медика-
ментозної терапії пацієнтів дитячого віку, хворих 
на недосконалий остеогенез, препаратами із гру-
пи антирезорбентів, а саме бісфосфонатів – по-
хідних памідронової кислоти. Як вказують ці ви-
дання, в пацієнтів з недосконалим остеогенезом 
після терапії цими препаратами покращується 
структурно-функціональний стан кісткової тка-
нини, нарощується кісткова маса, зменшуються 
явища системного остеопорозу та кількість па-
тологічних переломів кісток та, за даними гісто-
морфометричних досліджень, покращується мі-
кроархітектоніка кісткової тканини [6-11]. 

Таким чином, враховуючи все вищевказане, 
нами вперше використано у якості передопера-
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Від науки до практики

ційної медикаментозної підготовки препарати 
памідронової кислоти всім пацієнтам з недоско-
налим остеогенезом, яким планувалися корек-
ційні остеотомії довгих кісток із застосуванням 
остеосинтезу інтрамедулярними блокованими 
стрижнями з метою нарощення в них кісткової 
маси та покращення структурно-функціонально-
го стану кісткової тканини. 

Матеріали та методи. У відділі травматоло-
гії та ортопедії дитячого віку ДУ «ІТО НАМНУ» 
за період із 2007 по 2012 роки в 12 пацієнтів з 
різними типами НО виконано 33 хірургічні втру-
чання із приводу переломів довгих кісток та їх 
вісьових деформацій із застосуванням блокова-
них інтрамедулярних стрижнів. Серед них 8 па-
цієнтів чоловічої статі, 4 – жіночої, вік пацієнтів 
коливався від 4 до 51 року, розподіл за типом НО 
(Sillence, 1982 р.) наступний: І тип – 5 пацієнтів; 
III тип – 7 пацієнтів.

За 7,5-8,5 міс. до оперативного втручання 
всім пацієнтам з урахуванням порушення струк-
турно-функціонального стану кісткової тка-
нини, дослідженого рентген-денситометрично 
(Z-критерій) та біохімічно (остеокальцин, total 
P1NP, β-СТх), проводили передопераційну підго-
товку. Пацієнти одержували базову терапію пре-
паратами Са у вигляді остеогенону по 1-2 капсу-
ли 2 рази на добу або кальцеміну по 1-2 капс. на 
добу та активні форми вітаміну D – альфакаль-
цідол (фірма TEVA) по 0,5-1 мкг на добу (двоє 
хворих одержували тільки препарат Са – кальце-
мін та не приймали альфакальцидол). Хворим, 
у яких в процесі дослідження було встановлено 
зниження рівня Са сироватки крові, призначався 
додатково кальцемін по 1 таб. 2 рази на добу про-
тягом 1 міс. з повторним дослідженням рівня Са.

Препарати памідрононової кислоти (ППК) 
«Паміред», «Паміфос» або «Паміредин» було за-
стосовано в дозі 0,5-1,0 мг/кг/добу протягом двох 
діб з інтервалом між циклами інфузій 3 місяці.

Остання інфузія проводилась не менше як за 
1,5 міс до оперативного втручання. Вибір тако-
го терміну призначення пов’язаний із наявніс-
тю побічної властивості антирезорбентів, а саме 
їх здатності знижувати репаративні можливості 
кісткової тканини.

Серед проведених оперативних втручань у 2 
пацієнтів відкрита репозиція патологічного пе-
релому стегна та металоостеосинтез блокованим 
інтрамедулярним стрижнем; у 10 пацієнтів із 
приводу вісьових деформацій стегон та гомілок 
– 24 коригуючих остеотомії стегна та 7 коригую-
чих остеотомій кісток гомілки, проста коригую-
ча остеотомія була застосована в 6 випадках, вко-

рочуюча сегментарна – в 20. Металоостеосинтез 
блокованим інтрамедулярним стрижнем прово-
дився при операціях на стегновій кістці у 18 ви-
падках, на гомілці – в 4; використання інтраме-
дулярного стрижня, що «росте», на стегновій 
кістці в 6 випадках, на гомілці – в 3. У зв’язку із 
формуванням деформації, яка пов’язана з ростом 
дитини, нижче стрижня, в 2 пацієнтів на стегно-
вій кістці та у 1 на великогомілковій проведено 
заміну інтрамедулярного блокованого стрижня 
на інтрамедулярний стрижень, що «росте».

Результати і їх обговорення. При проведен-
ні передопераційної терапії максимально швид-
ку нормалізацію показників маркерів кісткового 
обміну ми спостерігали після другої та третьої 
інфузій. Нарощення кісткової маси за даними 
рентгенівської остеоденситометрії відзначено 
було вже через 6 міс. після першої інфузії. Тоді 
як у дорослих такі зміни спостерігаються тільки 
через 1 рік. Це можна пояснити активним набо-
ром кісткової маси у організмі, що росте.

За даними літератури бісфосфонати, зменшу-
ючи остеорезорбцію, відповідно уповільнюють і 
кісткоутворення, але в наших пацієнтів дитячо-
го віку, не дивлячись на те, що останню інфузію 
проводили за 1,5-2 міс до колекційної остеото-
мії, ми не спостерігали уповільнення консоліда-
ції кістки в ділянці остеотомії. Кісткове зрощен-
ня наставало в звичайні строки. У одного паці-
єнта, у якого стався перелом стегнової кістки під 
час проведення курсу інфузійпамідронової кис-
лоти, консолідація перелому настала в звичайні 
строки. Це можна пояснити значним підсилен-
ням кісткоутворення у хворих на НО і знов-таки 
віком наших пацієнтів [5].

Аналіз показників маркерів кісткового обміну 
в наших пацієнтів показав, що при проведенні пе-
редопераційної підготовки ППК уже після другої 
інфузії швидкість кісткової резорбції зменшува-
лась у середньому на 29±8%, швидкість кістко-
вого обміну уповільнювалась на 21±6%. В усіх 
хворих після введення ППК спостерігалось по-
мірне зниження рівня Са сироватки, яке усува-
лось призначенням препаратів Са та вітаміну D 
(кальцемін або сироп Кальціум D – у пацієнтів 
молодшої групи).

Не дивлячись на те, що динаміку рентгенден-
ситометричних показників прийнято визначати 
з інтервалом у 12 міс., ми проводили визначен-
ня щільності кісткової тканини через 6 міс. після 
початку медикаментозного лікування й встано-
вили достовірне покращення Z-показника в се-
редньому на 0,5 SD (діапазон коливань 0,3-0,6). 
Під час проведення хірургічних втручань спо-
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стерігалось потовщення кортикального шару й 
покращення архітектоніки кістки, що поліпшу-
вало технічні умови введення стрижнів.

Висновки.
1. Хворі на недосконалий остеогенез потре-

бують медикаментозної передопераційної підго-
товки препаратами памідронової кислоти перед 
проведенням оперативних втручань на кістках.

2. Застосування препаратів памідронової кис-
лоти в пацієнтів дитячого віку, хворих на недо-
сконалий остеогенез, не призводить до уповіль-
нення процесів консолідації кісток при корекцій-
них остеотоміях.

3. Передопераційна підготовка препаратами 
памідронової кислоти у хворих на недосконалий 
остеогенез призводить до покращання кісткової 
структури й, відповідно, до оптимізації техніч-
них умов для проведення остеосинтезу блокую-
чими стрижнями.
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Резюме. В статье авторами представлена разработанная 
схема медикаментозной коррекции структурно-функци-
онального состояния костной ткани, проводимой перед 
хирургическими вмешательствами, направленными на 
коррекцию осевых деформаций длинных костей у паци-
ентов с несовершенным остеогенезом. Предоперацион-
ная подготовка проведена у 12 пациентов, которым вы-
полнено 33 хирургических вмешательств с примене-
нием блокирующих интрамедуллярных стержней. Она 
включала анализ структурно-функционального состоя-
ния костной ткани до операции, корекцию его изменений 
препаратами Са и антирезорбентами из группы бисфос-
фонатов. Авторами доказана эффективность и перспек-
тивность описанной методики, которая создает техниче-
ские возможности для выполнения хирургических вме-
шательств на костных структурах.

Ключевые слова: несовершенный остеогенез, остеопо-
роз, переломы, деформации, предоперационная подго-
товка, хирургическое лечение.
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Summary. In this article the authors have presented the 
developed scheme of medicamental correction of structural-
functional state of bone tissue before surgical intervention on 
the occasion of axial deformities of long bones in patients with 
osteogenesis imperfecta. Preoperative preparation has been 
carried out in 12 patients that have under gone 33 surgical 
interventions with application of blocking intramedular 
rods. This scheme included detailed preoperative study of 
structural-functional of bone tissue state, correction of its 
changes by means of Ca and vitamin D preparations and 
antiresorbers of bisphosphonate group. The authors have 
proved efficiency and perspectives of described technique 
that presents technical possibilities for carrying out surgical 
interventions on bone structures.
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