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Ñеðеä øиðокоãо çаãаëó системниõ  çа-
õвоðюванü скеëета, що виникаютü на тëі 
вðоäæениõ (ïеðвинниõ) ïоðóøенü метабо-
ëіçмó кістково¿ тканини, ÷іëüне місце ïо-
сіäаютü äві ãðóïи çаõвоðюванü – це неäо-
сконаëий остеоãенеç та вðоäæені ниðко-
ві остеоïаті¿. Öі äві ноçоëоãі¿, неçваæаю÷и 
на абсоëютно ðіçний етіоïатоãенеç, ïоєäнóє 
основна кëіні÷на оçнака – остеоïоðоç, çó-
мовëений ãëибокими ïоðóøеннÿми мікðо-
аðõітектоніки кістково¿ тканини, çниæен-
нÿм кістково¿ щіëüності, що ïðиçвоäитü äо 
виникненнÿ ÷исëенниõ ниçüкоенеðãети÷-
ниõ ïеðеëомів, çна÷ниõ äеôоðмацій кісток.

Неäосконаëий остеоãенеç, або вðоäæена 
ëамкістü кісток (ВËÊ), віäноситüсÿ äо веëи-
ко¿ ãðóïи сïаäковиõ коëаãеноïатій, çóмов-
ëениõ мóтаціÿми в ãенаõ коëаãенó ² тиïó. 
Çаõвоðюваннÿ має ðіçноманітні кëіні÷ні 
ïðоÿви в çаëеæності віä тиïó, аëе çна÷не 
ïоðóøеннÿ стðóктóðи кістково¿ тканини 
çавæäи вистóïає на ïеðøий ïëан [1].

Ниðкова остеоïатіÿ (НÎ) – ãðóïа вðо-
äæениõ тóбóëоïатій, ÿкі ïеðебіãаютü ç ïо-
ðóøеннÿм канаëüцевоãо тðансïоðтó еëек-
тðоëітів та оðãані÷ниõ ðе÷овин ó мембðа-
наõ ниðковиõ канаëüців, що ïðиçвоäитü äо 
çмін кістково¿ стðóктóðи внасëіäок втðа-
ти каëüцію, ôосôоðó та амінокисëот іç се-
÷ею й ðоçвиненнÿм ðаõітоïоäібниõ äеôоð-
мацій кісток [2]. Найбіëüø ÷астою ôоð-
мою НÎ є вітамін-D-ðеçистентний ðаõіт 
(ôосôат-äіабет) – сïаäкове çаõвоðюваннÿ, 
ïов’ÿçане ç äеôіцитом ôосôатів ó оðãаніç-
мі, що сóïðовоäæóєтüсÿ çатðимкою ðостó 
äітей [3, 4, 5, 6, 7]. 

Îðтоïеäи÷не ëікóваннÿ õвоðиõ ç мета-
боëі÷ними остеоïатіÿми (ÌÎ) ïовинне бóти 
сïðÿмовано на коðекцію наÿвниõ äеôоðма-
цій кінцівок ç метою ïокðащеннÿ  біомеõані-
ки õоäи. Аëе  стðóктóðно-ôóнкціонаëüний 

стан кістково¿ тканини ïðи ÌÎ не çавæäи 
äоçвоëÿє виконóвати ðеконстðóктивні оïе-
ðаці¿ на кісткаõ беç ïðовеäеннÿ меäикамен-
тоçно¿ коðекці¿, сïðÿмовано¿ на ïокðащен-
нÿ кістково¿ стðóктóðи, çменøеннÿ ÷асто-
ти ïеðеëомів. Ìеäикаментоçна теðаïіÿ ціє¿ 
ïатоëоãі¿ äо сüоãоäні викëикає біëüøе çа-
ïитанü, ніæ віäïовіäей, і, çокðема, не ðоç-
ðобëена коðекціÿ наÿвниõ ïоðóøенü ó äи-
тÿ÷омó віці [8, 9].

Ìеòîю наøоãо äосëіäæеннÿ бóëа ðоç-
ðобка сõем та ðеæимó äоçóваннÿ ïðеïаðа-
тів, що ïоëіïøóютü стан кістково¿ тканини 
ïðи ÌÎ øëÿõом антиðеçоðбтивно¿ äі¿, або 
стимóëÿці¿ кісткоóтвоðеннÿ äëÿ ïоäаëüøо¿ 
õіðóðãі÷но¿ коðекці¿ наÿвниõ äеôоðмацій.

Досëіäæеннÿ бóëо виконане в 22 õво-
ðиõ віком віä 7 äо 18 ðоків (12 äів÷ат та 
10 õëоïців), сеðеä ниõ 16 ïацієнтів ç ВËÊ 
(6 – ç ² тиïом НÎ, 8– ç ²²² тиïом НÎ, та 
2 ç ²Ó тиïом НÎ çа D. Sillence (1979), та 6 
õвоðиõ на НÎ (ôосôат-äіабет). Óсім õво-
ðим виконóваëи виçна÷еннÿ мінеðаëüно¿ 
щіëüності кісток (ÌÙÊ) ó äвоõ станäаðт-
ниõ äіëÿнкаõ: ïоïеðековомó віääіëі õðеб-
та (L1-L4) та ïðоксимаëüномó віääіëі стеã-
ново¿ кістки, в ïеðеäно-çаäнüомó наïðÿм-
кó – на ïо÷аткó ëікóваннÿ та ÷еðеç 12 міс. 
Êістковий метабоëіçм вив÷авсÿ øëÿõом ви-
çна÷еннÿ маðкеðів кістковоãо обмінó çãіäно 
ðекоменäацій Ìіæнаðоäно¿ оðãаніçаці¿ ос-
теоïоðоçó (International Osteoporosis Fun-
dation) øëÿõом імóноôеðментноãо анаëіçó 
на анаëіçатоðі «ELECSIS» ôіðми ROCHE в 
óмоваõ ëабоðатоðі¿ віääіëó кëіні÷но¿ ôіçі-
оëоãі¿ та ïатоëоãі¿ оïоðно-ðóõовоãо аïаðа-
тó ²нститóтó ãеðонтоëоãі¿ НАÌНÓ. Досëі-
äæóваëасü такоæ ëóæна ôосôатаçа, ðівенü 
каëüцію та ôосôоðó кðові, а ó õвоðиõ ç НÎ 
ще й ðівенü каëüцію й ôосôоðó се÷і. Всім 
ïацієнтам, що äіставаëи меäикаментоçнó 
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коðекцію остеоïоðоçó, äосëіäæеннÿ вико-
нóваëисü ó äинаміці ç інтеðваëом 6-12 міс .

Ðезóëьòаòè òа îбãîвîреннÿ. Досëіäæен-
нÿ маðкеðів кістковоãо обмінó ïокаçа-
ëо ïіäвищеннÿ ¿õ ðівнÿ в óсіõ виïаäкаõ. В 
óсіõ 16 õвоðиõ на ВËÊ віäçна÷аëосÿ çбіëü-
øеннÿ ïокаçників кісткоóтвоðеннÿ (Ð1NP) 
ó 2-5 ðаçів, кістковий обмін (остеокаëüцін) 
ïеðебіëüøóвав віковó ноðмó в 2-3 ðаçи в 
біëüøості виïаäків, а ïокаçники кістково¿ 
ðеçоðбці¿ (βÑтõ) бóëи в 95,5% (16 виïаäків) 
вище çа ноðмаëüні. Ïðи цüомó сëіä çаçна-
÷ити, що стóïінü çðостаннÿ ïокаçників ко-
ðеëюваëа ç тиïом ВËÊ та тÿæкістю óðа-
æеннÿ кістково¿ системи. Ïðи НÎ ïокаçни-
ки кісткоóтвоðеннÿ й ðеçоðбці¿ ïіäвищóва-
ëисü менøою міðою й майæе ðівноміðно, 
не сïостеðіãаëосü такоãо çна÷ноãо ïеðева-
æаннÿ кісткоóтвоðеннÿ наä остеоðеçоðбці-
єю. Ó õвоðиõ на ВËÊ тіëüки в 7 виïаäкаõ 
бóëо віäçна÷ено çниæеннÿ ðівнÿ вітамінó 
D, аëе неçна÷ною міðою, а в 9 äосëіäæе-
ниõ він бóв ó меæаõ ноðми, тоäі ÿк в óсіõ 6 
виïаäкаõ НÎ ðівенü вітамінó D бóв çна÷но 
çниæений – 10,0-25,35 nmol/l, а в 2 õво-
ðиõ – менøе 10 nmol/l. Ðівенü ëóæно¿ ôос-
ôатаçи бóв ïіäвищений в óсіõ õвоðиõ, аëе 
біëüøою міðою ïðи НÎ, ніæ ïðи ВËÊ. Ïо-
каçники мінеðаëüноãо обмінó (ðівенü каëü-
цію та ôосôоðó кðові й се÷і) ïðи ВËÊ бóëи 
ноðмаëüними. Хаðактеðними біоõімі÷ними 
оçнаками ôосôат-äіабетó бóëи ниçüкий ðі-
венü неоðãані÷ниõ ôосôатів кðові – 0,52-
0,7 ммоëü/ë, ïіäвищена екскðеціÿ ôосôа-
тів іç се÷ею äо 19 ммоëü/äобó, ïіäвищеннÿ 
в 1,7-2 ðаçи ðівнÿ ëóæно¿ ôосôатаçи кðові, 
в 3 õвоðиõ сïостеðіãаëосü ïіäвищеннÿ ðів-
нÿ ïаðатãоðмонó та каëüцитонінó кðові.

Ïісëÿ обстеæеннÿ та встановëеннÿ стó-
ïенÿ ïоðóøенü мінеðаëüноãо обмінó õво-
ðим ïðиçна÷аëасü меäикаментоçна теðа-
ïіÿ, сïðÿмована на максимаëüно моæëивó 
йоãо коðекцію та ïокðащеннÿ стðóктóðноãо 
станó кістково¿ тканини.

На сüоãоäні вітамін D та йоãо метабоëіти 
ðоçãëÿäаютüсÿ ÿк основний ëанцюã ãоðмо-
наëüно¿ ðеãóëÿці¿ обмінó каëüцію та ôос-
ôоðó ó оðãаніçмі. Довеäено, що метабоëіти 
вітамінó D, особëиво каëüцитðіоë, çміню-
ютü ôóнкціонаëüнó активністü ôосôоëіïіä-
ноãо біоøаðó кëітковиõ мембðан ентеðоци-
тів, ó ðóëüтаті ÷оãо çбіëüøóєтüÿ ¿õ ïðоник-

ністü äëÿ іонів Ñа, кðім тоãо каëüцитðіоë 
стимóëює синтеç каëüційçвÿçóю÷оãо біë-
ка, ÿкий çабеçïе÷óє ïеðенесеннÿ іонів Ñа 
ç киøківника в кðов. Îäно÷асно вітамін D 
стимóëює всмоктóваннÿ ôосôатів ó киø-
ківникó [10]. Активними метабоëітами віта-
мінó Dç ðеãóëюєтüсÿ ïðоëіôеðаціÿ та äи-
ôеðенціюваннÿ остеобëастів та остеокëас-
тів, синтеç сïециôі÷ниõ біëків, ôеðментів, 
мінеðаëüний обмін кістки, вони çменøóютü 
ðеçоðбцію кістково¿ тканини, сïðиÿютü мо-
біëіçаці¿ Ñа в кісткó. Ïðи цüомó стимóëю-
єтüсÿ киøкова та ниðкова ðеабсоðбціÿ Ñа, 
в ðеçóëüтаті ïіäсиëюєтüсÿ мінеðаëіçаціÿ 
кістково¿ тканини та стимóëюєтüсÿ кістко-
óтвоðеннÿ. Довеäено, що аëüôакаëüциäоë 
не тіëüки сïовіëüнює остеокëастоãенеç, а й 
сïðиÿє кісткоóтвоðенню, ствоðюю÷и ана-
боëі÷ний еôект ïо віäноøенню äо кістко-
во¿ тканини. Він çниæóє ðівенü маðкеðів 
ðеçоðбці¿ кістково¿ тканини [11]. Òомó ïðи 
ВËÊ та НÎ всі õвоðі оäеðæóваëи баçовó 
теðаïію ó виãëÿäі активно¿ ôоðми вітамі-
нó D – аëüôакаëüциäоëó (ôіðма TEVA) ïо 
0,5-1 мкã на äобó та ïðеïаðати Ñа – остео-
ãенон ïо 1-2 каïсóëи 2 ðаçи на äобó, каëü-
цемін ïо 1-2 табë. на äобó.

Ó çвÿçкó ç тим, що ïðи ВËÊ çна÷но ïо-
сиëені ïðоцеси кістковоãо обмінó ç óтво-
ðеннÿм т.ç. «неäосконаëо¿» кістково¿ ткани-
ни нами бóëи çастосованні ïðеïаðати ïа-
міäðоново¿ кисëоти (ÏÏÊ) «Ïаміðеä», або 
«Ïаміðеäин» ó 12 õвоðиõ ó äоçі 1,0-3,0 мã/
кã/äобó ïðотÿãом äвоõ äіб ç інтеðваëом міæ 
цикëами інôóçій 3 місÿці. Вік õвоðиõ на 
момент ïо÷аткó ëікóваннÿ ÏÏÊ бóв ó меæ-
аõ віä 7 äо 14 ðоків. Ïðийом  ïðеïаðатів 
Ñа віäïовіäав ðекоменäованій äобовій ноð-
мі та коðеãóвавсÿ в çаëеæності віä ïокаç-
ників  ðівнÿ Ñа кðові. Всім õвоðим ïðово-
äивсÿ контðоëü ðівнÿ Ñа сиðоватки äо ïо-
÷аткó інôóçій, ÷еðеç 2 äоби ïісëÿ інôóçі¿ 
ÏÏÊ та в інтеðваëаõ міæ інôóçіÿми. Ó ви-
ïаäкаõ, коëи ðівенü Ñа в кðові бóв ниæ-
÷ий çа ноðмó, або на ниæній меæі ноðмаëü-
ниõ ïокаçників ïðовоäиëасü йоãо коðекціÿ 
øëÿõом ïðиçна÷еннÿ ïðеïаðатів Ñа в ïіä-
вищеній äоçі (1500 мã/äобó) в ïоєäнанні ç 
1 мкã аëüôакаëüциäоëó. Ñëіä віäçна÷ити, 
що ввеäеннÿ ÏÏÊ в óсіõ виïаäкаõ ïðиçво-
äиëо äо мґÿкоãо çниæеннÿ ðівнÿ Ñа сиðо-
ватки віä ноðмаëüниõ ïокаçників (2,2–2,6 
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ммоëü/ë) äо 1,9-2,1 ммоëü/ë. Îäним ç ïо-
бі÷ниõ еôектів ïðи викоðистанні ÏÏÊ є ко-
ðотко÷асний ïіäйом темïеðатóðи на 1-4є Ñ 
ó ïеðøі äні віä ïо÷аткó ëікóваннÿ. Ëиõо-
манка в óсіõ виïаäкаõ ïðоõоäиëа самостій-
но. Òакоæ ó 7 õвоðиõ ó ïеðøі 2 äоби ïісëÿ 
ввеäеннÿ ÏÌÊ сïостеðіãаëисü боëі в кіст-
каõ, а в 9 виïаäкаõ – ãоëовний біëü.

Ðеøта õвоðиõ – 4 ïацієнти – отðимóва-
ëи міакаëüцик ïо 200 ÎД інтðанаçаëüно ÷е-
ðеç äенü ïðотÿãом місÿцÿ. Ðеçóëüтати ëі-
кóваннÿ ó õвоðиõ, що отðимóваëи міакаëü-
цик, остеоãенон та аëüôакаëüциäоë беç 
ÏÏÊ ïоðівнюваëисü ç ðеçóëüтатами õво-
ðиõ, що ëікóваëисü бісôосôонатами.

Ïоðівнÿëüний анаëіç ïокаçників маðке-
ðів кістковоãо обмінó ó äітей ç ВËÊ ïðи çа-
стосóванні ÏÏÊ ïокаçав, що ïіä вïëивом 
теðаïі¿ çменøóєтüсÿ øвиäкістü кістково¿ 
ðеçоðбці¿ в сеðеäнüомó на 29±8% та øвиä-
кістü кістковоãо обмінó в сеðеäнüомó на 
22±6%. Ïісëÿ ïðовеäеннÿ 4-õ цикëів теðа-
ïі¿ бісôосôонатами ÌÙÊ на ðівні ïоïеðе-
ковоãо віääіëó õðебта ïіäвищиëасü на 56-
64% віäносно виõіäниõ ïокаçників. Досто-
віðно ïокðащивсÿ Z-ïокаçник çа 1 ðік – ó 
сеðеäнüомó на 1 SD (äіаïаçон коëиванü 0,6-
1,5). Ó той æе ÷ас, ó õвоðиõ, що не отðимó-
ваëи ÏÏÊ, çðіст циõ ïокаçників бóв çна÷но 
менøим. Ïіäвищеннÿ ÌÙÊ бóëо біëüøим 
ó ïацієнтів, ÿкі отðимóваëи ÏÏÊ (на 0,4-0,7 
SD). Çа ïеðіоä сïостеðеæеннÿ ó õвоðиõ, ÿкі 
отðимóваëи ëікóваннÿ бісôосôонатами, не 
бóëо віäçна÷ено веðтебðаëüниõ комïðесій, 
а ÌÙÊ ïоïеðековоãо віääіëó õðебта çбіëü-
øóваëасü. Ó 2-õ ïацієнтів бóëи нові ïеðе-
ëоми ïіä ÷ас теðаïі¿ ÏÏÊ, аëе вони вини-
каëи ÷еðеç ïіäвищеннÿ ðóõово¿ активності 
äитини та віä тðавм біëüøо¿ інтенсивності.

В основі теðаïі¿ кістковиõ çмін в óсіõ 
õвоðиõ на НÎ (ôосôат-äіабет) ëеæатü ак-
тивні ôоðми вітамінó D3 (аëüôакаëüци-
äоë, ôоðкаë, аëüôаôоðкаë ïо 0,25-0,75 
мкã/äобó) ïіä ïостійним контðоëем ïокаç-
ників каëüцій-ôосôоðноãо обмінó. В комï-
ëекс ëікóваннÿ ïоðÿä ç аëüôакаëüциäоëом 
обов’ÿçково вкëю÷аëисü ïðеïаðати каëü-
цію – каëüцемін, остеоãенон, ôосôатна сó-
міø, каëüцію ãëіцеðоôосôат. Ïðовеäена 
теðаïіÿ в óсіõ виïаäкаõ ïокаçаëа ïоçитив-
ний еôект. Ðівенü вітамінó D ïіäвищивсÿ 
äо 40-55 nmol/l, çниæóвавсÿ ðівенü ëóæ-

но¿ ôосôатаçи, каëüцитонінó. ÌÙÊ ÷еðеç 
12 міс ïіäвищиëасü на 0,3-0,6 SD. 

Ïðи ðентãеноëоãі÷номó обстеæенні ÷е-
ðеç ðік ïісëÿ ïо÷аткó ëікóваннÿ в óсіõ õво-
ðиõ віäçна÷ено ïокðащеннÿ стðóктóðи ÿк 
тðабекóëÿðниõ (тіëа õðебців) та і тðóб÷а-
тиõ (ïðоксимаëüні äіëÿнки стеãон) кісток. 
Ñëіä çаçна÷ити, що на ðеçóëüтати ëікóван-
нÿ беçóмовно вïëиваëа ãіïоäинаміÿ в тиõ 
õвоðиõ, ÿкі õоäиëи самостійно, а ïотім вна-
сëіäок наÿвності ïеðеëомó або õіðóðãі÷ноãо 
втðó÷аннÿ ïеðеõоäиëи на ëіæковий ðеæим. 

Ïокðащеннÿ ïокаçників кістковоãо обмі-
нó та ÌÙÊ äоçвоëиëо в 10 õвоðиõ на ВËÊ 
та в 5 õвоðиõ на НÎ в ïоäаëüøомó викона-
ти коðекційні остеотомі¿ та óсóнóти äеôоð-
маці¿ кісток, ïокðащити біомеõанікó õоäи.

Вèснîвкè.
1. Ìеäикаментоçна теðаïіÿ ïðи мета-

боëі÷ниõ остеоïатіÿõ є еôективною, çмен-
øóє стóïінü остеоïоðоçó та кіëüкістü ïа-
тоëоãі÷ниõ ïеðеëомів äовãиõ кісток і ïови-
нна ïðовоäитисü в óсіõ õвоðиõ. Вибіð сõеми 
ëікóваннÿ çаëеæитü віä çмін стðóктóðно-
ôóнкціонаëüноãо станó кістково¿ тканини 
та õаðактеðó ïоðóøенü кістковоãо обмінó.

2. Çастосóваннÿ  ïðеïаðатів ïаміäðоно-
во¿ кисëоти ïðи вðоäæеній ëамкості кісток 
є біëüø еôективним та ïеðсïективним, ніæ 
теðаïіÿ іç çастосóваннÿм інøиõ антиðеçоð-
бентів.

3. Ïðовеäеннÿ ïеðеäоïеðаційно¿ меäи-
каментоçно¿ ïіäãотовки ïðи метабоëі÷ниõ 
остеоïатіÿõ äоçвоëÿє ïðовоäити коðекцій-
ні остеотомі¿ ç метою óсóненнÿ наÿвниõ äе-
ôоðмацій кісток. 
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