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4. Ефективність корекційних остеотомій не переви-
щує ефективність декомпресивних тунелізацій у хворих 
із АН ГСК на аналогічних стадіях захворювання.

5. Корекційна остеотомія проксимального відділу 
стегнової кістки без декомпресійної тунелізації являє со-
бою оперативне втручання, ефективність якого при АН 
ГСК не співставна з травматизацією і тривалістю реабілі-
таційного періоду.
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CLINICAL AND RADIOGRAPHIC MANIFESTATIONS OF PHOSPHATE DIABETES
N. O. Naumenko, T. A. Kincha-Polishchuk, S. M. Martsyniak, M. F. Syvak

Data of clinical and laboratory examination of 20 patients with phosphate diabetes are presented. Bas-
ing on analysis of the nature of deformity main clinical signs of disease, the time of their onset and frequen-
cy were defined. Analysis of x-ray signs allowed to distinguish the main (essential) and additional symptoms 
of the disease what in general allowed to verify the diagnosis and to distinguish phosphate diabetes from the 
common rachitis.
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КЛИНИКО-РЕНТГЕНОЛОГИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ ФОСФАТ-ДИАБЕТА
Н. О. Науменко, Т. А. Кинчая-Полищук, С. М. Марциняк, Н. Ф. Сивак

Представлены данные клинико-лабораторного обследования 20 пациентов с фосфат-
диабетом. На основании анализа характера деформаций установлены основные клинические 
проявления заболевания, время их появления и частота встречаемости. Анализ рентгенологи-
ческих симптомов позволил выделить основные (обязательные) и дополнительные симптомы 
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заболевания, что в совокупности позволяет верифицировать диагноз и отдифференцировать 
фосфат-диабет от обычного рахита.

Ключевые слова: рахит, рахитоподобные заболевания, остеопороз, фосфат-диабет, 
витамин-D-резистентный рахит.

у діагностиці цієї патології й досить велика кількість 
праць присвячена цьому питанню. Більшість дослідників, 
які займалися вивченням рентгенологічної картини при 
фос фат-діа беті (або ВДРР), виділяють провідний симп-
том — виражений системний остеопороз. Вельми харак-
терними при цій патології є грубопетлиста структура кіс-
ток, витончення коркового шару, розширення, нечіткість 
контурів метафізів, різко виражені багатоплощинні де-
формації діафізів, сплощення хребців [6, 8, 13, 19].

Усі автори вказують, що діагностика і диференцій-
на діагностика фосфат-діабету (або ВДРР) дуже склад-
на і часто призводить до помилок, але при цьому під-
креслюють, що своєчасна і правильна постановка діа-
гнозу цієї патології необхідна, через те, що може попере-
дити розвиток тяжких деформацій і повинна базуватися 
на клініко-рентгенологічній картині з урахуванням біо-
хімічних показників [16, 20].

Таким чином, слід відзначити, що незважаючи на ве-
лику кількість проведених, особливо в останній час, до-
сліджень з етіопатогенезу фосфат-діабету (або ВДРР) і 
наявність значної кількості праць, присвячених цій про-
блемі, питання лишається далеко невирішеним. І якщо 
етіологія цього захворювання певною мірою з’ясована, 
то патогенез викликає багато питань, отримані дані час-
то суперечливі і ця проблема потребує подальшого ви-
вчення.

Ця патологія має дуже різноманітні прояви і їх ви-
вчення і систематизація дозволить розробити патогене-
тично обґрунтоване лікування із застосуванням як ме-
дикаментозної терапії, так і ортопедичної корекції тяж-
ких деформацій.

Мета дослідження — узагальнити клініко-рент ге но-
ло гіч ні критерії діагностики фосфат-діабету.

Матеріали і методи
Під нашим спостереженням знаходилось 20 хворих 

на фосфат-діабет (або ВДРР) віком від 5 до 16 років, хлоп-
чиків було 9, дівчаток — 11.

В усіх хворих обов’язково вивчався анамнез захво-
рювання (термін виникнення деформацій) та наявність 
аналогічної патології у родичів.

Усім хворим проводилось клінічне обстеження з ви-
мірюванням росту, ваги, визначенням характеру дефор-
мацій кінцівок, їх спрямованості у просторі та вимірю-
вання кутових показників (ступінь деформації в граду-
сах за допомогою кутоміра). Установлювався характер 
ходи, наявність рахітичних ознак (“чотки” на ребрах, 
“браслети” на зап’ястках, пітливість) та стан м’язової сис-
теми.

Усім хворим виконували рентгенологічне обстежен-
ня нижніх кінцівок у двох проекціях, а за необхіднос-
ті — рентгенографію хребта та кистей.

Вступ

Уперше зв’язок між патологією кісткової системи та по-
рушеннями в нирках був установлений ще в 1911 р. Marley 
та Flether. Зміни в кістках, що виникають при цьому, отри-
мали назву “нирковий інфантилізм”, у подальшому ця па-
тологія стала називатись “нирковий рахіт”, виходячи з 
того, що зовнішній вигляд та рентгенологічна картина 
у таких хворих були дуже подібні до звичайного рахіту [4]. 
Пізніше ця група захворювань стала називатись “спадкові 
нефропатії”, що безумовно краще окреслює наявні зміни 
в кістковій тканині і відповідає патогенетичній суті захво-
рювання. Найпоширенішою патологією серед цієї групи за-
хворювань є фосфат-діабет або вітамін-D-резис тент-
ний рахіт (ВДРР), частота якого становить 1:20000 дитя-
чого населення [6]. Це — спадкове Х-зчеплене захворюван-
ня, зумовлене зниженням зворотної реабсорбції фосфатів 
у проксимальних відділах ниркових канальців, що прояв-
ляється виникненням рахітоподібних змін скелета.

У зв’язку зі зростанням молекулярно-генетичних до-
сліджень на сьогодні спостерігається перегляд клінічних 
критеріїв діагностики окремих нозологічних форм і ви-
ділених раніше варіантів захворювання. Це зумовлює не-
обхідність більш ретельного вивчення клінічних проявів 
фосфат-діабету (або ВДРР).

При фосфат-діабеті (або ВДРР) першими проявами 
захворювання є деформації нижніх кінцівок, що вини-
кають у 1,5–2 роки, постійно прогресуючи, незважаю-
чи на лікування звичайними дозами вітаміну D; ходьба 
у цих хворих невпевнена, але біль у кінцівках не відміча-
ється [1, 4, 6, 10, 16, 17]. Часто до появи деформацій кінці-
вок з’являються в’ялість, зниження апетиту, реберні “чот-
ки” [4, 6, 11, 16, 18]. Можливі більш ранні прояви захво-
рювання (до 1 року) і більш пізня маніфестація, при якій 
кісткові зміни мають виражений характер [6]. Після 3 ро-
ків починає проявлятися затримка росту та фізичного 
розвитку [3, 7, 12, 13, 18]. Звичайні дози вітаміну D, що за-
стосовують при рахіті, ніколи не покращують стан цих 
хворих [9]. Дуже часто захворювання має сімейний ха-
рактер [4, 6, 3]. Кісткові зміни перш за все проявляють-
ся у виражених варусних викривленнях нижніх кінцівок 
за типом “О-подібних” ніг [1, 2, 4–6, 11, 17, 18].

Таким чином, на підставі даних літератури, можна 
стверджувати, що клінічна картина при фосфат-діабеті 
(або ВДРР), проявляється, у першу чергу, змінами у ске-
леті, вираженими деформаціями, відставанням у рості, з 
приводу чого хворі, як правило, і звертаються до ортопе-
да. Лише пізніше, коли лікування звичайними дозами ві-
таміну D не призводить до бажаного успіху, починають 
проявлятися відхилення в лабораторних показниках, ді-
агноз установлюється з більшою вірогідністю.

Рентгенологічні зміни кісток у хворих на фосфат-
діабет (або ВДРР) займають одне з провідних місць 
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Рентгенологічне дослідження виконували на апа-
ратах Multix UP та Multix TOP у відділенні рентгеноло-
гії. Використовувалася звичайна рентгенографія у стан-
дартних прямій і боковій проекціях. Знімки виконували 
на плівках розміром 18×24, 24×30 та 30×40. Це диктува-
лося необхідністю одержання зображення сегмента кін-
цівки по всій довжині.

Результати та їх обговорення
В усіх хворих, яких спостерігали, клінічними ознака-

ми рахітоподібного ураження були, у першу чергу, змі-
ни з боку кісткової системи. Найбільш ранніми та харак-
терними ознаками фосфат-діабету (або ВДРР) в усіх хво-
рих було відставання у рості, фізичному розвитку та поя-
ва постійно прогресуючих деформацій нижніх кінцівок. 
При цьому типі ниркової остеодистрофії клінічні ознаки 
захворювання ставали помітними до кінця другого, по-
чатку третього року життя, що видно з табл. 1.

Таблиця 1
Розподіл хворих за часом появи клінічних ознак 

ниркової остеодистрофії  
при фосфат-діабеті (або ВДРР) залежно від віку

Стать
Число хворих за часом появи клінічних 

змін залежно від віку (у роках) Усього
1–1,5 1,5–2 2–3 3–5

Чоловіча  — 3 5 1 9

Жіноча 1 4 6  — 11

Усього: 1 7 11 1 20

Але значно раніше виникали симптоми, що спосте-
рігаються при звичайному вітамін-D-дефіцитному ра-
хіті — “чотки” на ребрах, “браслети” на зап’ястках, де-
формація черепа, і були виражені у хворих з фосфат-
діабетом (або ВДРР) більшою мірою як результат уражен-
ня кісткової тканини.

Аналіз характеру деформацій установив, що дефор-
муються обидва сегменти нижніх кінцівок з перевагою 
варусного компнента і формуванням викривлення гомі-
лок і стегон. Деформації інших відділів скелета були зна-
чно менше виражені. У 3 випадках діти переставали хо-
дити через біль у кістках.

Частіше за все деформації стегон розташовані в ниж-
ній третині, а гомілки — у верхній і нижній третині. Таким 
чином, деформації нижніх кінцівок при фосфат-діабеті 
(або ВДРР) можна охарактеризувати як “О-подібні”, коли 
відстать між медіальними виростками стегнових кісток 
у обстежуваних дітей досягала 18–23 см у положенні сто-
ячи (рис. 1). У більшості випадків деформації стегон і го-
мілок мають двоплощинний характер через наявність 
антекурвації на всьому протязі довгих кісток. Однак де-
формації у фронтальній площині були більш виражені 
і переважали над деформаціями в сагітальній площині. 
Майже в усіх хворих відмічається елемент торсії кісток 
гомілки (табл. 2).

Ходити всі діти починали у віці після 1,5 років, що свід-
чить про ослаблення опорно- рухового апарату. Зверта-
ють на себе увагу невпевнена “качина” хода (9 хворих), 
адинамія (7 хворих), відставання в рості в усіх хворих 
на 8–23 см. Болю в кістках не було в жодного пацієнта. 
При відставанні цих дітей у рості від фізіологічних норм 
у середньому на 15 % відмічається відповідність маси тіла 
до зросту.

Рис. 1. Зовнішній вигляд хворого 
на фосфат-діабет (або ВДРР)

Таблиця 2
Аналіз характеру деформацій кісток хворих на фосфат-діабет (або ВДРР)

Деформація
Розподіл деформацій за № пацієнта

Усього
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20

Варус стегна + + + + + + + + + + + + + + + + + + + + 20

Варус гомілки + + + + + + + + + + + + + + + + + + + + 20

Антекурвація 
стегна

+ + + + + 4

Антекурвація 
гомілки

+ + + + + + + + + + 10

Торсія стегна + 1

Торсія гомілки + + + + + + + + + + + + 13
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Однак м’язова слабкість і втомлюваніть не є провідним 
клінічним симптомом. Фосфат-діабет (або ВДРР) — спад-
кова хвороба, і при вивченні анамнестичних даних ми 
не рідко виявляли низький зріст у батьків або родичів 
хворого (4 дітей), найбільш часто ознаки захворювань 
мали матері, сестри та бабусі.

У дітей з фосфат-діабетом (або ВДРР) клінічно види-
мих симптомів патології сечовидільної системи не було.

Рентенологічна картина при фосфат-діабеті (або 
ВДРР)

Рентгенологічне дослідження є провідним у вивчен-
ні ниркової остеодистрофії та встановленні ступеня ура-
ження кісткової тканини, визначенні виду і величини де-
формації кісток та співвідношення у суглобах.

Досліджуючи 20 хворих на фосфат-діабет (або ВДРР) 
бралися до уваги рентгенологічні симптоми, наведені 
в табл. 3.

Таблиця 3
Рентгенологічні симптоми, що характеризують 

фосфат-діабет (або ВДРР)

Основні симптоми Додаткові

Системний остеопороз Зміни в епіфізах і метафізах

Зміни в зонах росту Зони Лоозера

Деформації кісток Компенсаторні зміни — робоча 
гіпертрофія

Асептичний некроз

Основною та типовою ознакою при фосфат-діабеті 
(або ВДРР) був системний остеопороз. Цей симптом при-
таманний усім хворим і різнився лише за ступенем вира-
женості. Унаслідок зменшення кількості кісткових балок 
в одиниці об’єму кістки, структура її ставала більш “про-
зорою”. Але ця ознака є суб’єктивною і залежить як від ін-
дивідуального сприйняття зображення, так і умов вико-
нання знімків. Об’єктивним проявом остеопорозу є роз-
ширення кістково-мозкового каналу і значне стоншен-
ня коркового шару, навіть його розволокнення. Губчаста 
кістка мала “грубопетлисту” структуру.

Такою ж характерною ознакою фосфат-діабету (або 
ВДРР), притаманною для усіх хворих, були зміни фор-
ми та структури епіметафізарних зон росту довгих кіс-
ток. Ці зміни полягали в нерівномірному розширенні зон 
росту, нечіткості або відсутності зон ендохондріальної 
осифікації (рис. 2).

В усіх хворих також відмічалися деформації нижніх 
кінцівок, у верхніх — вони були відсутні або виражені 
несуттєво (2 хворих з деформацією кісток передпліччя 
та плечової кістки). У нижніх кінцівках спостерігалися 
двоплощинні деформації стегон та кісток гомілок, вира-
женість варусного компонента переважала над ступенем 
антекурвації (рис. 3). Лише в одному спостереженні була 
вальгусна деформація кісток гомілки.

За наявності викривлень довгих кісток зони росту 
ставали асиметричними (розширеними у внутрішньому 
відділі при варусній деформації і в зовнішньому відділі 

при вальгусній деформації). Наведені зміни у хрящовій 
пластинці росту, що залежали від виду деформації, свід-
чать, що у відділі з підвищеною концентрацією напруги 
відбувалися уповільнення ендохондріальної осифікації 
при нормальному перебігу хондрогенезу.

У зв’язку з вираженими деформаціями нижніх кінці-
вок у фронтальній площині щілина колінного та гоміл-
ковостопного суглобів у цих хворих значною мірою була 
відхилена від горизонтальної площини.

Окрім деформацій кінцівок, у 5 хворих була виявлена 
деформація таза у вигляді, так званого, “карткового сер-
ця”, що залежало від ступеня вираженості системного ос-
теопорозу. Характерна деформація таза часто поєднува-
лася з coxa vara.

Рис. 3. Рентгенограма хв-го К., 4 роки.
Виражена вальгусна деформація стегон і гомілок

Рис. 2. Рентгенограми плечових кісток хв-го М., 9 років: 
праве (а) та ліве (б) плече. Нерівномірне розширення зони 

росту, відсутність зони ендохондріальної осифікації

а б
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У двох хворих деформації нижніх кінцівок доповню-
валися деформацією хребта. Вона проявлялася у вигля-
ді його скорочення та викривлення. Внаслідок значно-
го остеопорозу тіла хребців були не в змозі витримувати 
статичне навантаження і втрачали можливість опирати-
ся нормальному тискові желатинозного ядра міжхребце-
вих дисків. Тіла хребців сплющувалися і набували дво-
ввігнутої форми, оскільки їх замикаючі пластинки про-
гиналися під впливом розширених дисків; формувалися 
так звані “риб’ячі хребці”.

Окрім основних рентгенологічних симптомів нирко-
вої остеодистрофії, були встановлені додаткові ознаки, 
такі як зміни в епіфізах і метафізах довгих кісток, зони 
Лоозера, компенсаторні зміни та асептичний некроз.

Зміни в епіфізах (11 хворих) полягали в нерівномір-
ній їх осифікації (неоднорідна структура), нечіткості кон-
турів, а іноді у збільшенні поперечного розміру. Останнє 
спостерігалося як компенсаторне явище при первинно-
му розширенні поперечника метафіза. Крім того, зміню-
валася і форма епіфіза. Так, у деяких випадках вони на-
бували трикутної форми. Ці зміни відбувалися не тільки 
в кістках нижніх кінцівок (епіфізи стегнових кісток), але 
й у верхніх кінцівках (епіфізи променевих кісток) (рис. 4)

Перебудова метафізів, що була виявлена у 13 хво-
рих, полягала, насамперед, у збільшенні його розміру та 
формуванні кісткових виступів по внутрішній поверхні  
(рис. 5).

Структура метафіза могла бути неоднорідною, а час-
тіше виявлялася поперекова покресленість, що свідчи-
ло про поштовхоподібний ріст кісток. Ця поперечна по-
кресленість могла поширюватися не тільки на метафіз, 
а й на значну частку діафіза.

Зони Лоозера (3 хворих) виникали в ділянці кістки, 
що найбільше навантажувалася. Рентгенологічно це був 
щілиноподібний дефект кістки, який займав увесь чи 
частину поперечника кістки на висоті викривлення  
(рис. 6).

Майже в усіх хворих можна було простежити проя-
ви компенсації переважно у вигляді робочої гіпертрофії. 
Спостерігалося потовщення коркового шару на ввігнуто-
му боці викривленої кістки, а саме по задній та медіаль-
ній поверхнях стегнових та гомілкових кісток.

Ще однією із додаткових рентгенологічних ознак 
фосфат-діабету (або ВДРР) був асептичний некроз, який 
спостерігався у 2 хворих. Ділянки обмеженого некро-
зу були виявлені у блоці таранної кістки та у медіаль-
ному виросткові стегнової кістки. Частота додаткових 
рентгенологічних симптомів фосфат-діабету (або ВДРР), 
що спостерігалися у наших хворих, наведена в табл. 2.

Слід зауважити, що на відміну від звичайного рахі-
ту, рентгенологічні симптоми при фосфат-діабеті (або 
ВДРР) мають деякі особливості. Перебудова в зонах рос-
ту присутня при обох захворюваннях, але при фосфат-
діабеті (або ВДРР) виразної бокалоподібної деформа-
ції метафізів і продавлювання епіфіза в товщу метафі-
за, як правило, не спостерігається. Також характерни-
ми для фосфат-діабету (або ВДРР) є розширення мета-
фізів та компенсаторне збільшення поперечника епіфі-
за і, крім того, відсутність гальмування остеогенезу (ядра 
скостеніння з’являються відповідно віку дитини).

Рис. 4. Рентгенограми хв-го М., 9 років.
Трикутна форма епіфізів променевих кісток

Рис. 6. Рентгенограми хв-го М. 9 років. Зона Лоозера
по передній поверхні діафіза лівої великогомілкової кістки

Рис. 5. Рентгенограми хв-го Ч. 10 років:
а — збільшення поперечника метафаза великогомілкової 
кістки та формування кісткового виступу по внутрішній 

поверхні; б — формування дзьобоподібного виступу 
по внутрішній поверхні проксимального метафаза  

правої стегнової кістки

a б
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Висновки

1. У клінічній картині фосфат-діабету (або ВДРР) 
на перший план виступають зміни з боку кісткової сис-
теми. Найбільш ранніми та характерними ознаками за-
хворювання в усіх хворих було відставання у рості, фі-
зичному розвитку та поява постійно прогресуючих де-
формацій нижніх кінцівок.

2. Деформації при фосфат-діабеті (або ВДРР) мають 
характер О-подібних з елементом антекурвації та торсії 
(переважно — гомілок).

3. Серед рентгенологічних ознак фосфат-діабету 
(або ВДРР) виділені основні, до яких належать: систем-
ний остеопороз, зміни в зонах росту і деформації кісток, 
що спостерігаються в усіх хворих.

4. До додаткових рентгенологічних симптомів нале-
жать зміни в епіфізах і метафізах, зони Лоозера, компен-
саторні зміни та асептичний некроз.
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Таблиця 2
Аналіз характеру додаткових рентгенівських симптомів у хворих на фосфат-діабету (або ВДРР)

Rӧ-симптоми
Розподіл симптомів за № пацієнта

Усього
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20

Зміни в епіфізах
і метафізах:
 — епіфіз + + + + + + + + + + + 11

 — метафіз + + + + + + + + + + + + + 13

Зони Лоозера + + + 3

Робоча гіпертрофія + + + + + + + + + + + + + + + + + 17

Асептичний некроз + + 2

Вісник ортопедії, травматології та протезування, 2013, № 4: 48–53


