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Вступ. Вітамін-D-залежний рахіт (ВDЗР) 
(спадковий рахіт) – генетично детерміноване за-
хворювання, пов’язане з порушенням метабо-
лізму вітаміну D (ВD). ВDЗР поділяється на два 
типи. При І типі ВDЗР не відбувається чи частко-
во гальмується конверсія 25-гідроксивітаміну D 
у 1,25-дигідроксивітамін D. Дана поломка відбу-
вається за рахунок дефіциту чи аномалії нирко-
вої 1,25 гідроксилази, яка є необхідною для пе-
ретворення 25-гідроксивітаміну D у 1,25-дигі-
дроксивітамін D [1, 2, 3, 4]. ІІ тип ВDЗР являє 
собою нечутливість кінцевого органу до аутоге-
ну 1,25-дигідроксивітаміну D. Порушення вза-
ємодії 1,25-дигідроксивітаміну D з рецептором 
може бути обумовлено повною відсутністю ре-
цепторів чи дефектами гормон-зв’язуючого чи 
ДНК-зв’язуючого доменів рецептора вітаміну D 
(VDR) [1, 4, 5].

Є багато різних причин рахітичних (остеома-
ляційних) синдромів, але всі вони призводять до 
відсутності доступного кальцію й фосфору для 
мінералізації новоутвореного остеоїда. Оскільки 
дані порушення мають спільний напрямок (де-
фекти в мінералізації кісток), діти з рахітом та 
рахітоподібними захворюваннями мають дуже 
схожу клінічну картину. Цей стереотип спонукає 
лікаря поряд із клінічними чи рентгенологічни-
ми проявами широко застосовувати ряд досить 
складних лабораторних досліджень, і деякі з них 
стали нам доступні лише з недавнього часу [6, 
7, 8, 9].

Матеріал та методи. На базі клініки дитячо-
го віку ДУ «Інститут травматології та ортопедії 
НАМНУ» було обстежено 18 пацієнтів з діагно-
зом ВDЗР. Хлопчиків було 10, дівчаток – 8. ВDЗР 
І типу спостерігався в більшості пацієнтів – 15. 
Із ІІ типом захворювання було лише 3 дітей. Вік 
пацієнтів склав 1 рік 8 місяців – 4 роки. Жодному 
пацієнту на етапі звернень до лікарів за місцем 
проживання не було встановлено правильний ді-
агноз. Найбільш частим попереднім діагнозом 
були вітамін-D-дефіцитний рахіт та фосфат-діа-

бет. Всі діти були клініко-рентгенологічно огля-
нуті, проведені лабораторні обстеження на каль-
цидіол, кальцитріол, VDR (при потребі), каль-
цій та фосфор сироватки крові та добової сечі, 
маркери кісткового метаболізму 4-го покоління 
(P1NP, β-СТх, остеокальцин), паратгормон.

Результати та їх обговорення. Проведений 
нами аналіз обстежень виявив, що ВDЗР І типу 
притаманні нормальні чи підвищені показни-
ки кальцидіолу (25-гідроксивітаміну D) та зни-
жені показники кальцитріолу (1,25-дигідрокси-
вітаміну D). Кальцій і фосфор сироватки крові 
був у межах референтних значень. Паратгормон 
був підвищений у 1,3-1,8 разів від норми. У дітей 
з ВDЗР ІІ типу різниця була лише в показниках 
кальцидіолу та кальцитріолу, які були в межах 
норми чи дещо підвищені за рахунок збільшення 
кількості 1,25-дигідроксивітаміну D. 

При аналізі показників кісткового обміну 
встановлено значне підвищення як швидкості 
кісткоутворення – P1NP, так і остеорезорбції – 
β-СТх, при цьому швидкість остеорезорбції пе-
реважала над кісткоутворенням у 1,4-1,6 рази. 
Рівень остеокальцину також був вище нормаль-
них вікових показників у 2,3-3,1 рази, що свід-
чить про надмірний обмін у кістковій тканині 
в даного контингенту хворих, без можливості 
адекватної мінералізації остеона.

Всім дітям розпочато консервативне лікуван-
ня, яке включало в себе корекцію метаболітів ві-
таміну D та препарати кальцію. Контроль ліку-
вання проводився кожні 10 днів, базуючись на 
кількісних показниках кальцію в добовій сечі. 
Від проби Сулковича ми відмовились, тому що 
результати даного аналізу не співпадали з рефе-
рентними кількісними показниками кальцію в 
добовій сечі. Кожен місяць проводився розши-
рений лабораторний аналіз метаболізму вітамі-
ну D.

Розпочиналось лікування із призначення пре-
паратів кальцію (сироп Кальціум-D по 5 мл 2 
рази на добу) та активного метаболіту вітаміну 
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D (Альфа-D3-Тева по 0,25 мкг на добу). Під час 
контролю кальцію в сироватці крові та добовій 
сечі виявилась деяка закономірність, а саме при 
ВDЗР І типу для нормалізації лабораторних по-
казників та покращення клінічної картини по-
трібні невеликі дози Альфа-D3-Тева (0,25 мкг 
через 2 дні), тоді як при ВDЗР ІІ типу необхід-
но було збільшувати дозу активного метаболіту 
до 0,25 мкг 2 рази на добу, навіть при високих 
значеннях 1,25-дигідроксивітаміну D у сироват-
ці крові. Важливим критерієм у правильній тера-
пії ВDЗР був рівень паратгормону, який уже че-
рез два тижні після початку лікування знижував-
ся наполовину.

Наводимо приклад лікування ВDЗР І типу. 
Пацієнт К., 2009 р.н. звернувся до нас у лип-
ні 2012 року зі скаргами батьків на варусну де-
формацію нижніх кінцівок. Дитину було все-
бічно обстежено. Клінічно та рентгенологічно у 
хворого спостерігався виражений варус нижніх 
кінцівок за рахунок дистального відділу стегон 
та проксимального відділу гомілок. Зони росту 
були розширені, розрихлені із загостреними кра-
ями. Варус з обох боків сягав 25 градусів (біль-
ша частка за рахунок проксимального відділу го-
мілок) (рис. 1). 

При обстеженні лабораторно: P1NP – 1012,7 
нмоль/л, остеокальцин – 112 нмоль/л, β-СТх – 
2,48 ннмоль/л, паратгормон – 79,70 pg/ml, віта-
мін D загальний (25-гідроксивітамін D) – 61,36 
нмоль/мл, 1,25-дигідроксивітамін D – 32 пмоль/
мл (норма 45-144 пмоль/мл), кальцій крові – 2,29 
ммоль/л. 

Після обстеження та встановлення діагно-
зу на підставі лабораторних показників – ВDЗР 
І типу – розпочате лікування. Призначено си-
роп Кальціум D по 5 мл 2 рази на добу, Альфа-

D3-Тева по 0,25 мкг 1 раз на день. Кожні 10 днів 
проводився контроль екскреції кальцію нирка-
ми, після чого дозу кальцію й активного метабо-
літу вітаміну D було протягом 2 місяців посту-
пово зменшено до 5 мл сиропу Кальціум D через 
день і 0,25 мкг Альфа-D3-Тева через 2 дні. Че-
рез 3 місяці клінічно деформація нижніх кінці-
вок значно зменшилась (сумарний варус кінців-
ки сягав 10 градусів). Лабораторні показники та-
кож покращились: P1NP – 908,09 нмоль/л, осте-
окальцин – 87,13 нмоль/л, β-СТх – 1,38 нмоль/л, 
паратгормон 54,80 pg/ml, вітамін D (25-гідрокси-
вітамін D) – 56,34 нмоль/мл, 1,25-дигідроксиві-
тамін D – 47 пмоль/мл (норма 45-144 пмоль/мл), 
кальцій крові – 2,34 ммоль/л.

Через 6 місяців після початку лікування ва-
русна деформація нижніх кінцівок була відсут-
ня (рис. 2).

Показники кісткового обміну наближались до 
норми (P1NP – 812,20 нмоль/л, остеокальцин – 
74,40 нмоль/л, β-СТх – 1,08 нмоль/л, паратгор-
мон – 49,3 pg/ml, вітамін D (25-гідроксивітамін 
D) 58,24 нмоль/мл, 1,25-дигідроксивітамін D – 
52 пмоль/мл (норма 45-144 пмоль/мл), кальцій 
крові – 2,37 ммоль/л (рис. 3).

Враховуючи, що дитина споживає кальцій з 
їжею в достатній кількості, в подальшому тера-
пію вирішено проводити лише Альфа-D3-Тева в 
дозі 0,25 мкг 2 рази на тиждень.

Висновки. Таким чином, діагностика ВDЗР 
за клінічними ознаками є можливою лише висо-
кокваліфікованими фахівцями й потребує сучас-
них лабораторних методів дослідження сироват-
ки крові та сечі.

Терапію ортопедичних (і не тільки) проявів 
ВDЗР потрібно проводити під наглядом спеціа-
ліста, й завдяки появі нових препаратів активних 
метаболітів вітаміну D можна відмовитись від 
надзвичайно великих доз вітаміну D3.

Рис. 1. Фото хворого до лікування.
Рис. 2. Фото хворого через 6 місяців після початку лі-

кування.



30 “Проблеми остеології”

Гук Ю.М., Марциняк С.М., Кінча-Поліщук Т.А. “Перший досвід сучасного Підходу до діагностики та лікування хворих ...

Перспективним напрямком при лікуванні піз-
но виявлених чи запущених ортопедичних проя-
вів ВDЗР ми вбачаємо тимчасове блокування зон 
росту в цих дітей.
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Рис. 3. Показники маркерів кісткового обміну, метаболітів вітаміну D, паратгормону та кальцію крові, динаміка в 
процесі лікування з інтервалом 3 місяці.


