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Ïîñâÿùàåòñÿ 165-ëåòèþ
Íàöèîíàëüíîãî
ìåäèöèñêîãî óíèâåðñèòåòà
èì. À.À. Áîãîìîëüöà
è 60-ëåòèþ êàôåäðû ïåäèàòðèè ¹4

ÂÂÅÄÅÍÈÅ

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðàõèò ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç ñàìûõ ðàñïðî-
ñòðàíåííûõ çàáîëåâàíèé ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà âî ìíîãèõ
ñòðàíàõ ìèðà. Çà ïîñëåäíèå 20 ëåò çàáîëåâàíèå äåòåé ðàõèòîì
îïèñàíû â 59 ñòðàíàõ ìèðà (Tracher et al., 2006). Îí âñòðå÷à-
åòñÿ ó áîëüøèíñòâà äåòåé ïåðâîãî ãîäà æèçíè. Îäíàêî áëàãî-
äàðÿ ïðîôèëàêòèêå, óäàëîñü çíà÷èòåëüíî óìåíüøèòü êîëè÷å-
ñòâî äåòåé ñ òÿæåëûìè êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè ðàõèòà.

Ðàõèò íå ïðèíàäëåæèò ê ñîöèàëüíî îïàñíûì çàáîëåâàíè-
ÿì, íî îí ñïîñîáñòâóåò ÷àñòîìó âîçíèêíîâåíèþ áðîíõîëåãî÷-
íûõ çàáîëåâàíèé, îñîáåííî ïíåâìîíèè. Ïîêàçàíî, ÷òî ðèñê
âîçíèêíîâåíèÿ ïíåâìîíèè ó ðåáåíêà ñ ðàõèòîì â 13 ðàç âûøå,
÷åì ïðè åãî îòñóòñòâèè (Muhe et al., 1997). Ïðè ýòîì ðàõèò
ìîæåò áûòü ôàêòîðîì ðèñêà ðàçâèòèÿ òÿæåëîé ïíåâìîíèè
(Banajeh et al., 1997). Êðîìå òîãî, ó áîëüíûõ ðàõèòîì íàðó-
øàåòñÿ ôóíêöèîíàëüíàÿ äåÿòåëüíîñòü ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé
ñèñòåìû è ïèùåâàðèòåëüíîãî êàíàëà. Ó äåâî÷åê ÷àñòî ôîðìè-
ðóåòñÿ ïëîñêèé ðàõèòè÷åñêèé òàç, ÷òî âïîñëåäñòâèè ñïîñîá-
ñòâóåò ðàçëè÷íûì ðîäîâûì òðàâìàì ó äåòåé ïðè ðîæäåíèè.

Ñîâðåìåííîå ðàçâèòèå ìåäèöèíû õàðàêòåðèçóåòñÿ íåîáõî-
äèìîñòüþ ñîçäàíèÿ åäèíûõ ïðîòîêîëîâ è ôîðìóëÿðîâ äëÿ ó÷åòà
è ëå÷åíèÿ áîëüíûõ. Íî èõ ýôôåêòèâíàÿ ðàçðàáîòêà íåâîçìîæíà
áåç óíèôèêàöèè òåðìèíîëîãèè, êëàññèôèêàöèîííîãî äåëåíèÿ,
ñòàíäàðòèçàöèè ìåòîäîâ è êðèòåðèåâ äèàãíîñòèêè, à òàêæå
ìåòîäîâ ëå÷åíèÿ. Ïîýòîìó ïîíÿòíà òà îçàáî÷åííîñòü èññëåäî-
âàòåëåé ðÿäà ðàáîò, ïîñâÿùåííûõ, êàçàëîñü áû, õîðîøî èçó-
÷åííûì âîïðîñàì, ê êîòîðûì îòíîñèòñÿ è ïðîáëåìà ðàõèòà.

Íåñìîòðÿ íà îãðîìíîå êîëè÷åñòâî ïóáëèêàöèé, ïîñâÿùåí-
íûõ ïðîáëåìå ðàõèòà, ó ïåäèàòðîâ äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè
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íåò åäèíîé òî÷êè çðåíèÿ íà åå ïîíèìàíèå. Â ñâÿçè ñ óãëóá-
ëåíèåì èçó÷åíèÿ ìåòàáîëè÷åñêèõ àñïåêòîâ ðàõèòà ðàñõîæ-
äåíèå âî âçãëÿäàõ íà ýòó ïðîáëåìó íå óìåíüøèëîñü, à íàîáî-
ðîò, óâåëè÷èëîñü. Îáðàùàåò íà ñåáÿ âíèìàíèå ìåòîäîëîãè-
÷åñêè íåïðàâèëüíûé, ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, ïîäõîä ê
äåôèíèöèè ïîíÿòèÿ «ðàõèò». Ïðè÷åì ýòî âñòðå÷àåòñÿ è â
êðóïíûõ ìåòîäè÷åñêèõ èçäàíèÿõ (ó÷åáíèêàõ, ìîíîãðàôèÿõ,
ìåòîäè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèÿõ). Â áîëüøèíñòâå ðàáîò ðàõèò
íàçûâàåòñÿ áîëåçíüþ, îäíàêî ïðè ýòîì â ïðèâîäèìûõ
îïðåäåëåíèÿõ îòðàæàåòñÿ ëèøü ïàòîãåíåòè÷åñêàÿ ñòîðîíà
ðàõèòà, à áîëåçíü, êàê èçâåñòíî, ýòî, â ïåðâóþ î÷åðåäü, ýòè-
îëîãè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííîå ñîñòîÿíèå.

Êðîìå òîãî, îïûò ðàáîòû ñ èíòåðíàìè, ìîëîäûìè âðà÷à-
ìè-ïåäèàòðàìè ïîêàçàë çíà÷èòåëüíûå ïðîáåëû èõ çíàíèé â
îòíîøåíèè ñîâðåìåííûõ ïðåäñòàâëåíèé î êëèíèêî-ïàòîãå-
íåòè÷åñêèõ ôîðìàõ ðàõèòà ó äåòåé, èõ ëå÷åíèè è ïðîôèëàê-
òèêå. Ïîýòîìó íàäååìñÿ, ÷òî äàííîå èçäàíèå ïîçâîëèò âîñ-
ïîëíèòü ýòîò ïðîáåë.

Êèåâ, àïðåëü 2006 ã.
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Ãëàâà 1.

ÎÁÙÈÅ ÏÐÅÄÑÒÀÂËÅÍÈß Î ÐÀÕÈÒÅ

Îïðåäåëåíèå

Äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè, íåñìîòðÿ íà êàæóùóþñÿ ïðîñòîòó
âîïðîñà, îòñóòñòâóåò äîñòàòî÷íî ÷åòêîå îïðåäåëåíèå òàêîé
ïàòîëîãèè, êàê ðàõèò. Òàê, Í.Ï. Øàáàëîâ (2000) îïðåäåëÿåò
ðàõèò êàê «çàáîëåâàíèå äåòåé ãðóäíîãî è ðàííåãî âîçðàñòà ñ
ðàññòðîéñòâîì êîñòåîáðàçîâàíèÿ è íåäîñòàòî÷íîñòüþ ìèíå-
ðàëèçàöèè êîñòåé, âåäóùèì ïàòîãåíåòè÷åñêèì çâåíîì êîòî-
ðîãî ÿâëÿåòñÿ äåôèöèò âèòàìèíà D è åãî àêòèâíûõ ìåòàáî-
ëèòîâ â ïåðèîä íàèáîëåå èíòåíñèâíîãî ðîñòà îðãàíèçìà». Â
ýòîì îïðåäåëåíèè, êàê ñ÷èòàþò Å.Â. Íåóäàõèí è À.Â. Àãåé-
êèí (2004), ñîäåðæèòñÿ ëèøü ïàòîãåíåòè÷åñêàÿ ñòîðîíà ðà-
õèòà, ýòèîëîãè÷åñêèé ôàêòîð (äåôèöèò âèòàìèíà D) íàçâàí
ïàòîãåíåòè÷åñêèì.

Ïî ìíåíèþ Ò.À. Áîãîìàç (1984), «ðàõèò – áîëåçíü ðàñòó-
ùåãî îðãàíèçìà, ñóùíîñòüþ êîòîðîé ÿâëÿþòñÿ íàðóøåíèÿ
îáìåíà ýëåêòðîëèòîâ, â ïåðâóþ î÷åðåäü ôîñôîðíî-êàëüöèå-
âîãî, ðàññòðîéñòâà ôîðìèðîâàíèÿ ñêåëåòà è ôóíêöèé ðÿäà
âíóòðåííèõ îðãàíîâ è ñèñòåì». Òàêîå æå îïðåäåëåíèå ðàõè-
òà ïðèâîäÿò Ë.Ê. Áàæåíîâà è ñîàâò. (1997), Í.À. Êîðîâèíà è
ñîàâò. (1998), Ï.Â. Íîâèêîâ (1998), Â.Ô. Äåìèí (2000). Ñ
ìåòîäîëîãè÷åñêîé òî÷êè çðåíèÿ, ïîäîáíûå îïðåäåëåíèÿ ïî-
çâîëÿþò ñ÷èòàòü ðàõèò íå áîëåçíüþ, à ñèíäðîìîì, ò.å. â äå-
ôèíèöèè ïîíÿòèÿ «ðàõèò» ó ïåðå÷èñëåííûõ âûøå àâòîðîâ
èìååòñÿ ïðîòèâîðå÷èå.

Ìíîãèå àâòîðû ñâÿçûâàþò ðàçâèòèå ðàõèòà ñ íåäîñòàòêîì
â îðãàíèçìå âèòàìèíà D. Â êà÷åñòâå íàèáîëåå òèïè÷íîãî
îïðåäåëåíèÿ ïîíÿòèÿ «ðàõèò» äëÿ äàííîé ãðóïïû àâòîðîâ
ìîæíî ðàññìàòðèâàòü îïðåäåëåíèå Å.Ì. Ëóêüÿíîâîé è ñî-
àâò. (1984), êîòîðîå áûëî ïðåäñòàâëåíî â 3-ì èçäàíèè Áîëü-
øîé ìåäèöèíñêîé ýíöèêëîïåäèè. Ïî îïðåäåëåíèþ àâòîðîâ,
«ðàõèò (ñèí. ãèïîâèòàìèíîç D) – çàáîëåâàíèå äåòñêîãî âîç-
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ðàñòà, îáóñëîâëåííîå íåäîñòàòêîì â îðãàíèçìå âèòàìèíà D,
õàðàêòåðèçóþùååñÿ íàðóøåíèåì ôîñôîðíî-êàëüöèåâîãî îá-
ìåíà, êîñòåîáðàçîâàíèÿ è ðàññòðîéñòâîì ôóíêöèè íåðâíîé
ñèñòåìû è âíóòðåííèõ îðãàíîâ». Â ýòîì îïðåäåëåíèè îòðà-
æåíà ñâÿçü ðàõèòà ñ ýòèîëîãè÷åñêèì ôàêòîðîì (äåôèöèòîì
âèòàìèíà D), îòìå÷åíû åãî ïàòîãåíåòè÷åñêèå ìåõàíèçìû.
Òàêîå îïðåäåëåíèå äåéñòâèòåëüíî ïîçâîëÿåò ñ÷èòàòü ðàõèò
áîëåçíüþ.

Àíàëîãè÷íîé òî÷êè çðåíèÿ ïðèäåðæèâàåòñÿ Ã.À. Ñàìñûãè-
íà (2004), êîòîðàÿ ïðåäëàãàåò ïîä ðàõèòîì «ïîíèìàòü çàáîëå-
âàíèå ðàííåãî äåòñêîãî âîçðàñòà, îáóñëîâëåííîå íåäîñòàòî÷-
íûì ïîñòóïëåíèåì è/èëè îáðàçîâàíèåì â îðãàíèçìå âèòàìè-
íà D è õàðàêòåðèçóþùååñÿ íàðóøåíèåì êîñòåîáðàçîâàíèÿ è
ôóíêöèé äðóãèõ îðãàíîâ è ñèñòåì âñëåäñòâèå íàðóøåíèÿ ôîñ-
ôîðíî-êàëüöèåâîãî îáìåíà».

Íåêîòîðûå îòå÷åñòâåííûå è çàðóáåæíûå àâòîðû ñ÷èòàþò,
÷òî ðàçâèòèå ðàõèòà íå ñâÿçàíî ñ äåôèöèòîì âèòàìèíà D. Ïî
ìíåíèþ Ñ.Â. Ìàëüöåâà è ñîàâò. (1997), ðàõèò è ãèïîâèòàìè-
íîç D – íåîäíîçíà÷íûå ïîíÿòèÿ, «ðàõèò ó äåòåé ðàííåãî âîç-
ðàñòà (êëàññè÷åñêèé ðàõèò) – ýòî íàðóøåíèå ïðîöåññîâ ìè-
íåðàëèçàöèè êîñòíîé òêàíè â íàèáîëåå àêòèâíîé åå ÷àñòè –
â îáëàñòè ìåòàôèçîâ». È äàëåå îí ïèøåò: «Ðàõèò – ýòî, ñêî-
ðåå, ñèìïòîìîêîìïëåêñ áèîõèìè÷åñêèõ, ìîðôîëîãè÷åñêèõ,
ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ è êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ, êîòîðûå ìî-
ãóò áûòü îáóñëîâëåíû öåëûì ðÿäîì ýêçîãåííûõ è ýíäîãåí-
íûõ ôàêòîðîâ». Ñëåäîâàòåëüíî, ïî Ñ.Â. Ìàëüöåâó, ðàõèò –
íå áîëåçíü (íå íîçîëîãè÷åñêàÿ åäèíèöà) è íå ñèíäðîì. Ïðàâ-
äà, â äðóãèõ ðàáîòàõ àâòîð íàçûâàåò ðàõèò ïîëè-
ýòèîëîãè÷åñêèì îáìåííûì çàáîëåâàíèåì, îáóñëîâëåííûì
íåñîîòâåòñòâèåì ìåæäó âûñîêîé ïîòðåáíîñòüþ ðàñòóùåãî
îðãàíèçìà â êàëüöèè è ôîñôîðå è íåäîñòàòî÷íîñòüþ ñèñòåì,
îáåñïå÷èâàþùèõ èõ äîñòàâêó è âêëþ÷åíèå â ìåòàáîëèçì.
Òàêîå îïðåäåëåíèå õàðàêòåðèçóåò ðàõèò íå êàê áîëåçíü, à
êàê ñèíäðîì. Òåì íå ìåíåå, ïðåäïîëàãàåòñÿ ýòèîòðîïíîå ëå-
÷åíèå ðàõèòà âèòàìèíîì D, ÷òî ïðîòèâîðå÷èò ïîíèìàíèþ
ðàõèòà êàê ñèíäðîìà.

Ïî ìíåíèþ Å.È. Êàïðàíîâîé (2003), ðàõèò – ýòî íåñïåöè-
ôè÷åñêèé ñèíäðîì, êîòîðûé âûçûâàåòñÿ ðàçíûìè ýòèîëîãè-
÷åñêèìè ôàêòîðàìè è íå ìîæåò, âåðîÿòíî, â íàñòîÿùåå âðå-
ìÿ ðàññìàòðèâàòüñÿ â êà÷åñòâå ñàìîñòîÿòåëüíîé íîçîëîãè-
÷åñêîé ôîðìû, ïîñêîëüêó ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ãðóïïó
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ðàçëè÷íûõ ïî ýòèîëîãèè çàáîëåâàíèé êàê ýêçîãåííîãî, òàê è
ýíäîãåííîãî õàðàêòåðà.

Ðåäàêöèîííàÿ êîëëåãèÿ æóðíàëà «Ïåäèàòðèÿ» (1991) â ñòà-
òüå «Ê èòîãàì äèñêóññèè ïî ïîâîäó êëàññèôèêàöèè ðàõèòà»
îòìå÷àåò, ÷òî â ïîñëåäíèå ãîäû ìíîãèå îòå÷åñòâåííûå è çàðó-
áåæíûå àâòîðû íå ðåêîìåíäóþò ðàññìàòðèâàòü ðàõèò òîëüêî
êàê íîçîëîãè÷åñêóþ ôîðìó. È ýòî, áåçóñëîâíî, ïðàâèëüíî.
Ñëåäóåò ðàçëè÷àòü ðàõèò êàê áîëåçíü, âîçíèêàþùóþ â ðàí-
íåì âîçðàñòå â ïåðèîä èíòåíñèâíîãî ðîñòà ðåáåíêà, è ðàõèò
êàê ñèíäðîì, íàáëþäàþùèéñÿ ïðè ìíîãèõ çàáîëåâàíèÿõ. Îáû÷-
íî â ïåðèîä èíòåíñèâíîãî ðîñòà ðåáåíêà âîçíèêàåò âèòàìèí
D-äåôèöèòíûé ðàõèò, òîãäà êàê äðóãèå åãî êëèíèêî-ïàòîãå-
íåòè÷åñêèå ôîðìû ìîãóò ðàçâèâàòüñÿ ó äåòåé äðóãèõ âîçðàñò-
íûõ ãðóïï. Ïîýòîìó íàèáîëåå îáîñíîâàííûì, ïî íàøåìó ìíå-
íèþ, áóäåò îïðåäåëåíèå ðàõèòà, ïðåäñòàâëåííîå íèæå.

Ðàõèò – ýòî ãðóïïà çàáîëåâàíèé äåòñêîãî îðãàíèçìà, ñâÿ-
çàííàÿ ñ íåäîñòàòî÷íûì ïîñòóïëåíèåì âèòàìèíà D èëè íà-
ðóøåíèåì ïðîöåññîâ åãî ìåòàáîëèçìà, ïðèâîäÿùàÿ ê íàðó-
øåíèþ ðàçëè÷íûõ âèäîâ îáìåíà è â ïåðâóþ î÷åðåäü ôîñôîð-
íî-êàëüöèåâîãî, ÷òî îáóñëîâëèâàåò ïîðàæåíèå ìíîãèõ îðãàíîâ
è ñèñòåì, íî ãëàâíûì îáðàçîì êîñòíîãî ñêåëåòà.

Òàêîå îïðåäåëåíèå ïîçâîëÿåò ñ÷èòàòü ðàõèò íîçîëîãè÷åñ-
êîé åäèíèöåé, à òàêæå îòðàæàåò åãî ýòèîëîãè÷åñêóþ è ïàòî-
ãåíåòè÷åñêóþ ñòîðîíû.

Ïî ìíåíèþ Ñ.Ô. Õîòîâèöêîãî (1847), «íàçâàíèå áîëåçíè
«ðàõèò» (àíãë. rickets) çàèìñòâîâàííîå, ïî âèäèìîìó, îò ãðå-
÷åñêîãî ïðèëàãàòåëüíîãî èìåíè «ραχιτησ » (ñïèííîé), ïðè-
÷åì, äëÿ êðàòêîñòè îïóùåíî ñóùåñòâèòåëüíîå èìÿ «υοσοσ»
(áîëåçíü)». Äàëåå Ñ.Ô. Õîòîâèöêèé (1847) àáñîëþòíî ïðà-
âèëüíî îáðàùàåò âíèìàíèå íà òî, «÷òî ñòðàäàíèå (ñîáñòâåí-
íî èñêðèâëåíèå) ñïèíû, ïîäàâøåå ïîâîä ê íàçâàíèþ òîìó,
íå îãðàíè÷èâàåòñÿ îäíèì òîëüêî ïîçâîíî÷íûì ñòîëáîì è
ïðèíàäëåæèò íå ê ïåðâîíà÷àëüíûì, à ê ïîçäíåéøèì ÿâëå-
íèÿì àíãëèéñêîé áîëåçíè».

Èñòîðè÷åñêàÿ ñïðàâêà

Ðàõèò – áîëåçíü èçâåñòíàÿ î÷åíü äàâíî. Ñîãëàñíî îïèñà-
íèþ ãðå÷åñêîãî èñòîðèêà Ãåðîäîòà (484-425 ãã. äî í.ý.), â
óáèòûõ åãèïåòñêèõ ñîëäàò, êîòîðûå ïî îáû÷àþ ñ äåòñòâà íå
çàêðûâàëè ãîëîâó îò ñîëíöà, ÷åðåï áûë òâåðäûì, òîãäà êàê ó

Ãëàâà 1. Îáùèå ïðåäñòàâëåíèÿ î ðàõèòå
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ïåðñèäñêèõ ñîëäàò, âñåãäà íîñèâøèõ íà ãîëîâå òþðáàíû, ÷å-
ðåï îêàçàëñÿ ìÿãêèì. Òàêèå íàáëþäåíèÿ ðàñöåíèâàëèñü êàê
óêàçàíèå íà òî, ÷òî ñîëíå÷íîå îñâåùåíèå ìîæåò îáåñïå÷è-
âàòü òîëùèíó è òâåðäîñòü êîñòåé.

Óïîìèíàíèÿ î ðàõèòå èìåþòñÿ â òðóäàõ Ñîðàíà Ýôôåñêî-
ãî (98-138) è Ãàëåíà (131-201). Â íèõ ïðåäñòàâëåíî îïèñàíèå
èçìåíåíèé ñî ñòîðîíû êîñòíîé ñèñòåìû, âêëþ÷àÿ äåôîðìà-
öèè ãðóäíîé êëåòêè, íèæíèõ êîíå÷íîñòåé è ïîçâîíî÷íèêà ó
äåòåé, ñòðàäàþùèõ ðàõèòîì.

Â 1856 ã. âîçëå äåðåâíè Íåàíäåðòàëü áëèç Äþññåëüäîðôà
(Ãåðìàíèÿ) áûëè âïåðâûå íàéäåíû îñòàíêè íàøåãî áëèæàé-
øåãî ðîäñòâåííèêà – Homo neandertalensis. Íåàíäåðòàëüöû,
êàê èçâåñòíî, èñêîïàåìûå äðåâíèå ëþäè, ñîçäàòåëè àðõåîëî-
ãè÷åñêîé êóëüòóðû ðàííåãî ïàëåîëèòà, êîòîðûå æèëè 400-
50 òûñ. ëåò íàçàä. Íåàíäåðòàëüöû – ïîòîìêè ïèòåêàíòðîïîâ
è ïðåäêè êðîìàíüîíöåâ, ñêåëåòíûå îñòàíêè êîòîðûõ îòêðû-
òû â Åâðîïå, Àçèè è Àôðèêå.

Â 1872 ã. âñåìèðíî èçâåñòíûé ïàòîëîã Rudolf Virchow èñ-
ñëåäîâàë îñòàíêè ýòîãî äðåâíåãî ÷åëîâåêà è ïðèøåë ê âûâî-
äó, ÷òî îí â äåòñòâå ñòðàäàë ðàõèòîì.

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî äëèòåëüíîå âðåìÿ ñ÷èòàëîñü, ÷òî
ïåðâîå îïèñàíèå ðàõèòà ïðèíàäëåæèò Francis Glisson, êîãäà
â 1650 ã. áûë èçäàí åãî òðàêòàò íà ëàòûíè «De Rachitide».
Èçäàíèå ýòîé ðàáîòû íà àíãëèéñêîì ÿçûêå, îòðåäàêòèðîâàí-
íîå Íèêîëàñîì Êàëïåïåðîì (1616-1654), ïîä íàçâàíèåì «A
treatise of the rickets, being a disease common to children»,
ïîÿâèëîñü â 1651 ã. (ðèñ.1).

Îäíàêî íåäàâíî ñòàëî èçâåñòíî, ÷òî ôàêòè÷åñêè çàáîëåâàíèå
âïåðâûå îïèñàíî àíãëèéñêèì âðà÷îì Daniel Whistler (1619-
1684), êîòîðûé â 1645 ã. â Ëåéäåíå çàùèòèë äèññåðòàöèþ íà
çâàíèå äîêòîðà ìåäèöèíû (M.D.), â êîòîðîé áûëî ïðåäñòàâëåíî
ïðåâîñõîäíîå êëèíè÷åñêîå îïèñàíèå ðàõèòà (Dunn, 1998). Äèñ-
ñåðòàöèÿ áûëà èçäàíà ïîä íàçâàíèåì «De morbo puerili Anglorum,
quem patrio idiomate indigenae vocant The Rickets» è ñòàëà ïåð-
âûì ñèñòåìàòè÷åñêèì îïèñàíèåì ýòîãî çàáîëåâàíèÿ. Daniel
Whistler îïèñàë ðàõèò êàê «ñèíäðîì èç ñîçäàííûõ ïðèçíàêîâ,
ñîåäèíåííûõ â îäíî ïàòîãíîìîíè÷íîå öåëîå» («syndrome of signs
making in conjunction one pathognomic whole»).

Daniel Whistler ðîäèëñÿ â 1619 ã. â Óîëòåìñòîó è ó÷èëñÿ â
Êîëëåäæå Ìåðòîíà (Îêñôîðä). Â 1648 ã. ïîñëå ïîëó÷åíèÿ â
Ëåéäåíñêîì óíèâåðñèòåòå çâàíèÿ äîêòîðà ìåäèöèíû áûë íà-
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çíà÷åí ïðîôåññîðîì â Gresham Êîë-
ëåäæ â Ëîíäîíå. Îí áûë óñïåøíûì
âðà÷îì. Â 1649 ã. åãî èçáðàëè ÷ëåíîì
Ëîíäîíñêîãî êîëëåäæà âðà÷åé, à â
1663 ã. – ÷ëåíîì Êîðîëåâñêîãî îáùå-
ñòâà âðà÷åé. Ìíîãî ëåò îí áûë öåíçî-
ðîì, êàçíà÷ååì è äàæå ïðåçèäåíòîì îá-
ùåñòâà. Óìåð â 1684 ã. îò ïíåâìîíèè
è áûë çàõîðîíåí â ñåâåðíîì ïðîõîäå
öåðêâè Õðèñòà â Ëîíäîíå.

Àíãëèéñêèé âðà÷ è àíàòîì Francis
Glisson (1597-1677), êîòîðûé, êàê ñ÷è-
òàëîñü äëèòåëüíîå âðåìÿ, ïðåäñòàâèë
ïåðâîå îïèñàíèå ðàõèòà, ðîäèëñÿ â 1597
ã. è áûë âòîðûì ñûíîì Óèëüÿìà Ãëèñ-
ñîíà èç Äîðñåòà. Â 1617 ã. îí îêîí÷èë
èçâåñòíûé êîëëåäæ â Êåìáðèäæå, çà-
òåì ïðîäîëæèë îáó÷åíèå â Îêñôîðäå (äî
1627 ã.). Â 1634 ã. ñòàë äèïëîìèðîâàí-
íûì âðà÷îì â Êåìáðèäæå è â 1636 ã.
áûë íàçíà÷åí ïðîôåññîðîì ôèçèêè â

Êåìáðèäæå. Áûë îäíèì èç ôóíäàòîðîâ Êîðîëåâñêîãî îáùåñòâà
âðà÷åé, ïîñëåäîâàòåëüíî çàíèìàÿ äîëæíîñòè öåíçîðà, ÷ëåíà
ñîâåòà è ïðåçèäåíòà (1667-1669). Îí áûë òàêæå ïðåêðàñíûì
àíàòîìîì è â 1654 ã. èçäàë êíèãó Anatomia Hepatis, â êîòîðîé
îïèñàë íîæíû ïå÷åíè, èçâåñòíîé
ñ òåõ ïîð êàê ãëèññîíîâà êàïñó-
ëà. Óìåð 15 îêòÿáðÿ 1677 ã. â âîç-
ðàñòå 81 ãîäà è áûë çàõîðîíåí â
öåðêâè Ñâ. Áðàéäà íà Fleet Street
â Ëîíäîíå.

Â 1650 ã. F. Glisson èçäàë íà
ëàòûíè òðàêòàò «De Rachitide»,
ïðèçíàâàÿ ïîìîùü ñåìè äðóãèõ
âðà÷åé. F. Glisson ïèøåò, ÷òî îí
èçó÷àë ðàõèò â òå÷åíèå 5 ëåò è
ýòî áûëà «... àáñîëþòíî íîâàÿ áî-
ëåçíü, è íèêîãäà íå îïèñàíà ëþ-
áûìè äðåâíèìè èëè ñîâðåìåííû-
ìè àâòîðàìè â èõ ïðàêòè÷åñêèõ
êíèãàõ, êîòîðûå ÿâëÿþòñÿ ñóùå-

Ðèñ.1. Òèòóëüíàÿ ñòðàíèöà
êíèãè Francis Glisson

«A treatise of the rickets, being
a disease common to children»

(1651 ã.)

Daniel Whistler (1619-1684)

Ãëàâà 1. Îáùèå ïðåäñòàâëåíèÿ î ðàõèòå
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ñòâóþùèìè íà ýòîò äåíü î áîëåçíÿõ
äåòåé. Íî ýòà áîëåçíü ñòàëà âïåðâûå
èçâåñòíîé îêîëî 30 ëåò òîìó â îêðó-
ãàõ Äîðñåòà è Ñîìåðñåòà ... è ñ òåõ
ïîð íàáëþäàëàñü è â äðóãèõ ìåñòàõ,
íàïðèìåð â Ëîíäîíå...».

Â 1847 ã. ïðîôåññîð Ñ.Ô. Õîòîâèö-
êèé â èçäàííîì ðóêîâîäñòâå «Ïåä³ÿò-
ðèêà» ïðåäñòàâèë îïðåäåëåíèå ðàõèòà
êàê áîëåçíè. Ïî åãî ìíåíèþ, ðàõèò ýòî
«îñîáåííîå ñòðàäàíèå óïîäîáèòåëüíîé
äåÿòåëüíîñòè, îáíàðóæèâàþùååñÿ ïðå-
èìóùåñòâåííî ðàñïóõàíèåì è ðàçìÿã-
÷åíèåì êîñòåé, è íàêîíåö, èñêðèâëå-
íèåì èõ». Ðàõèò íåðåäêî íàçûâàëè âíå Àíãëèè àíãëèéñêîé
áîëåçíüþ, à «ïîâîäîì ê òàêîìó íàçâàíèþ ýòîé áîëåçíè áûëî
òî, ÷òî îíà, â íà÷àëå ñåìíàäöàòîãî âåêà, ïîÿâèëàñü â Àíã-
ëèè…, õîòÿ âïðî÷åì è â ïðåæíèå âðåìåíà îíà íå áûëà âîâñå
íå èçâåñòíîþ». Îí îáðàòèë âíèìàíèå, ÷òî «ê ðàñïîëàãàþùèì
æå ïðè÷èíàì îòíîñèòñÿ îñîáåííàÿ íàêëîííîñòü ê àíãëèéñêîé
áîëåçíè, ñîâðîæäåííàÿ, èëè äàæå íàñëåäñòâåííàÿ…». Òåì ñà-
ìûì Ñ.Ô. Õîòîâèöêèé íàìíîãî ïðåäâîñõèòèë ñâîþ âðåìÿ, ïðåä-
âèäÿ âåäóùóþ ðîëü ôàêòîðîâ íàñëåäñòâåííîñòè â ðàçâèòèè
íåêîòîðûõ, êàê òåïåðü èçâåñòíî, ôîðì ðàõèòà.

Â 1861-1862 ãã. ïðîôåññîð Armand
Trousseau (1801–1867) èçäàë äâóõòîì-
íèê ðóêîâîäñòâà «Clinique Medicale de
l’Hotel-Dieu», òðåòüå èçäàíèå êîòîðî-
ãî (1868) áûëî ïåðåâåäåíî íà àíãëèéñ-
êèé ÿçûê ñýðîì Äæîíîì Êîðìàêêîì
è èçäàíî New Sydenham Society â 1872
ã. (Dunn, 1999). Â ýòîé ðàáîòå îòìå÷à-
ëîñü, ÷òî «ðàõèò – ýòî áîëåçíü ðàííå-
ãî äåòñòâà», êîòîðàÿ íàèáîëåå ÷àñòî
âñòðå÷àåòñÿ äî 1,5-ëåòíåãî âîçðàñòà ðå-
áåíêà, íî «íåèçëå÷èìûå ïîâðåæäåíèÿ,
ñâÿçàííûå ñ ðàçìÿã÷åíèåì êîñòåé, ñî-
õðàíÿþòñÿ  íà  âñþ  ïîñëåäóþùóþ
æèçíü». Ïðîôåññîð A.Trousseau îáðà-
òèë âíèìàíèå íà ÷ðåçâû÷àéíóþ âàæ-
íîñòü âîïðîñà îá ýòèîëîãèè ðàõèòà. Îí

Francis Glisson (1597-1677)

Ïðîôåññîð Ñòåïàí Ôîìè÷
Õîòîâèöêèé
(1796-1885)
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ïèñàë: «Êëèìàò èìååò áåññïîðíîå âëè-
ÿíèå íà ðàçâèòèå èç ðàõèòà. Áîëåçíü
áåññïîðíî íàìíîãî ÷àùå âñòðå÷àåòñÿ âî
âëàæíûõ õîëîäíûõ ñòðàíàõ, ÷åì â
äðóãèõ ìåñòàõ... Íî ñàìàÿ ìîùíàÿ
ïðè÷èíà ýòîé áîëåçíü çàêëþ÷àåòñÿ â
íåäîñòàòî÷íîñòè ïèòàíèÿ…». Ñ öåëüþ
ïðîôèëàêòèêè  ðàõèòà  ïðîôåññîð
A.Trousseau ðåêîìåíäîâàë èñïîëüçî-
âàòü ðûáèé æèð, à òàêæå ïðîäëåâàòü
êîðìëåíèå ðåáåíêà æåíñêèì ìîëîêîì.
Îí ïèñàë, ÷òî «äåëàÿ òàê, è áåç èñ-
ïîëüçîâàíèÿ ëþáûõ äðóãèõ ñðåäñòâ, ÿ
âèäåë âîññòàíîâëåíèå ðàõèòè÷íûõ äå-
òåé...».

Áîëüøîå çíà÷åíèå äëÿ ïîíèìàíèÿ
ïàòîãåíåçà ðàõèòà èìåëè èññëåäîâàíèÿ ðóññêîãî âðà÷à È.À.
Øàáàäà, ðàáîòàâøåãî â íà÷àëå ïðîøëîãî âåêà â äåòñêîé êëè-
íèêå Æåíñêîãî ìåäèöèíñêîãî èíñòèòóòà â Ïåòåðáóðãå. Â 1909
ã. È.À. Øàáàä â òå÷åíèå 2 ìåñ âûëå÷èë áîëüíîãî ðàõèòîì
ðåáåíêà ñ ïîìîùüþ ðûáüåãî æèðà. Â 1917 ã. â Íüþ-Éîðêå
áûëà îðãàíèçîâàíà ñïåöèàëüíàÿ êëèíèêà, êîòîðóþ ãîðîäñ-
êîé äåïàðòàìåíò çäðàâîîõðàíåíèÿ ñíàáæàë ðûáüèì æèðîì.

Â 1919 ã. Edward Mellanby âïåðâûå â ýêñïåðèìåíòå äîêà-
çàë, ÷òî òðåñêîâûé æèð äåéñòâóåò êàê àíòèðàõèòè÷åñêîå ñðåä-
ñòâî áëàãîäàðÿ ñîäåðæàíèþ â íåì îñîáîãî âèòàìèíà. Íåêîòî-
ðîå âðåìÿ ïîëàãàëè, ÷òî àíòèðàõèòè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü òðåñ-
êîâîãî æèðà çàâèñèò îò âèòàìèíà À, óæå èçâåñòíîãî â òî
âðåìÿ (Rajakumar, 2003).

Â 1922 ã. E.V. McCollum ïðåäïîëîæèë íàëè÷èå â ðûáüåì
æèðå ïðîòèâîðàõèòè÷åñêîãî âèòàìèíà, ïîñêîëüêó ïðîïóñêàÿ
ñòðóþ êèñëîðîäà ÷åðåç òðåñêîâûé æèð è èíàêòèâèðóÿ âèòà-
ìèí À, îáíàðóæèë, ÷òî àíòèðàõèòè÷åñêîå äåéñòâèå æèðà è
ïîñëå ýòîãî ñîõðàíÿåòñÿ. Ïðè äàëüíåéøèõ ïîèñêàõ áûë íàé-
äåí â íåîìûëÿåìîé ÷àñòè òðåñêîâîãî æèðà äðóãîé âèòàìèí,
îáëàäàþùèé ñèëüíûì àíòèðàõèòè÷åñêèì äåéñòâèåì,– âèòà-
ìèí D, êîòîðûé â 1924 ã. âïåðâûå ïîëó÷åí À. Hess è ñîàâò.
èç ðàñòèòåëüíûõ ìàñåë ïîñëå óëüòðàôèîëåòîâîãî îáëó÷åíèÿ
(ÓÔÎ) äëèíîé âîëíû 280–310 íì (Rajakumar, 2003).

Íåñêîëüêî ðàíåå, â 1919 ã. Ê. Huldschinsky óñòàíîâèë, ÷òî
ðàõèò ìîæíî èçëå÷èòü óëüòðàôèîëåòîâûì îáëó÷åíèåì.

Ãëàâà 1. Îáùèå ïðåäñòàâëåíèÿ î ðàõèòå

Ïðîôåññîð Armand Trous-
seau (1801–1867)
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Â 1931 ã. F.A. Askew et al. óñòàíîâèëè ñòðóêòóðó âèòàìè-
íà D

3
, êîòîðûé áûë ïîëó÷åí ñèíòåòè÷åñêèì ïóòåì â 1936 ã.

À.Windaus et al. èç 7-äåãèäðîõîëåñòåðèíà ïîä âëèÿíèåì ÓÔÎ.
Â 60-80-õ ãîäàõ ïðîøëîãî ñòîëåòèÿ ãðóïïîé èññëåäîâàòå-

ëåé ïîä ðóêîâîäñòâîì Í.F. DeLuca áûë äåòàëüíî èçó÷åí ìå-
òàáîëèçì âèòàìèíà D, à òàêæå îïèñàíû åãî îáìåííî-àêòèâ-
íûå ôîðìû.

Ýïèäåìèîëîãèÿ

Îäíèì èç äèñêóññèîííûõ âîïðîñîâ â ïðîáëåìå ðàõèòà ÿâëÿ-
åòñÿ åãî ðàñïðîñòðàíåííîñòü. Ñîãëàñíî áîëüøèíñòâó äàííûõ
ëèòåðàòóðû, ÷àñòîòà âûÿâëåíèÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõè-
òà ñîñòàâëÿåò 20-65% ó äåòåé ïåðâîãî ãîäà æèçíè â çàâèñèìîñ-
òè îò êëèìàòîãåîãðàôè÷åñêèõ óñëîâèé (òàáë.1). Â ðàçâèòûõ
ñòðàíàõ (ÑØÀ, ßïîíèÿ è äð.), â êîòîðûõ øèðîêî îñóùåñòâëÿ-
åòñÿ âèòàìèíèçàöèÿ ïðîäóêòîâ ïèòàíèÿ, âèòàìèí D-äåôèöèò-
íûé ðàõèò âñòðå÷àåòñÿ çíà÷èòåëüíî ðåæå, ÷åì â ðàçâèâàþùèõ-
ñÿ ñòðàíàõ. Ê ñîæàëåíèþ, èñòèííàÿ ðàñïðîñòðàíåííîñòü âèòà-
ìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà íåèçâåñòíà, íî ñðåäè äåòåé, êîòîðûå
áûëè ãîñïèòàëèçèðîâàíû â ðàçíûå êëèíèêè ÑØÀ, âèòàìèí D-
äåôèöèòíûé ðàõèò äèàãíîñòèðóåòñÿ â 5-9 ñëó÷àåâ íà 1 ìëí
ãîñïèòàëèçèðîâàííûõ äåòåé (Weisberg et al., 2004).

Â ïîñëåäíèå ãîäû âûñêàçûâàåòñÿ òî÷êà çðåíèÿ, ÷òî øèðî-
êàÿ âèòàìèíèçàöèÿ ïðîäóêòîâ ïèòàíèÿ â ðàçâèòûõ ñòðàíàõ
ìèðà (ÑØÀ, ßïîíèÿ è äð.) ñïîñîáñòâîâàëà ðåøåíèþ ïðîáëå-
ìû âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà. Îäíàêî, ïî ìíåíèþ Â.Ô.
Äåìèíà (2001), ýòà òî÷êà çðåíèÿ îøèáî÷íà. Óëó÷øåíèå óñ-
ëîâèé æèçíè, âûïîëíåíèå âðà÷åáíûõ ðåêîìåíäàöèé ïî âîñ-
ïèòàíèþ ðåáåíêà, à òàêæå îáîãàùåíèå ïðîäóêòîâ ïèòàíèÿ
âèòàìèíîì D ïðèâåëè ê çíà÷èòåëüíîìó óìåíüøåíèþ ÷àñòî-
òû òÿæåëûõ è ñðåäíåòÿæåëûõ ôîðì âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî
ðàõèòà. ×àñòîòà æå ëåãêèõ åãî ôîðì îñòàåòñÿ î÷åíü âûñî-
êîé. Îïûòíûé âðà÷-ïåäèàòð ïðàêòè÷åñêè ó êàæäîãî 3-4-ìå-
ñÿ÷íîãî ìëàäåíöà âûÿâèò 2-3 íå ðåçêî âûðàæåííûõ ñèìïòî-
ìà ðàõèòà. Â ñâÿçè ñ ýòèì, ïî ìíåíèþ Å.Â. Íåóäàõèíà è
À.Â. Àãåéêèíà (2004), ñëåäóåò ïðèçíàòü, ÷òî ëèáî ðàõèò âñòðå-
÷àåòñÿ ïðàêòè÷åñêè ó 100% äåòåé, ëèáî åãî ëåãêóþ ñòåïåíü
ñëåäóåò ðàññìàòðèâàòü íå êàê çàáîëåâàíèå, à êàê ïàðàôèçèî-
ëîãè÷åñêîå ñîñòîÿíèå (ïî òèïó êîíúþãàöèîííîé æåëòóõè
íîâîðîæäåííûõ), ñàìîñòîÿòåëüíî èñ÷åçàþùååñÿ ïî ìåðå ñî-
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çðåâàíèÿ îðãàíèçìà. Òàêàÿ òî÷êà çðåíèÿ ïîçâîëèò ïðèçíàòü
ðàñïðîñòðàíåííîñòü ðàõèòà íà óðîâíå 25-55%. ×àñòîòà ðàõè-
òà  â  ïîñëåäíèå  ãîäû  â  Ðîññèè  êîëåáëåòñÿ  îò  54  äî  66%
(Í.À. Êîðîâèíà è ñîàâò., 1998). Ìíåíèå î òîì, ÷òî ïåðâàÿ
ñòåïåíü ðàõèòà ñîîòâåòñòâóåò íà÷àëüíîìó ïåðèîäó áîëåçíè
íå ïðîòèâîðå÷èò âûøå ïðèâåäåííîé òî÷êå çðåíèÿ.

Íåîáõîäèìî îòìåòèòü, ÷òî â âûñîêîðàçâèòûõ ñòðàíàõ, â êî-
òîðûõ ïðîâîäÿòüñÿ íåîáõîäèìûå ïðîôèëàêòè÷åñêèå ìåðîïðèÿ-
òèÿ, âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò âñòðå÷àåòñÿ äîâîëüíî ðåä-
êî. Â ÑØÀ â òå÷åíèå 10 ëåò (1975-1985 ãã.) â 11 ïóáëèêàöèÿõ
áûëî îïèñàíî 65 êëèíè÷åñêèõ ñëó÷àåâ âèòàìèí D-äåôèöèòíî-
ãî ðàõèòà ó äåòåé â âîçðàñòå îò 2 äî 45 ìåñ, êîòîðûå íàõîäè-
ëèñü ëèáî íà åñòåñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè, ëèáî ïîëó÷àëè âå-
ãåòàðèàíñêóþ ïèùó (Cosgrove, Dietrich, 1985). Êðîìå òîãî, îá-
ðàùàåò âíèìàíèå, ÷òî 61,5% ýòèõ äåòåé áûëè òåìíîêîæèìè èç
ñåìåé èììèãðàíòîâ àçèàòñêîãî è àôðèêàíñêîãî ïðîèñõîæäå-
íèÿ. ×àñòîå âîçíèêíîâåíèå âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ó
ýòèõ äåòåé îáüÿñíÿþò íå òîëüêî äåôèöèòîì âèòàìèíà D, ïîñòó-
ïàþùåãî ñ ïèùåé, íî íîøåíèåì ñïåöèôè÷åñêîé îäåæäû, ïî-
êðûâàþùåé âñå òåëî è äàæå ëèöî, à òàêæå òåìíûì ïèãìåíòîì
êîæè, ïðåïÿòñòâóþùèì îáðàçîâàíèþ âèòàìèíà D.

Îäíàêî â ïîñëåäíåå âðåìÿ äàæå â âûñîêîðàçâèòûõ ñòðàíàõ
íàáëþäàåòñÿ óâåëè÷åíèå ÷àñòîòû âñòðå÷àåìîñòè âèòàìèí

Таблица 1

Распространенность рахита в различных регионах

Территория
Количество

обследованных

Возраст,

лет

Количество

больных

рахитом

Источник

 Москва 2424 До 3 70�80% А.А. Кисель, 1896

 Тула 800  75�80% И.К. Стржельбицкий,
1896

 Киев 1067 До 4 51,7% В.Я. Дукельский, 1902

 New Haven, США 216 8�18 мес 81% Eliot, 1925

 Европа  39% среди
недоно�

шенных

Dabezies, Warren, 1997

 Россия  54�66% Н.А. Коровина и соавт.,
2000

 Саудовская   

 Аравия

30880 10�15 0,068%

(68 на
100 000)

Narchi et al., 2001

Ãëàâà 1. Îáùèå ïðåäñòàâëåíèÿ î ðàõèòå
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D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà. Â ÷àñòíîñòè, â ÑØÀ â òå÷åíèå 1986-
2003 ãã. â 22 ïóáëèêàöèÿõ ïðåäñòàâëåíû ñâåäåíèÿ î 166 ñëó-
÷àÿõ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ó äåòåé â âîçðàñòå îò 4
äî 54 ìåñ (Weisberg et al., 2004).

Îäíèì âàæíûõ ôàêòîðîâ ðèñêà âîçíèêíîâåíèÿ âèòàìèí D-
äåôèöèòíîãî ðàõèòà ÿâëÿåòñÿ íåäîíîøåííîñòü. Îáû÷íî ÷àñòîòà
âñòðå÷àåìîñòè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ó äåòåé, ðîäèâ-
øèõñÿ íåäîíîøåííûìè, âûøå. Òàê, ïî äàííûì Dabezies è Warren
(1997), ó 39% äåòåé, ðîäèâøèõñÿ â ÑØÀ ñ íèçêîé ìàññîé òåëà
(ìåíåå 1500 ã), áûë âûÿâëåí âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò â
òå÷åíèå ïåðâûõ äâóõ ìåñÿöåâ æèçíè. Ïðè÷åì ó 10,5% íàáëþäà-
ëèñü ïåðåëîìû ïëå÷åâûõ êîñòåé, êëþ÷èöû, ðåáåð è äð.

×àñòîòà âûÿâëåíèÿ ðàõèòà ó íåäîíîøåííûõ äåòåé çàâèñèò
îò ñòåïåíè íåäîíîøåííîñòè. Ïî äàííûì Í.À. Êîðîâèíîé è
È.Í. Çàõàðîâîé (2003), ðàõèò äèàãíîñòèðóåòñÿ ó 10% äåòåé,
ðîäèâøèõñÿ íåäîíîøåííûìè íà ñðîêå ãåñòàöèè 32-34 íåäå-
ëè ñî ñðåäíåé ìàññîé òåëà 2323 ã.

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî åñëè â ÑØÀ êëèíè÷åñêè âèòàìèí
D-äåôèöèòíûé ðàõèò âñòðå÷àåòñÿ äîâîëüíî ðåäêî, òî ëàáîðà-
òîðíî âûÿâëÿåìûé äåôèöèò âèòàìèíà D îòìå÷àåòñÿ ÷àñòî
(Hanley, Davison, 2005). Òàê, ïî äàííûì Lebrun et al. (1993),
ó 43% äåòåé â âîçðàñòå 3-24 ìåñ óðîâåíü 25(OH)D

3 
â ñûâîðîò-

êå êðîâè áûë íèæå íîðìû. Gessner et al. (2003) ïðè îáñëåäî-
âàíèè 133 çäîðîâûõ äåòåé â âîçðàñòå 6-23 ìåñ, ïðîæèâàþ-
ùèõ íà Àëÿñêå, ó 11% îáíàðóæèëè óðîâåíü 25(OH)D

3 
â ñû-

âîðîòêå êðîâè íèæå 15 ìêã/ë è ó 20% – â ïðåäåëåõ 15-25
ìêã/ë. Ïðè÷åì äåôèöèò 25(OH)D

3 
íàáëþäàåòñÿ è ó äåòåé áî-

ëåå ñòàðøåãî âîçðàñòà. Òàê, Rajakumar et al. (2005) îáíàðó-
æèëè íåäîñòàòî÷íîñòü 25(OH)D

3 
â ñûâîðîòêå êðîâè (ìåíåå 20

íã/ìë) ó 48,8% ïðåïóáåðòàòíîãî âîçðàñòà (6-10 ëåò). Ñëåäî-
âàòåëüíî, ëàáîðàòîðíî âûÿâëÿåìûé äåôèöèò âèòàìèíà D
âñòðå÷àåòñÿ çíà÷èòåëüíî ÷àùå, ÷åì íàáëþäàþòñÿ êëèíè÷åñ-
êè çíà÷èìûå ïðèçíàêè ðàõèòà.

Êëàññèôèêàöèÿ

Â òå÷åíèå äëèòåëüíîãî âðåìåíè â êëèíè÷åñêîé ïåäèàòðèè
èñïîëüçóåòñÿ êëàññèôèêàöèÿ ðàõèòà, ïðèíÿòàÿ íà VI Âñåñî-
þçíîì ñúåçäå äåòñêèõ âðà÷åé â 1947 ã. ïî ïðåäëîæåíèþ
Ñ.Î. Äóëèöêîãî. Ýòà êëàññèôèêàöèÿ ïðåäóñìàòðèâàåò óòî÷íå-
íèå ïåðèîäà áîëåçíè, õàðàêòåðà òå÷åíèÿ è ñòåïåíè òÿæåñòè.
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Îäíàêî, áëàãîäàðÿ óñïåõàì â îáëàñòè èçó÷åíèÿ ìåòàáîëèç-
ìà âèòàìèíà D è îñîáåííîñòåé êëèíè÷åñêîãî òå÷åíèÿ ðàõè-
òà, Å.Ì.Ëóêüÿíîâà è ñîàâò. (1988; 1991) ñìîãëè äîïîëíèòü è
ñèñòåìàòèçèðîâàòü êëàññèôèêàöèþ ðàõèòà (òàáë.2). Â îñíî-
âó ýòîé êëàññèôèêàöèè ïðè âûäåëåíèè êëèíè÷åñêîé ôîðìû
ðàõèòà ïîëîæåíà òåðàïåâòè÷åñêàÿ ýôôåêòèâíîñòü ïðåïàðà-
òîâ âèòàìèíà D.

 Ñîãëàñíî ýòîé êëàññèôèêàöèè, âûäåëÿþò âèòàìèí D-äå-
ôèöèòíûé (èëè êëàññè÷åñêèé) ðàõèò, ðàçâèòèå êîòîðîãî ñâÿ-
çàíî ñ íåäîñòàòêîì â îðãàíèçìå àêòèâíûõ ìåòàáîëèòîâ âèòà-
ìèíà D, èìåþùåå êàê ýêçî-, òàê è ýíäîãåííîå ïðîèñõîæäå-
íèå. Õàðàêòåðèçóÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò ñ ïîçèöèé
òåðàïåâòè÷åñêîãî âîçäåéñòâèÿ ïðåïàðàòîâ âèòàìèíà D, ñëå-
äóåò îòìåòèòü, ÷òî áîëåçíü, êàê ïðàâèëî, ýôôåêòèâíî ïîääà-
åòñÿ ëå÷åíèþ, ïîñëå ÷åãî íàñòóïàåò ïîëíîå âûçäîðîâëåíèå.

Ïðè âèòàìèí D-äåôèöèòíîì ðàõèòå â çàâèñèìîñòè îò ñòå-
ïåíè âûðàæåíîñòè êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ ðàçëè÷àþò òðè
ñòåïåíè: I – ëåãêàÿ, II – ñðåäíåòÿæåëàÿ è III – òÿæåëàÿ.

Â çàâèñèìîñòè îò õàðàêòåðà òå÷åíèÿ ðàçëè÷àþò îñòðîå,
ïîäîñòðîå è ðåöèäèâèðóþùåå òå÷åíèå.

Ïðè õàðàêòåðèñòèêå òå÷åíèÿ ðàõèòà âûäåëÿþò ñëåäóþùèå
ïåðèîäû çàáîëåâàíèÿ: íà÷àëüíûé, ðàçãàðà, ðåïàðàöèè, îñòà-
òî÷íûõ ÿâëåíèé.

Ïî ìíåíèþ Â.Ô. Äåìèíà (2001), âðÿä ëè öåëåñîîáðàçíî
âûäåëåíèå êàëüöèé- è ôîñôîïåíè÷åñêîãî âàðèàíòîâ è ðàõè-
òà áåç èçìåíåíèÿ êîíöåíòðàöèè êàëüöèÿ è ôîñôîðà â êðîâè
(Å.Ì. Ëóêüÿíîâà è ñîàâò., 1990). Ðå÷ü ìîæåò èäòè ëèáî î
ñòàäèéíîñòè áèîõèìè÷åñêèõ èçìåíåíèé, ëèáî î ïðåîáëàäà-
íèè ñíèæåíèÿ êîíöåíòðàöèè òîãî èëè èíîãî ýëåìåíòà. Àíà-
ëîãè÷íîé òî÷êè çðåíèÿ ïðèäåðæèâàþòñÿ Ã.À. Ñàìñûãèíà
(2004), Í.À. Êîðîâèíà, È.Í. Çàõàðîâà (2004), êîòîðûå òàê-
æå ñ÷èòàþò, ÷òî ðå÷ü èäåò íå î âàðèàíòàõ çàáîëåâàíèÿ, à î
ñòàäèÿõ ìåòàáîëè÷åñêèõ ðàññòðîéñòâ â ðàçâèòèè ðàõèòà.

Âèòàìèí D-çàâèñèìûé, èëè ïñåâäîäåôèöèòíûé, ðàõèò –
çàáîëåâàíèå, íàñëåäóåìîå ïî àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîìó òèïó,
ïðîòåêàþùåå ñ âûðàæåííîé êàëüöèïåíèåé è îñòåîìàëÿöè-
åé. Ðàçëè÷àþò äâà òèïà çàáîëåâàíèÿ. Ïðè÷èíû çàáîëåâàíèÿ
I òèïà ñâÿçûâàþò ñ âðîæäåííûì äåôåêòîì ïðåâðàùåíèÿ 25-
îêñèêàëüöèôåðîëà â 1,25-äèîêñèêàëüöèôåðîë âñëåäñòâèå
íåäîñòàòî÷íîñòè 1α-ãèäðîêñèëàçû â ïî÷êàõ. Ïðè II òèïå áî-
ëåçíè ñèíòåç 1,25-äèãèäðîêàëüöèôåðîëà â îðãàíèçìå íå íà-

Ãëàâà 1. Îáùèå ïðåäñòàâëåíèÿ î ðàõèòå
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ðóøåí, íî íàáëþäàåòñÿ ðåçèñòåíòíîñòü ðåöåïòîðîâ ê 1,25-
äèãèäðîêñèêàëüöèôåðîëó îðãàíîâ-ìèøåíåé; êîíöåíòðàöèÿ
ýòîãî ìåòàáîëèòà â êðîâè áîëüíûõ äåòåé ïðåâûøàåò íîðìó.

 Â îòëè÷èå îò âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà, íà÷àëüíûå
ïðèçíàêè çàáîëåâàíèÿ ïðè âèòàìèí D-çàâèñèìîì ðàõèòå ïî-
ÿâëÿþòñÿ ïîçæå, â âîçðàñòå 5-6 ìåñ, ïðè ýòîì äåôîðìèðóþòñÿ
ïðåèìóùåñòâåííî êîñòè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, âîçìîæíû ãè-
ïîêàëüöèåìè÷åñêèå ñóäîðîãè. Ïðè âèòàìèí D-çàâèñèìîì ðà-
õèòå èñïîëüçóþò âûñîêèå äîçû âèòàìèíà D, íî òåðàïåâòè÷åñ-
êèé ýôôåêò ïðåïàðàòà â èçëå÷åíèè çàáîëåâàíèÿ îòñóòñòâóåò.

Ïî ìíåíèþ Ë.À. Áåðíåñà (1991), âèòàìèí D-çàâèñèìûé
ðàõèò ïðåäïî÷òèòåëüíåå íàçûâàòü «ãèïîêàëüöèåìè÷åñêèé
ðàõèò». Îäíàêî, íà íàø âçãëÿä, ýòî âðÿä ëè áóäåò ñïîñîá-
ñòâîâàòü ëó÷øåìó ïîíèìàíèþ ñóòè ïðîáëåìû ðàõèòà, ïîñêîëü-
êó òå÷åíèå âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà òàêæå ñîïðîâîæ-
äàåòñÿ ãèïîêàëüöèåìèåé.

 Òåðàïåâòè÷åñêèé ýôôåêò áîëüøèõ äîç âèòàìèíà D îòñóò-
ñòâóåò òàêæå ó äåòåé ñ âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûì ðàõèòîì. Ê
ýòîé ãðóïïå D-ðåçèñòåíòíîãî ðàõèòà îòíîñÿò ñåìåéíûé âðîæ-
äåííûé ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò èëè ôîñôàò-äèàáåò, êî-
òîðûé ìîæåò èìåòü ñöåïëåíèå ñ Õ-õðîìîñîìîé, à òàêæå àóòî-
ñîìíûé äîìèíàíòíûé ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò.

 Âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûé ðàõèò íàáëþäàåòñÿ ó äåòåé ñ
áîëåçíüþ èëè ñèíäðîìîì Äåáðå-äå Òîíè-Ôàíêîíè è ñ ïî÷å÷-
íûì òóáóëÿðíûì àöèäîçîì, à òàêæå ïðè ãèïîôîñôàòàçèè.

Ïî ìíåíèþ Ã.À. Ñàìñûãèíîé (2004), ñ êîòîðûì ñîãëàñíû
Í.À. Êîðîâèíà è È.Í. Çàõàðîâà (2004), ðàöèîíàëüíûì ñëå-
äóåò ñ÷èòàòü ïðåäëîæåíèå î íåöåëåñîîáðàçíîñòè èñïîëüçîâà-
íèÿ òåðìèíîâ «ìëàäåí÷åñêèé» è «êëàññè÷åñêèé» ðàõèò, êî-
òîðûå íå îòðàæàþò ñóòè çàáîëåâàíèÿ è íå íåñóò ñóùåñòâåí-
íîé èíôîðìàöèè äëÿ âðà÷à-ïåäèàòðà.

Â ðàáî÷åé êëàññèôèêàöèè Å.Ì.Ëóêüÿíîâîé è ñîàâò.(1988)
âûäåëåí âòîðè÷íûé ðàõèò, êîòîðûé ðàçâèâàåòñÿ ó äåòåé âñëåä-
ñòâèå ðàçëè÷íûõ ñîìàòè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé, à òàêæå ïîáî÷íî-
ãî äåéñòâèÿ íåêîòîðûõ ëåêàðñòâåííûõ ñðåäñòâ. Âòîðè÷íûé ðà-
õèò ìîæåò âîçíèêàòü ïðè õðîíè÷åñêèõ çàáîëåâàíèÿõ ïî÷åê,
ïðè êîòîðûõ ðàçâèâàåòñÿ õðîíè÷åñêàÿ ïî÷å÷íàÿ íåäîñòàòî÷-
íîñòü. Ðàõèòè÷åñêèå èçìåíåíèÿ ìîãóò íàáëþäàòüñÿ ïðè õðîíè-
÷åñêèõ çàáîëåâàíèÿõ ïå÷åíè (ãåïàòèò, öèððîç ïå÷åíè) è îáñòðóê-
öèè æåë÷åâûâîäÿùèõ ïóòåé (àòðåçèÿ æåë÷íûõ õîäîâ), êîãäà
íàðóøàåòñÿ îáðàçîâàíèå èëè ïîñòóïëåíèå æåë÷è â êèøå÷íèê
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Таблица 3

Рабочая классификация рахита
(Е.М.Лукьянова и соавторы,1991)

Витамин D�дефицинтный

рахит классический

Витамин D�зависимый

(псевдодефицитный) рахит

Витамин D�резистентный

рахит
Вторичный рахит

Период заболевания:
начальный, разгара,

репарации, остаточных         

явлений

Степень тяжести:

I — легкая, II — среднетя

желая, III — тяжелая

Тип I — генетический
дефект синтеза в почках

1,25(ОН)2�D3. Тип II —

генетическая
резистентность

рецепторов органов6
мишеней к 1,25(ОН)2�D3

1. Семейный врож
денный гипофос

фатемический рахит или

фосфатдиабет: а)
сцепленная с Х6

хромосомой

гипофосфатемия б)
аутосомный

доминантный
гипофосфате

мическийрахит

1. При болезни почек,
печени и обструкции

желчевыводящих путей

2. При синдромах
мальабсорбции

3. При болезнях обмена
веществ (цистинурия,

тирозинемия и др.)

Характер течения: острое,
подострое, рецидивирую�

щее

Варианты:

кальцийпенический,
фосфопенический, без
отклонений содержаний

Са и Р в сыворотке крови

2. Болезнь или синдром
Дебре — де Тони —

Фанкони

3. Почечный тубулярный
ацидоз

4. Гипофосфатазия

4. Индуцированный
фенобарбиталом либо

другими

длительно

назначаемыми
противосудорожными
препаратами,

глюкокортикоидами

Ãë
à

â
à

 1
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á
ù
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è óñâîåíèå æèðîðàñòâîðèìûõ âèòàìèíîâ, â ÷àñòíîñòè âèòàìè-
íà D. Âòîðè÷íûé ðàõèò îòìå÷àåòñÿ ïðè ñèíäðîìå ìàëüàáñîðá-
öèè, êèñòîôèáðîçå ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû, à òàêæå ïðè áîëåç-
íÿõ îáìåíà âåùåñòâ (öèñòèíóðèÿ, òèðîçèíåìèÿ è äð.).

 Â îòëè÷èå îò âèòàìèíà D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà, îñòåîïà-
òèÿ, âîçíèêàþùàÿ íà ôîíå õðîíè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé ïå÷åíè
è ïî÷åê, ìîæåò ðàçâèòüñÿ â ëþáîì ïåðèîäå äåòñòâà, íå èìååò
öèêëè÷åñêîãî òå÷åíèÿ è ñâÿçè ñ âðåìåíåì ãîäà.

Êðîìå òîãî, îïèñàíû ñëó÷àè âòîðè÷íîãî ðàõèòà, èíäóöè-
ðîâàííûå ôåíîáàðáèòàëîì ëèáî äðóãèìè äëèòåëüíî íàçíà÷à-
åìûìè ïðîòèâîñóäîðîæíûìè ïðåïàðàòàìè. Ýòè ïðåïàðàòû
âûçûâàþò çíà÷èòåëüíîå ñíèæåíèå óðîâíÿ 25-ãèäðîêñèêàëü-
öèôåðîëà âñëåäñòâèå óñêîðåííîãî êàòàáîëèçìà â ïå÷åíè.

 Äåìèíåðàëèçàöèÿ ñêåëåòà è ñèìïòîìû âòîðè÷íîãî ðàõè-
òà ìîãóò ðàçâèâàòüñÿ òàêæå ïðè äëèòåëüíîé òåðàïèè ãëþêî-
êîðòèêîèäàìè.

Â Ìåæäóíàðîäíîé ñòàòèñòè÷åñêîé êëàññèôèêàöèè áîëåçíåé
è ïðîáëåì, ñâÿçàííûõ ñî çäîðîâüåì (ÌÊÁ-10) ðàõèò ðàññìàò-
ðèâàåòñÿ íå â ðàçäåëå ãèïîàâèòàìèíîçîâ, à â ðàçäåëå «Áîëåç-
íè ýíäîêðèííîé ñèñòåìû, ðàññòðîéñòâà ïèòàíèÿ è íàðóøåíèÿ
îáìåíà âåùåñòâ (øèôð Å00-Å90). Ïî ìíåíèþ Â.Ô. Äåìèíà
(2004), ýòèì ñäåëàí ñóùåñòâåííûé, íî íå ðåøàþùèé øàã.

Â ñîîòâåòñòâèè ñ ÌÊÁ-10 ðàçëè÷àþò:
• E55 Íåäîñòàòî÷íîñòü âèòàìèíà D
   • Èñêëþ÷åíû:
   • îñòåîìàëÿöèÿ ó âçðîñëûõ (M83.-)
   • îñòåîïîðîç (M80-M81)
   • ïîñëåäñòâèÿ ðàõèòà (E64.3)
• Å55.0 Ðàõèò àêòèâíûé
   • Îñòåîìàëÿöèÿ: äåòñêàÿ, þíîøåñêàÿ
• Å55.9 Íåäîñòàòî÷íîñòü âèòàìèíà D íåóòî÷íåííàÿ
• Å64.3 Ïîñëåäñòâèÿ ðàõèòà
• Å83.2 Íàðóøåíèÿ îáìåíà ôîñôîðà
   • Âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíàÿ (ûé):
   • Îñòåîìàëÿöèÿ
   • Ðàõèò
Òàêèì îáðàçîì, ïîäâîäÿ íåêîòîðûå èòîãè, ìîæåì óòâåðæ-

äàòü, ÷òî â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðàçëè÷àþò òðè îñíîâíûå êëèíè-
êî-ïàòîãåíåòè÷åñêèå ôîðìû ðàõèòà: âèòàìèí D-äåôèöèòíûé
ðàõèò, âèòàìèí D-çàâèñèìûé (ïñåâäîäåôèöèòíûé) ðàõèò è
ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò (âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûé ðàõèò).
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Ãëàâà 2.

ÂÈÒÀÌÈÍ D-ÄÅÔÈÖÈÒÍÛÉ ÐÀÕÈÒ

Îïðåäåëåíèå. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò – çàáîëåâàíèå
èíòåíñèâíî ðàñòóùåãî äåòñêîãî îðãàíèçìà, îáóñëîâëåííîå íà-
ðóøåíèåì ðåãóëÿöèè ôîñôîðíî-êàëüöèåâîãî îáìåíà è ìèíå-
ðàëèçàöèè êîñòíîé òêàíè â ðåçóëüòàòå äåôèöèòà âèòàìèíà D.

Äëÿ ëó÷øåãî ïîíèìàíèÿ ñóùíîñòè ïàòîãåíåçà âèòàìèí D-
äåôèöèòíîãî ðàõèòà íåîáõîäèìî, ïðåæäå âñåãî, çíàòü îñî-
áåííîñòè ñòðîåíèÿ êîñòíîé òêàíè, ìåòàáîëèçì êàëüöèÿ è
ôîñôîðà, à òàêæå ôèçèîëîãè÷åñêóþ ðîëü âèòàìèíà D â îðãà-
íèçìå è åãî ìåòàáîëèçì.

Êîñòíàÿ òêàíü. Ñîãëàñíî ñîâðåìåííûì äàííûì, êîñòíàÿ
òêàíü ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé äèíàìè÷íóþ æèâóþ òêàíü ñ âûñîêîé
÷óâñòâèòåëüíîñòüþ ê ðàçëè÷íûì ðåãóëÿòîðíûì, êîíòðîëèðóþ-
ùèì ìåõàíèçìàì, à òàêæå ê ýíäî- è ýêçîãåííûì âëèÿíèÿì.
Êîñòü – íå òîëüêî îðãàí îïîðû, íî è âàæíåéøèé ó÷àñòíèê ìè-
íåðàëüíîãî îáìåíà. Èíòåãðàëüíûì ïîêàçàòåëåì ìåòàáîëè÷åñ-
êîé àêòèâíîñòè êîñòíîé òêàíè ñëóæàò ïðîäîëæàþùèåñÿ â òå-
÷åíèå âñåé æèçíè ïðîöåññû àêòèâíîé ïåðåñòðîéêè è îáíîâëå-
íèÿ êîñòíûõ ñòðóêòóð. Ýòè ïðîöåññû, ñ îäíîé ñòîðîíû, ÿâëÿþòñÿ
âàæíûì ìåõàíèçìîì ïîääåðæàíèÿ ìèíåðàëüíîãî ãîìåîñòàçà, ñ
äðóãîé – îáåñïå÷èâàþò ñòðóêòóðíóþ àäàïòàöèþ êîñòè ê ìåíÿ-
þùèìñÿ óñëîâèÿì ôóíêöèîíèðîâàíèÿ.

Êàê èçâåñòíî, êîñòíàÿ òêàíü ñîñòîèò èç òðåõ îñíîâíûõ
êîìïîíåíòîâ: êëåòîê, îðãàíè÷åñêîãî ìàòðèêñà è ìèíåðàëü-
íûõ âåùåñòâ. Íà äîëþ êëåòîê ïðèõîäèòñÿ âñåãî îêîëî 3%
îáúåìà êîñòíîé òêàíè. Îíè ïðåäñòàâëåíû îñòåîáëàñòàìè, îñ-
òåîöèòàìè è îñòåîêëàñòàìè.

Îñòåîáëàñòû áûëè âïåðâûå îïèñàíû Ã. Ïîììåðîì â 1885
ãîäó. Îíè ïðîèñõîäÿò èç ìåçåíõèìíûõ êëåòîê-ïðåäøåñòâåí-
íèêîâ. Îñòåîáëàñòû îáðàçóþò ñïëîøíîé êëåòî÷íûé ïëàñò íà
ïîâåðõíîñòè ôîðìèðóþùåéñÿ êîñòè. Îñíîâíàÿ ôóíêöèÿ îñ-
òåîáëàñòîâ – ñèíòåç áåëêîâ îðãàíè÷åñêîãî ìàòðèêñà, â ÷àñò-
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íîñòè êîëëàãåíà, îñòåîêàëüöèíà è îñòåîïîíòèíà. Âïîñëåä-
ñòâèè â îðãàíè÷åñêîì ìàòðèêñå îòêëàäûâàþòñÿ ìèíåðàëü-
íûå âåùåñòâà. Îñòåîáëàñòû ñîäåðæàò ùåëî÷íóþ ôîñôàòàçó,
íåñóò ðåöåïòîðû ê ïàðàòèðåîèäíîìó ãîðìîíó (ÏÒÃ) è
1,25(OH)

2
D

3
 è ñïîñîáíû ê ïðîëèôåðàöèè. Îñòåîáëàñòû, îêðó-

æåííûå ìèíåðàëèçîâàííûì îðãàíè÷åñêèì ìàòðèêñîì, ïðå-
âðàùàþòñÿ â îñòåîöèòû.

Â çðåëîé ïëàñòèí÷àòîé êîñòè îíè âñòðå÷àþòñÿ â äâóõ ôîð-
ìàõ: àêòèâíûå îñòåîáëàñòû è ïîêðûâàþùèå êîñòü êëåòêè.
Àêòèâíûå îñòåîáëàñòû – êóáè÷åñêèå èëè öèëèíäðè÷åñêèå êëåò-
êè ñ òîíêèìè îòðîñòêàìè. Îíè ðàñïîëàãàþòñÿ íà ïîâåðõíîñòè
êîñòè â çîíàõ êîñòåîáðàçîâàíèÿ è ïîêðûâàþò 2-8% îáùåé
êîñòíîé ïîâåðõíîñòè. Òèïè÷íûé ôåðìåíò – ùåëî÷íàÿ ôîñôà-
òàçà. Ïîêðûâàþùèå êîñòü êëåòêè – âàðèàíò òåðìèíàëüíîé
òðàíñôîðìàöèè îñòåîáëàñòîâ, ïëîñêèå êëåòêè, ïîêðûâàþùèå
70-80% êîñòíîé ïîâåðõíîñòè â ñêåëåòå âçðîñëîãî ÷åëîâåêà.
Ýòè êëåòêè îáðàçóþò ãåìàòîöåëëþëÿðíûé áàðüåð êîñòè.

Àêòèâíûå îñòåîáëàñòû ôîðìèðóþò îñòåîèäíûå ïëàñòèíêè
âíîâü îáðàçóþùåãîñÿ êîñòíîãî âåùåñòâà ïóòåì îòëîæåíèÿ
êîëëàãåíîâûõ âîëîêîí è îñíîâíîãî âåùåñòâà (ïðîòåîãëèêà-
íîâ), êîòîðûå îíè ñèíòåçèðóþò. Â çîíå ôîðìèðîâàíèÿ íîâîé
êîñòè íàõîäèòñÿ 300-400 îñòåîáëàñòîâ, çà ïåðèîä 8-9 äíåé
îíè ñèíòåçèðóþò ñëîé îñòåîèäà (íåìèíåðàëèçîâàííîãî ìàò-
ðèêñà) òîëùèíîé 12 ìêì. Ïîñëå 10-äíåâíîãî ïåðèîäà ñîçðå-
âàíèÿ îñòåîèäà íàñòóïàåò åãî ìèíåðàëèçàöèÿ. Êàæäûé äåñÿ-
òûé îñòåîáëàñò ïîñëå çàâåðøåíèÿ ôîðìèðîâàíèÿ êîñòíîãî
âåùåñòâà îêàçûâàåòñÿ çàìóðîâàííûì â ìèíåðàëèçîâàííûé
ìàòðèêñ è ïðåâðàùàåòñÿ â îñòåîöèò. Îñòàëüíûå îñòåîáëàñòû
îñòàþòñÿ íà ïîâåðõíîñòè êîñòè è ïåðåõîäÿò â íåàêòèâíîå
ñîñòîÿíèå, îáðàçóþò áàðüåð ïëîñêèõ êëåòîê. Ñðîê àêòèâíîé
æèçíè îñòåîáëàñòîâ ñîñòàâëÿåò 10-20 ñóòîê.

Îñòåîöèòû – çðåëûå, íåïðîëèôåðèðóþùèå êëåòêè. Îíè ðàñ-
ïîëàãàþòñÿ â ïîëîñòÿõ ìåæäó ñëîÿìè íîâîîáðàçîâàííîé êîñòè.

Îñòåîêëàñòû – êðóïíûå ìíîãîÿäåðíûå êëåòêè, îáðàçóþ-
ùèåñÿ ïóòåì ñëèÿíèÿ ãåìîïîýòè÷åñêèõ ñòâîëîâûõ êëåòîê
ìîíîöèòàðíî-ìàêðîôàãàëüíîãî ðîñòêà. Îíè õàðàêòåðèçóþò-
ñÿ âûñîêîé àêòèâíîñòüþ òàðòðàò-ðåçèñòåíòíîé êèñëîé ôîñ-
ôàòàçû. Ãëàâíàÿ ôóíêöèÿ îñòåîêëàñòîâ – ðåçîðáöèÿ êîñò-
íîé òêàíè.

Â çðåëîé êîñòè 0,1-1% ïîâåðõíîñòè çàíèìàþò ëàêóíû,
ñîäåðæàùèå îñòåîêëàñòû (àêòèâíàÿ ðåçîðáöèÿ), 5-10% ïî-
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âåðõíîñòè – ïóñòûå ëàêóíû (íåàêòèâíàÿ ðåçîðáöèÿ). Â ìåñòå
êîíòàêòà îñòåîêëàñòà ñ êîñòüþ ðàçëè÷àþò ñâåòëûé êðàé è
ãîôðèðîâàííóþ êàéìó, êîòîðàÿ ÿâëÿåòñÿ çîíîé àêòèâíîé
ðåçîðáöèè êîñòíîãî âåùåñòâà. Ïîä äåéñòâèåì âûñâîáîæäàå-
ìûõ îñòåîêëàñòàìè ôåðìåíòîâ è âîäîðîäíûõ èîíîâ ïðîèñõî-
äèò ðàñòâîðåíèå è äåãðàäàöèÿ ìàòðèêñà êîñòè.

Îðãàíè÷åñêèé ìàòðèêñ âêëþ÷àåò êîëëàãåíîâûå âîëîêíà è
äðóãèå áåëêè, ñèíòåçèðóåìûå îñòåîáëàñòàìè, à òàêæå áåëêè,
ïîñòóïàþùèå èç êðîâè. Ãëàâíûé êîìïîíåíò îðãàíè÷åñêîãî
ìàòðèêñà – êîëëàãåí I òèïà (90-95% ìàññû âñåõ îðãàíè÷åñ-
êèõ âåùåñòâ êîñòíîé òêàíè). Ìèíåðàëüíûå âåùåñòâà êîñòè
ïðåäñòàâëåíû ãëàâíûì îáðàçîì êðèñòàëëàìè ãèäðîêñèàïà-
òèòà [Ca

10
(PO

4
)

6
OH

2
] è àìîðôíûì ôîñôàòîì êàëüöèÿ

[Ca
3
(PO

4
)
2
]. Ìèíåðàëüíûå âåùåñòâà íåêîâàëåíòíî ñâÿçàíû ñ

áåëêàìè îðãàíè÷åñêîãî ìàòðèêñà. Îðèåíòàöèÿ êðèñòàëëîâ
ãèäðîêñèàïàòèòà îïðåäåëÿåòñÿ â ïåðâóþ î÷åðåäü îðèåíòàöè-
åé êîëëàãåíîâûõ âîëîêîí ìàòðèêñà.

Ñèñòåìà RANK-RANKL-OPG. Îáðàçîâàíèå êîñòè ïðåâû-
øàåò ðåçîðáöèþ â ïåðèîä ðîñòà ñêåëåòà, è íàîáîðîò, ðåçîðá-
öèÿ ïðåâàëèðóåò â ïîñëåäóþùåì ïåðèîäå æèçíè ÷åëîâåêà.
Îáà ïðîöåññà êîñòåîáðàçîâàíèÿ ÿâëÿþòñÿ ðåçóëüòàòîì òåñíî-
ãî êëåòî÷íîãî âçàèìîäåéñòâèÿ îñòåîáëàñòîâ è îñòåîêëàñòîâ.
Çíà÷èòåëüíûé ïðîãðåññ â ïîíèìàíèè îñòåîêëàñòîãåíåçà áûë
äîñòèãíóò ñ îòêðûòèåì íåäàâíî íîâûõ ÷ëåíîâ ñåìåéñòâà ôàê-
òîðîâ íåêðîçà îïóõîëè (TNF), èõ ëèãàíäîâ è ðåöåïòîðîâ
(RANKL-RANK-ÎÐG), èãðàþùèõ êëþ÷åâóþ ðîëü â ôîðìè-
ðîâàíèè, äèôôåðåíöèðîâêå è àêòèâíîñòè îñòåîêëàñòîâ. Îíè
ìîãóò áûòü ìîëåêóëÿðíûìè ïîñðåäíèêàìè ìíîãèõ ðåãóëÿòî-
ðîâ (Bezerra et al., 2005).

RANK (receptor activator of NF-kB) – ðåöåïòîð-àêòèâàòîð
íóêëåàðíîãî (ÿäåðíîãî) ôàêòîðà κÂ (NF-kB), ýêñïðåññèðóåò-
ñÿ íà ïîâåðõíîñòè ãåìîïîýòè÷åñêèõ êëåòîê-ïðåäøåñòâåííè-
êîâ îñòåîêëàñòîâ è ÿâëÿåòñÿ ðåöåïòîðîì äëÿ RANKL. Àêòè-
âàöèÿ RANK ïîñëå ñâÿçûâàíèÿ ñ ëèãàíäîì îñòåîïðîòåãåðè-
íà (OPG) ñòèìóëèðóåò ðåçîðáèðóþùóþ àêòèâíîñòü ýòèõ
êëåòîê (Bezerra et al., 2005).

RANKL (receptor activation of NF-kappa β-ligand) – òðàíñ-
ìåìáðàííûé ëèãàíä ðåöåïòîðà-àêòèâàòîðà ÿäåðíîãî (íóêëå-
àðíîãî) ôàêòîðà κÂ, ýêñïðåññèðóåòñÿ íà ïîâåðõíîñòè îñòåîá-
ëàñòîâ è ñòðîìàëüíûõ êëåòîê, à òàêæå Ò-ëèìôîöèòàõ, ñâÿ-
çûâàåòñÿ  ñ  RANK-ðåöåïòîðîì,  ýêñïðåññèðîâàííûì  íà

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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ïðåäøåñòâåííèêàõ îñòåîêëàñòîâ êðîâåòâîðíûõ êëåòêàõ, èí-
äóöèðóåò ïðîöåññ äèôôåðåíöèðîâêè è ñîçðåâàíèÿ îñòåîêëàñ-
òîâ, èíãèáèðóåò èõ àïîïòîç. Ïðè ïîòåðå ýêñïðåññèè RANKL
âîçíèêàåò äåôåêò â ðàííåé äèôôåðåíöèðîâêå Ò- è Â-êëåòîê,
÷òî äàåò ïðåäïîñûëêè äëÿ ïîíèìàíèÿ âîçìîæíîãî âçàèìî-
äåéñòâèÿ ïðîöåññîâ, ïðîòåêàþùèõ â êîñòíîé òêàíè è èì-
ìóííîé ñèñòåìå. RANKL àáñîëþòíî íåîáõîäèì äëÿ ðàçâèòèÿ
îñòåîêëàñòîâ (Bezerra et al., 2005).

OPG – îñòåîïðîòåãåðèí, ãëèêîïðîòåèí, øèðîêî ýêñïðåññè-
ðîâàí â ðàçëè÷íûõ òêàíÿõ, îáëàäàåò ñèëüíîé èíãèáèòîðíîé
àêòèâíîñòüþ îñòåîêëàñòîãåíåçà, ò.å. ÿâëÿåòñÿ ìîùíûì èí-
ãèáèòîðîì êîñòíîé ðåçîðáöèè. OPG äåéñòâóåò äëÿ RANKL
êàê ðàñòâîðèìûé «ìíèìûé» («ëîæíûé») ðåöåïòîð, êîòîðûé
êîíêóðåíòíî áëîêèðóåò âçàèìîäåéñòâèå RANKL ñ RANK è
òàêèì îáðàçîì èíãèáèðóåò ôîðìèðîâàíèå çðåëûõ îñòåîêëàñ-
òîâ, íàðóøàåò ïðîöåññ îñòåîêëàñòîãåíåçà è ðåçîðáöèþ êîñò-
íîé òêàíè (Bezerra et al., 2005).

Ñèñòåìà RANKL/RANK/OPG, à òî÷íåå áàëàíñ ìåæäó ïðî-
äóêöèåé RANK è OPG, çàíèìàåò öåíòðàëüíîå ìåñòî â ðåãó-
ëÿöèè ðåçîðáòèâíîé àêòèâíîñòè îñòåîêëàñòîâ. Áàëàíñ ìåæ-
äó RANKL è OPG ôàêòè÷åñêè îïðåäåëÿåò êîëè÷åñòâî ðåçîð-
áèðîâàííîé êîñòè. Ïî-âèäèìîìó, OPG ìîæåò ïðåäîòâðàùàòü
êàëüöèôèêàöèþ êðóïíûõ àðòåðèé (Bezerra et al., 2005).

Ìåòàáîëèçì êàëüöèÿ. Ãëàâíàÿ ðîëü â ìåòàáîëèçìå êàëüöèÿ
â îðãàíèçìå ÷åëîâåêà ïðèíàäëåæèò êîñòíîé òêàíè. Â êîñòÿõ
êàëüöèé ïðåäñòàâëåí ôîñôàòàìè – Ñà

3
(ÐÎ

4
)
2
 (85%), êàðáîíà-

òàìè – ÑàÑÎ
3
 (10%), ñîëÿìè îðãàíè÷åñêèõ êèñëîò – ëèìîí-

íîé è ìîëî÷íîé (îêîëî 5%). Âíå ñêåëåòà êàëüöèé ñîäåðæèòñÿ
âî âíåêëåòî÷íîé æèäêîñòè è ïðàêòè÷åñêè îòñóòñòâóåò â êëåò-
êàõ. Â ñîñòàâ ïëîòíîãî ìàòðèêñà êîñòè, íàðÿäó ñ êîëëàãåíîì,
âõîäèò ôîñôàò êàëüöèÿ – êðèñòàëëè÷åñêîå ìèíåðàëüíîå ñîåäè-
íåíèå, áëèçêîå ê ãèäðîêñèëàïàòèòó Ñà

10
(ÐÎ

4
)
6
(ÎÍ)

2
. ×àñòü èîíîâ

Ñà2+ çàìåùåíà èîíàìè Mg2+, íåçíà÷èòåëüíàÿ ÷àñòü èîíîâ ÎÍ–

 – èîíàìè ôòîðà, êîòîðûå ïîâûøàþò ïðî÷íîñòü êîñòè. Ìèíå-
ðàëüíûå êîìïîíåíòû êîñòíîé òêàíè íàõîäÿòñÿ â ñîñòîÿíèè
õèìè÷åñêîãî ðàâíîâåñèÿ ñ èîíàìè êàëüöèÿ è ôîñôàòà ñûâî-
ðîòêè êðîâè. Êëåòêè êîñòíîé òêàíè ìîãóò óñêîðÿòü îòëîæå-
íèå èëè, íàîáîðîò, ðàñòâîðåíèå ìèíåðàëüíûõ êîìïîíåíòîâ ïðè
ëîêàëüíûõ èçìåíåíèÿõ ðÍ, êîíöåíòðàöèè èîíîâ Ñà2+, ÍÐÎ

4

2-

, õåëàòîîáðàçóþùèõ ñîåäèíåíèé.
Â îðãàíèçìå ðåáåíêà ñîäåðæèòñÿ 1êã êàëüöèÿ, 99% êîòî-
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ðîãî íàõîäèòñÿ â ñîñòàâå êîñòíîãî ñêåëåòà, à 1% – â êðîâè è
äðóãèõ æèäêîñòÿõ îðãàíèçìà (ðèñ.2). Îí ñîñòàâëÿåò îêîëî
2% ìàññû òåëà. Â ïëàçìå êðîâè ñîäåðæàòñÿ ôðàêöèè ñâÿçàí-
íîãî ñ áåëêîì (íåäèôôóíäèðóþùåãî) êàëüöèÿ (0,9 ììîëü/ë)
è äèôôóíäèðóþùåãî: èîíèçèðîâàííîãî (1,1-1,4 ììîëü/ë) è
íåèîíèçèðîâàííîãî (0,35 ììîëü/ë). Âî âíåêëåòî÷íîé æèä-
êîñòè êàëüöèÿ ñîäåðæèòñÿ îêîëî 20 ìã/100 ìë.

Åæåäíåâíî â êèøå÷íèêå âñàñûâàåòñÿ îêîëî 1 ã êàëüöèÿ,
èç êîòîðîãî 0,2 ã ïîñòóïàåò âî âíåêëåòî÷íóþ æèäêîñòü, à
îñòàëüíîå êîëè÷åñòâî âûäåëÿåòñÿ ñ êàëîì. Îêîëî 10 ã êàëü-
öèÿ â òå÷åíèå ñóòîê ôèëüòðóåòñÿ â ïî÷êàõ, íî 9,8 ã èç ýòîãî
êîëè÷åñòâà ðåàáñîðáèðóåòñÿ â êàíàëüöàõ ïî÷åê è òîëüêî 0,2 ã
âûäåëÿåòñÿ ñ ìî÷îé (ðèñ.2).

Ðèñ.2. Îáìåí êàëüöèÿ â îðãàíèçìå

Áèîëîãè÷åñêè àêòèâíûì ÿâëÿåòñÿ èîíèçèðîâàííûé êàëü-
öèé, îí ïðîíèêàåò â êëåòêè ÷åðåç ìåìáðàíû, íåèîíèçèðî-
âàííàÿ ôîðìà ñâÿçàíà ñ áåëêàìè (àëüáóìèíîì), óãëåâîäàìè
è äðóãèìè ñîåäèíåíèÿìè. Âíóòðè êëåòîê êîíöåíòðàöèÿ ñâî-
áîäíîãî êàëüöèÿ íèçêàÿ. Òàê, îáùàÿ êîíöåíòðàöèÿ èîíîâ
Ñà2+ â öèòîïëàçìå ýðèòðîöèòîâ ñîñòàâëÿåò îêîëî 3 ìêÌ, èç
íèõ íà ñâîáîäíûå èîíû ïðèõîäèòñÿ ìåíåå 1 ìêÌ. Ãðàäèåíò
êîíöåíòðàöèè èîíîâ êàëüöèÿ ïî ðàçíûå ñòîðîíû îò ìåìáðà-
íû (îò 102 äî 105) ïîääåðæèâàåòñÿ ïðè ïîìîùè êàëüöèåâîãî
íàñîñà. Î÷åíü ìåäëåííàÿ îáðàòíàÿ äèôôóçèÿ èîíîâ âíóòðü
êëåòêè ïðîòèâîñòîèò ðàáîòå íàñîñà.

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò

Êîñòè Êèøå÷íèê

Ïî÷êè

Ôèëüòðàöèÿ Ca+2

Ca+2 1 ã/ñóòêè

Ca+2 0,8 ã/ñóòêè

Ca+2 10 ã/ñóòêè

Ca+2 1 êã Ca+2 0,5 ã/ñóòêè

Ca+2 9,8 ã/ñóòêè

Ca+2 0,2 ã/ñóòêè

Ca+2 0,2 ã/ñóòêè
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Ñà2+ îòíîñèòñÿ ê âòîðè÷íûì ìåññåíäæåðàì – âíóòðèêëå-
òî÷íûì âåùåñòâàì, êîíöåíòðàöèÿ êîòîðûõ êîíòðîëèðóåòñÿ
ãîðìîíàìè, íåéðîìåäèàòîðàìè, âíåêëåòî÷íûìè ñèãíàëàìè.
Íèçêèé óðîâåíü êàëüöèÿ â êëåòêàõ ïîääåðæèâàåòñÿ êàëüöè-
åâûìè íàñîñàìè (êàëüöèåâûìè ÀÒÔ-àçàìè) è íàòðèéêàëü-
öèåâûìè îáìåííèêàìè. Âûñîêàÿ àêòèâàöèÿ Mg2+-, Ñà2+-ÀÒÔ-
àçû ñâÿçàíà ñ êîíôîðìàöèîííûìè èçìåíåíèÿìè êàëüöèåâî-
ãî íàñîñà, ïðèâîäÿùèìè ê ïåðåíîñó Ñà2+. Ðåçêîå óâåëè÷åíèå
ñîäåðæàíèÿ êàëüöèÿ â êëåòêå ïðîèñõîäèò ïðè îòêðûòèè êàëü-
öèåâûõ êàíàëîâ èëè âíóòðèêëåòî÷íûõ êàëüöèåâûõ äåïî (êîí-
öåíòðàöèÿ ïîâûøàåòñÿ äî 500-1000 íÌ ïðè 10-100 íÌ â
íåñòèìóëèðîâàííîé êëåòêå). Îòêðûòèå êàíàëîâ ìîæåò áûòü
âûçâàíî äåïîëÿðèçàöèåé ìåìáðàí, äåéñòâèåì ñèãíàëüíûõ
âåùåñòâ, íåéðîìåäèàòîðîâ (ãëóòàìàò, ÀÒÔ), âòîðè÷íûõ ìåñ-
ñåíäæåðîâ (èíîçèò-1,4,5-òðèôîñôàò, öÀÌÔ) (ß. Êîëüìàí,
Ê. Ã. Ðåì, 2000).

Ðåãóëÿöèÿ îáìåíà êàëüöèÿ ìåæäó âíå- è âíóòðèêëåòî÷-
íîé æèäêîñòüþ îñóùåñòâëÿåòñÿ ïàðàòèðîèäíûì ãîðìîíîì
(ÏÒÃ), êàëüöèòîíèíîì, 1,25-äèîêñèõîëåêàëüöèôåðîëîì.

Ïðè óìåíüøåíèè êîíöåíòðàöèè èîíîâ êàëüöèÿ óâåëè÷èâà-
åòñÿ ñåêðåöèÿ ÏÒÃ, è îñòåîêëàñòû ïîâûøàþò ðàñòâîðåíèå ñî-
äåðæàùèõñÿ â êîñòÿõ ìèíåðàëüíûõ ñîåäèíåíèé. ÏÒÃ óâåëè÷è-
âàåò îäíîâðåìåííî ðåàáñîðáöèþ èîíîâ Ñà2+ â ïî÷å÷íûõ êàíàëü-
öàõ. Â èòîãå ïîâûøàåòñÿ óðîâåíü êàëüöèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè.

Ïðè óâåëè÷åíèè ñîäåðæàíèÿ èîíîâ êàëüöèÿ ñåêðåòèðóåò-
ñÿ êàëüöèòîíèí, êîòîðûé ñíèæàåò êîíöåíòðàöèþ èîíîâ Ñà2+

çà ñ÷åò îòëîæåíèÿ êàëüöèÿ â ðåçóëüòàòå äåÿòåëüíîñòè îñòå-
îáëàñòîâ.

Â ïðîöåññå ðåãóëÿöèè ó÷àñòâóåò âèòàìèí D, îí òðåáóåòñÿ
äëÿ ñèíòåçà êàëüöèéñâÿçûâàþùèõ áåëêîâ, íåîáõîäèìûõ äëÿ
âñàñûâàíèÿ èîíîâ Ñà2+ â êèøå÷íèêå, ðåàáñîðáöèè åãî â ïî÷-
êàõ. Ïîñòîÿííîå ïîñòóïëåíèå âèòàìèíà D íåîáõîäèìî äëÿ
íîðìàëüíîãî òå÷åíèÿ ïðîöåññîâ êàëüöèôèêàöèè. Èçìåíåíèå
óðîâíÿ êàëüöèÿ â êðîâè ìîãóò âûçûâàòü òèðîêñèí, àíäðîãå-
íû, ïîâûøàþùèå ñîäåðæàíèå èîíîâ Ñà2+, è ãëþêîêîðòèêîè-
äû, ñíèæàþùèå åãî.

Ìåòàáîëèçì ôîñôîðà. Â îðãàíèçìå ðåáåíêà 90% ôîñôîðà,
ïîäîáíî êàëüöèþ, íàõîäèòñÿ â ñêåëåòå – êîñòÿõ è çóáàõ. Âìå-
ñòå ñ êàëüöèåì îíè ñîñòàâëÿþò îñíîâó òâåðäîãî âåùåñòâà êîñ-
òè. Â êîñòÿõ ôîñôîð ïðåäñòàâëåí òðóäíî ðàñòâîðèìûì ôîñôà-
òîì êàëüöèÿ (2/3) è ðàñòâîðèìûìè ñîåäèíåíèÿìè (1/3). Áîëü-
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øàÿ ÷àñòü îñòàëüíîãî êîëè÷åñòâà ôîñôîðà íàõîäèòñÿ âíóòðè
êëåòîê, 1% – âî âíåêëåòî÷íîé æèäêîñòè. Ïîýòîìó óðîâåíü
ôîñôîðà â ñûâîðîòêå êðîâè íå ïîçâîëÿåò ñóäèòü îá îáùåì åãî
ñîäåðæàíèè â îðãàíèçìå.

Ôîñôàòû ÿâëÿþòñÿ ñòðóêòóðíûìè ýëåìåíòàìè êîñòíîé òêà-
íè, ó÷àñòâóþò â ïåðåíîñå ýíåðãèè â âèäå ìàêðîýðãè÷åñêèõ
ñâÿçåé (ÀÒÔ, ÀÄÔ, êðåàòèíôîñôàò, ãóàíèíôîñôàò è äðóãèõ).
Ôîñôîð è ñåðà – äâà ýëåìåíòà â îðãàíèçìå ÷åëîâåêà, êîòîðûå
âõîäÿò â ñîñòàâ ðàçëè÷íûõ ìàêðîýðãè÷åñêèõ ñîåäèíåíèé. Ñ
ó÷àñòèåì ôîñôîðíîé êèñëîòû îñóùåñòâëÿåòñÿ ãëèêîëèç, ãëè-
êîãåíåç, îáìåí æèðîâ. Ôîñôîð âõîäèò â ñòðóêòóðó ÄÍÊ, ÐÍÊ,
îáåñïå÷èâàþùèõ ñèíòåç áåëêà. Îí ó÷àñòâóåò â îêèñëèòåëüíîì
ôîñôîðèëèðîâàíèè, â ðåçóëüòàòå êîòîðîãî îáðàçóåòñÿ ÀÒÔ,
ôîñôîðèëèðîâàíèè íåêîòîðûõ âèòàìèíîâ (òèàìèíà, ïèðèäîê-
ñèíà è äðóãèõ). Ôîñôîð âàæåí òàêæå äëÿ ôóíêöèîíèðîâàíèÿ
ìûøå÷íîé òêàíè (ñêåëåòíîé ìóñêóëàòóðû è ñåðäå÷íîé ìûø-
öû). Íåîðãàíè÷åñêèå ôîñôàòû âõîäÿò â ñîñòàâ áóôåðíûõ ñèñ-
òåì ïëàçìû êðîâè è òêàíåâîé æèäêîñòè. Ôîñôîð àêòèâèðóåò
âñàñûâàíèå èîíîâ êàëüöèÿ â êèøå÷íèêå.

Â îðãàíèçì ðåáåíêà ôîñôîð ïîñòóïàåò ñ ðàñòèòåëüíîé è
æèâîòíîé ïèùåé â âèäå ôîñôîëèïèäîâ, ôîñôîïðîòåèíîâ è
ôîñôàòîâ. Â ðàñòèòåëüíûõ ïðîäóêòàõ (â ÷àñòíîñòè, â áîáî-
âûõ) ñîäåðæèòñÿ ìíîãî ôîñôîðà, îäíàêî óñâîÿåìîñòü åãî
íèçêàÿ. Âàæíûì èñòî÷íèêîì åãî ÿâëÿþòñÿ ìÿñî è ðûáà.

Â æåëóäêå è êèøå÷íèêå ôîñôîðíàÿ êèñëîòà îòùåïëÿåòñÿ
îò îðãàíè÷åñêèõ ñîåäèíåíèé. Âñàñûâàíèå 70-90% ôîñôîðà
ïðîèñõîäèò â òîíêîé êèøêå. Îíî çàâèñèò îò êîíöåíòðàöèè
ôîñôîðà â ïðîñâåòå êèøêè, àêòèâíîñòè ùåëî÷íîé ôîñôàòà-
çû (óãíåòåíèå åå ñíèæàåò âñàñûâàíèå ôîñôîðà). Àêòèâíîñòü
ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû ïîâûøàåò ñîäåðæàíèå âèòàìèíà D, à
âñàñûâàíèå ôîñôàòîâ – ÏÒÃ. Âñîñàâøèéñÿ ôîñôîð ïîñòóïà-
åò â ïå÷åíü, ó÷àñòâóåò â ïðîöåññàõ ôîñôîðèëèðîâàíèÿ, ÷àñ-
òè÷íî îòêëàäûâàåòñÿ â âèäå ìèíåðàëüíûõ ñîëåé, êîòîðûå
çàòåì ïåðåõîäÿò â êðîâü è èñïîëüçóþòñÿ êîñòíîé è ìûøå÷-
íîé òêàíüþ (ñèíòåçèðóåòñÿ êðåàòèíôîñôàò). Îò îáìåíà ôîñ-
ôàòîâ ìåæäó êðîâüþ è êîñòíîé òêàíüþ çàâèñèò íîðìàëüíîå
òå÷åíèå ïðîöåññîâ îêîñòåíåíèÿ, ïîääåðæàíèÿ íîðìàëüíîé
êîñòíîé ñòðóêòóðû.

Â êðîâè ôîñôîð íàõîäèòñÿ â âèäå ÷åòûðåõ ñîåäèíåíèé:
íåîðãàíè÷åñêîãî ôîñôàòà, îðãàíè÷åñêèõ ôîñôîðíûõ ýôèðîâ,
ôîñôîëèïèäîâ è ñâîáîäíûõ íóêëåîòèäîâ. Â ïëàçìå êðîâè

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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íåîðãàíè÷åñêèé ôîñôîð ïðèñóòñòâóåò â âèäå îðòîôîñôàòîâ,
íî åãî êîíöåíòðàöèþ â ñûâîðîòêå îöåíèâàþò íåïîñðåäñòâåí-
íî (1 ìã% ôîñôîðà=0,32 ììîëü/ë ôîñôàòà). Îí ïðîíèêàåò
÷åðåç ïîëóíåïðîíèöàåìûå ìåìáðàíû, ôèëüòðóåòñÿ â ïî÷å÷-
íûõ êëóáî÷êàõ. Êîíöåíòðàöèÿ íåîðãàíè÷åñêîãî ïèðîôîñôà-
òà â ïëàçìå êðîâè ñîñòàâëÿåò 1-10 ìêìîëü/ë. Ñîäåðæàíèå
íåîðãàíè÷åñêîãî ôîñôîðà â ïëàçìå êðîâè âçðîñëûõ ëþäåé –
3,5-4 ìã ôîñôîðà/100 ìë, íåñêîëüêî âûøå îíî ó äåòåé (4-
5 ìã/100ìë) è ó æåíùèí ïîñëå ìåíîïàóçû. Â ïëàçìå êðîâè
òàêæå ñîäåðæàòñÿ ãåêñîçîôîñôàòû, òðèîçîôîñôàòû è äð.

Êîñòíûé ñêåëåò ÿâëÿåòñÿ ðåçåðâóàðîì íåîðãàíè÷åñêîãî
ôîñôîðà: ïðè ñíèæåíèè åãî ñîäåðæàíèÿ â ïëàçìå êðîâè îí
ïîñòóïàåò èç ñêåëåòà è, íàîáîðîò, îòêëàäûâàåòñÿ â ñêåëåòå
ïðè ïîâûøåíèè åãî êîíöåíòðàöèè â ïëàçìå. Êîíöåíòðàöèþ
ôîñôîðà â ñûâîðîòêå êðîâè ðåêîìåíäóåòñÿ îïðåäåëÿòü íàòî-
ùàê: áîãàòàÿ ôîñôîðîì ïèùà ïîâûøàåò åãî, à óãëåâîäû, èí-
ôóçèÿ ãëþêîçû – ñíèæàþò.

Ôîñôîð âûâîäèòñÿ èç îðãàíèçìà ÷åðåç êèøå÷íèê è ïî÷êè
â âèäå ôîñôàòà êàëüöèÿ. Ñ ìî÷îé âûäåëÿåòñÿ 2/3 ðàñòâîðè-
ìûõ îäíî- è äâóçàìåùåííûõ ôîñôàòîâ íàòðèÿ è êàëèÿ è 1/
3 ôîñôàòîâ êàëüöèÿ è ìàãíèÿ. Â ïî÷êàõ çà ñóòêè ôèëüòðó-
åòñÿ îêîëî 208 ììîëü ôîñôàòà, ýêñêðåòèðóåòñÿ 16-26 ììîëü.
Ñîîòíîøåíèå îäíî- è äâóçàìåùåííûõ ñîëåé ôîñôîðà çàâèñèò
îò êèñëîòíî-îñíîâíîãî ñîñòîÿíèÿ. Ïðè àöèäîçå îäíîçàìåùåí-
íûõ ôîñôàòîâ âûâîäèòñÿ â 50 ðàç áîëüøå, ÷åì äâóçàìåùåí-
íûõ. Ïðè àëêàëîçå óñèëåííî îáðàçóþòñÿ è âûäåëÿþòñÿ äâó-
çàìåùåííûå ñîëè ôîñôàòîâ.

ÏÒÃ ñíèæàåò óðîâåíü ôîñôîðà â ñûâîðîòêå êðîâè, óãíåòàÿ
ðåàáñîðáöèþ åãî â ïðîêñèìàëüíûõ è äèñòàëüíûõ êàíàëüöàõ,
óñèëèâàÿ âûâåäåíèå ñ ìî÷îé. Êàëüöèòîíèí îêàçûâàåò ãèïî-
ôîñôàòåìè÷åñêîå äåéñòâèå, óìåíüøàÿ ðåàáñîðöèþ è óñèëè-
âàÿ ýêñêðåöèþ. 1,25-(ÎÍ)2D3, óñèëèâàÿ âñàñûâàíèå ôîñôàòà
â êèøå÷íèêå, ïîâûøàåò åãî óðîâåíü â êðîâè, ñïîñîáñòâóåò
ôèêñàöèè ôîñôîðíî-êàëüöèåâûõ ñîëåé êîñòíîé òêàíüþ.

Ìåòàáîëèçì âèòàìèíà D. Ðàññìîòðèì ïóòè ìåòàáîëèçìà
âèòàìèíà D â îðãàíèçìå (ñõåìà 1) è åãî ôèçèîëîãè÷åñêîå
çíà÷åíèå.

Ïîä âëèÿíèåì óëüòðàôèîëåòîâûõ ëó÷åé â îñíîâíîì ñ äëè-
íîé âîëíû 290-310 íì èç 7-äåãèäðîõîëåñòåðèíà â ìàëüïèãèå-
âîì è áàçàëüíûõ ñëîÿõ êîæè îáðàçóåòñÿ ïðîâèòàìèí D

3
, êîòî-

ðûé ïîäâåðãàåòñÿ â êîæå íåôåðìåíòàòèâíîìó ïðåâðàùåíèþ â
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âèòàìèí D
3
 (õîëåêàëüöèôåðîë). ×àñòè÷íî îí ïîäâåðãàåòñÿ ðàñ-

ïàäó ñ îáðàçîâàíèåì íåàêòèâíûõ ìåòàáîëèòîâ (íàïðèìåð ëþ-
ìèñòåðîë, òàõèñòåðîë), à îñíîâíàÿ ÷àñòü âèòàìèíà D

3
 ñâÿçû-

âàåòñÿ ñ ñûâîðîòî÷íûì α
2
-ãëîáóëèíîì, òàê íàçûâàåìûì

âèòàìèí D-ñâÿçûâàþùèì ãëîáóëèíîì (ÄÑÃ), îáðàçóÿ òðàíñ-
ïîðòíóþ ôîðìó âèòàìèíà D

3
. Ïîñëå ýòîãî öèðêóëèðóþùèé â

êðîâè âèòàìèí D
3
 çàõâàòûâàåòñÿ êóïôåðîâñêèìè êëåòêàìè

ïå÷åíè, â êîòîðîé îí ïîäâåðãàåòñÿ äàëüíåéøåìó ìåòàáîëèç-
ìó, à äðóãàÿ åãî ÷àñòü ôèêñèðóåòñÿ â æèðîâûõ òêàíÿõ è ìûø-
öàõ, ïðåäñòàâëÿÿ ñîáîé ðåçåðâíóþ ôîðìó.

Ñõåìà 1. Ìåòàáîëèçì âèòàìèíà D

Ñèíòåç âèòàìèíà D
3
 â êîæå äîñòàòî÷íî àêòèâíûé è ñîñòàâ-

ëÿåò 18 ÌÅ/ñì2/÷. Ýòî êîëè÷åñòâî D
3
 ñïîñîáíî ïîëíîñòüþ

îáåñïå÷èòü ïîòðåáíîñòü îðãàíèçìà â âèòàìèíå.
Ñ ðàñòèòåëüíîé ïèùåé âèòàìèí D ïîñòóïàåò â âèäå ýðãî-

êàëüöèôåðîëà (D2), ñ ïèùåé æèâîòíîãî ïðîèñõîæäåíèÿ – â âèäå

Íåàêòèâíûå ìåòàáîëèòû

Íåàêòèâíûå

ìåòàáîëèòû

(ëþìèñòåðîë,

òàõèñòåðîë)

7-äåãèäðî-

õîëåñòåðèí
Ïîñòóïëåíèå D

2

è D
3
 ñ ïèùåé

 Òàóðî-

õîëåâàÿ

êèñëîòà

ÓÔÎ

Ïðîâèòàìèí D
3

Õîëåêàëüöèôåðîë (D
3
)t

Âèòàìèí-D-ñâÿçû-

âàþùèé ãëîáóëèí
25-ãèäðîêñèëàçà

25-ÎÍ-D
3

1,25-(ÎÍ)
2
-D

3 24,25-(ÎÍ)
2
-D

3

1α-ãèäðî-

êñèëàçà

24-ãèäðî-

êñèëàçà

+

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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õîëåêàëüöèôåðîëà (D
3
). Âèòàìèí D, ïîñòóïàþùèé ñ ïèùåé, âñà-

ñûâàåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî â äâåíàäöàòèïåðñòíîé è òîíêîé
êèøêå â ïðèñóòñòâèè ñîëåé æåë÷íûõ êèñëîò. Îí âñàñûâàåòñÿ â
ëèìôó â âèäå õèëîìèêðîíîâ îìîëàòà õîëåêàëüöèôåðîëà, êîòî-
ðûé îáðàçóåòñÿ ïðè âçàèìîäåéñòâèè âèòàìèíà D

3
 ñ òàóðîõîëåâîé

êèñëîòîé. Âñîñàâøèéñÿ âèòàìèí D
3
 ñâÿçûâàåòñÿ ñ ÄÑÃ è öèðêó-

ëèðóåò â êðîâè â âèäå êîìïëåêñà ñ áåëêîì ñ ìîëåêóëÿðíîé ìàññîé
53 000 Dà, êîòîðûé îòíîñèòñÿ ê α

2
-ãëîáóëèíàì. Ýòîò êîìïëåêñ

âèòàìèí D
3 
– áåëîê òàêæå çàõâàòûâàåòñÿ êóïôåðîâñêèìè êëåò-

êàìè ïå÷åíè è ðåçåðâèðóåòñÿ â æèðîâîé òêàíè è ìûøöàõ.
Â ïå÷åíè âèòàìèí D

3
 (õîëåêàëüöèôåðîë) ïîäâåðãàåòñÿ ãèä-

ðîêñèëèðîâàíèþ, êîòîðîå îñóùåñòâëÿåòñÿ ïå÷åíî÷íûì ôåð-
ìåíòîì ìèêðîñîìàëüíîé ìîíîîêñèãåíàçîé 25-ãèäðîêñèëàçîé
è òðåáóåò ïðèñóòñòâèÿ ìîëåêóëÿðíîãî êèñëîðîäà, ôëàâîïðî-
òåèíà è öèòîõðîìà Ð-450. Ïðè ýòîì îáðàçóþòñÿ 25-ãèäðî-
êñèõîëåêàëüöèôåðîë èëè êàëüöèäèîë (25-ÎÍ-D

3
), êîòîðûå â

1,5 ðàçà àêòèâíåå âèòàìèíà D
3
.

Ñ òîêîì êðîâè êàëüöèäèîë (25-ãèäðîêñèõîëåêàëüöèôåðîë)
ïîñòóïàåò â ïî÷êè, â êîòîðûõ ïîäâåðãàåòñÿ äàëüíåéøåìó
ãèäðîêñèëèðîâàíèþ. Ïðåæäå âñåãî ýòî ïðîèñõîäèò â ìèòî-
õîíäðèÿõ ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöåâ ïî÷åê ïîä âîçäåéñòâè-
åì ôåðìåíòà 1α-ãèäðîêñèëàçû. Â ðåçóëüòàòå ýòîãî îáðàçóþò-
ñÿ  1,25-äèãèäðîêñèõîëåêàëüöèôåðîë  èëè  êàëüöèòðèîë
(1,25-(ÎÍ)

2
D

3
), êîòîðûå â 3 ðàçà àêòèâíåå âèòàìèíà D

3
.

Êðîìå òîãî, â ïðîêñèìàëüíûõ èçâèòûõ è ïðÿìûõ êàíàëüöàõ
ïî÷åê ïîä âîçäåéñòâèåì ìèòîõîíäðèàëüíîé 24-ãèäðîêñèëàçû
îáðàçóåòñÿ 24,25-äèãèäðîêñèõîëåêàëüöèôåðîë (24,25-(ÎÍ)2D3).

Â äàëüíåéøåì îáðàçóåòñÿ áîëåå 60 ìåòàáîëèòîâ âèòàìèíà
D

3
, áîëüøèíñòâî èç êîòîðûõ ÿâëÿþòñÿ íåàêòèâíûìè, íàïðè-

ìåð òàêèå êàê êàëüöèòðîåâàÿ è õîëàêàëüöèåâàÿ êèñëîòû è äð.
Ñðàâíèòåëüíàÿ õàðàêòåðèñòèêà âèòàìèíà D è åãî ìåòàáî-

ëèòîâ ïðåäñòàâëåíà â òàáë.3.
Òàêèì îáðàçîì, ìåòàáîëèòû âèòàìèíà D

3
 – 1,25-äèãèäðîê-

ñèõîëåêàëüöèôåðîë è 24,25-äèãèäðîêñèõîëåêàëüöèôåðîë –
ÿâëÿþòñÿ íàèáîëåå àêòèâíûìè ìåòàáîëèòàìè, ó÷àñòâóþùè-
ìè â ìíîãî÷èñëåííûõ áèîõèìè÷åñêèõ ðåàêöèÿõ è ôèçèîëî-
ãè÷åñêèõ ïðîöåññàõ. Ðåàëèçàöèÿ áèîëîãè÷åñêîãî äåéñòâèÿ
1,25(ÎÍ)

2
D

3
 îñóùåñòâëÿåòñÿ ïîñðåäñòâîì âçàèìîäåéñòâèÿ ñî

ñïåöèôè÷åñêèìè ðåöåïòîðàìè, îáëàäàþùèìè âûñîêèì ñðîä-
ñòâîì ê 1,25(ÎÍ)

2
D

3
. Ýòè ðåöåïòîðû îáíàðóæåíû â òîíêîé

êèøêå, êîñòÿõ, ïî÷êàõ è äðóãèõ îðãàíàõ.
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1,25(ÎÍ)
2
D

3
 îêàçûâàåò ñâîå áèîëîãè÷åñêîå äåéñòâèå, ñâÿ-

çûâàÿñü ñî ñïåöèôè÷åñêèìè ÿäåðíûìè ðåöåïòîðàìè. ßäåð-
íûå ðåöåïòîðû âèòàìèíà D

3
 ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé ëèãàíä-àê-

òèâèðóåìûå òðàíñêðèïöèîííûå ôàêòîðû è ïðèíàäëåæàò îá-
ùåìó ñåìåéñòâó ÿäåðíûõ ðåöåïòîðîâ âìåñòå ñ ðåöåïòîðàìè
ñòåðîèäîâ, ãëþêîêîðòèêîèäîâ è ðåòèíîèäíîé êèñëîòû. ßäåð-
íûå ðåöåïòîðû âèòàìèíà D

3
 èìåþò ìîëåêóëÿðíûé âåñ ïî-

ðÿäêà 51 êÄà è ñîñòîÿò èç 4 äîìåíîâ (A/B, C, D è Å), õàðàê-
òåðíûõ äëÿ ÿäåðíûõ ðåöåïòîðîâ âñåõ ñòåðîèäíûõ ãîðìîíîâ.
Å-äîìåí ÿäåðíûõ ðåöåïòîðîâ âèòàìèíà D

3
 îòâå÷àåò çà ñâÿçû-

âàíèå ëèãàíäîâ. Îí îáðàçîâàí 12 a-ñïèðàëüíûìè ó÷àñòêàìè,
îðãàíèçîâàííûìè â òðè β-ñëîÿ, êîòîðûå ôîðìèðóþò ëèãàíä-
ñâÿçûâàþùèé «êàðìàí». Îñíîâíûì ëèãàíäîì ÿäåðíûõ ðå-
öåïòîðîâ âèòàìèíà D

3
 ÿâëÿåòñÿ êàëüöèòðèîë. Àôèííîñòü

êàëüöèäèîëà ê ÿäåðíûì ðåöåïòîðàì ïðèìåðíî â 700 ðàç ìåíü-
øå, îäíàêî åãî êîíöåíòðàöèÿ â ïëàçìå â 700-1000 ðàç âûøå,
÷åì êàëüöèòðèîëà.

Ïîìèìî ãåíîìíîãî äåéñòâèÿ, êàëüöèòðèîë îáëàäàåò íåãå-
íîìíûì äåéñòâèåì íà ìåìáðàííûå ðåöåïòîðû âèòàìèíà D

3
.

Äàííûå ðåöåïòîðû èìåþò ìîëåêóëÿðíûé âåñ ïîðÿäêà 60 êÄà
è K

d
 äëÿ êàëüöèòðèîëà 0.5 íÌ, îäíàêî åùå íå áûëè êëîíè-

ðîâàíû è èõ äîìåííàÿ ñòðóêòóðà íå èçâåñòíà. Íåãåíîìíûå
ýôôåêòû êàëüöèòðèîëà àêòèâèðóþòñÿ â òå÷åíèå ñåêóíä èëè
ìèíóò, è îïîñðåäîâàíû ñèíòåçîì âòîðè÷íûõ ìåññåíäæåðîâ –
öèêëè÷åñêèõ íóêëåîòèäîâ, äèàöèëãëèöåðîëà, èíîçèòîëòðè-
ôîñôàòà è àðàõèäîíîâîé êèñëîòû.

Таблица 3

Сравнительная характеристика витамина D3 и его метаболитов

Вещество

Концентрация

в плазме

крови, нг/мл

Период

полужизни

в плазме

Общее

содержание в
организме,

нмоль (мкг)

Суточный

кругооборот,

нмоль (мкг)

Относительная

активность

Витамин D3 1�2 <1 дня 170 (65) 100 (40) 1

25�ОН6D3 10�60 20�25

дней

1000(400) 50 (20) 1,5

24,25(ОН)2�D3 1�4 7 ч � 48 (20)

1,25(ОН) 2�D3 <6 ч 1 (0,4) 1,4 (0,6) 3

   до 3 лет 0,07�0,1

   7�10 лет 0,03�0,05

   12�14 лет 0,04�0,08

   Взрослые 0,02�0,035

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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Îñíîâíûå áèîëîãè÷åñêèå ýôôåêòû àêòèâíûõ ìåòàáîëè-
òîâ âèòàìèíà D

3
. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ìíîãî÷èñëåííûìè

èññëåäîâàíèÿìè óñòàíîâëåíî, ÷òî àêòèâíûå ìåòàáîëèòû D
3

îêàçûâàþò ÷ðåçâû÷àéíî ðàçíîîáðàçíîå âëèÿíèå íà ìåòàáî-
ëè÷åñêèå è ôèçèîëîãè÷åñêèå ïðîöåññû â äåòñêîì îðãàíèçìå
(Ë.È.Àïóõîâñêàÿ è ñîàâò., 1996; 1997).

1,25(ÎÍ)
2
D

3 
óñèëèâàåò ñèíòåç ñïåöèôè÷åñêîãî êàëüöèé-ñâÿ-

çûâàþùåãî áåëêà (ÑàÑÁ), êîòîðûé ïåðåíîñèò êàëüöèé îò àïè-
êàëüíîãî ê áàçàëüíîìó ïîëþñó êëåòêè è òåì ñàìûì îáåñïå-
÷èâàåò àêòèâíîå åãî âñàñûâàíèå èç êèøå÷íèêà, ïîääåðæè-
âàÿ åãî óðîâåíü â êðîâè. Îí óñèëèâàåò òàêæå âñàñûâàíèå
íåîðãàíè÷åñêîãî ôîñôàòà â òîíêîé êèøêå (çàâèñèìîå îò êîí-
öåíòðàöèè Na) è ïîâûøàåò ðåàáñîðáöèþ ôîñôàòîâ â êàíàëü-
öàõ ïî÷åê ñ ïîñëåäóþùèì îáðàçîâàíèåì ôîñôîðíî-êàëüöèå-
âîé ñîëè (ÑàÍÐÎ

4
), íåîáõîäèìîé äëÿ ìèíåðàëèçàöèè êîñò-

íîé òêàíè. Àêòèâèðóåò ôåðìåíò öèòðàòñèíòåòàçó, êîòîðûé
ó÷àñòâóåò â óñèëåíèè ñèíòåçà ëèìîííîé êèñëîòû (öèòðàòà)
èç ïèðîâèíîãðàäíîé êèñëîòû. Ëèìîííàÿ êèñëîòà â âèäå ñîëè
– öèòðàòà êàëüöèÿ – ïðèíèìàåò ó÷àñòèå â ìèíåðàëèçàöèè
êîñòíîé òêàíè, îáëåã÷àÿ òðàíñïîðò êàëüöèÿ â êîñòü.

1,25(ÎÍ)
2
D

3 
àêòèâèðóåò îñòåîêëàñòû è çàïóñêàåò â êîñòíûõ

êëåòêàõ áèîõèìè÷åñêèé ìåõàíèçì, ïðèâîäÿùèé ê ðåçîðáöèè
êàëüöèÿ èç êîñòíîé òêàíè. Â ÷àñòíîñòè, ýòî ïðîèñõîäèò ñëå-
äóþùèì îáðàçîì. 1,25(ÎÍ)

2
D

3
 ñòèìóëèðóåò îñòåîáëàñòû, ÷òî

ïðèâîäèò ê àêòèâàöèè ëèãàíäà ðåöåïòîðà àêòèâàöèè íóêëå-
àðíîãî ôàêòîð-κB (RANKL). Çàòåì RANKL ñâÿçûâàåòñÿ ñ
RANK-ðåöåïòîðîì, ýêñïðåññèðîâàííûì íà ïðåäøåñòâåííèêàõ
îñòåîêëàñòîâ, èíäóöèðóåò ïðîöåññ äèôôåðåíöèðîâêè è ñîçðå-
âàíèÿ îñòåîêëàñòîâ, ñòèìóëèðóÿ îñòåîêëàñòîãåíåç è ðåçîðá-
öèþ êîñòè (Udagawa1 et al., 2002; Suda et al., 2003; DeLuca,
2004).

Àêòèâíûå ìåòàáîëèòû âèòàìèíà D
3
 òîðìîçÿò ñåêðåöèþ

ÏÒÃ, êîòîðûé îáðàçóåòñÿ ïàðàùèòîâèäíûìè æåëåçàìè è ñòè-
ìóëèðóåò ñèíòåç êàëüöèòîíèíà â ùèòîâèäíîé æåëåçå.

Âèòàìèí D
3 
óñèëèâàåò ïðîëèôåðàöèþ îñòåîáëàñòîâ, ñòèìóëè-

ðóåò ïðîëèôåðàöèþ áûñòðîðàñòóùèõ õîíäðîöèòîâ, ñèíòåç ÄÍÊ
è ãëèêîçàìèíîãëèêàíîâ â êëåòêàõ ðàñòóùåãî êîñòíîãî õðÿùà.
Ñòèìóëèðóåò àêòèâíîñòü çàâåðøèâøèõ ðîñò õîíäðîöèòîâ. Èí-
äóöèðóåò ñèíòåç êîëëàãåíà â ýïèôèçàõ òðóá÷àòûõ êîñòåé.

Àêòèâíûå ìåòàáîëèòû âèòàìèíà D
3 
èçìåíÿþò ëèïèäíûé

ñîñòàâ ìåìáðàí ùåòî÷íîé êàåìêè ïóòåì óâåëè÷åíèÿ ñîäåð-
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æàíèÿ ôîñôàòèäèëõîëèíà è êîëè÷åñòâà íåíàñûùåííûõ æèð-
íûõ êèñëîò, óâåëè÷èâàåò òåêó÷åñòü ôîñôîëèïèäîâ ìåìáðà-
íû è åå ïðîíèöàåìîñòü.

Âèòàìèí D
3 
îêàçûâàåò íåéðîïðîòåêòîðíîå äåéñòâèå, ÷òî

ñâÿçûâàþò ñ ïîäàâëåíèåì êàëüöèòðèîëîì óðîâíÿ Ca2+ â ìîç-
ãå. Âûçûâàåìîå âèòàìèíîì D

3 
ñíèæåíèå óðîâíÿ Ca2+ â ìîçãå

äîñòèãàåòñÿ äâóìÿ ïóòÿìè: êàëüöèòðèîë ñòèìóëèðóåò â ìîç-
ãå ýêñïðåññèþ Ca++-ñâÿçûâàþùèõ áåëêîâ ïàðâàëáóìèíà è
êàëáèíäèíîâ D9k è D28k, à òàêæå èíãèáèðóåò ýêñïðåññèþ
Ca2+-êàíàëîâ L-òèïà â ãèïïîêàìïå. Îáà äàííûõ ïðîöåññà ýô-
ôåêòèâíî çàùèùàþò íåéðîíû îò òîêñè÷åñêîãî ïîâðåæäåíèÿ
íà ôîíå ñíèæåíèÿ óðîâíÿ êàëüöèÿ â êëåòêàõ.

Âòîðîé ìåõàíèçì íåéðîïðîòåêòîðíîãî äåéñòâèÿ âèòàìèíà
D

3 
ñâÿçàí ñ èíãèáèðîâàíèåì â ìîçãå g-ãëóòàìèëòðàíñïåïòèäà-

çû – êëþ÷åâîãî ôåðìåíòà ìåòàáîëèçìà ãëóòàòèîíà. Óñèëèâàÿ
àíòèîêñèäàíòíóþ çàùèòó ìîçãà çà ñ÷åò ïîâûøåíèÿ óðîâíÿ
ãëóòàòèîíà, êàëüöèòðèîë âûçûâàåò ñíèæåíèå ñîäåðæàíèÿ
ïåðîêñèäà âîäîðîäà è îêàçûâàåò âûðàæåííîå íåéðîïðîòåêòîð-
íîå äåéñòâèå ïðè ïîâðåæäåíèè ìîçãà èîíàìè æåëåçà è öèíêà,
â ìîäåëè èøåìèè ìîçãà, à òàêæå ïðè ââåäåíèè ãëóòàìàòà, 6-
ãèäðîêñèäîôàìèíà è äðóãèõ íåéðîòîêñè÷åñêèõ àãåíòîâ.

Ñ äðóãîé ñòîðîíû, íåéðîïðîòåêòîðíàÿ ðîëü âèòàìèíà D
3
 â

çíà÷èòåëüíîé ìåðå îáóñëîâëåíà èíäóêöèåé èì ñèíòåçà ðÿäà
íåéðîòðîôèíîâ. Â íåéðîíàõ ìîçãà, ãëèàëüíûõ è øâàííîâñ-
êèõ êëåòêàõ êàëüöèòðèîë ñòèìóëèðóåò ýêñïðåññèþ ôàêòîðà
ðîñòà íåðâîâ, íåéðîòðîôèíà NT-3, ãëèàëüíîãî íåéðîòðîôíî-
ãî ôàêòîðà, à òàêæå íåéðîòðîôèíîâîãî ðåöåïòîðà p75NTR.
Êàëüöèòðèîë ñòèìóëèðóåò íåéðèòîãåíåç, à åãî íåäîñòàòîê
ïðèâîäèò ê ñíèæåíèþ â ìîçãå ýêñïðåññèè p75NTR è óêàçàí-
íûõ íåéðîòðîôèíîâ.

Íàêîíåö, çà ïîñëåäíåå âðåìÿ ïîëó÷åíû óáåäèòåëüíûå äàí-
íûå îá ó÷àñòèè âèòàìèíà D

3
 â ÷ðåçâû÷àéíî âàæíûõ ðåàêöèÿõ

èììóííîé ñèñòåìû äåòñêîãî îðãàíèçìà (Cantorna et al., 2004).
Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Çà áîëåå ÷åì òðåõâåêîâóþ èñòî-

ðèþ èçó÷åíèÿ ïðåäñòàâëåíèÿ î ðàõèòå ïðåòåðïåëè âåñüìà
ñóùåñòâåííûå èçìåíåíèÿ. Òàê, Daniel Whistler (1619-1684)
ïîëàãàë, ÷òî ðàõèò èìååò äîðîäîâîå ïðîèñõîæäåíèå è âîçíè-
êàåò èç-çà ìàòåðè, óïîòðåáëÿþùåé ìíîãî ñïèðòíûõ íàïèò-
êîâ. Ïî ìíåíèþ Ñ.Ô. Õîòîâèöêîãî (1847), «ñóùíîñòü àíã-
ëèéñêîé áîëåçíè ñîñòîèò, ïî-âèäèìîìó, â çàäåðæàííîì ïðî-
öåññå îêîñòåíåíèÿ,– â íåäîñòàòî÷íîì ïèòàíèè è îáðàçîâàíèè

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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êîñòåé; íî ñàìûé îáðàç ýòîãî ïðîöåññà áîëåçíåííîãî íå îáúÿñ-
íåí. Âïðî÷åì, íåêîòîðûå ïèñàòåëè íåäîñòàòîê òàêîé âûâî-
äèëè èç îñòàíîâëåííîãî îòëîæåíèÿ ôîñôîðîêèñëîé èçâåñòè
â êîñòè, èëè èç áîëåçíåííî óñèëèâàâøåãîñÿ âñàñûâàíèÿ è
îòëîæåíèÿ ôîñôîðîêèñëîé èçâåñòè â ìî÷ó…».

Ä-ð Êîññîâè÷ âèäåë ãëàâíóþ ïðè÷èíó â âîñïàëèòåëüíîé
ãèïåðåìèè ïîðàæåííûõ êîñòåé, âñëåäñòâèå êîòîðîé ïðîèñ-
õîäèò êàê áû âûìûâàíèå êîñòåé, à ïðîôåññîð Í.Ñ. Êîðñàêîâ
îáúÿñíÿë ðàçâèòèå ðàõèòà ïîâûøåííûì îáìåíîì â ýëåìåí-
òàõ õðÿùåâîé è êîñòíîé òêàíè, íåáëàãîïðèÿòíûì äëÿ îòëî-
æåíèÿ èçâåñòè.

Ä-ð Êàíòàíè ñ÷èòàë ïðîèçâîäÿùåé ïðè÷èíîé ðàõèòà èçâå-
ñòêîâîå ãîëîäàíèå: íåäîñòàòî÷íîå ïîñòóïëåíèå èçâåñòè èç
êèøå÷íèêà èëè èçáûòîê êèñëîò (CO

2
) â êðîâè, óäåðæèâàþ-

ùèé èçâåñòü â ðàñòâîðå. Íåäîñòàòî÷íîå ïîñòóïëåíèå èçâåñòè
ìîæåò áûòü ñëåäñòâèåì ðàññòðîéñòâ êèøå÷íèêà è íåäîñòàò-
êà åå â ïèùå.

Ñîãëàñíî áîëåå ïîçäíåé òåîðèè Âàêñìóòà, ñóùíîñòü ðàõè-
òè÷åñêîãî ïðîöåññà çàêëþ÷àåòñÿ â õðîíè÷åñêîì îòðàâëåíèè
äåòñêîãî îðãàíèçìà óãëåêèñëîòîé, âûçûâàþùåì àñôèêñèþ
ðàñòóùèõ ýëåìåíòîâ êîñòíîé òêàíè.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ îñíîâíîé, íî íå åäèíñòâåííîé ïðè÷è-
íîé âîçíèêíîâåíèÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ó äåòåé
ñ÷èòàþò ãèïîâèòàìèíîç D ýêçîãåííîãî èëè ýíäîãåííîãî ïðî-
èñõîæäåíèÿ, à òàêæå íåäîñòàòî÷íîå ïîñòóïëåíèå êàëüöèÿ ñ
ïèùåé (Pettifor, 2004).

Ïðè ýòîì ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî Ì.Ñ. Ìàñëîâ åùå â 1960 ã.
îáðàùàë âíèìàíèå, ÷òî «ïðè ðàõèòå íåäîñòàòî÷íîñòü âèòà-
ìèíà D èãðàåò âåäóùóþ ðîëü, íî ëèøü â ñî÷åòàíèè ñ äðóãè-
ìè ôàêòîðàìè, êîòîðûõ íèêàê íåëüçÿ ñáðîñèòü ñî ñ÷åòîâ.
Òîëüêî ïðè òàêîì ïîíèìàíèè ýòèîëîãèè ðàõèòà, ìîæíî ïðà-
âèëüíî ïîñòðîèòü åãî ïðîôèëàêòèêó è ëå÷åíèå».

Â êà÷åñòâå ýêçîãåííûõ ïðè÷èí ãèïîâèòàìèíîçà D ìîãóò
áûòü ñëåäóþùèå:

1) íåäîñòàòî÷íîå ïîñòóïëåíèå âèòàìèíà D ñ ïèùåé, â ÷àñ-
òíîñòè îòñóòñòâèå â ðàöèîíå ðåáåíêà ïðîäóêòîâ, áîãàòûõ âè-
òàìèíîì D (ÿè÷íûé æåëòîê, òðåñêîâûé æèð, ïå÷åíü ðûá è
ïòèö, èêðà, ìîëîêî, ñëèâî÷íîå ìàñëî è äð.);

2) íåäîñòàòî÷íîå ïðåáûâàíèå ðåáåíêà íà ñâåæåì âîçäóõå è
íåäîñòàòî÷íàÿ èíñîëÿöèÿ, ÷òî ïðèâîäèò ê íàðóøåíèþ îáðà-
çîâàíèÿ âèòàìèíà D

3
 èç 7-äåãèäðîõîëåñòåðèíà â ýïèäåðìèñå
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ïîä âëèÿíèåì óëüòðàôèîëåòîâûõ ëó÷åé ñ äëèíîé âîëíû 280-
310 íì.

Ïðè ýòîì âàæíîå çíà÷åíèå äëÿ âîçíèêíîâåíèÿ âèòàìèí D-
äåôèöèòíîãî ðàõèòà ó äåòåé èìååò íåäîñòàòî÷íîå ïîñòóïëåíèå
èçâíå ôîñôàòîâ è êàëüöèÿ â îðãàíèçì ðåáåíêà (Pettifor, 2004).

Ê ýíäîãåííûì ïðè÷èíàì ãèïîâèòàìèíîçà D îòíîñÿò:
1) íàðóøåíèå ïðîöåññîâ âñàñûâàíèÿ âèòàìèíà D â êèøå÷íè-

êå, ÷òî íàáëþäàåòñÿ ïðè ñèíäðîìå ìàëüàáñîðáöèè, îáñòðóêöèè
æåë÷åâûâîäÿùèõ ïóòåé è äðóãèõ ïàòîëîãè÷åñêèõ ñîñòîÿíèÿõ;

2) íàðóøåíèå ïðîöåññîâ ãèäðîêñèëèðîâàíèÿ íåàêòèâíûõ
ôîðì âèòàìèíà D â åãî àêòèâíûå ôîðìû (âèòàìèí D

3
) â ïå÷å-

íè è ïî÷êàõ, ÷òî ìîæåò áûòü ñâÿçàíî ñ õðîíè÷åñêèìè çàáî-
ëåâàíèÿìè ýòèõ îðãàíîâ, à òàêæå ñ ãåíåòè÷åñêèìè íàðóøå-
íèÿìè ïðîöåññîâ ñèíòåçà âèòàìèíà D

3
;

3) íàðóøåíèå âñàñûâàíèÿ ñîåäèíåíèé ôîñôîðà è êàëüöèÿ
â êèøå÷íèêå, èõ ïîâûøåííîå âûâåäåíèå ñ ìî÷îé è íàðóøå-
íèå óòèëèçàöèè êîñòíîé òêàíüþ;

4) îòñóòñòâèå èëè íàðóøåíèå ôóíêöèîíàëüíîé àêòèâíîñ-
òè ðåöåïòîðîâ ê âèòàìèíó D

3
.

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ãðóïïó ðèñêà âèòàìèí D-äåôèöèò-
íîãî ðàõèòà ñîñòàâëÿþò äåòè:

• Íåäîíîøåííûå, ñ íèçêîé ìàññîé òåëà;
• Ðîäèâøèåñÿ ñ ïðèçíàêàìè ìîðôî-ôóíêöèîíàëüíîé íå-

çðåëîñòè;
• Ñ ñèíäðîìîì ìàëüàáñîðáöèè (öåëèàêèÿ, ãàñòðîèíòåñòèíàëü-

íàÿ ôîðìà ïèùåâîé àëëåðãèè, ýêññóäàòèâíàÿ ýíòåðîïàòèÿ è äð.);
• Ñ ñóäîðîæíûì ñèíäðîìîì, ïîëó÷àþùèå ïðîòèâîñóäîðîæ-

íûå ñðåäñòâà;
• Ñî ñíèæåííîé äâèãàòåëüíîé àêòèâíîñòüþ (ïàðåç è ïàðà-

ëè÷, äëèòåëüíàÿ èììîáèëèçàöèÿ);
• Ñ õðîíè÷åñêîé ïàòîëîãèåé ïå÷åíè, æåë÷åâûâîäÿùèõ ïóòåé;
• ×àñòî áîëåþùèå îñòðûìè ðåñïèðàòîðíûìè çàáîëåâàíèÿìè;
• Ïîëó÷àþùèå íåàäàïòèðîâàííûå ìîëî÷íûå ñìåñè;
• Ñ îòÿãîùåííîé íàñëåäñòâåííîñòüþ ïî íàðóøåíèþ ôîñ-

ôîðíî-êàëüöèåâîãî îáìåíà;
• Èç äâîåí èëè îò ïîâòîðíûõ ðîäîâ ñ ìàëûìè ïðîìåæóò-

êàìè ìåæäó íèìè.
Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ðàç-

âèâàåòñÿ ïðè ñî÷åòàíèè ìíîæåñòâà ôàêòîðîâ, â ïåðâóþ î÷å-
ðåäü ïðè îïðåäåëåííîì ñîñòîÿíèè ìèíåðàëüíîãî îáìåíà, äå-
ôèöèòå ìíîãèõ ìèêðîíóòðèåíòîâ. Ïîñëåäíåå, â ñâîþ î÷åðåäü,

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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ïðåäîïðåäåëÿåòñÿ ïðåæäå âñåãî ñîñòîÿíèåì çäîðîâüÿ áåðåìåí-
íîé æåíùèíû, åå ïèòàíèåì, òå÷åíèåì áåðåìåííîñòè. Òàê, ïî
äàííûì Í.À. Êîðîâèíîé è ñîàâò. (2005), ÷àùå âñåãî âèòàìèí
D-äåôèöèòíûé ðàõèò ðàçâèâàåòñÿ ó äåòåé, ðîäèâøèõñÿ ëèáî
îò þíûõ (ìîëîæå 17 ëåò) ìàòåðåé, ëèáî îò æåíùèí ñòàðøå 35
ëåò. Îãðîìíîå çíà÷åíèå èìååò íåñáàëàíñèðîâàííîå ïèòàíèå
áåðåìåííîé ïî îñíîâíûì ïèùåâûì âåùåñòâàì (äåôèöèò áåë-
êà, êàëüöèÿ, ôîñôîðà, âèòàìèíîâ D è ãðóïïû Â – Â

1
, Â

2
, Â

6
).

Ðàõèò ÷àùå ðàçâèâàåòñÿ ó äåòåé, ìàòåðè êîòîðûõ âî âðåìÿ
áåðåìåííîñòè íåäîñòàòî÷íî ïðåáûâàëè íà ñîëíöå, âåëè ìàëî-
ïîäâèæíûé îáðàç æèçíè, à òàêæå ó äåòåé èç ìàëîîáåñïå÷åí-
íûõ ñåìåé.

Ôàêòîðàìè ðèñêà ðàçâèòèÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõè-
òà ó äåòåé ÿâëÿþòñÿ ýêñòðàãåíèòàëüíûå çàáîëåâàíèÿ ó ìàòå-
ðåé, îñîáåííî ìàëüàáñîðáöèè, ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè è
ïðåýêëàìïñèè (Pawley, Bishop, 2004).

Òàêèì îáðàçîì, íåðàöèîíàëüíîå ïèòàíèå áåðåìåííûõ, íå-
äîñòàòî÷íàÿ èíñîëÿöèÿ è èõ äâèãàòåëüíàÿ àêòèâíîñòü, à òàê-
æå íåáëàãîïðèÿòíîå òå÷åíèå áåðåìåííîñòè ïðèâîäÿò ê óìåíü-
øåíèþ çàïàñîâ âèòàìèíà D, êàëüöèÿ, ôîñôîðà è ðàííåìó
ïîÿâëåíèþ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà äàæå ó äîíîøåí-
íûõ äåòåé.

Îäíèì èç âàæíûõ ôàêòîðîâ ðèñêà âîçíèêíîâåíèÿ âèòà-
ìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ó äåòåé ÿâëÿåòñÿ åñòåñòâåííîå
âñêàðìëèâàíèå. Òàê, âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò âûÿâëÿë-
ñÿ ó 96% äåòåé, íàõîäèâøèõñÿ íà åñòåñòâåííîì âñêàðìëèâà-
íèè, ïðè÷åì òîëüêî 5% èç íèõ ïîëó÷àëè äîïîëíèòåëüíî âè-
òàìèí D (Weisberg et al., 2004). Àíàëîãè÷íûå äàííûå ïðåä-
ñòàâèëè íåäàâíî Hatun è ñîàâò. (2005), êîòîðûå âûÿâëÿëè
âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò ó 83% äåòåé, íàõîäèâøèõñÿ
íà èñêëþ÷èòåëüíî åñòâåñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè è íå ïîëó-
÷àâøèå äîïîëíèòåëüíî âèòàìèíà D. Ïðè ýòîì èõ ìàòåðè âî
âðåìÿ áåðåìåííîñòè òàêæå íå ïîëó÷àëè âèòàìèí D.

Ïîäòâåðæäåíèåì âàæíîãî çíà÷åíèÿ åñòâåñòâåííîãî âñêàð-
ìëèâíàèÿ äëÿ ðàçâèòèÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ìî-
ãóò ñëóæèòü òàêæå äàííûå Mughal et al. (1999), îïèñàâøèõ
6 ñëó÷àåâ çàáîëåâàíèÿ ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà (ñðåäíèé âîç-
ðàñò – 18,3 ìåñ), êîòîðûå ïðîäîëæèòåëüíîå âðåìÿ íàõîäè-
ëèñü íà åñòåñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè. Ó ýòèõ áîëüíûõ íà-
áëþäàëîñü ñíèæåíèå óðîâíÿ êàëüöèÿ è ôîñôîðà â êðîâè, à
òàêæå ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû. Â ÷àñ-
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òíîñòè, ñðåäíèé óðîâåíü êàëüöèÿ â êðîâè ñîñòàâëÿë 1,97 ììîëü/
ë (â íîðìå 2,15-2,65 ììîëü/ë), ôîñôîðà – 0,77 ììîëü/ë (â íîð-
ìå 1,3-2,5 ììîëü/ë) è ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû – 2764 ÌÅ/ë (â
íîðìå 230-700 ÌÅ/ë). Ïðè ýòîì ñðåäíÿÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü
åñòåñòâåííîãî âñêàðìëèâàíèÿ ó íèõ ñîñòàâëÿëà 16,3 ìåñ, ò.å.
ïðàêòè÷åñêè â âñå âðåìÿ äåòè íàõîäèëèñü íà åñòåñòâåííîì
âñêàðìëèâàíèè. Îäíàêî òàêàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü åñòåñòâåí-
íîãî âñêàðìëèâàíèÿ íå ïðèâîäèëà ê ïðîôèëàêòèêå âèòàìèí
D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ó íàáëþäàåìûõ äåòåé.

Ïî äàííûì Park et al. (1998), óðîâåíü âèòàìèíà D â ñûâî-
ðîòêå êðîâè áûë çíà÷èòåëüíî íèæå ó äåòåé, íàõîäÿùèõñÿ íà
åñòåñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè (I ãðóïïà), ïî ñðàâíåíèþ ñ äåòü-
ìè, ïîëó÷àþùèìè èñêóññòâåííóþ ñìåñü, îáîãàùåííóþ âèòà-
ìèíîì D (II ãðóïïà). Â ÷àñòíîñòè, ó 44% äåòåé I ãðóïïû
ïðîòèâ 6% II ãðóïïû èìåëè óðîâåíü âèòàìèíà D â ñûâîðîòêå
êðîâè íèæå 28 íìîëü/ë (<10 íã/ìë), ÷òî ÿâëÿåòñÿ íèæíèì
ïðåäåëîì íîðìàëüíûõ çíà÷åíèé.

Íåäàâíî Thomson et al. (2004) ïðåäñòàâèëè ðåçóëüòàòû
èññëåäîâàíèÿ óðîâíÿ âèòàìèíà D è ÷àñòîòó ðàçâèòèÿ ðàõèòà
ó 45 äåòåé â âîçðàñòå 7-8,8 ìåñ, êîòîðûå íàõîäèëèñü íà ðàç-
íûõ âèäàõ âñêàðìëèâàíèÿ (òàáë.4). Èç ïîëó÷åííûõ äàííûõ
ñëåäóåò, ÷òî íè ó îäíîãî ðåáåíêà èç íàõîäÿùèõñÿ íà èñêóñ-
ñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè è ïîëó÷àþùèõ ïèòàòåëüíûå ñìå-
ñè, îáîãàùåííûå âèòàìèíîì D, íå íàáëþäàëîñü â ñûâîðîòêå
êðîâè äåôèöèòà âèòàìèíà D è íàðóøåíèÿ îáðàçîâàíèÿ êîñ-
òåé. Íàîáîðîò, ïðè ñìåøàííîì è îñîáåííî ïðè åñòåñòâåííîì
âñêàðìëèâàíèè îòìå÷àëñÿ äåôèöèò âèòàìèíà D è íàðóøå-
íèå îáðàçîâàíèÿ êîñòåé. Â ÷àñòíîñòè, ó 75% äåòåé, íàõî-
äèâøèõñÿ íà åñòåñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè, îòìå÷åí äåôèöèò
âèòàìèíà D è åãî óðîâåíü â ñûâîðîòêå êðîâè áûë <30 íìîëü/ë.
Ïðè ýòîì ó 50% äåòåé íàáëþäàëîñü íàðóøåíèå ïðîöåññîâ
îáðàçîâàíèÿ êîñòåé (òàáë.4).

Dawodu et al. (2003) ñ÷èòàþò, ÷òî íèçêèé óðîâåíü âèòàìèíà
D â ñûâîðîòêå êðîâè ó ìëàäåíöåâ (4,6 íã/ìë), íàõîäÿùèõñÿ
íà åñòåñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè, ñâÿçàí ñ íèçêîé êîíöåíòðà-
öèåé âèòàìèíà D â ñûâîðîòêå êðîâè èõ ìàòåðåé (8,6 íã/ìë).
Ãèïîâèòàìèíîç D (óðîâåíü â ñûâîðîòêå <10 íã/ìë) áûë âûÿâ-
ëåí ó 61% ìàòåðåé è ó 82% èç 78 îáñëåäîâàííûõ ìëàäåíöåâ.
Ïðè ýòîì ó ìëàäåíöåâ íàáëþäàëîñü ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè
ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû è òåíäåíöèÿ ê áîëåå âûñîêîìó óðîâíþ
ãîðìîíà ïàðàùèòîâèäíûõ æåëåç.

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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Ïðåäñòàâëåííûå äàííûå, íà íàø âçãëÿä, âåñüìà óáåäèòåëü-
íû è ñâèäåòåëüñòâóþò î òîì, ÷òî äåòè, íàõîäÿùèåñÿ íà åñòå-
ñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè ñîñòàâëÿþò ãðóïïó ðèñêà ðàçâèòèÿ
âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà. È â ýòîì íåò íè÷åãî óäèâè-
òåëüíîãî, ïîñêîëüêó êîíöåíòðàöèÿ âèòàìèíà D â æåíñêîì
ìîëîêå íåçíà÷èòåëüíà è ñîñòàâëÿåò 12-60 ÌÅ/ë (Weisman et
al., 1982; Ala-Houhala et al., 1988; Kunz et al., 1994). Ïîýòî-
ìó, åñëè ðåáåíîê ïîëó÷àåò 700 ìë æåíñêîãî ìîëîêà â ñóòêè,
òî îí ïîëó÷èò òîëüêî 15-45 ÌÅ âèòàìèíà D ïðè ðåêîìåíäóå-
ìîì 400 ÌÅ â ñóòêè (Pettifor, 2003).

Äåòàëüíûé àíàëèç ñîäåðæàíèÿ âèòàìèíà D â æåíñêîì
ìîëîêå ïðåäñòàâëåí íåäàâíî Greer (2004).

Ñëåäîâàòåëüíî, äåòÿì, íàõîäÿùèìñÿ íà åñòåñòâåííîì âñêàð-
ìëèâàíèè, òðåáóåòñÿ äîïîëíèòåëüíîå ââåäåíèå ïðåïàðàòîâ
âèòàìèíà D. Ïîýòîìó â áîëüøèíñòâå ñòðàí ìèðà êîðìÿùèì
ìàòåðÿì è ìëàäåíöàì, íàõîäÿùèìñÿ íà åñòåñòâåííîì âñêàð-
ìëèâàíèè, äîïîëíèòåëüíî ââîäÿò âèòàìèí D (Dawodu et
al.,2003; Pettifor, 2003; Ward, 2005).

Ðàçâèòèå âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ìîæíî ïðåäñòà-
âèòü ñëåäóþùèì îáðàçîì (ñõåìà 2).

Äåôèöèò âèòàìèíà D â îðãàíèçìå âîçíèêàåò â ðåçóëüòàòå
íåäîñòàòî÷íîãî åãî ïîñòóïëåíèÿ ñ ïèùåé èëè ïðè íåäîñòàòî÷-
íîì åãî îáðàçîâàíèè â êîæå. Êðîìå òîãî, D-ãèïîâèòàìèíîç

Таблица 4

Уровень витамина D и нарушение образования костей у детей
в зависимости от вида вскармливания

Характер

вскармливания

Возраст,

мес

Уровень

витамина D в

сыворотке

крови, нмоль/л

Количество (%)

детей с

дефицитом

витамина D        

(< 30 нмоль/л)

Количество (%)

детей c

нарушением

образования

костей*

Искусственное
(n=15)

7,7

(7 – 8,6)

78,2

(74,6 – 88,9)

0 0

Cмешанное (n=14) 8,1

(7,2 – 8,8)

64,9

(50,6 – 74,8)

2  (14%) 3 (21%)

Естественное

(n=16)

7,3

(7,3 – 8,6)

18,6

(14,7 – 30,7)

12 (75%) 8 (50%)

Р (п о тесту
Фишера) <0,001 <0,001 <0,001

* Уровень сывороточной щелочной фосфатазы >120 ЕД/л и/или паратиреоидного
гормона >6 нмоль/л, которые являются маркерами нарушения костеобразования.
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Íàðóøåíèå

êîñòåîáðàçîâàíèÿ

Óïîòðåáëåíèå ñ ïèùåé

áîëüøèõ êîëè÷åñòâ

çåðíîâûõ ïðîäóêòîâ

Íåäîñòàòî÷íîå

ïîñòóïëåíèå

âèòàìèíà D

ñ ïèùåé

Íåäîñòàòî÷íîå

ÓÔ-îáëó÷åíèå

Íåäîñòàòîê âèòàìèíà D

Ñíèæåíèå

ðåàáñîðáöèè

Ð â ïî÷êàõ

Óìåíüøå-

íèå ñèíòåçà

ÑàÑÁ

Óãíåòåíèå

àêòèâíîñòè

öèòðàòñèí-

òåòàçû

Íàðóøåíèå

áåëêîâîãî è

äð. âèäîâ

îáìåíà

Ñíèæåíèå

âñàñûâàíèÿ

Ñà â êèøå÷-

íèêå

Ãèïîôîñ-

ôàòåìèÿ

Îòùåïëåíèå Ð

èç ìèåëèíà

íåðâíûõ

ñòâîëîâ

Òîðìîæåíèå

ñèíòåçà

öèòðàòîâ

Ãèïîêàëüöè-

åìèÿ

Àìèíî-

àöèäóðèÿ

Àöèäîç

Ãèïåðïðîäóê-

öèÿ ÏÒÃ

Íàðóøåíèå

ñèíòåçà

êîëëàãåíà

Íàðóøåíèå

îáðàçîâàíèÿ

è îòëîæåíèÿ

ÑàÍÐÎ

â êîñòÿõ

Ìûøå÷íàÿ

ãèïîòîíèÿ

Ñòèìóëÿöèÿ

îñòåîêëàñòîâ

Òîðìîæåíèå

îñòåîáëàñòîâ

Äåìèíåðàëèçàöèÿ

êîñòè

Ñõåìà 2. Ïàòîãåíåç âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèò

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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ìîæåò âîçíèêàòü ïðè ïîòðåáëåíèè ñ ïèùåé áîëüøîãî êîëè÷å-
ñòâà çåðíîâûõ ïðîäóêòîâ, ñîäåðæàùèõ ôèòàò, ÷òî ìîæåò óâå-
ëè÷èâàòü ïîòåðþ âèòàìèíà D ñ êàëîì è çàòðóäíÿòü âñàñûâà-
íèå êàëüöèÿ â êèøå÷íèêå. Ïðè ýòîì â îðãàíèçìå ðåáåíêà ïðî-
èñõîäÿò ñëåäóþùèå èçìåíåíèÿ:

1. Íàáëþäàåòñÿ óìåíüøåíèå ðåàáñîðáöèè ôîñôàòîâ â êà-
íàëüöàõ ïî÷åê è óâåëè÷èâàåòñÿ èõ âûäåëåíèå èç îðãàíèçìà ñ
âîçíèêíîâåíèåì ãèïîôîñôàòåìèè, ÷òî ïðèâîäèò ê íàðóøå-
íèþ îáðàçîâàíèÿ è îòëîæåíèÿ ÑàÍÐÎ â êîñòÿõ.

Ãèïîôîñôàòåìèÿ (â êà÷åñòâå êîìïåíñàòîðíîé ðåàêöèè)
ïðèâîäèò ê óñèëåííîìó îòùåïëåíèþ ôîñôîðà îò îðãàíè÷åñ-
êèõ ñîåäèíåíèé. Ïðåæäå âñåãî ýòî êàñàåòñÿ ôîñôàòèäîâ ìèå-
ëèíîâûõ îáîëî÷åê íåðâíûõ ñòâîëîâ è êëåòîê, à òàêæå àäåíî-
çèíôîñôîðíûõ êèñëîò ìûøå÷íîé òêàíè. Äåìèåëèíèçàöèÿ
îáóñëîâëèâàåò ïðåîáëàäàíèå ïðîöåññîâ âîçáóæäåíèÿ, â ïîñ-
ëåäóþùåì ñìåíÿþùèõñÿ âûðàæåííûìè ðåàêöèÿìè òîðìî-
æåíèÿ. Â ìûøå÷íîé òêàíè íàðóøàåòñÿ ýíåðãåòè÷åñêèé îá-
ìåí è ñíèæàåòñÿ òîíóñ.

2. Óìåíüøàåòñÿ ñèíòåç êàëüöèéñâÿçûâàþùåãî áåëêà è ñíè-
æàåòñÿ âñàñûâàíèå êàëüöèÿ èç êèøå÷íèêà ñ ïîñëåäóþùåé
ãèïîêàëüöèåìèåé è âûìûâàíèåì êàëüöèÿ èç êîñòåé äëÿ ïîä-
äåðæàíèÿ åãî íîðìàëüíîãî óðîâíÿ.

Âîçíèêøàÿ â ðåçóëüòàòå ýòîãî ãèïîêàëüöèåìèÿ ÿâëÿåòñÿ
ïåðâûì çâåíîì â ìåõàíèçìå ðàçâèòèÿ ñëîæíûõ ïàòîôèçèî-
ëîãè÷åñêèõ ïðîöåññîâ, ôîðìèðóþùèõ êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó
ðàõèòà. Ãèïîêàëüöèåìèÿ àêòèâèçèðóåò äåÿòåëüíîñòü ïàðàùè-
òîâèäíûõ æåëåç è âûçûâàåò ãèïåðïðîäóêöèþ ÏÒÃ. Âîçäåé-
ñòâèå ïîñëåäíåãî íàïðàâëåíî íà ïîääåðæàíèå îäíîé èç îñíîâ-
íûõ êîíñòàíò îðãàíèçìà – ãîìåîñòàçà êàëüöèÿ. Ïðè ýòîì ÏÒÃ
ìîáèëèçóåò âûâåäåíèå íåîðãàíè÷åñêîãî êàëüöèÿ èç êîñòåé.
Ìåñòîì åãî ïðèëîæåíèÿ ÿâëÿþòñÿ òàêæå ïèùåâàðèòåëüíûé
êàíàë è ïî÷êè. Â ÷àñòíîñòè, â òîíêîé êèøêå íàðóøàåòñÿ âñàñû-
âàíèå ñîëåé ôîñôîðà è êàëüöèÿ, ñíèæàåòñÿ ðåàáñîðáöèÿ ôîñ-
ôàòîâ è àìèíîêèñëîò â ïî÷å÷íûõ êàíàëüöàõ. Â ðåçóëüòàòå
ýòîãî óñóãóáëÿåòñÿ ãèïîôîñôàòåìèÿ è ñðàâíèòåëüíî áûñòðî
âîçíèêàåò ãèïîïðîòåèíåìèÿ, îáóñëîâëèâàþùèå ñíèæåíèå
ùåëî÷íîãî ðåçåðâà êðîâè è ðàçâèòèå àöèäîçà.

3. Àöèäîç íàðàñòàåò òàêæå çà ñ÷åò óãíåòåíèÿ àêòèâíîñòè ôåð-
ìåíòà öèòðàòñèíòåòàçû è óìåíüøåíèÿ îáðàçîâàíèÿ öèòðàòîâ.

Àöèäîç âûçûâàåò óíèâåðñàëüíîå ðàññòðîéñòâî ìèêðîöèðêó-
ëÿöèè, âñëåäñòâèå ÷åãî âîçíèêàþò ïàòîëîãè÷åñêèå ðåàêöèè
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öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû è âíóòðåííèõ îðãàíîâ, îñîáåííî
òåõ, êîòîðûå èç-çà ñâîåãî ñòðîåíèÿ ìîãóò ñëóæèòü äîïîëíè-
òåëüíûìè îðãàíàìè âûäåëåíèÿ. Ïîâûøàåòñÿ ïîðîçíîñòü ñîñó-
äèñòîé ñòåíêè, ñåêðåöèÿ ñëèçåîáðàçóþùèõ æåëåç ïèùåâàðè-
òåëüíîãî êàíàëà è ëåãêèõ, êîòîðûå âûäåëÿþò íåäîîêèñëåííûå
ïðîäóêòû îáìåíà. Ïðè àöèäîçå ðàçâèâàåòñÿ òàêæå äèñòîíèÿ
âåãåòàòèâíîé íåðâíîé ñèñòåìû, îáû÷íî ñ ïðåîáëàäàíèåì âàãî-
òîíèè. Âûðàæåííûå íàðóøåíèÿ îáìåíà ïðèâîäÿò âíà÷àëå ê
ôóíêöèîíàëüíûì, à çàòåì è ê ìîðôîëîãè÷åñêèì èçìåíåíèÿì
âíóòðåííèõ îðãàíîâ, â ïåðâóþ î÷åðåäü ñèñòåì äûõàíèÿ è ïè-
ùåâàðåíèÿ. Ñíèæàåòñÿ èììóííàÿ çàùèòà, è ñîçäàåòñÿ ñâîåîá-
ðàçíûé ïðåìîðáèäíûé ôîí, ñïîñîáñòâóþùèé áîëåå ÷àñòîìó
ðàçâèòèþ çàáîëåâàíèé è áîëåå çàòÿæíîìó èõ òå÷åíèþ.

Îñòåîãåíåç íàðóøàåòñÿ âñëåäñòâèå èçâðàùåíèÿ îáìåíà êàëü-
öèÿ, ôîñôîðà, öèòðàòîâ è äåôèöèòà àêòèâíîãî ìåòàáîëèòà
âèòàìèíà D, ðåãóëèðóþùåãî îòëîæåíèå èçâåñòè â êîñòÿõ.
Âûìûâàíèå ñîëåé êàëüöèÿ èç êîñòåé ïðèâîäèò ê îñòåîïîðî-
çó. Êîñòè ïîñòåïåííî ðàçìÿã÷àþòñÿ è ëåãêî èñêðèâëÿþòñÿ
ïîä äåéñòâèåì íåðàâíîìåðíîé ìûøå÷íîé òÿãè è òÿæåñòè òåëà
(ðàõèòè÷åñêàÿ îñòåîìàëÿöèÿ). Çàìåäëÿþòñÿ ïðîöåññû îáûç-
âåñòâëåíèÿ êîñòåé, ñîëè êàëüöèÿ è ôîñôîðà íå îòêëàäûâà-
þòñÿ â îñòåîèäíîé òêàíè, íå ïðîèñõîäèò íîðìàëüíîé ðåçîðá-
öèè õðÿùà. Â çîíàõ ðîñòà áåñïîðÿäî÷íî ðàçìíîæàþòñÿ õðÿ-
ùåâûå è îñòåîèäíûå êëåòêè. Ýïèôèçû òðóá÷àòûõ êîñòåé è
êîñòíàÿ òêàíü â òî÷êàõ ðîñòà óòîëùàþòñÿ (ãèïåðïëàçèÿ îñ-
òåîèäíîé òêàíè). Îäíîâðåìåííî çàìåäëÿåòñÿ ðîñò êîñòåé â
äëèíó è ðàçâèâàåòñÿ ãèïîïëàçèÿ êîñòíîé òêàíè.

Ïàòîìîðôîëîãèÿ. Íàðóøåíèå îññèôèêàöèè ïðè âèòàìèí D-
äåôèöèòíîì ðàõèòå ïðîèñõîäèò â ýïèôèçàõ. Ïðè ýòîì îòìå÷à-
åòñÿ ðàññàñûâàíèå ýïèôèçàðíûõ õðÿùåé, íàðóøåíèå ýïèôè-
çàðíîãî ðîñòà êîñòåé, ìåòàôèçàðíîå ðàçðàñòàíèå íåìèíåðàëè-
çèðîâàííîãî, íàðóøåíèå ñâîéñòâ îñòåîèäà (òàê íàçûâàåìûé
ðàõèòè÷åñêèé ìåòàôèç), à òàêæå ïðîöåññîâ îáûçâåñòâëåíèÿ.
Íåäîñòàòî÷íàÿ ìèíåðàëèçàöèÿ êîñòåé ïðèâîäèò ê èõ ðàçìÿã-
÷åíèþ, âñëåäñòâèå ÷åãî âîçíèêàåò äåôîðìàöèÿ ðàçëè÷íûõ ÷àñ-
òåé ñêåëåòà. Ïðè äåôèöèòå âèòàìèíà D â îðãàíèçìå ñíèæàåòñÿ
ñîäåðæàíèå êàëüöèÿ è ôîñôîðà â êîñòíîé òêàíè. Ìàòðèêñ êîñ-
òè ðàñòåò, à îòëîæåíèå ñîëåé êàëüöèÿ â êîñòè çàäåðæèâàåòñÿ.

Ñ àíîìàëüíûì íàêîïëåíèåì â ðàçíûõ ó÷àñòêàõ êîñòíîé
òêàíè îñòåîêëàñòîâ ñâÿçàíî ïîâûøåíèå â ñûâîðîòêå êðîâè
àêòèâíîñòè ïðîäóöèðóåìîãî îñòåîêëàñòàìè ôåðìåíòà ùåëî÷-

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò



40

Â.Ã. Ìàéäàííèê «Ðàõèò ó äåòåé: ñîâðåìåííûå àñïåêòû»

íîé ôîñôàòàçû. Êðîìå òîãî, ó äåòåé ñ ðàõèòîì îòìå÷àåòñÿ
íàðóøåíèå îêèñëèòåëüíî-âîññòàíîâèòåëüíûõ ïðîöåññîâ â
òêàíÿõ êàê ñëåäñòâèå íàðóøåíèÿ îáìåíà ðÿäà ìèêðîýëåìåí-
òîâ. Ìàðêåðîì ýòèõ ïðîöåññîâ ÿâëÿåòñÿ ïîâûøåíèå àêòèâ-
íîñòè ìåòàëëîôåðìåíòîâ â ñûâîðîòêå êðîâè – öåðóëîïëàç-
ìèíà, ñóêöèíàòäåãèäðîãåíàçû è äð.

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò ÿâ-
ëÿåòñÿ çàáîëåâàíèåì äåòåé â âîçðàñòå îò 3 äî 18 ìåñ (Â.Ã. Ìàé-
äàííèê, 2002; Í.À. Êîðîâèíà è ñîàâò., 2005). Êëàññè÷åñêèå ïðè-
çíàêè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà íàèáîëåå âûðàæåíû ó äå-
òåé ñòàðøå 6-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà. Îäíàêî ïåðâûå êëèíè÷åñêèå
ïðèçíàêè çàáîëåâàíèÿ âîçíèêàþò ÷àùå âñåãî íà 2-3-ì ìåñÿöàõ
æèçíè, à ó íåäîíîøåííûõ – â êîíöå 1-ãî ìåñÿöà.

Îáû÷íî èçìåíÿåòñÿ ïîâåäåíèå ðåáåíêà: ïîÿâëÿåòñÿ áåñïîêîé-
ñòâî, ëåãêàÿ âîçáóäèìîñòü, âçäðàãèâàíèå ïðè ãðîìêîì çâóêå èëè
âíåçàïíîé âñïûøêå ñâåòà. Ñîí ñòàíîâèòñÿ ïîâåðõíîñòíûì, òðå-
âîæíûì. Óòðà÷èâàþòñÿ ðàíåå ïðèîáðåòåííûå íàâûêè, ÷àñòè÷íî
è ñòàòè÷åñêèå ôóíêöèè, äâèãàòåëüíûå óìåíèÿ, ñ òðóäîì îáðàçó-
þòñÿ íîâûå óñëîâíî-ðåôëåêòîðíûå ñâÿçè. Îòìå÷àåòñÿ ïîâûøåí-
íîå ïîòîîòäåëåíèå, îñîáåííî ïðè êðèêå, êîðìëåíèè è ïåðåõîäå
îò áîäðñòâîâàíèÿ êî ñíó. Ïîò èìååò íåïðèÿòíûé êèñëîâàòûé
çàïàõ, ðàçäðàæàåò êîæó, âûçûâàÿ çóä. Ðåáåíîê òðåòñÿ ãîëîâîé î
ïîäóøêó, âîëîñû íà çàòûëêå âûòèðàþòñÿ, íåñêîëüêî ïîçæå ïî-
ÿâëÿåòñÿ «îáëûñåíèå» è óïëîùåíèå çàòûëêà (ðèñ.3). Ïîÿâëÿåò-
ñÿ ïîòíèöà, ñòîéêèé êðàñíûé
äåðìîãðàôèçì. Íàáëþäàåòñÿ
ìûøå÷íàÿ ãèïîòîíèÿ.

Â ïåðèîäå ðàçãàðà áîëåçíè
íàðàñòàåò îáùàÿ ñëàáîñòü, íà-
áëþäàåòñÿ îòñòàâàíèå â ïñèõî-
ìîòîðíîì ðàçâèòèè, çàäåðæêà
ðàçâèòèÿ ñòàòè÷åñêèõ ôóíê-
öèé (äåòè ïîçäíî íà÷èíàþò ñè-
äåòü, ñòîÿòü, õîäèòü). Ðàçðàñ-
òàíèå îñòåîèäíîé òêàíè ïðèâî-
äèò ê óâåëè÷åíèþ ëîáíûõ è
òåìåííûõ áóãðîâ, îáðàçîâàíèþ
õàðàêòåðíîé êâàäðàòíîé ôîð-
ìû ÷åðåïà (caput quadratum) è
«îëèìïèéñêîãî ëáà» (ñëèÿíèå
óâåëè÷åííûõ ëîáíûõ áóãðîâ).

Ðèñ.3. Îáëûñåíèå è óïëîùåíèå çàòûëêà
ó ðåáåíêà ñ âèòàìèí D-äåôèöèòíûì

ðàõèòîì
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Ó áîëüíûõ ðàõèòîì â ïåðèîäå
ðàçãàðà ðàçâèâàåòñÿ äåôîðìàöèÿ
ãðóäíîé êëåòêè (ãðóäü «ñàïîæíè-
êà», «êóðèíàÿ») è êèôîç (ðèñ.4).
Ïîñòåïåííî ó ðåáåíêà ôîðìèðó-
åòñÿ ñêîëèîòè÷åñêàÿ îñàíêà.

Íàáëþäàåòñÿ ðàçâåðíóòîñòü
íèæíåé àïåðòóðû ãðóäíîé êëåòêè
è ïîÿâëÿåòñÿ ãàððèñîíîâà áîðîçäà
(â ìåñòå ïðèêðåïëåíèÿ äèàôðàãìû
ê ãðóäíîé êëåòêå). Íà VII-X ðåá-
ðàõ âîçíèêàþò óòîëùåíèÿ â îáëà-
ñòè êîñòíî-õðÿùåâûõ ñîåäèíåíèé
(ðàõèòè÷åñêèå «÷åòêè») (ðèñ. 5).

Íàáëþäàåòñÿ çíà÷èòåëüíîå èñ-
êðèâëåíèå íèæíèõ êîíå÷íîñòåé
â îáëàñòè áåäåð è ãîëåíåé (Î-îáðàçíûå íîãè – genu varum).
Âî âòîðîì ïîëóãîäèè æèçíè ïðè íàðàñòàíèè íàãðóçêè íà
äëèííûå òðóá÷àòûå êîñòè ïðîèñõîäèò èñêðèâëåíèå íèæíèõ

êîíå÷íîñòåé (Õ-îáðàçíûå íîãè –
genu valgum). Ãèïåðïëàçèÿ êîñ-
òíîé òêàíè â îáëàñòè ýïèôèçîâ
òðóá÷àòûõ êîñòåé ñïîñîáñòâóåò
ïîÿâëåíèþ ðàõèòè÷åñêèõ «áðàñ-
ëåòîâ (ðèñ.6) è «íèòåé æåì÷ó-
ãà» íà âåðõíèõ è êîíå÷íîñòÿõ.
Îòìå÷àåòñÿ îñòåîïîðîç è äåôîð-
ìàöèÿ êîñòåé òàçà, óìåíüøàåò-
ñÿ åãî ïåðåäíå-çàäíèé ðàçìåð è
ôîðìèðóåòñÿ ïëîñêèé ðàõèòè-
÷åñêèé òàç.

Òàêèì îáðàçîì, êàê îòìå÷àë
åùå Í.Ô. Ôèëàòîâ (1891), «èç-
ìåíåíèÿ â êîñòÿõ ñîñòàâëÿþò
ãëàâíûå è ñàìûå õàðàêòåðíûå
ñèìïòîìû ðàõèòà, íî, ïîìèìî
òîãî, ðàññòðîéñòâî ïèòàíèÿ îòðà-
æàåòñÿ è íà äðóãèõ òêàíÿõ è
îðãàíàõ, ñî ñòîðîíû êîòîðûõ ïî-
ÿâëÿþòñÿ ñèìïòîìû, âàæíûå íå
ñòîëüêî äëÿ äèàãíîñòèêè ðàõè-

Ðèñ.4. Ðàõèòè÷åñêèé êèôîç ïðè
âèòàìèí D-äåôèöèòíîì ðàõèòå

Ðèñ.5. Ðàõèòè÷åñêèå «÷åòêè»
ó áîëüíîãî ñ âèòàìèí D-

äåôèöèòíûì ðàõèòîì

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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òà, ñêîëüêî äëÿ òåðàïèè è äëÿ
ñóæäåíèÿ î òîì, ïðîäîëæàåò ëè
ïðîöåññ ïðîãðåññèðîâàòü, èëè îí
èäåò ê óëó÷øåíèþ».

Ó áîëüíûõ âèòàìèí D-äåôèöèò-
íûì ðàõèòîì ñî ñòîðîíû îðãàíîâ
ïèùåâàðåíèÿ íàáëþäàåòñÿ ñêëîí-
íîñòü ê ìåòåîðèçìó, çàïîðàì èëè
äèàðåè. Ïî ìíåíèþ Í.Ô. Ôèëàòî-
âà (1891), «áîëüøîé, òàê íàçûâàå-
ìûé ëÿãóøå÷èé æèâîò ðàõèòèêîâ
îóñëîâëèâàåòñÿ ðàçíûìè ïðè÷èíà-
ìè, êàêîâû: èçáûòî÷íîå îáðàçîâà-
íèå ãàçîâ âñëåäñòâèå íåïðàâèëüíî-
ãî ïèùåâàðåíèÿ, ñëàáîñòü ìóñêó-
ëàòóðû êèøåê è áðþøíîé ñòåíêè,
óâåëè÷åíèå ñåëåçåíêè è ïå÷åíè,
ñäàâëåíèå ãðóäíîé êëåòêè».

Ó áîëüíûõ âèòàìèí D-äåôè-
öèòíûì ðàõèòîì îïèñàíû ñëó-
÷àè äèëàòàöèîííîé êàðäèîìèî-
ïàòèè (Roy et al., 2006) è àëëåð-
ãè÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ êîæè (George et al., 2006).

Íà÷àëüíûå ïðîÿâëåíèÿ èçìåíåíèé êîñòåé ïðè ðåíòãåíî-
ëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè îïðåäåëÿþòñÿ â âèäå óìåíüøåíèå
îáûçâåñòâëåíèÿ (îñòåîïîðîçà). Íàáëþäàåòñÿ íàðóøåíèå òðà-
áåêóëÿðíîé ñòðóêòóðû êîñòè, îñîáåííî ýïèôèçîâ òðóá÷àòûõ
êîñòåé. Â ìåñòàõ áîëüøîé íàãðóçêè êîñòíîå âåùåñòâî ìîæåò
ðàññàñûâàòüñÿ, îáðàçóÿ çîíó ïðîñâåòëåíèÿ (çîíà Ëîîçåðà). Íà
ðåíòãåíîãðàììàõ äëèííûõ òðóá÷àòûõ êîñòåé âûÿâëÿþòñÿ çíà-
÷èòåëüíûé îñòåîïîðîç, áîêàëîâèäíîå ðàñøèðåíèå ìåòàôèçîâ,
ðàçìûòîñòü è íå÷åòêîñòü çîí ïðåäâàðèòåëüíîãî îáûçâåñòâëå-
íèÿ (ðèñ.7). ßäðà îêîñòåíåíèÿ â ýïèôèçàõ òåðÿþò êîñòíóþ
ñòðóêòóðó è ðåíòãåíîëîãè÷åñêè íå îïðåäåëÿþòñÿ.

Ïðè âèòàìèí D-äåôèöèòíîì ðàõèòå îòìå÷àþòñÿ äîâîëüíî õà-
ðàêòåðíûå èçìåíåíèÿ ôîñôîðíî-êàëüöèåâîãî îáìåíà (òàáë.5).
Â ÷àñòíîñòè, â íà÷àëå çàáîëåâàíèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè íàáëþäà-
åòñÿ íîðìàëüíîå èëè äàæå íåñêîëüêî ïîâûøåííîå ñîäåðæàíèå
êàëüöèÿ (2,62-2,87 ììîëü/ë ïðè íîðìå 2,37-2,62 ììîëü/ë), íî
ïî ìåðå ðàçâèòèÿ çàáîëåâàíèÿ âîçíèêàåò óìåðåííàÿ ãèïîêàëü-
öèåìèÿ (2-2,5 ììîëü/ë). Óðîâåíü ôîñôîðà ñíèæåí óæå â íà-

Ðèñ.6. Ðàõèòè÷åñêèå «áðàñëåòû» ó
ðåáåíêà ñ âèòàìèí D-äåôèöèòíûì

ðàõèòîì
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÷àëüíîì ïåðèîäå çàáîëåâàíèÿ (ìå-
íåå 1,45 ììîëü/ë ïðè íîðìå 1,45-
1,77 ììîëü/ë), â ïåðèîäå ðàçãàðà
áîëåçíè îò÷åòëèâî âûðàæåíà ãè-
ïîôîñôàòåìèÿ (äî 0,48 ììîëü/ë).
Ïðè ýòîì àêòèâíîñòü ùåëî÷íîé
ôîñôàòàçû ïîâûøåíà, âûðàæåí
àöèäîç, ãèïåðôîñôàòóðèÿ, âîç-
ìîæíà ãèïåðàìèíîàöèäóðèÿ.

Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
õàðàêòåðèçóåòñÿ íèçêèì óðîâíåì
25(OH)D

3 
â

 
ñûâîðîòêå êðîâè íà

ôîíå íîðìàëüíîãî ñîäåðæàíèÿ
1,25(OH)

2
D

3
. Ñëåäóåò îòìåòèòü,

÷òî äåôèöèò âèòàìèíà D â îðãà-
íèçìå ðåáåíêà îïðåäåëÿåòñÿ ïî
ñîäåðæàíèþ 25-ãèäðîêñèâèòàìè-
íà D

3
 (25(OH)D

3
) â ñûâîðîòêå êðî-

âè. Ïî ìíåíèþ ðàçíûõ àâòîðîâ,
èìåííî ñîäåðæàíèå 25(OH)D

3
 â

ñûâîðîòêå êðîâè íàèëó÷øèì îáðàçîì îòðàæàåò ìåòàáîëèçì
âèòàìèíà D

3 
è åãî äåôèöèò, ïîñêîëüêó ýòî äîâîëüíî ñòàáèëü-

íûé ìåòàáîëèò, ïåðèîä ïîëóðàñïàäà êîòîðîãî ñîñòàâëÿåò îêî-
ëî 3 íåä (Pettifor, 2004; Hollis, 2005). Êðèòåðèè îöåíêè óðîâ-
íÿ âèòàìèíà D

3
 â ñûâîðîòêå êðîâè ïðåäñòàâëåíû â òàáë.6.

Ó÷èòûâàÿ ñåçîííûå êîëåáàíèÿ óðîâíÿ 25(OH)D
3 
â ñûâîðîòêå

êðîâè, Shaw è Pal (2002) ðåêîìåíäóþò îïðåäåëÿòü äåôèöèò
âèòàìèíà D ïðè ñîäåðæàíèè 25(OH)D

3 
ìåíåå 8 íã/ìë â çèì-

íåå âðåìÿ è ìåíåå 10 íã/ìë â ëåòíåå.
Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî â ëèòåðàòóðå èìåþòñÿ ñîîáùåíèÿ î

ðàçâèòèè è òå÷åíèè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ó äåòåé
äî 3-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà (Hatun et al., 2005). Òàê, íàïðèìåð,
ñðåäè òóðåöêèõ äåòåé äî 3-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà âèòàìèí D-
äåôèöèòíûé ðàõèò íàáëþäàåòñÿ ó 6% (Ozkan et al., 1999).

Åãî òå÷åíèå õàðàêòåðèçóåòñÿ íàëè÷èåì ñóäîðîã (ó 78,7%
äåòåé), ðàññòðîéñòâàìè äûõàíèÿ (16,7%), îòñòàâàíèåì â ìàññå
òåëà (16,7%), áûñòðûì ôîðìèðîâàíèåì ðàõèòè÷åñêèõ «÷å-
òîê» è «áðàñëåòîâ» (Hatun et al., 2005).

Ïî äàííûì Hatun è ñîàâò. (2005), ó âñåõ áîëüíûõ âèòàìèí
D-äåôèöèòíûì ðàõèòîì â ðàííåì âîçðàñòå èìååòñÿ íèçêèé
óðîâåíü êàëüöèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè (ìåíåå 2,2 ììîëü/ë),

Ðèñ.7. Ðåíòãåíîãðàììà êîñòåé
ïðåäïëå÷üÿ ïðè âèòàìèí
D-äåôèöèòíîì ðàõèòå:

áîêàëîâèäíîå ðàñøèðåíèå,
íå÷åòêîñòü è ðàçìûòîñòü ìåòàôèçîâ

ëó÷åâîé è ëîêòåâîé êîñòè

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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Таблица 5

Наиболее типичные лабораторные изменения
при различных клинико!патогенетических вариантах рахита
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Витамин D�

дефицитный

рахит

Снижен Снижен Повышена Снижен Норма Повышен Повышена

Витамин D�

зависимый рахит

I типа

Снижен Снижен Повышена Норма Снижен Повышен Повышена

Витамин D�

зависимый рахит
II типа

Снижен Снижен Повышена Норма Повышен Повышен

или
норма

Повышена
или норма

Примечание. ЩФ – щелочная фосфатаза; ПГТ – паратиреоидный гормон.
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ïðè÷åì ó 59,5% èç íèõ âûÿâëÿåòñÿ âûðàæåííàÿ ãèïîêàëü-
öèåìèÿ (ìåíåå 1,5 ììîëü/ë). Ïðè ýòîì ó áîëüøèíñòâà äåòåé
(ó 78%) îòìå÷àåòñÿ âûñîêàÿ àêòèâíîñòü ùåëî÷íîé ôîñôàòà-
çû. Îäíàêî òèïè÷íàÿ äëÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà
ãèïîôîñôàòåìèÿ âûÿâëÿåòñÿ ðåäêî (ó 19%). Ïðè ýòîì ó 45,3%
äåòåé âûÿâëÿåòñÿ íîðìàëüíûé óðîâåíü ôîñôîðà â ñûâîðîòêå
êðîâè è ó 35,7% – ïîâûøåííûé (Hatun et al., 2005). Ó âñåõ
áîëüíûõ âûÿâëÿåòñÿ íèçêèé óðîâåíü 25(OH)D

3 
(ìåíåå 37,5

íìîëü/ë), íî ÿâëåíèÿ âòîðè÷íîãî ãèïåðïàðàòèðåîèäèçìà îá-
íàðóæèâàþòñÿ ó 57,1% äåòåé (Hatun et al., 2005).

Òàêèì îáðàçîì, âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò ìîæåò âîç-
íèêàòü ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà (äî 3 ìåñ) è åãî òå÷åíèå
õàðàêòåðèçóåòñÿ ïðèçíàêàìè âûðàæåííîé ãèïîêàëüöèåìèè.

Êëàññèôèêàöèÿ. Äëÿ äèàãíîñòèêè è îïèñàíèÿ êëèíè÷åñ-
êîé êàðòèíû âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ñëåäóåò èñ-
ïîëüçîâàòü êëàññèôèêàöèþ Ñ.Î. Äóëèöêîãî (1947), õîðîøî
èçâåñòíóþ ïåäèàòðàì è íåîäíîêðàòíî àïðîáèðîâàííóþ èìè
(òàáë.7).

Êðèòåðèè òÿæåñòè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà:
• Ðàõèò I ñòåïåíè (ëåãêîé) õàðàêòåðèçóåòñÿ ïðåèìóùåñòâåí-

íî íåðâíî-ìûøå÷íûìè ïðîÿâëåíèÿìè è ìèíèìàëüíûì ðàññòðîé-
ñòâîì êîñòåîáðàçîâàíèÿ (êðàíèîòàáåñ, óïëîùåíèå çàòûëêà, íå-
çíà÷èòåëüíîå ðàçðàñòàíèå îñòåîèäíîé òêàíè â çîíàõ ðîñòà).

• Ðàõèò II ñòåïåíè (ñðåäíåòÿæåëîé), ïîìèìî íåðâíî-ìûøå÷-
íûõ èçìåíåíèé, ñîïðîâîæäàåòñÿ óìåðåííîé, íî îò÷åòëèâîé äå-
ôîðìàöèåé ÷åðåïà, ãðóäíîé êëåòêè è êîíå÷íîñòåé, íåáîëüøè-
ìè ôóíêöèîíàëüíûìè èçìåíåíèÿìè âíóòðåííèõ îðãàíîâ.

• Ðàõèò III ñòåïåíè (òÿæåëîé) – ðåçêî âûðàæåííûå êîñò-
íûå è ìûøå÷íûå èçìåíåíèÿ, ðàçáîëòàííîñòü ñóñòàâíî-ñâÿ-
çî÷íîãî àïïàðàòà, çàäåðæêà ðàçâèòèÿ ñòàòè÷åñêèõ è ëîêîìî-
òîðíûõ ôóíêöèé, à òàêæå íàðóøåíèÿ âíóòðåííèõ îðãàíîâ,

Таблица 6

Критерии оценки уровня витамина D
в сыворотке крови

Уровень 25(OH)D нг/мл нмоль/л

Дефицитный Менее 8 менее 20

Недостаточный 8�20 20�50

Оптимальный 20�60 50�150

Высокий 60�90 150�225

Токсический Более 90 Более 225

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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âûçâàííûå àöèäîçîì è ñîïóòñòâóþùèìè èçìåíåíèÿìè ìèê-
ðîöèðêóëÿöèè.

Êðèòåðèè îöåíêè õàðàêòåðà òå÷åíèÿ âèòàìèí D-äåôèöèò-
íîãî ðàõèòà:

• Îñòðîå òå÷åíèå – áóðíîå ðàçâèòèå âñåõ ñèìïòîìîâ, ÿð-
êèå íåâðîëîãè÷åñêèå è âåãåòàòèâíûå ðàññòðîéñòâà, çíà÷èòåëü-
íàÿ ãèïîôîñôàòåìèÿ, âûñîêèé óðîâåíü ùåëî÷íîé ôîñôàòà-
çû, ïðåîáëàäàíèå ïðîöåññîâ îñòåîìàëÿöèè.

• Ïîäîñòðîå òå÷åíèå – ñâîéñòâåííû óìåðåííî âûðàæåí-
íûå èëè ìàëîçàìåòíûå íåâðîëîãè÷åñêèå è âåãåòàòèâíûå íà-
ðóøåíèÿ, íåðåçêèå áèîõèìè÷åñêèå ñäâèãè, ïðåâàëèðîâàíèå
ïðîöåññîâ îñòåîèäíîé ãèïåðïëàçèè.

• Ðåöèäèâèðóþùåå òå÷åíèå – òèïè÷íû ñìåíû ïåðèîäîâ
îáîñòðåíèÿ è ñòèõàíèÿ ïðîöåññà ñ ñîõðàíÿþùèìèñÿ îñòàòî÷-
íûìè ÿâëåíèÿìè. Ïðè ðåíòãåíîãðàôèè çîí ðîñòà îáíàðóæè-
âàåòñÿ íåñêîëüêî ïîëîñ îáûçâåñòâëåíèÿ â ìåòàôèçàõ.

Ïî ìíåíèþ Â.Ô. Äåìèíà (2001), ðåöèäèâèðóþùåå òå÷åíèå
âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà â íàñòîÿùåå âðåìÿ âñòðå÷à-
åòñÿ êðàéíå ðåäêî. Îí íå äîïóñêàåò, ÷òîáû ðåáåíîê ñ äèàãíî-
ñòèðîâàííûì ðàõèòîì ñðåäíåé òÿæåñòè, ïîëó÷àþùèé àäåê-
âàòíóþ íåñïåöèôè÷åñêóþ è ñïåöèôè÷åñêóþ òåðàïèþ, âíîâü
ïîïàë â íåáëàãîïðèÿòíûå óñëîâèÿ æèçíè. Â.Ô. Äåìèí (2001)
ñ÷èòàåò, ÷òî ó ðåáåíêà â âîçðàñòå ïîñëå 8-9 ìåñ ðàöèîíàëüíî
âñêàðìëèâàåìîãî, àêòèâíî äâèãàþùåãîñÿ, ìíîãî ãóëÿþùåãî
íà ñâåæåì âîçäóõå, íèêîãäà íå âîçíèêíåò ðåöèäèâ ðàõèòà.
Ïðè ýòîì äîñòàòî÷íî ïðîôèëàêòè÷åñêîé (400 ÌÅ â ñóòêè)
äîçû âèòàìèíà D, ñèíòåçèðóþùåãîñÿ êîæåé èëè ïîñòóïàþ-
ùåãî ñ ïèùåé.

Êðèòåðèè îïðåäåëåíèÿ ïåðèîäà çàáîëåâàíèÿ:
• Íà÷àëüíûé ïåðèîä – ïåðâûå ïðèçíàêè çàáîëåâàíèÿ âîç-

íèêàþò ÷àùå âñåãî íà 2-3-ì ìåñÿöå æèçíè (ó íåäîíîøåííûõ

Таблица 7

Классификация рахита
(С.О. Дулицкий, 1947)

Период Тяжесть Течение

Начальный I степень — легкая Острое

Разгара II степень — средней тяжести Подострое

Реконвалесценции

остаточных явлений III степень — тяжелая Рецидивирующее
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â êîíöå 1-ãî ìåñÿöà), èçìåíÿåòñÿ ïîâåäåíèå ðåáåíêà (áåñïî-
êîéñòâî, ëåãêàÿ âîçáóäèìîñòü, âçäðàãèâàíèå è äð.), ïîÿâëÿ-
þòñÿ íåéðîâåãåòàòèâíûå ðàññòðîéñòâà. Â ñûâîðîòêå êðîâè
îòìå÷àåòñÿ íîðìàëüíîå èëè äàæå íåñêîëüêî ïîâûøåííîå ñî-
äåðæàíèå êàëüöèÿ (2,62-2,87 ììîëü/ë ïðè íîðìå 2,37-2,62
ììîëü/ë) è ñíèæåííûé óðîâåíü ôîñôîðà (ìåíåå 1,45 ììîëü/
ë ïðè íîðìå 1,45-1,77 ììîëü/ë), àêòèâíîñòü ùåëî÷íîé ôîñ-
ôàòàçû íåñêîëüêî ïîâûøåíà, âûðàæåí àöèäîç, ãèïåðôîñôà-
òóðèÿ, âîçìîæíà ãèïåðàìèíîàöèäóðèÿ. Äëèòåëüíîñòü íà÷àëü-
íîãî ïåðèîäà ïðè îñòðîì òå÷åíèè ðàõèòà êîëåáëåòñÿ îò 2-3
äî 4-6 íåä, ïðè ïîäîñòðîì òå÷åíèè – èíîãäà äî 2-3 ìåñ.

• Ïåðèîä ðàçãàðà (êîíåö I ïîëóãîäèÿ æèçíè) – õàðàêòåðè-
çóåòñÿ áîëåå çíà÷èòåëüíûìè íåðâíî-ìûøå÷íûìè è âåãåòàòèâ-
íûìè ðàññòðîéñòâàìè, îò÷åòëèâûì îòñòàâàíèåì â ïñèõîìî-
òîðíîì è ôèçè÷åñêîì ðàçâèòèè, ïðèñîåäèíÿþòñÿ âûðàæåí-
íûå èçìåíåíèÿ ñêåëåòà, îñîáåííî â çîíàõ ðîñòà êîñòåé.
Îò÷åòëèâî âûðàæåíà ãèïîôîñôàòåìèÿ (óðîâåíü ôîñôîðà ìî-
æåò ñíèçèòüñÿ äî 0,48 ììîëü/ë), óìåðåííàÿ ãèïîêàëüöèåìèÿ
(2-2,5 ììîëü/ë), ïîâûøåíà àêòèâíîñòü ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû.

• Ïåðèîä ðåêîíâàëåñöåíöèè – óëó÷øåíèå ñàìî÷óâñòâèÿ è
îáùåãî ñîñòîÿíèÿ ðåáåíêà, ëèêâèäàöèÿ íåâðîëîãè÷åñêèõ è
âåãåòàòèâíûõ ðàññòðîéñòâ, óëó÷øàþòñÿ èëè íîðìàëèçóþòñÿ
ñòàòè÷åñêèå ôóíêöèè, ôîðìèðóþòñÿ íîâûå óñëîâíûå ðåôëåê-
ñû, îäíàêî ìûøå÷íàÿ ãèïîòîíèÿ è äåôîðìàöèè ñêåëåòà ñî-
õðàíÿþòñÿ äëèòåëüíîå âðåìÿ. Óðîâåíü ôîñôîðà â êðîâè äîñ-
òèãàåò íîðìû èëè íåñêîëüêî ïðåâûøàåò åå, íåáîëüøàÿ ãèïî-
êàëüöèåìèÿ ìîæåò ñîõðàíÿòüñÿ, à èíîãäà äàæå óâåëè÷èâàåòñÿ.
Àêòèâíîñòü ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû îáû÷íî â íîðìå.

• Ïåðèîä îñòàòî÷íûõ ÿâëåíèé – ëèêâèäàöèÿ îáðàòèìûõ
èçìåíåíèé îïîðíî-äâèãàòåëüíîãî àïïàðàòà (ìûøå÷íàÿ ãèïî-
òîíèÿ, ðàçáîëòàííîñòü ñóñòàâîâ è ñâÿçîê è äð.), íîðìàëèçà-
öèÿ áèîõèìè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé, ñîõðàíåíèå íåîáðàòèìûõ
èçìåíåíèé êîñòíîãî ñêåëåòà.

Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà. Â ïëàíå äèôôåðåíöèàëü-
íîé äèàãíîñòèêè ðàõèò ñëåäóåò òàêæå îòëè÷àòü îò õîíäðîäè-
ñòðîôèè è âðîæäåííîé ëîìêîñòè êîñòåé.

Àõîíäðîïëàçèÿ (õîíäðîäèñòðîôèÿ) – âðîæäåííîå, ãåíåòè-
÷åñêè îáóñëîâëåííîå íàðóøåíèå ýíõîíäðàëüíîãî îêîñòåíåíèÿ
ïðè ñîõðàííîñòè ïåðèîñòàëüíîãî. Ïîðàæàþòñÿ êîñòè õðÿùå-
âîãî ïðîèñõîæäåíèÿ, â òîì ÷èñëå êîíå÷íîñòåé è îñíîâàíèÿ
÷åðåïà; ïîçâîíî÷íèê íå çàòðàãèâàåòñÿ.

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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Àõîíäðîïëàçèÿ õàðàêòåðèçóåòñÿ óêîðî÷åíèåì êîíå÷íîñòåé
ïðåèìóùåñòâåííî çà ñ÷åò ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëîâ (ðèçîìåëèÿ),
êàðëèêîâîñòüþ è íåïðîïîðöèîíàëüíûì òåëîñëîæåíèåì.

Â 1994 ã. Äæ. Âèñòìóò è åãî êîëëåãè îáíàðóæèëè, ÷òî
ìóòàöèÿ ãåíà ðåöåïòîðà 3 ôàêòîðà ðîñòà ôèáðîáëàñòà (FGFK3)
íà ÷åòâåðòîé ïàðå ÷åëîâå÷åñêîé õðîìîñîìû âûçûâàåò àõîíä-
ðîïëàçèþ. Óñòàíîâëåíî òàêæå, ÷òî äàííûé ãåí – ðåöåïòîð
ôàêòîðà ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ, êîíòðîëèðóåò cèíòåç ïðîòåèíà,
êîòîðûé ðàñïîëîæåí íà ïîâåðõíîñòè êëåòîê ðàçëè÷íûõ òè-
ïîâ òêàíåé, âêëþ÷àÿ õðÿùåâóþ è êîñòíóþ. Äàííûé áåëîê
ïðèçâàí îòâå÷àòü íà âîçäåéñòâèå ôàêòîðîâ ðîñòà è ñîçðåâà-
íèÿ êëåòêè. Îäíàêî â íàñòîÿùåå âðåìÿ íåèçâåñòíî êàê äå-
ôåêòíûé áåëîê â äåéñòâèòåëüíîñòè âûçûâàåò ñèìïòîìû àõîí-
äðîïëàçèè. Êëèíè÷åñêè ó ðåáåíêà îòìå÷àåòñÿ áîëüøàÿ ãîëî-
âà ñ âûäàþùèìèñÿ ëîáíûìè è òåìåííûìè áóãðàìè, êîðîòêèå
êîíå÷íîñòè, âàðóñíûå èñêðèâëåíèÿ íîã, ãèïåðëîðäîç èëè
(èíîãäà) êèôîç, äåôîðìàöèè òàçà íàïîìèíàþò ïðèçíàêè ðà-
õèòà. Îáðàùàþò íà ñåáÿ âíèìàíèå îòíîñèòåëüíî äëèííîå òó-
ëîâèùå, ñîáèðàþùèåñÿ â ñêëàäêè íà êîíå÷íîñòÿõ êîæà è
ïîäêîæíàÿ æèðîâàÿ êëåò÷àòêà. Êèñòè óêîðî÷åíû, øèðîêèå,
óêîðî÷åííûå ïàëüöû ðàñïîëîæåíû â âèäå òðåçóáöà. Äâèæå-
íèÿ â ñóñòàâàõ ñâîáîäíû, çà èñêëþ÷åíèåì îãðàíè÷åíèÿ ðàç-
ãèáàíèÿ â ëîêòåâûõ ñóñòàâàõ. Îòìå÷àþòñÿ òàêæå ìàêðîöå-
ôàëèÿ, ñåäëîâèäíàÿ ôîðìà íîñà, íàâèñàþùèé âûñîêèé ëîá,
âûñòóïàþùàÿ âïåðåä íèæíÿÿ ÷åëþñòü, ÷àñòî â ñî÷åòàíèè ñ
èçìåíåíèÿìè äëèíû êîíå÷íîñòåé, ÷òî ñîçäàåò ñâîåîáðàçíûé
ôåíîòèï. Ìîãóò âîçíèêàòü íåâðîëîãè÷åñêèå íàðóøåíèÿ, êî-
òîðûå îáóñëîâëåíû íåñòàáèëüíîñòüþ àòëàíòîîêöèïèòàëüíî-
ãî ñî÷ëåíåíèÿ è ñòåíîçîì ïîçâîíî÷íîãî êàíàëà.

Äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà ïðîèçâîäÿò ðåíòãåíîëîãè÷åñêîå
èññëåäîâàíèå. Ïðè àõîíäðîïëàçèè îòìå÷àþòñÿ ðåíòãåíîëî-
ãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ â ÷åðåïå, êèñòÿõ, òàçîáåäðåííûõ ñóñòà-
âàõ è ïîçâîíî÷íèêå. Ðåíòãåíîëîãè÷åñêè âûÿâëÿåòñÿ óêîðî-
÷åíèå è èñêðèâëåíèå òðóá÷àòûõ êîñòåé, óòîëùåíèå êîðòè-
êàëüíîãî  ñëîÿ.  Ýïèôèçû  äëèííûõ  òðóá÷àòûõ  êîñòåé
äåôîðìèðîâàíû, çîíû ðîñòà ñóæåíû, ÷àñòî îíè âîãíóòû èç-
çà òàê íàçûâàåìîãî ïîãðóæåíèÿ ýïèôèçîâ â ìåòàôèç (Cheema
et al., 2003). Êðîìå òîãî, îòìå÷àåòñÿ áîêàëîâèäíîå âçäóòèå
ìåòàôèçîâ, ãðèáîâèäíàÿ äåôîðìàöèÿ ýïèôèçîâ, ôðàãìåíòà-
öèÿ çîí ðîñòà, âàðóñíûå èëè âàëüãóñíûå êîëåíè, âûñîêîå
ñòîÿíèå ãîëîâêè ìàëîáåðöîâîé êîñòè (ðèñ.8). Îòìå÷àåòñÿ òàê-
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æå áðàõèäàêòèëèÿ è èçîäàêòè-
ëèÿ, óêîðî÷åíèå îñíîâàíèÿ ÷å-
ðåïà, ïðèçíàêè ãèäðîöåôàëèè,
âûðàæåííûé ïîÿñíè÷íûé ëîð-
äîç, óìåðåííàÿ ïëàòèñïîíäèëèÿ,
ñóæåííûé, óïëîùåííûé, ïî÷êî-
îáðàçíûé òàç.

Âðîæäåííàÿ ëîìêîñòü êîñòåé
(osteogenesis imperfecta) ñâÿçàíà
ñ íàðóøåíèåì ìåòàáîëèçìà ñîåäè-
íèòåëüíîé òêàíè, ôóíêöèîíàëü-
íîé íåïîëíîöåííîñòüþ îñòåîáëà-
ñòîâ, çíà÷èòåëüíûì çàìåäëåíèåì
ïåðèîñòàëüíîãî è â ìåíüøåé ñòå-
ïåíè ýíäîñòàëüíîãî îêîñòåíåíèÿ.

Ýíõîíäðàëüíîå îêîñòåíåíèå
îáû÷íî íå íàðóøåíî. Òðóá-
÷àòûå êîñòè èìåþò ïî÷òè
íîðìàëüíóþ äëèíó, íî ñî-
äåðæàò ìàëî èçâåñòè, òîí-
êèå, ëîìêèå. ×åðåï ìÿãêèé,
êàê êàó÷óêîâûé ìåøîê, ñ
îòäåëüíûìè êîñòíûìè ïëà-
ñòèíêàìè. Îòêðûòû äàæå
áîêîâûå ðîäíè÷êè, øâû øè-
ðîêèå. Íåòèïè÷íî äëÿ ðàõè-
òà òî, ÷òî äåòè óæå ðîæäà-
þòñÿ ñ ìíîãî÷èñëåííûìè ïå-
ðåëîìàìè òðóá÷àòûõ êîñòåé
è ðåáåð è ñ êîñòíûìè ìîçî-
ëÿìè â ìåñòàõ âíóòðèóòðîá-
íî íàñòóïèâøèõ ïåðåëîìîâ.
Â äàëüíåéøåì ïåðåëîìû
âîçíèêàþò áåç âèäèìîé ïðè-
÷èíû èëè ïðè ìèíèìàëüíûõ
ìàíèïóëÿöèÿõ, ïðèâîäÿ ê
óêîðî÷åíèþ êîíå÷íîñòåé, à
íåðåäêî ê äóãîîáðàçíîìó èõ

Ðèñ.8. Ðåíòãåíîãðàììà êîñòåé
íèæíèõ êîíå÷íîñòåé 6-ëåòíåãî

ìàëü÷èêà ñ àõîíäðîïëàçèåé

Ðèñ.9. Ðåíòãåíîãðàììà êîñòåé ãîëåíè
â ïåðåäíåé (à) è áîêîâîé (á) ïðîåêöèè

7-äåòíåé äåâî÷êè ñ âðîæäåííîé ëîìêîñòüþ
êîñòåé

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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èñêðèâëåíèþ. ×àñòûìè, íî íåîáÿçàòåëüíûìè ïðèçíàêàìè ìî-
ãóò áûòü ãîëóáûå ñêëåðû, òîíêàÿ êîæà, ãèïîïëàçèÿ çóáîâ ñ
æåëòîé èëè ôèîëåòîâîé èõ îêðàñêîé, àòðîôèÿ ìûøö. Íà ðåí-
òãåíîãðàììàõ âûÿâëÿþòñÿ âûðàæåííûé îñòåîïîðîç, èñòîí÷å-
íèå êîðòèêàëüíîãî ñëîÿ, ñâåæèå è ñòàðûå ïåðåëîìû, èñêðèâëå-
íèÿ êîñòåé (Cheema et al., 2003) (ðèñ.9). Ñîäåðæàíèå ôîñôîðà è
ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû íå èçìåíåíî.

Äèôôåðåíöèàëüíî-äèàãíîñòè÷åñêèå ïðèçíàêè âèòàìèí D-äå-
ôèöèòíîãî ðàõèòà è ñõîäíûõ çàáîëåâàíèé ïðåäñòàâëåíû â òàáë.8.

Ëå÷åíèå âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà äîëæíî áûòü êîì-
ïëåêñíûì, äëèòåëüíûì è íàïðàâëåííûì êàê íà óñòðàíåíèå
âûçâàâøèõ åãî ïðè÷èí, òàê è íà ëèêâèäàöèþ ãèïîâèòàìèíî-
çà D. Ðàçëè÷àþò íåñïåöèôè÷åñêîå è ñïåöèôè÷åñêîå ëå÷åíèå,
âêëþ÷àþùåå óëüòðàôèîëåòîâîå îáëó÷åíèå è ââåäåíèå ïðåïà-
ðàòîâ âèòàìèíà D.

Íåñïåöèôè÷åñêîìó ëå÷åíèþ íåîáõîäèìî óäåëÿòü áîëüøå âíè-
ìàíèÿ, òàê êàê âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò íå âñåãäà áûâàåò
îáóñëîâëåí òîëüêî ãèïîâèòàìèíîçîì D. Â ýòèõ ñëó÷àÿõ íàçíà-
÷åíèå âèòàìèíà D áåç âîñïîëíåíèÿ äåôèöèòà êàëüöèÿ, ìèêðî-
ýëåìåíòîâ (ìàãíèÿ, öèíêà), ïîëíîöåííîãî áåëêà, âèòàìèíîâ À,
Ñ, Â è óñòðàíåíèÿ äðóãèõ íåáëàãîïðèÿòíûõ ôàêòîðîâ ìîæåò
áûòü íå òîëüêî áåñïîëåçíûì, íî è âðåäíûì äëÿ áîëüíîãî. Ýòîò
âèä ëå÷åíèÿ âêëþ÷àåò îðãàíèçàöèþ îõðàíèòåëüíîãî ðåæèìà,
ñîîòâåòñòâóþùåãî âîçðàñòó áîëüíîãî, ñ óñòðàíåíèåì ãðîìêîãî
øóìà, ÿðêîãî ñâåòà, äîïîëíèòåëüíûõ ðàçäðàæèòåëåé. Íåîáõî-
äèìî äëèòåëüíîå ïðåáûâàíèå ðåáåíêà íà ñâåæåì âîçäóõå â äíåâ-
íîå âðåìÿ ñî ñòèìóëÿöèåé àêòèâíûõ äâèæåíèé. Áîëüøîå çíà-
÷åíèå èìåþò ãèãèåíè÷åñêèå ïðîöåäóðû (âàííà, îáòèðàíèå), à
òàêæå ëå÷åáíàÿ ãèìíàñòèêà è ìàññàæ.

Äèåòó ðåêîìåíäóþò â ñîîòâåòñòâèè ñ âîçðàñòîì, ïîòðåáíî-
ñòÿìè ðåáåíêà è êîððèãèðóþò ñ ó÷åòîì ñóùåñòâóþùèõ äåôè-
öèòîâ. Ñ ýòîé öåëüþ ðåáåíêó 3-4 ìåñ, íàõîäÿùåìóñÿ íà åñòå-
ñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè, âìåñòî ïèòüÿ äàþò îâîùíûå è ôðóê-
òîâûå îòâàðû è ñîêè, ðàíüøå íàçíà÷àþò æåëòîê, òâîðîã. Ïðè
ñìåøàííîì è èñêóññòâåííîì âñêàðìëèâàíèè óæå â ðàííåì
âîçðàñòå ñëåäóåò íàçíà÷àòü îâîùíîé ïðèêîðì, îãðàíè÷èòü
êîëè÷åñòâî ìîëîêà, êåôèðà è êàøè. Â áîëåå ðàííèå ñðîêè â
äèåòó ââîäÿò îñòàëüíûå áëþäà ïðèêîðìà, ðåêîìåíäóþò áîëü-
øå îâîùåé. Ñûðûå è âàðåíûå îâîùè è ôðóêòû îáëàäàþò
îùåëà÷èâàþùèì äåéñòâèåì, âîñïîëíÿþò äåôèöèò âèòàìèíîâ
è ìèêðîýëåìåíòîâ. Äëÿ óëó÷øåíèÿ ïèùåâàðåíèÿ ïðè òÿæå-
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Таблица 9

Дифференциально!диагностические признаки витамин!D!дефицитного рахита и сходных заболеваний

Признаки Витамин6D6дефицитный

рахит

Фосфат6диабет Почечный тубулярный

ацидоз

Болезнь де Тони—

Дебре—Фанкони

1 2 3 4 5

Тип
наследования

Отсутствует Доминантный,
сцеплен с Х6

хромосомой

Спорадические
случаи, возможен

аутосомно6

рецессивный или
аутосомно6

доминантный

Аутосомно6
рецессивный,

возможен
доминантный

Сроки

манифестации

1,5–3 мес 1 г. 3 мес – 1 г. 6 мес 5–6 мес – 2–3 г. 2 г. 6 мес – 3 г.

Первые
клинические

проявления

Изменения со стороны
нервной системы,

раздражительность,

плаксивость, нарушение
сна, потливость.

Снижение аппетита,

мышечная гипотония

Выраженная
деформация нижних

конечностей, рахити�

ческие «браслетки» на
кистях рук, мышечная

гипотония нижних

конечностей

Полиурия,
полидипсия,

раздражительность,

плаксивость, резкая
мышечная гипотония,

мышечные боли

Беспричинные
повышения

температуры.

Полиурия,
полидипсия.

Мышечные боли

Специфические
признаки

Костные изменения:
краниотабес, лобные

бугры, рахитические
четки, «браслетки», О6 и

Х6образные деформации

голеней

Прогрессирующая
варусная деформация

голеней

Полиурия,
полидипсия,

мышечная гипотония
до атонии, адинамии.

Увеличение печени.

Запоры. Вальгусная

деформация голеней.
Снижение АД

Периодические
повышения темпера�

туры, прогрессирую�

щие множественные

костные деформации.

Увеличение печени.

А/Д снижено.
Склонность к запорам

Физическое

развитие

Без особенностей Дефицит роста при

неизменной массе

Сочетание низкого

роста и резко
пониженного питания

Сочетание низкого

роста и резко пони6
женного питания

Ãë
à

â
à

 2
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è
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ì
è

í
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å

ô
è

ö
è

òí
û

é
 ð

à
õ

è
ò



5
2

Â
.Ã

. Ì
à

é
ä

à
í

í
è

ê
 «Ð

à
õ

è
ò ó

 ä
å

òå
é

: ñ
î

â
ð

å
ì

å
í

í
û

å
 à

ñ
ï

å
ê

òû
»

Продолжение таблицы 8

1 2 3 4 5

Биохимические показатели крови

Кальций Снижен Норма Норма Чаще норма

Фосфор Снижен Значительно снижен Снижен Значительно снижен

Калий Норма Норма Снижен Снижен

Натрий Норма Норма Снижен Снижен

КОС Норма или компенси6
рованный метаболи�

ческий ацидоз

Метаболический
ацидоз

Выраженный компен6
сированный метаболи�

ческий ацидоз

Выраженный
метаболический

ацидоз

Изменения в моче

Аминоацидурия Имеется Норма Норма Выраженная

Фосфатурия Имеется Значительная Умеренная Значительная

Кальциурия Снижена Норма Значительная Снижена

Рентгенограмма
костей

Отсутствие линии
препараторного

обызвествления,

симптом «факела»,
бокаловидное

расширение метафизов.
Остеопороз

Грубые бокаловидные
деформации

метафизов.

Утолщение коркового
слоя периоста

Общий системный ос6
теопороз,

смазанность,

нечеткость контуров
метафизов. Нередко

концентрическая
атрофия кости

Выраженный
остеопороз.

Трабекулярная

исчерпанность в
дистальных и

проксимальных
отделах диафизов

Эффект от

лечения

витамином D

Высокий, дозы умерен6

ные, длительность 4–6

недель

Удовлетво рительный,

дозы высокие, прини�

мают постоянно

Незначительный Удовлетворительный,

дозы высокие,

принимают постоянно
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ëûõ ôîðìàõ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà èñïîëüçóþò ñî-
ëÿíóþ êèñëîòó è ôåðìåíòû (ïåïñèí, ïàíêðåàòèí).

Â ïåðèîä ëå÷åíèÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà âèòàìè-
íîì D íåîáõîäèìî ââîäèòü àäåêâàòíîå êîëè÷åñòâî êàëüöèÿ,
ïîñêîëüêó ïîä äåéñòâèåì õîëåêàëüöèôåðîëà âîçìîæíî óñè-
ëåíèå åãî äåôèöèòà, êîòîðûé äîëæåí áûòü ëèêâèäèðîâàí
íàçíà÷åíèåì ïèùåâîãî ðàöèîíà, îáîãàùåííîãî êàëüöèåì èëè
åãî ìåäèêàìåíòîçíûìè äîáàâêàìè. Ïðè ýòîì ñóòî÷íàÿ ïî-
òðåáíîñòü â êàëüöèè çàâèñèò îò âîçðàñòà (òàáë.9).

Ïðè íàçíà÷åíèè ïðåïàðàòîâ êàëüöèÿ per os ïðåäïî÷òåíèå
ñëåäóåò îòäàâàòü ïðåæäå âñåãî áèîóñâîÿåìûì ôîðìàì, òàêèìè
êàê öèòðàò êàëüöèÿ, êàðáîíàò êàëüöèÿ. Øèðîêî èñïîëüçóåòñÿ
êàðáîíàò, ñîäåðæàùèé 40% ÷èñòîãî êàëüöèÿ. Íàèëó÷øåå âñà-
ñûâàíèå (áèîäîñòóïíîñòü) êàëüöèÿ â öèòðàòíûõ è ôîñôàòíûõ
ñîëÿõ. Âîçìîæíî èñïîëüçîâàíèå ãëèöåðîôîñôàòà êàëüöèÿ èëè
ãëþêîíàòà êàëüöèÿ. Äîçèðîâàíèå ïðåïàðàòîâ çàâèñèò îò ñîäåð-
æàíèÿ êàëüöèÿ â ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòàõ (òàáë.10).

Таблица 9

Суточная потребность в кальции у детей разного возраста
(Osborn et al., 2005)

Возраст Суточная потребность в кальции, мг

От рождения до 6 месяцев 400

6 – 12 месяцев 600

1– 5 лет 800

6 – 10 лет 800 – 1200

11 – 24 года 1200 –1500

Таблица 10

Содержание кальция в некоторых лекарственных препаратах

Препарат кальция (мг/на 1 г соли) Содержание кальция

Карбонат кальция 400

Фосфат кальция 36основной 400

Фосфат кальция 26основной ангидрид 290

Хлорид кальция 270

Фосфат кальция 26основной дигидрид 230

Цитрат кальция 211

Глицерофосфат кальция 191

Лактат кальция 130

Глюконат кальция 90

 

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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Ïðîâåäåííûå íåäàâíî Oginni è ñîàâò. (2003) èññëåäîâàíèÿ ïî-
êàçàëè, ÷òî äîïîëíèòåëüíîå ââåäåíèå ëàêòàòà êàëüöèÿ (2,7 ã/ñóò)
â òå÷åíèå 6 ìåñ ñïîñîáñòâóåò íîðìàëèçàöèè áèîõèìè÷åñêèõ
ïîêàçàòåëåé è ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ íàðóøåíèé ó áîëüíûõ âè-
òàìèí D-äåôèöèòíîì ðàõèòîì.

Íàçíà÷åíèå âèòàìèíîâ Ñ è ãðóïïû Â (Â1, Â2, Â6) ñïîñîáñòâóåò
óìåíüøåíèþ àöèäîçà è åãî ïîñëåäñòâèé, àêòèâèçèðóåò ïðîöåñ-
ñû êîñòåîáðàçîâàíèÿ è ïîâûøàåò ýôôåêòèâíîñòü ñïåöèôè÷åñ-
êîãî ëå÷åíèÿ. Ýòîìó æå ñïîñîáñòâóåò öèòðàòíàÿ ñìåñü (Acidi
citrici 2,1; Natrii citrici 3,5; Aquae destillate ad 100,0), êîòîðóþ
íàçíà÷àþò ïî 1 ÷àéíîé ëîæêå 3 ðàçà â äåíü â òå÷åíèå ìåñÿöà.
Öèòðàòíàÿ ñìåñü ñïîñîáñòâóåò âñàñûâàíèþ êàëüöèÿ, óìåíüøà-
åò ÿâëåíèÿ àöèäîçà, óëó÷øàåò ïðîöåññû îññèôèêàöèè.

Íåîòúåìëåìîé ÷àñòüþ ëå÷åíèÿ ÿâëÿþòñÿ ëå÷åáíàÿ ãèìíà-
ñòèêà è ìàññàæ. Îíè óìåíüøàþò âëèÿíèå ãèïîäèíàìèè, ñòè-
ìóëèðóþò ïîëîæèòåëüíûå ðåàêöèè öåíòðàëüíîé íåðâíîé
ñèñòåìû è îáìåííûå ïðîöåññû â êîñòÿõ è ìûøöàõ, óëó÷øà-
þò ñàìî÷óâñòâèå ðåáåíêà. Ïðîöåäóðû ïðîâîäÿò åæåäíåâíî â
òå÷åíèå 30-40 ìèí. Äëÿ ñòèìóëÿöèè ìûøå÷íîãî òîíóñà â
àêòèâíîé ôàçå ðàõèòà íàçíà÷àþò ïðîçåðèí âíóòðèìûøå÷íî
ïî 0,1 ã 0,05%-ãî ðàñòâîðà íà 1 ãîä æèçíè èëè âíóòðü â
ïîðîøêàõ ïî 0,001-0,003 ã 3 ðàçà â äåíü, êóðñ – 10 äíåé.
Ñîëåíûå è õâîéíûå âàííû óðàâíîâåøèâàþò ïðîöåññû âîç-
áóæäåíèÿ è òîðìîæåíèÿ â öåíòðàëüíîé è âåãåòàòèâíîé íåðâ-
íîé ñèñòåìå, ñòèìóëèðóþò îáìåííûå ïðîöåññû.

Ñïåöèôè÷åñêîå ëå÷åíèå âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà
íàçíà÷àþò ñ ó÷åòîì ïåðèîäà áîëåçíè è õàðàêòåðà òå÷åíèÿ
ïðîöåññà. Â íà÷àëüíîì ïåðèîäå ðàõèòà è ïðè ïîäîñòðîì åãî
òå÷åíèè ïðåäïî÷òåíèå ñëåäóåò îòäàâàòü îáùåìó óëüòðàôèî-
ëåòîâîìó îáëó÷åíèþ êàê áîëåå ôèçèîëîãè÷íîìó ñïîñîáó òå-
ðàïèè. Ïðîöåäóðû ïðîâîäÿò åæåäíåâíî èëè ÷åðåç äåíü ïîñëå
îïðåäåëåíèÿ áèîäîçû (èíäèâèäóàëüíîé ïåðåíîñèìîñòè) ñ ïî-
ñòåïåííûì óâåëè÷åíèåì âðåìåíè îáëó÷åíèÿ (îò 1 äî 20 ìèí).
Ôîêóñíîå ðàññòîÿíèå – 100 ñì, äëèòåëüíîñòü êóðñà – 15-25
äíåé. Óëüòðàôèîëåòîâîå îáëó÷åíèå íå ïîêàçàíî ïðè îñòðîì
òå÷åíèè ïðîöåññà, îñîáåííî â ïåðèîäå ðàçãàðà áîëåçíè, ïðè
íàëè÷èè ïðèçíàêîâ ñïàçìîôèëèè, à òàêæå òàêèõ ñîïóòñòâó-
þùèõ çàáîëåâàíèé êàê äèñïåïñèÿ, òóáåðêóëåçíàÿ èíôèöè-
ðîâàííîñòü, âûðàæåííàÿ ãèïîòðîôèÿ è àíåìèÿ.

Â ðàçãàð çàáîëåâàíèÿ ïðè îñòðîì òå÷åíèè ðàõèòà íàçíà÷à-
þò âèòàìèí D â îäíîé èç ëåêàðñòâåííûõ ôîðì.
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Â íàñòîÿùåå âðåìÿ â êëèíè÷åñêîé ïåäèàòðèè äëÿ ëå÷åíèÿ
è ïðîôèëàêòèêè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ïðàêòè÷åñ-
êè íå èñïîëüçóþòñÿ ñïèðòîâûå ðàñòâîðû âèòàìèíà D, ïî-
ñêîëüêó äîñòàòî÷íî õîðîøî èçâåñòíû íåäîñòàòêè ñïèðòîâîãî
ðàñòâîðà âèòàìèíà D

2
. Â ÷àñòíîñòè, ýòîò ñïèðòîâîé ðàñòâîð

ïðàêòè÷åñêè íå âûïóñêàåòñÿ ââèäó âûñîêîé äîçû (â 1 êàïëå
– îêîëî 4000 ME). Êðîìå òîãî, ñóùåñòâóåò âîçìîæíîñòü ïå-
ðåäîçèðîâêè âèòàìèíà D

2 
èç-çà èñïàðåíèÿ ñïèðòà, à òàêæå

ñëîæíîñòü äîçèðîâàíèÿ èç-çà óâåëè÷åíèÿ åãî êîíöåíòðàöèè
â ðàñòâîðå.

Äëèòåëüíîå âðåìÿ ñ÷èòàëîñü, ÷òî íàèáîëåå îïòèìàëüíûì
äëÿ ëå÷åíèÿ è ïðîôèëàêòèêè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõè-
òà ÿâëÿåòñÿ ìàñëÿíûé ðàñòâîð âèòàìèíà D

3
.

Ñðåäè ìàñëÿíûõ ðàñòâîðîâ ïðåïàðàòà âèòàìèíà D èñïîëü-
çóþòñÿ âèäåõîë (0,125% ìàñëÿíûé ðàñòâîð õîëåêàëüöèôå-
ðîëà (D

3
); 1 ìë ñîäåðæèò 25 000 ÌÅ, 1 êàïëÿ – 500 ÌÅ) è

âèòàìèí D2 (0,125% ìàñëÿíûé ðàñòâîð ýðãîêàëüöèôåðîëà;
1 ìë ñîäåðæèò 50 000 ÌÅ, 1 êàïëÿ – 1000 ÌÅ).

Îäíàêî â íàñòîÿùåå âðåìÿ èçâåñòíû ïðè÷èíû íàðóøåíèÿ
âñàñûâàíèÿ ìàñëÿíîãî ðàñòâîðà âèòàìèíà D

3
. Â ÷àñòíîñòè,

íàðóøåíèå âñàñûâàíèÿ ìàñëÿíîãî ðàñòâîðà âèòàìèíà D
3 
ìî-

æåò áûòü îáóñëîâëåíî ñèíäðîìîì íàðóøåííîãî âñàñûâàíèÿ â
òîíêîé êèøêå (öåëèàêèÿ, ãàñòðîèíòåñòèíàëüíàÿ ôîðìà ïè-
ùåâîé àëëåðãèè, ýêññóäàòèâíàÿ ýíòåðîïàòèÿ è äð.), à òàêæå
ïðè ïàíêðåàòèòå, êèñòîôèáðîçå ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû (ìó-
êîâèñöèäîç), äèçýìáðèîãåíåçå ýíòåðîöèòîâ, õðîíè÷åñêîì ýí-
òåðîêîëèòå, áîëåçíè Êðîíà (Í.À. Êîðîâèíà è ñîàâò., 2000).

Â ñâÿçè ñ ðàçëè÷íûìè îãðàíè÷åíèÿìè ïî ïðèìåíåíèþ ñïèð-
òîâûõ è ìàñëÿíûõ ðàñòâîðîâ âèòàìèíà D

3
 âåäóòñÿ ïîèñêè

êàê íîâûõ ëåêàðñòâåííûõ ôîðì âèòàìèíà D
3
, òàê è íîâûõ

ñïîñîáîâ åãî ïðèìåíåíèÿ. Íåäàâíî ôèðìîé «Terpol» (Ïîëüøà)
áûëà ðàçðàáîòàíà âîäîðàñòâîðèìàÿ ôîðìà âèòàìèíà D

3 
(Àê-

âàäåòðèì), êîòîðàÿ ÿâëÿåòñÿ íàèáîëåå ïðèåìëåìîé â ïåäèàò-
ðè÷åñêîé ïðàêòèêå äëÿ ëå÷åíèÿ ðàõèòà è åãî ïðîôèëàêòèêè.

Ïðåèìóùåñòâàìè âîäíîãî ðàñòâîðà âèòàìèíà D
3
 (Àêâàäåò-

ðèì, ôèðìà «Terpol», Ïîëüøà) ÿâëÿþòñÿ (Í.À. Êîðîâèíà è
ñîàâò., 2001):

• Ëó÷øåå âñàñûâàíèå èç ïèùåâàðèòåëüíîãî êàíàëà (âîä-
íûé ðàñòâîð âèòàìèíà D

3
 âñàñûâàåòñÿ â 5 ðàç áûñòðåå, à êîí-

öåíòðàöèÿ â ïå÷åíè â 7 ðàç âûøå);
• Ïðè âñàñûâàíèè òðåáóåòñÿ ìåíüøåå íàïðÿæåíèå ôåð-

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò



56

Â.Ã. Ìàéäàííèê «Ðàõèò ó äåòåé: ñîâðåìåííûå àñïåêòû»

ìåíòíûõ ñèñòåì êèøå÷íèêà, îñîáåííî ó íåäîíîøåííûõ ñ
ó÷åòîì èõ íåçðåëîñòè;

• Áîëåå ïðîäîëæèòåëüíûé ýôôåêò ïðè ïðèìåíåíèè âîäíî-
ãî ðàñòâîðà (ñîõðàíÿåòñÿ äî 3 ìåñ, à ìàñëÿíîãî – äî 4–6 íåä);

• Áîëåå âûñîêàÿ àêòèâíîñòü;
• Áûñòðîå íàñòóïëåíèå êëèíè÷åñêîãî ýôôåêòà (÷åðåç 5–7

äíåé ïîñëå íàçíà÷åíèÿ D
3
 è ÷åðåç 10–14 äíåé ïðè ïðèåìå D

2
);

• Óäîáñòâî è áåçîïàñíîñòü ëåêàðñòâåííîé ôîðìû.
Àêâàäåòðèì (âîäíûé ðàñòâîð âèòàìèíà D

3
) âûïóñêàåòñÿ

âî ôëàêîíàõ ïî 10 ìë ñî ñïåöèàëüíîé ïèïåòêîé è ñîäåðæèò â
1 êàïëå 500 ÌÅ.

Ñ ó÷åòîì âûðàæåííîñòè ïàòîëîãè÷åñêîãî ïðîöåññà, ñòåïå-
íè åãî òÿæåñòè è õàðàêòåðà òå÷åíèÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî
ðàõèòà âèòàìèí D

3
 íàçíà÷àþò ïî 2500-5000 ÌÅ â ñóòêè â

òå÷åíèå 30-45 äíåé. Ïîñëå äîñòèæåíèÿ òåðàïåâòè÷åñêîãî ýô-
ôåêòà ïåðåõîäÿò íà ïðîôèëàêòè÷åñêóþ äîçó (400-500 ÌÅ â
ñóòêè), êîòîðóþ ðåáåíîê ïîëó÷àåò â òå÷åíèå 3 ëåò.

Äåòÿì ãðóïïû ðèñêà èíîãäà ïðîâîäÿò ïðîòèâîðåöèäèâíîå
ëå÷åíèå. Íàçíà÷àþò ïðåïàðàòû âèòàìèíà D

3
 ïî 2000-5000 ÌÅ

â ñóòêè íà ïðîòÿæåíèè 3-4 íåä. Ïðîòèâîðåöèäèâíûå êóðñû
íàçíà÷àþò ñïóñòÿ 3 ìåñ ïîñëå îñíîâíîãî êóðñà ëå÷åíèÿ.

Ë.À. Áåðíåñ (1991) è Heird (2004) ðåêîìåíäóþò íàçíà÷àòü
äëÿ ëå÷åíèÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà âèòàìèí D

3 
â

äîçå 50-150 ìêã (2000-6000 ÌÅ) èëè 0,5-2 ìêã 1,25-äèãèäðî-
õîëåêàëüöèôåðîëà åæåäíåâíî. Îíè ñ÷èòàþò, ÷òî åæåäíåâíîå
ââåäåíèå âèòàìèíà D â óêàçàííûõ äîçàõ ñïîñîáñòâóåò ðåêîí-
âàëåñöåíöèè, îïðåäåëÿåìîé ïðè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì èññëå-
äîâàíèè â òå÷åíèå 2-4 íåä, çà èñêëþ÷åíèåì ñëó÷àåâ âèòàìèí
D-ðåçèñòåíòíîãî ðàõèòà. Îäíàêî êàêèõ-ëèáî ñâåäåíèé î ïðå-
èìóùåñòâàõ óêàçàííîé òåðàïèè àâòîðû íå ïðèâîäÿò.

Â Âåëèêîáðèòàíèè äëÿ ëå÷åíèÿ âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî
ðàõèòà âèòàìèí D

3
 ðåêîìåíäóþò íàçíà÷àòü â äîçå 3000 ÌÅ

åæåäíåâíî ìëàäåíöàì äî 6-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà è ïî 6000 ÌÅ
åæåäíåâíî äåòÿì ñòàðøå 6 ìåñ â òå÷åíèå îò 6 íåä äî 4 ìåñ
(Shaw, Pal, 2002). Ïðîâåäåííûå èññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî
óêàçàííûå äîçû àäåêâàòíû è îáû÷íî ê êîíöó ëå÷åíèÿ âîñ-
ïîëíÿåòñÿ äåôèöèò âèòàìèíà D, à òàêæå èçëå÷èâàåòñÿ ðàõèò
è íîðìàëèçóþòñÿ áèîõèìè÷åñêèå ïîêàçàòåëè.

Heird (2004) ðåêîìåíäóåò äëÿ ëå÷åíèÿ âèòàìèí D-äåôèöèò-
íîãî ðàõèòà íàçíà÷àòü âèòàìèí D

3 
îäíîêðàòíî â äîçå 15000

ìêã (600000 ÌÅ) áåç ïðîâåäåíèÿ äàëüíåéøåé òåðàïèè â òå÷å-
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íèå íåñêîëüêèõ ìåñÿöåâ. Ïî åãî ìíåíèþ, ýòî ìîæåò áûòü âû-
ãîäíûì, ïîñêîëüêó âîññòàíîâëåíèå ïðîèñõîäèò áûñòðåå è âîç-
ìîæíî â áîëåå ðàííèå ñðîêè ïðîâåñòè äèôôåðåíöèàëüíûé
äèàãíîç ñ âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûì ðàõèòîì. Heird (2004) ñ÷è-
òàåò, ÷òî åñëè ââîäèòü äîñòàòî÷íîå êîëè÷åñòâî âèòàìèíà D, òî
ïðîöåññ ðåêîíâàëåñöåíöèè íà÷èíàåòñÿ â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ
äíåé è ïðîãðåññèðîâàíèå çàìåäëÿåòñÿ, ïîêà íîðìàëüíàÿ ñòðóê-
òóðà êîñòåé íå âîññòàíîâèòñÿ. Ïðè ýòîì Ë.À. Áåðíåñ (1991)
ïîëàãàåò, ÷òî òàêîé ñïîñîá ëå÷åíèÿ óìåíüøàåò âîçìîæíîñòü
íåïðàâèëüíîé äîçèðîâêè âèòàìèíà D ðîäèòåëÿìè, ÷òî âîçìîæ-
íî ïðè åæåäíåâíîì äëèòåëüíîì ââåäåíèè åãî.

Ïî äàííûì Í.Ï. Íîâèêîâà è ñîàâò. (1997), âûñîêàÿ òåðà-
ïåâòè÷åñêàÿ ýôôåêòèâíîñòü âîäîðàñòâîðèìîé ôîðìû âèòà-
ìèíà D

3
 óñòàíîâëåíà ïðè ëå÷åíèè âñåõ äåòåé, áîëüíûõ ðàõè-

òîì, â ñóòî÷íîé äîçå îêîëî 5000 ME íà îñíîâàíèè êëèíè÷åñ-
êèõ, áèîõèìè÷åñêèõ è ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ êðèòåðèåâ îöåíêè
ýôôåêòèâíîñòè.

Äîçó âîäîðàñòâîðèìîé ôîðìû âèòàìèíà D
3
 5000 ME â ñóò-

êè ìîæíî ðàññìàòðèâàòü êàê îïòèìàëüíóþ äëÿ ëå÷åíèÿ îñò-
ðîé è ïîäîñòðîé ôîðì ðàõèòà ñî ñðåäíåé ñòåïåíüþ àêòèâíîñ-
òè ðàõèòè÷åñêîãî ïðîöåññà (Í.Ï. Íîâèêîâ è ñîàâò., 1997).

Íàçíà÷åíèå âèòàìèíà D ïðîòèâîïîêàçàíî ïðè èäèîïàòè-
÷åñêîé êàëüöèóðèè (áîëåçíü Âèëüÿìñà-Áóðíå), âíóòðè÷åðåï-
íîé ðîäîâîé òðàâìå, ÿäåðíîé æåëòóõå, ãèïîôîñôàòàçèè, îðãà-
íè÷åñêèõ ïîðàæåíèÿõ ÖÍÑ ñ ñèìïòîìàìè ìèêðîöåôàëèè è
êðàíèîñòåíîçà, èñïîëüçîâàíèè àäàïòèðîâàííûõ ñìåñåé, ñî-
äåðæàùèõ âèòàìèí D, ìàëûõ ðàçìåðàõ áîëüøîãî ðîäíè÷êà
(îòíîñèòåëüíîå ïðîòèâîïîêàçàíèå, íàçíà÷àþò âèòàìèí D ñ 3-
4 ìåñ æèçíè).

Ïðîôèëàêòèêà âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ïðîâîäèòñÿ
â àíòåíàòàëüíîì ïåðèîäå è ïðîäîëæàåòñÿ â ïîñòíàòàëüíîì.
Ïîýòîìó îíà ïîäðàçäåëÿåòñÿ íà àíòå- è ïîñòíàòàëüíóþ, êîòî-
ðûå ïîäðàçäåëÿþòñÿ íà íåñïåöèôè÷åñêóþ è ñïåöèôè÷åñêóþ.

Íåîáõîäèìîñòü àíòåíàòàëüíîé ïðîôèëàêòèêè ðàõèòà îáóñ-
ëîâëåíà òåì, ÷òî ó ïëîäà èìååòñÿ âûñîêàÿ ïîòðåáíîñòü â óñ-
âîåíèè êàëüöèÿ. Ìåæäó 27-é è 40-é íåäåëÿìè áåðåìåííîñòè
ïëîä åæåäíåâíî ïîòðåáëÿåò îêîëî 290 ìã êàëüöèÿ â ñóòêè.
Ïðè ýòîì âî âðåìÿ áåðåìåííîñòè ïðîèñõîäèò àäàïòàöèÿ ôîñ-
ôîðíî-êàëüöèåâîãî ìåòàáîëèçìà áåðåìåííîé ê ïîòðåáíîñòÿì
ïëîäà – åå îáùàÿ êàëüöèåìèÿ óìåíüøàåòñÿ ïðèìåðíî íà 8%
ïî ñðàâíåíèþ ñ èñõîäíûì ñîäåðæàíèåì. Òðàíñïîðòèðîâêà

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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êàëüöèÿ îò ìàòåðè ê ïëîäó îñóùåñòâëÿåòñÿ ÷åðåç ïëàöåíòó
ïóòåì àêòèâíîãî ìåõàíèçìà. Êîíöåíòðàöèÿ îáùåãî è èîíè-
çèðîâàííîãî êàëüöèÿ â ïëàçìå êðîâè ó ïëîäà ðàâíà êîíöåí-
òðàöèè êàëüöèÿ ó ìàòåðè.

Îñîáåííî áûñòðî óâåëè÷èâàåòñÿ ïîòðåáíîñòü ïëîäà â êàëü-
öèè ïîñëå 30-é íåäåëè áåðåìåííîñòè. Äëÿ åå îáåñïå÷åíèÿ ó
ìàòåðè â êîíöå áåðåìåííîñòè ïîâûøàåòñÿ êîíöåíòðàöèÿ ÏÒÃ,
÷òî ïîçâîëÿåò ìîáèëèçîâàòü ðåçåðâû êàëüöèÿ â íàïðàâëåíèè
ïëîäà. Êðîìå òîãî, â òå÷åíèå òðåòüåãî òðèìåñòðà ó áåðåìåííîé
íàáëþäàåòñÿ ïîâûøåííûé ñèíòåç êàëüöèòðèîëà, íî åãî íåäî-
ñòàòî÷íî, ïîñêîëüêó ïðîâåäåííûå èññëåäîâàíèÿ âûÿâëÿþò äå-
ôèöèò 25(OH)D

3 
(êîíöåíòðàöèÿ ìåíåå 20 íìîëü/ë) â ïóïîâèí-

íîé êðîâè ó 71% áåðåìåííîé (Pawley, Bishop, 2004). Ïîýòîìó
íåîáõîäèìî äîïîëíèòåëüíîå ââåäåíèå âèòàìèíà D áåðåìåííûì.

Ïðè àíòåíàòàëüíîé ïðîôèëàêòèêå áîëüøåå çíà÷åíèå, êàê
è ïðè ëå÷åíèè, ïðèäàåòñÿ íåñïåöèôè÷åñêèì ìåòîäàì. Â àí-
òåíàòàëüíîì ïåðèîäå íåñïåöèôè÷åñêóþ ïðîôèëàêòèêó ñëå-
äóåò ïðîâîäèòü âñåì áåðåìåííûì. Îíà ñîñòîèò â ñîáëþäåíèè
ðåæèìà äíÿ ñ äîñòàòî÷íûì ïðåáûâàíèåì íà ñâåæåì âîçäóõå
â ñâåòëîå âðåìÿ äíÿ è äâèãàòåëüíîé àêòèâíîñòüþ, ñáàëàíñè-
ðîâàííîé äèåòå, ñîäåðæàùåé â îïòèìàëüíûõ ñîîòíîøåíèÿõ
ñîëè êàëüöèÿ è ôîñôîðà (2:1) è äîñòàòî÷íîå êîëè÷åñòâî äðó-
ãèõ ìèêðîýëåìåíòîâ, âèòàìèíîâ, ïîëíîöåííîãî áåëêà è ò.ä.
Ëó÷øå âñåãî äîñòàòî÷íîå ïîñòóïëåíèå êàëüöèÿ îáåñïå÷èâà-
åòñÿ ìîëîêîì è ìîëî÷íûìè ïðîäóêòàìè èëè êàëüöèåâûìè
äîáàâêàìè äëÿ æåíùèí, íå ïåðåíîñÿùèõ ìîëîêà.

Êðîìå òîãî, íåñïåöèôè÷åñêàÿ ïðîôèëàêòèêà çàêëþ÷àåòñÿ
òàêæå â ïðåäóïðåæäåíèè è ëå÷åíèè çàáîëåâàíèé, îñîáåííî
ïðîòåêàþùèõ ñ àöèäîçîì, ãåñòîçîì è íåâûíàøèâàíèÿ áåðå-
ìåííîñòè.

Ñïåöèôè÷åñêàÿ ïðîôèëàêòèêà â àíòåíàòàëüíîì ïåðèîäå
ïðîâîäèòñÿ òîëüêî â äâà ïîñëåäíèõ ìåñÿöà áåðåìåííîñòè, åñëè
îíè ñîâïàäàþò ñ îñåííå-çèìíèì âðåìåíåì ãîäà. Íàèáîëåå
æåëàòåëüíû ôèçèîëîãè÷åñêèå ìåòîäû. Ðåêîìåíäóåòñÿ îáùåå
óëüòðàôèîëåòîâîå îáëó÷åíèå – 10-15 ñåàíñîâ, íà÷èíàÿ ñ 1/4
áèîäîçû è äîâîäÿ äî 2,5-3 áèîäîç, ñ ðàññòîÿíèÿ 100 ñì, åæåä-
íåâíî èëè ÷åðåç äåíü.

Â àíòåíàòàëüíîì ïåðèîäå ñïåöèôè÷åñêóþ ïðîôèëàêòèêó
âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ìîæíî ïðîâîäèòü íàçíà÷åíè-
åì âèòàìèíà D áåðåìåííûì, ïîñêîëüêó îäèí èç ìåòàáîëèòîâ
âèòàìèíà D 25-ãèäðîêñèâèòàìèí D

3 
(25(ÎÍ)D

3
) ïðîõîäèò ÷å-
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ðåç ïëàöåíòó è åãî êîíöåíòðàöèÿ ó ïëîäà îáû÷íî ñîñòàâëÿåò
2/3 óðîâíÿ â êðîâè ìàòåðè (Pettifor, 2004). Êðîìå òîãî, ïåðè-
îä ïîëóæèçíè 25(ÎÍ)D

3 
â ñûâîðîòêå êðîâè ñîñòàâëÿåò îêîëî 3

íåä, ÷òî îáåñïå÷èâàåò åãî äîñòàòî÷íóþ êîíöåíòðàöèþ â òå÷å-
íèå ïåðâûõ íåäåëü æèçíè íîâîðîæäåííîãî äàæå ïðè îòñóò-
ñòâèè ïîñòóïëåíèÿ ýêçîãåííîãî âèòàìèíà D (Pettifor, 2004).

Äîñòàòî÷íàÿ êîíöåíòðàöèÿ âèòàìèíà D â ñûâîðîòêå êðî-
âè ó áåðåìåííûõ ìîæåò áûòü îáåñïå÷åíà åæåäíåâíûì ïðè-
åìîì åãî â äîçå 400 ÌÅ âî âðåìÿ âñåãî ïåðèîäà áåðåìåííîñòè
èëè íàçíà÷åíèåì 1000 ÌÅ âèòàìèíà D

3
 â òå÷åíèå òðåòüåãî

òðèìåñòðà áåðåìåííîñòè (Shaw, Pal, 2002).
Â óòâåðæäåííîì Ìèíèñòåðñòâîì çäðàâîîõðàíåíèÿ Óêðàè-

íû ïðîòîêîëå ïî ïðîôèëàêòèêå ðàõèòà óêàçûâàåòñÿ, ÷òî çäî-
ðîâûì áåðåìåííûì ñëåäóåò íàçíà÷àòü âèòàìèí D ïî 500 ÌÅ
åæåäíåâíî â òå÷åíèå 6-8 íåä, à áåðåìåííûì ãðóïïû ðèñêà –
ïî 1000 ÌÅ/ñóò, íà÷èíàÿ ñ 28-é íåäåëè áåðåìåííîñòè, â òå-
÷åíèå 8 íåä (èíîãäà äîçó óâåëè÷èâàþò äî 2000 ÌÅ/ñóò).

Â ïîñëåäíåå âðåìÿ äëÿ äîñòèæåíèÿ ëó÷øåé ýôôåêòèâíîñ-
òè è êîìïëàéåíñà àíòåíàòàëüíóþ ñïåöèôè÷åñêóþ ïðîôèëàê-
òèêó ðåêîìåíäóþò ïðîâîäèòü óäàðíîé äîçîé âèòàìèíà D –
100000-200000 ÌÅ, ïðèíÿòîé îäíîêðàòíî â íà÷àëå 7-ãî ìå-
ñÿöà áåðåìåííîñòè (Shaw, Pal, 2002).

Íåêîòîðûå èññëåäîâàòåëè ðåêîìåíäóþò èñïîëüçîâàòü ïðå-
ïàðàòû âèòàìèíà D òîëüêî â ãðóïïàõ ðèñêà – ïðè íàëè÷èè ó
áåðåìåííîé çàáîëåâàíèé ïî÷åê, ïå÷åíè, äèñôóíêöèè ýíäîê-
ðèííîé ñèñòåìû, ïðèçíàêîâ íàðóøåíèÿ ìàòî÷íî-ïëàöåíòàð-
íîãî êðîâîîáðàùåíèÿ, ïðè íàëè÷èè êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ
íåäîñòàòêà êàëüöèÿ (ñóäîðîãè, ïàðåñòåçèè, áîëü â êîñòÿõ è
äð.), à òàêæå, åñëè áåðåìåííàÿ íå ñòàðøå 30 ëåò. Ñïåöèôè÷å-
ñêóþ ïðîôèëàêòèêó ðàõèòà âèòàìèíîì D íå ðåêîìåíäóåòñÿ
ïðîâîäèòü áåðåìåííîé ñòàðøå 30 ëåò, òàê êàê ñóùåñòâóåò
îïàñíîñòü èçáûòî÷íîãî îòëîæåíèÿ êàëüöèÿ â ïëàöåíòå è ðàç-
âèòèÿ ãèïîêñèè ïëîäà.

Â ïîñòíàòàëüíîì ïåðèîäå íåñïåöèôè÷åñêàÿ ïðîôèëàêòèêà
âêëþ÷àåò:

1) òùàòåëüíûé óõîä çà ðåáåíêîì, ñîáëþäåíèå ðåæèìà, äî-
ñòàòî÷íîå ïðåáûâàíèå íà ñâåæåì âîçäóõå â ñâåòëîå âðåìÿ äíÿ
è âîçäóøíûå âàííû ëåòîì â òåíè äåðåâüåâ («êðóæåâíàÿ ïî-
ëóòåíü»);

2) åæåäíåâíûé ìàññàæ è ãèìíàñòèêó ñ äëèòåëüíîñòüþ êàæ-
äîé ïðîöåäóðû 30-40 ìèí;

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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3) èñïîëüçîâàíèå öèòðàòíîé ñìåñè (ëèìîííàÿ êèñëîòà –
2,1 ã; ëèìîííîêèñëûé íàòðèé – 3,5 ã â 100 ìë âîäû), êóðñ
10-12 äíåé, ïî 1 ÷àéíîé ëîæêå 3 ðàçà â ñóòêè ñ ïîâòîðåíèåì
÷åðåç 1-2 ìåñ.

Ñïåöèôè÷åñêàÿ ïðîôèëàêòèêà âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðà-
õèòà ïðîâîäèòñÿ çäîðîâûì äåòÿì ïåðâîãî ãîäà æèçíè, íà÷è-
íàÿ ñ 1-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà. Ïðè íàëè÷èè äîïîëíèòåëüíûõ
ôàêòîðîâ ðèñêà ïðîôèëàêòèêó íà÷èíàþò ñ 2-3-íåäåëüíîãî âîç-
ðàñòà. Èñêëþ÷àþòñÿ ëåòíèå ìåñÿöû. Ïðîâîäÿò äâà êóðñà îá-
ëó÷åíèÿ ÓÔ-ëó÷àìè (îñåíüþ è çèìîé) ïî 10-15 ñåàíñîâ. Ïîñëå
êàæäîãî êóðñà óëüòðàôèîëåòîâîãî îáëó÷åíèÿ ïðåïàðàòû âè-
òàìèíà D íå íàçíà÷àþò íà ïðîòÿæåíèè 2-2,5 ìåñ.

Ê ñîæàëåíèþ, êàê îòìå÷àëîñü íàìè (Â.Ã. Ìàéäàííèê, 2005),
â ïðîòîêîëå, óòâåðæäåííîì ÌÇ Óêðàèíû, îòñóòñòâóþò óêàçà-
íèÿ íà èñïîëüçîâàíèå ñîëíå÷íîãî èçëó÷åíèÿ äëÿ ïðîôèëàê-
òèêè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà. Â ëèòåðàòóðå èìåþòñÿ
îáîñíîâàííûå ðåêîìåíäàöèè î ïðîäîëæèòåëüíîñòè ïðåáûâà-
íèÿ íà ñâåæåì âîçäóõå, îáåñïå÷èâàþùåé äîñòàòî÷íûé ñèíòåç
âèòàìèíà D â êîæå. Ñîãëàñíî ýòèì ðåêîìåíäàöèÿì, ýêñïîçè-
öèÿ â òå÷åíèå 10-15 ìèí â ÿðêèé ñîëíå÷íûé äåíü (ïðè 15%
îòêðûòîé ïîâåðõíîñòè òåëà, îáû÷íî ëèöî è ðóêè, è ïîëó÷å-
íèè 1 ìèíèìàëüíîé ýðèòåìíîé äîçû) îáåñïå÷èâàåò ñèíòåç âè-
òàìèíà D, ýêâèâàëåíòíûé ïðèåìó 15 000 ÌÅ âèòàìèíà D
(Working Group of the Australian and New Zealand Bone and
Mineral Society, 2005). Íà ýòîì îñíîâàíèè ñ÷èòàþò, ÷òî ðåáå-
íîê â çàâèñèìîñòè îò âðåìåíè ãîäà è ãåîãðàôè÷åñêîé øèðîòû
ïðîæèâàíèÿ äîëæåí ïðåáûâàòü åæåäíåâíî íà ñâåæåì âîçäóõå
îò 15 äî 30 ìèí (Pettifor, 2003; Ward, 2005).

Äëÿ ñïåöèôè÷åñêîé ïðîôèëàêòèêè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî
ðàõèòà ó äåòåé ðåêîìåíäóþò ïðèìåíÿòü âèòàìèí D

3
. Ì.Ñ.

Ìàñëîâ (1960) ðåêîìåíäîâàë íàçíà÷àòü âèòàìèí D ñ ïðîôè-
ëàêòè÷åñêîé öåëüþ ñ 2-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà â äîçå 600-1000
ÌÅ/ñóò. Îäíàêî â 1963 ã. ýêñïåðòû Àìåðèêàíñêîé àêàäåìèè
ïåäèàòðèè ïðèøëè ê âûâîäó, ÷òî äëÿ ïðîôèëàêòèêè âèòà-
ìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà äîñòàòî÷íî íàçíà÷àòü ïðåïàðàòû
âèòàìèíà D â äîçå 400 ÌÅ/ñóò, íà÷èíàÿ ñ 2-íåäåëüíîãî âîç-
ðàñòà, ïîñêîëüêó äîçû âèòàìèíà D ïðåâûøàþùèå 400 ÌÅ/
ñóò íå óâåëè÷èâàþò ýôôåêòèâíîñòü ïðîôèëàêòèêè çàáîëåâà-
íèÿ (ÀÀÐ, 1963).

Ñ òåõ ïîð ñïåöèôè÷åñêóþ ïðîôèëàêòèêó âèòàìèí D-äåôè-
öèòíîãî ðàõèòà ñ ïîìîùüþ âèòàìèíà D

3
 ïðîâîäÿò ìåòîäîì
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«äðîáíûõ äîç», íàçíà÷àÿ åãî ïî 400 ÌÅ/ñóò (10 ìêã/ñóò) åæåä-
íåâíî â òå÷åíèå 2 ëåò, à íà òðåòüåì ãîäó æèçíè – â çèìíåå
âðåìÿ. Ýòà äîçà ïîëíîñòüþ âîñïîëíÿåò ñóòî÷íóþ ïîòðåáíîñòü
ðåáåíêà è ïðèìåíÿåòñÿ ïðàêòè÷åñêè âî âñåõ ñòðàíàõ ìèðà â
êà÷åñòâå ïðîôèëàêòè÷åñêîé äîçû ïðè âèòàìèí D-äåôèöèòíîì
ðàõèòå. Âî Ôðàíöèè íàçíà÷àþò ïî 1000-1200 ÌÅ/ñóòêè
âèòàìèíà D, ïîñêîëüêó â ýòîé ñòðàíå îí íå äîáàâëÿåòñÿ â ìî-
ëî÷íûå ïðîäóêòû (Ê. Êóðïîòåí, 1996; Æ. Ëàñôàðã, 1996).

Â Óêðàèíå, ñîãëàñíî óòâåðæäåííîãî Ìèíèñòåðñòâîì çäðà-
âîîõðàíåíèÿ ïðîòîêîëà (ïðèêàç ¹9 îò 10.01.2005 ã.), ñ öå-
ëüþ ïîñòíàòàëüíîé ïðîôèëàêòèêè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî
ðàõèòà çäîðîâûì äîíîøåííûì äåòÿì ðåêîìåíäóþò íàçíà÷àòü
åæåäíåâíî ïðåïàðàòû âèòàìèíà D â äîçå 500 ÌÅ/ñóò, íà÷è-
íàÿ ñ 2-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà â òå÷åíèå 3 ëåò çà èñêëþ÷åíèåì
3-õ ëåòíèõ ìåñÿöåâ (Â.Ã. Ìàéäàííèê, 2005). Êðîìå òîãî, äî-
ïóñêàåòñÿ íàçíà÷àòü ïðåïàðàòû âèòàìèíà D â äîçå 2000 ÌÅ/
ñóò åæåäíåâíî â òå÷åíèå 30 äíåé, â çàòåì äî 3-ëåòíåãî âîçðà-
ñòà ïî 2-3 êóðñà â ãîä (íà 2-ì, 6-ì, 10-ì ìåñ) ñ èíòåðâàëàìè
ìåæäó íèìè â 3 ìåñ (êóðñîâàÿ äîçà íà ãîä – 180 000 ÌÅ).
Îäíàêî ïîñëåäíÿÿ ðåêîìåíäàöèÿ òðåáóåò óòî÷íåíèÿ, òàê êàê
íå ïðèâîäÿòñÿ êàêèå-ëèáî äàííûå, ïîäòâåðæäàþùèå åå ýô-
ôåêòèâíîñòü è áåçîïàñíîñòü.

Äëÿ ñïåöèôè÷åñêîé ïðîôèëàêòèêè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî
ðàõèòà ñëåäóåò ïðèìåíÿòü âîäíûé ðàñòâîð âèòàìèíà D3 (Àê-
âàäåòðèì) èëè 0,125% ìàñëÿíûé ðàñòâîð õîëåêàëüöèôåðîëà
(D

3
) (âèäåõîë) ïî 1 êàïëå 1 ðàç â äåíü (400-500 ÌÅ â ñóòêè)

èëè âèäåèí ïî 1 äðàæå (500 ÌÅ) 1 ðàç â äåíü â òå÷åíèå ïåð-
âîãî ãîäà æèçíè ðåáåíêà. Íåäîíîøåííûì äåòÿì, à òàêæå
äåòÿì ñ óñèëåííîé ïèãìåíòàöèåé êîæè äîçó ïðåïàðàòà óâå-
ëè÷èâàþò äî 800-1000 ÌÅ/ñóò.

Â ïîñëåäíåå âðåìÿ ôðàíöóçñêèå èññëåäîâàòåëè ðåêîìåí-
äóþò ïðèíèìàòü âèòàìèí D

3
 ïî 400 ÌÅ åæåäíåâíî äî 3 ìåñ

æèçíè ïðè ãðóäíîì èëè èñêóññòâåííîì âñêàðìëèâàíèè, à
çàòåì ïðèìåíÿþò «óäàðíóþ äîçó» 200000 ÌÅ. Ýòà äîçà ÿâëÿ-
åòñÿ ñðåäíåé êóðñîâîé ïðîôèëàêòè÷åñêîé äîçîé è ïîçâîëÿåò
ïîääåðæèâàòü êîíöåíòðàöèþ êàëüöèäèîëà (25-OH-D

3
), ïðå-

âîñõîäÿùóþ íåîáõîäèìóþ 15 íã/ìë, â òå÷åíèå 6 ìåñ (Ê. Êóð-
ïîòåí, 1996; Æ. Ëàñôàðã, 1996). Ïî ìíåíèþ ôðàíöóçñêèõ
èññëåäîâàòåëåé, äåéñòâèå óäàðíîé äîçû îáåñïå÷èâàåòñÿ äå-
ïîíèðîâàíèåì âèòàìèíà D â æèðîâûõ è ìûøå÷íûõ òêàíÿõ
(Ê. Êóðïîòåí, 1996; Æ. Ëàñôàðã, 1996).

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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Ñïèðòîâîé ðàñòâîð âèòàìèíà D2 ïðè ïðîôèëàêòèêå ðàõèòà
íå ïðèìåíÿåòñÿ. Êàòåãîðè÷åñêè ïðîòèâîïîêàçàíî îäíîâðåìåí-
íîå ïðèìåíåíèå ÓÔ-ëó÷åé è ïðåïàðàòîâ âèòàìèíà D èëè ñî-
÷åòàíèå äâóõ åãî ïðåïàðàòîâ, ïîñêîëüêó ñóùåñòâóåò ðèñê
âîçíèêíîâåíèÿ ãèïåðâèòàìèíîçà D.

Ãèïåðâèòàìèíîç D – ñîñòîÿíèå, îáóñëîâëåííîå ãèïåðêàëü-
öèåìèåé è òîêñè÷åñêèìè èçìåíåíèÿìè â îðãàíàõ è òêàíÿõ
âñëåäñòâèå ïåðåäîçèðîâêè âèòàìèíà D èëè èíäèâèäóàëüíîé
ïîâûøåííîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè ê íåìó.

D-âèòàìèííàÿ èíòîêñèêàöèÿ ðàçâèâàåòñÿ ÷àùå ó äåòåé ïåð-
âîãî ïîëóãîäèÿ æèçíè ïðè ìàññèâíîì ïðèåìå âèòàìèíà D â
òå÷åíèå îòíîñèòåëüíî êîðîòêîãî âðåìåíè (2-10 íåä) èëè ïîÿâ-
ëÿåòñÿ ïî÷òè ñ ñàìîãî íà÷àëà ââåäåíèÿ ïðåïàðàòà â äîçàõ,
áëèçêèõ ê ôèçèîëîãè÷åñêèì. Ïðè ýòîì îòìå÷àþòñÿ ïðèçíàêè
êèøå÷íîãî òîêñèêîçà èëè íåéðîòîêñèêîçà. Ñíèæàåòñÿ àïïå-
òèò, âïëîòü äî ïîëíîé àíîðåêñèè, ÷àñòî íàáëþäàåòñÿ ðâîòà,
áûñòðî ïàäàåò ìàññà òåëà, âîçíèêàåò îáåçâîæèâàíèå, ïîÿâëÿ-
åòñÿ æàæäà (Koutkia et al., 2001). Òåìïåðàòóðà òåëà íåðåäêî
ïîäíèìàåòñÿ äî âûñîêèõ öèôð. Ðåáåíîê ñòàíîâèòñÿ âÿëûì,
ñîíëèâûì, ìîæåò íà êîðîòêîå âðåìÿ òåðÿòü ñîçíàíèå. Îäíî-
âðåìåííî íàáëþäàåòñÿ ïîâûøåííàÿ ðàçäðàæèòåëüíîñòü, èíîãäà
ðàçâèâàþòñÿ ïðèñòóïû êëîíèêî-òîíè÷åñêèõ ñóäîðîã. Íàðóøà-
åòñÿ ôóíêöèîíàëüíîå ñîñòîÿíèå âåãåòàòèâíîé íåðâíîé ñèñòå-
ìû: ïîÿâëÿåòñÿ òàõèêàðäèÿ, îïðåäåëÿåòñÿ êðàñíûé äåðìîã-
ðàôèçì. Êîæà áëåäíàÿ, ÷àñòî ñ ñåðîâàòûì èëè æåëòîâàòûì
îòòåíêîì, ëèöî îñóíóâøååñÿ, ïîä ãëàçàìè òåíè. Òóðãîð òêà-
íåé, à èíîãäà è ìûøå÷íûé òîíóñ ñíèæåíû. Ó ðÿäà áîëüíûõ
ïîâûøàåòñÿ àðòåðèàëüíîå äàâëåíèå, îïðåäåëÿåòñÿ òàõèêàðäèÿ,
îñëàáëåíèå ñåðäå÷íûõ òîíîâ, ñèñòîëè÷åñêèé øóì âäîëü ëåâî-
ãî êðàÿ ãðóäèíû. Îáíàðóæèâàþòñÿ ãèïåðêàëüöèåìèÿ (2,99
ììîëü/ë è áîëåå), ÷åòêî êîððåëèðóþùàÿ ñî ñòåïåíüþ òÿæåñòè
ãèïåðâèòàìèíîçà D (Koutkia et al., 2001).

Ïåðèîäè÷åñêè êîíòðîëèðóþò ñîäåðæàíèå êàëüöèÿ â ìî÷å
ïðè ïîìîùè ïðîáû Ñóëêîâè÷à, êîòîðàÿ ñëóæèò äëÿ êà÷åñòâåí-
íîãî îïðåäåëåíèÿ êàëüöèÿ â ìî÷å ðåáåíêà. Îíà ïðîâîäèòñÿ
ñëåäóþùèì îáðàçîì: ê 5 ìë óòðåííåé ìî÷è ðåáåíêà äîáàâëÿ-
þò 2,5 ìë ðåàêòèâà Ñóëêîâè÷à (ïî 2,5 ã ùàâåëåâîé êèñëîòû è
îêñàëàòà àììîíèÿ, 5 ã ëåäÿíîé óêñóñíîé êèñëîòû, äî 150 ã
äèñòèëëèðîâàííîé âîäû). Ïî âûðàæåííîñòè ïîìóòíåíèÿ ñó-
äÿò î ñòåïåíè êàëüöèéóðèè. Âîçíèêíîâåíèå íàñûùåííîãî áå-
ëîãî ïîìóòíåíèÿ (+++ èëè ++++) ñâèäåòåëüñòâóåò î ãèïåð-
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êàëüöèóðèè, ÷òî âîçìîæíî ïðè ïåðåäîçèðîâêå âèòàìèíà D.
Ñëàáîïîëîæèòåëüíàÿ (+) è ïîëîæèòåëüíàÿ (++) ðåàêöèè îò-
ìå÷àþòñÿ ïðè íîðìàëüíîì âûäåëåíèè êàëüöèÿ ñ ìî÷îé.

Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ïðåïàðàòû âèòàìèíà D ïðèìåíÿþò
ëèøü äî 2 ëåò, ò.å. äî ìîìåíòà, êîãäà ðåáåíîê íà÷èíàåò ïî-
ëó÷àòü íîðìàëüíîå âîçäåéñòâèþ óëüòðàôèîëåòîâîãî è ñîëíå÷-
íîãî îáëó÷åíèÿ. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ïðîäëåâàþò èõ ïðèåì
çèìîé äî 5 ëåò, àìåðèêàíöû è ñêàíäèíàâû ïðèìåíÿþò èõ äî
êîíöà ïîäðîñòêîâîãî âîçðàñòà. Äëÿ ðåáåíêà äî 5 ëåò æåëà-
òåëüíî ïðåäïèñàíèå îäíîêðàòíîé óäàðíîé äîçû âèòàìèíà D
200 000 ÌÅ â íà÷àëå çèìû, à åñëè ðåáåíîê ìàëî íàõîäèòñÿ
íà ñîëíöå èëè åãî êîæà ñèëüíî ïèãìåíòèðîâàíà, òî ýòó äîçó
óâåëè÷èâàþò äî 400 000 ÌÅ.

Ïðîòèâîïîêàçàíèÿìè ê íàçíà÷åíèþ âèòàìèíà D ñ ïðîôè-
ëàêòè÷åñêîé èëè ëå÷åáíîé öåëüþ ÿâëÿþòñÿ: ãèïîêñèÿ è âíóò-
ðè÷åðåïíàÿ ðîäîâàÿ òðàâìà, ÿäåðíàÿ æåëòóõà è ìàëûå ðàç-
ìåðû áîëüøîãî ðîäíè÷êà. Ó÷èòûâàåòñÿ òàêæå è õàðàêòåð
âñêàðìëèâàíèÿ: ïðè èñïîëüçîâàíèè àäàïòèðîâàííûõ ñìåñåé,
ñîäåðæàùèõ âèòàìèí D, ïðåïàðàòû åãî íàçíà÷àþò ñ îñòî-
ðîæíîñòüþ.

Ïðîôèëàêòèêà âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ïðåïàðà-
òàìè âèòàìèíà D áóäåò óñïåøíîé òîëüêî â ñëó÷àå îáåñïå÷å-
íèÿ ïîòðåáíîñòè ðåáåíêà â êàëüöèè, ïîñêîëüêó ïîòðåáíîñòü
àíàáîëèçìà ñêåëåòà â ïðîöåññå ðîñòà ðåáåíêà òðåáóåò ïîòðåá-
ëåíèÿ êàëüöèÿ îò 100 äî 200 ìã/ñóò â òå÷åíèå ïåðâîãî ãîäà
æèçíè. Íåäàâíî ýêñïåðòàìè Àìåðèêàíñêîé àêàäåìèè ïåäè-
àòðèè ïåðåñìîòðåíû ðåêîìåíäàöèè ïî îïòèìàëüíîìó íàçíà-
÷åíèþ êàëüöèÿ äåòÿì ðàçíîãî âîçðàñòà. Ðåêîìåíäóåìûé åæåä-
íåâíûé ïðèåì êàëüöèÿ ñîñòàâëÿåò îò 210 ìã/ñóò ñ ðîæäåíèÿ
äî 6 ìåñ äî 1300 ìã/ñóò ñ 9 äî 18 ëåò (òàáë.11).

Таблица 11

Суточная потребность в кальции  детей разного возраста
(Greer et al., 2006)

Суточная потребность в кальции
Возраст

мг ммоль

От рождения до 6 месяцев 210 5,3

7 – 12 месяцев 270 6,8

1– 3 года 500 12,5

4 – 8 лет 800 20,0

9 – 18 лет 1300 32,5

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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Ãëàâíûì èñòî÷íèêîì êàëüöèÿ äëÿ äåòåé è ïîäðîñòêîâ ÿâëÿ-
þòñÿ ìîëî÷íûå ïðîäóêòû. Äëÿ ïîêðûòèÿ åæåäíåâíîé ïîòðåá-
íîñòè â êàëüöèè ðåêîìåíäóåòñÿ ïðèíèìàòü îäèí ìîëî÷íûé
ïðîäóêò âî âðåìÿ êàæäîãî ïðèåìà ïèùè. Â êà÷åñòâå ïðèìåðà
ìîæíî ïðèâåñòè òàêîå ñîïîñòàâëåíèå: 150 ìã êàëüöèÿ – ýòî
125 ìë ìîëîêà = 1 áàíî÷êà éîãóðòà = 100 ã òâîðîãà = 30 ã ñûðà.

Â ïîñëåäíåå âðåìÿ ïîÿâèëîñü ìíîãî ïóáëèêàöèé, â êîòî-
ðûõ âûñêàçûâàþòñÿ ðàçíûå ìíåíèÿ î ïðîôèëàêòèêå âèòàìèí
D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ïðåïàðàòàìè âèòàìèíà D. Â ÷àñòíî-
ñòè, êàê óæå îòìå÷àëîñü, íàó÷íî îáîñíîâàííàÿ ýêñïåðòàìè
Àìåðèêàíñêîé àêàäåìèè ïåäèàòðîâ ïðîôèëàêòè÷åñêàÿ äîçà
âèòàìèíà D äëÿ äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà ñîñòàâëÿåò 400 ÌÅ
(èëè 10 ìêã) â ñóòêè, òàê êàê áîëåå âûñîêàÿ äîçà íå óñâàèâà-
åòñÿ (American Academy of Pediatrics, 1998). Âìåñòå ñ òåì
Íàöèîíàëüíàÿ àêàäåìèÿ íàóê (ÍÀÍ) ÑØÀ ïðåäëîæèëà â êà-
÷åñòâå ïðîôèëàêòè÷åñêîé äîçó âèòàìèíà D äëÿ çäîðîâûõ ìëà-
äåíöåâ, äåòåé è ïîäðîñòêîâ 200 ÌÅ â ñóòêè (Institute of
Medicine, 1997). Ýòî áûëî ñâÿçàíî ñ òåì, ÷òî â 1977 ã. â îäíîé
èç ëàáîðàòîðèé â Êåìáðèäæå (Àíãëèÿ) â æåíñêîì ìîëîêå áûëà
îòêðûòà íîâàÿ âîäîðàñòâîðèìàÿ ôîðìà âèòàìèíà D (Lakdawala,
Widdowson, 1977). Àâòîðû ïðîàíàëèçèðîâàëè ðàíåå ïðîâåäåí-
íûå èññëåäîâàíèÿ ïî îïðåäåëåíèþ êîíöåíòðàöèè âèòàìèíà D
â æåíñêîì ìîëîêå è ïðèøëè ê âûâîäó, ÷òî äëÿ ýòîãî èñïîëü-
çîâàëè òîëüêî ëèïèäíóþ ôðàêöèþ æåíñêîãî ìîëîêà, òîãäà
êàê åãî âîäíóþ ÷àñòü îòáðàñûâàëè. Ïîýòîìó, êîãäà àâòîðû
ïîäâåðãíëè àíàëèçó âîäíóþ ôðàêöèþ æåíñêîãî ìîëîêà, òî
îêàçàëîñü, ÷òî êîíöåíòðàöèÿ ñóëüôàòà âèòàìèíà D â âîäíîé
ôðàêöèè æåíñêîãî ìîëîêà, ñîáðàííîãî â ðàçëè÷íûå ñðîêè
êîðìëåíèÿ ãðóäüþ ñîñòàâëÿåò 400-950 ÌÅ/ë (Lakdawala,
Widdowson, 1977).

Îäíàêî â ïîñëåäóþùèõ èññëåäîâàíèÿõ, â êîòîðûõ ïðèìåíÿ-
ëàñü áîëåå ñîâåðøåííàÿ òåõíîëîãèÿ, â æåíñêîì ìîëîêå íå îá-
íàðóæèëè èëè íàøëè íåìíîãî ñóëüôàòà âèòàìèíà D (Hollis et
al., 1981; Reeve et al., 1982a), ÷òî òàêèì îáðàçîì ðàññåèâàëî
ìèô î çíà÷åíèè âîäîðàñòâîðèìîé ôîðìû âèòàìèíà D â æåíñ-
êîì ìîëîêå (Greer et al., 1982). Áîëåå òîãî, îáíàðóæåííàÿ áèî-
ëîãè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü ñóëüôàòà âèòàìèíà D îáåñïå÷èâàëà <5%
àêòèâíîñòè âèòàìèíà D

3
, íåîáõîäèìîé äëÿ ìîáèëèçàöèè êàëü-

öèÿ â êîñòè è <1% àêòèâíîñòè, ïîääåðæèâàþùåé êàëüöèôè-
êàöèþ êîñòè èëè ñòèìóëèðóþùåé àáñîðáöèþ êàëüöèÿ â êè-
øå÷íèêå (Reeve et al., 1982b; Nagubandi et al., 1981).
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Íåäàâíî ýêñïåðòû Àìåðèêàíñêîé àêàäåìèè ïåäèàòðèè ïîä-
òâåðäèëè îáîñíîâàííîñòü è àäåêâàòíîñòü ðåêîìåíäàöèé ÍÀÍ
ÑØÀ â êà÷åñòâå ïðîôèëàêòè÷åñêîé äîçû âèòàìèíà D 200
ÌÅ â ñóòêè äëÿ ïðåäóïðåæäåíèÿ ðàõèòà è åãî äåôèöèòà
(Gartner et al., 2003). Îäíàêî ýêñïåðòû Àìåðèêàíñêîé àêà-
äåìèè ïåäèàòðîâ ðåêîìåíäóþò ïðèìåíÿòü ïðîôèëàêòè÷åñêóþ
äîçó âèòàìèíà D 200 ÌÅ â ñóòêè â ñëåäóþùèõ ñëó÷àÿõ
(Gartner et al., 2003):

· Ìëàäåíöàì, âñêàðìëèâàåìûì æåíñêèì ìîëîêîì è ïîëó÷àþ-
ùèì ìåíåå 500 ìë ìîëîêà èëè îáîãàùåííîé âèòàìèíîì D ñìåñè;

· Ìëàäåíöàì, âñêàðìëèâàåìûì èñêóññòâåííî è ïîëó÷àþ-
ùèì ìåíåå 500 ìë îáîãàùåííîé âèòàìèíîì D ñìåñè;

· Äåòÿì è ïîäðîñòêàì, êîòîðûå íå ïîëó÷àþò ðåãóëÿðíîå
âîçäåéñòâèå ñîëíå÷íîãî èçëó÷åíèÿ, ïîëó÷àþùèì ìåíåå 500
ìë îáîãàùåííîãî âèòàìèíîì D ìîëîêà èëè íå ïîëó÷àþùèì
ìóëüòèâèòàìèíû, ñîäåðæàùèå ìåíåå 200 ÌÅ âèòàìèíà D.

Â Âåëèêîáðèòàíèè Ìèíèñòåðñòâî çäðàâîîõðàíåíèÿ ðåêî-
ìåíäóåò íàçíà÷àòü âèòàìèí D ïî 400 ÌÅ/ñóò áåðåìåííûì è
æåíùèíàì â ïåðèîä ëàêòàöèè, ïî 340 ÌÅ/ñóò – ìëàäåíöàì
äî 6-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà è ïî 280 ÌÅ/ñóò – äåòÿì äî 4 ëåò
(Allgrove, 2004). Ïðè ýòîì îòñóòñòâóþò ðåêîìåíäàöèè ïî
íàçíà÷åíèþ âèòàìèíà D äåòÿì ñòàðøåãî âîçðàñòà.

Íàì ïðåäñòàâëÿåòñÿ öåëåñîîáðàçíûì îáðàòèòü âíèìàíèå
íà òî, ÷òî â íåêîòîðûõ ñòðàíàõ (Êàíàäà, Àâñòðàëèÿ, Íîâàÿ
Çåëàíäèÿ) ýêñïåðòû ñ÷èòàþò íåîáõîäèìûì óâåëè÷èâàòü ïðî-
ôèëàêòè÷åñêóþ äîçó âèòàìèíà D äî 800 ÌÅ â ñóòêè â õîëîä-
íûé ïåðèîä ãîäà (ñ îêòÿáðÿ ïî àïðåëü) (Canadian Pediatric
Society, 2002; Working Group of the Australian and New
Zealand Bone and Mineral Society, 2005). Ýòè äàííûå çàñëó-
æèâàþò âíèìàíèÿ è â Óêðàèíå, ó÷èòûâàÿ îïðåäåëåííóþ ñòå-
ïåíü ñõîæåñòè êëèìàòè÷åñêèõ óñëîâèé.

 Êàê èçâåñòíî, â ïàòîãåíåçå ðàçâèòèÿ ðàõèòà âàæíîå çíà-
÷åíèå èìåþò è äðóãèå âèòàìèíû, ÷òî óñëîæíÿåò åãî ïðîôè-
ëàêòèêó. Ðåçóëüòàòû ïîïóëÿöèîííûõ èññëåäîâàíèé, ïðîâå-
äåííûõ Èíñòèòóòîì ïèòàíèÿ ÐÀÌÍ, ñâèäåòåëüñòâóþò î íå-
äîñòàòî÷íîé îáåñïå÷åííîñòè è âñå áîëüøå íàðàñòàþùåì
äåôèöèòå âèòàìèíîâ (À, ãðóïïû Â, Ñ, Å), à òàêæå ìèêðîýëå-
ìåíòîâ (æåëåçî, öèíê, éîä) ó çíà÷èòåëüíîé ÷àñòè íàñåëåíèÿ.
Òàê, äåôèöèò âèòàìèíîâ ãðóïïû Â îïðåäåëÿåòñÿ ó 30-40%,
β-êàðîòèíà – áîëåå ÷åì ó 40%, à âèòàìèíà Ñ – ó 70-90%
îáñëåäîâàííûõ (Â.Á. Ñïèðè÷åâ, 1990).

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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Ïðèâåäåííûå äàííûå, íà íàø âçãëÿä, ÿâëÿþòñÿ äîâîëüíî
óáåäèòåëüíûìè è îäíîçíà÷íî óêàçûâàþò, ÷òî ó äåòåé, áîëü-
íûõ ðàõèòîì, èìååò ìåñòî ïîëèãèïîâèòàìèíîç. Íà ýòîì îñ-
íîâàíèè ìîæíî ñ÷èòàòü, ÷òî äëÿ ïðîôèëàêòèêè çàáîëåâàíèÿ
íåîáõîäèìî èñïîëüçîâàòü íå òîëüêî âèòàìèí D è êàëüöèé, à
è äðóãèå âèòàìèíû.

Ñ ó÷åòîì âûøåñêàçàííîãî, ïåðñïåêòèâíûì ÿâëÿåòñÿ èñ-
ïîëüçîâàíèÿ ñ öåëüþ ïðîôèëàêòèêè ðàõèòà ïðåïàðàòà Äæóí-
ãëè Áýáè, êîòîðûé ñîäåðæèò ñïåöèàëüíûé êîìïëåêñ âèòà-
ìèíîâ äëÿ äåòåé îò ðîæäåíèÿ äî 1 ãîäà æèçíè.

Äæóíãëè Áýáè– ýòî âîäíûé ðàñòâîð âèòàìèíîâ À, Ñ, D
3
.

Äîêàçàíî, ÷òî âîäíûå ðàñòâîðû â 5 ðàç áûñòðåå âñàñûâàþòñÿ
èç ïèùåâàðèòåëüíîãî êàíàëà è ýôôåêò ðàçâèâàåòñÿ áîëåå
áûñòðî ïî ñðàâíåíèþ ñ ìàñëÿíûìè ðàñòâîðàìè è òàáëåòêà-
ìè, è ê òîìó æå èõ ëåã÷å äîçèðîâàòü.

Âèòàìèí Ñ, êîòîðé âõîäèò â ñîñòàâ ïðåïàðàòà, ïðèíèìàåò àê-
òèâíîå ó÷àñòèå â ðåãóëèðîâàíèè îêèñëèòåëüíî-âîññòàíîâèòåëü-
íûõ ïðîöåññîâ, ñîçäàâàÿ âìåñòå ñ äåãèäðîàñêîðáèíîâîé êèñëî-
òîé ñèñòåìó ïåðåíîñà àòîìîâ âîäîðîäà. Âñëåäñòâèå ýòîãî àêòèâè-
ðóþòñÿ ôåðìåíòû, êîòîðûå ñîäåðæàò ñóëüôãèäðèëüíûå è
äèñóëüôèãèäðèëüíûå ãðóïïû, ÷òî îêàçûâàåò îáùåñòèìóëèðóþ-
ùåå âëèÿíèå íà îðãàíèçì. Ñóùåñòâåííî òî, ÷òî âèòàìèí Ñ ïîâû-
øàåò àäàïòàöèîííûå ñâîéñòâà îðãàíèçìà, åãî ñîïðîòèâëÿåìîñòü
ê èíôåêöèè, ÷òî îáóñëîâëåíî ñïîñîáíîñòüþ àñêîðáèíîâîé êèñ-
ëîòû àêòèâèðîâàòü ñèíòåç èíòåðôåðîíà, óñèëèâàòü ôàãîöèòîç,
ïðîöåññû ìèãðàöèè è õåìîòàêñèñà ïîëèìîðôíîÿäåðíûõ ëåéêî-
öèòîâ. Êðîìå òîãî, âèòàìèí Ñ óâåëè÷èâàåò äåòîêñèêàöèîííóþ
ôóíêöèþ ïå÷åíè, óñêîðÿåò èíàêòèâàöèþ ðàçíûõ òîêñèíîâ, ñòè-
ìóëèðóåò ñèíòåç áåëêîâ, â ÷àñòíîñòè èììóíîãëîáóëèíîâ (â îñî-
áåííîñòè IgÀ, IgG), êîëëàãåíà è ïîòîìó óêðåïëÿåò ïðîöåññû ðå-
ãåíåðàöèè, íîðìàëèçóåò ïðîíèöàåìîñòü êàïèëÿðîâ. Äàííûå ðå-
çóëüòàòû ñâÿçûâàþò ñî ñïîñîáíîñòüþ àñêîðáàòà áëîêèðîâàòü
ñâîáîäíîðàäèêàëüíîå îêèñëåíèå.

Âèòàìèí À âëèÿåò íà ñòîéêîñòü è ïðîíèöàåìîñòü êëåòî÷-
íûõ ìåìáðàí. Îí àêòèâèðóåò ôåðìåíòû òêàíåâîãî äûõàíèÿ
è îêèñëèòåëüíîãî ôîñôîðèëèðîâàíèÿ, ïðèíèìàåò ó÷àñòèå â
ñèíòåçå ÊoQ ìåìáðàííûõ ãëèêîïðîòåèíîâ è ãëèêîëèïèäîâ, à
òàêæå êîðòèêîñòåðîèäîâ. Êàê èçâåñòíî, âèòàìèí À ðåãóëè-
ðóåò íîðìàëüíûé ðîñò è äèôôåðåíöèðîâàíèå êëåòîê ðàçâè-
âàþùåãîñÿ îðãàíèçìà (ýìáðèîíà, ìîëîäîãî îðãàíèçìà), äåëå-
íèÿ è äèôôåðåíöèðîâàíèÿ áûñòðîïðîëèôåðóþùèõ òêàíåé –
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õðÿùà è êîñòíîé òêàíè, ñïåðìàòîãåííîãî ýïèòåëèÿ è ïëà-
öåíòû, ýïèòåëèÿ êîæè è ñëèçèñòûõ îáîëî÷åê, à òàêæå ôîòî-
õèìè÷åñêèé àêò çðåíèÿ.

Ïðèìåíÿþòñÿ Äæóíãëè Áýáè ó äîíîøåííûõ è íåäîíîøåí-
íûõ äåòåé â âîçðàñòå äî 1 ãîäà ñ öåëüþ ïðîôèëàêòèêè è ëå-
÷åíèÿ ðàõèòà, à òàêæå äðóãèõ ãèïî- è àâèòàìèíîçîâ.

Äæóíãëè Áýáè, ïðîèçâîäñòâà Sagmel, Inc.(ÑØÀ), â 1 ìë
âîäíîãî ðàñòâîðà ñîäåðæèòñÿ 900 ÌÅ âèòàìèíà À, 30 ìã âè-
òàìèíà Ñ, 400 ÌÅ âèòàìèíà D

3
. Ïðåïàðàò íå ñîäåðæèò ñïèð-

òà (íå óãíåòàåò äûõàòåëüíûé öåíòð) è êðàñèòåëåé, ÷òî ñóùå-
ñòâåííî ñíèæàåò ðèñê ðàçâèòèÿ àëëåðãè÷åñêèõ ðåàêöèé.

Îñîáåííîñòüþ Äæóíãëè Áýáè ÿâëÿåòñÿ òî, ÷òî ïðåïàðàò
äîçèðóåòñÿ â ìèëèëèòðàõ (äîçà 1 ìë = 1 ìåðíîé ïèïåòêå,
êîòîðàÿ ïîñòàâëÿåòñÿ âìåñòå ñ ôëàêîíîì), à íå êàïëÿõ, êàê
áîëüøèíñòâî äðóãèõ ðàñòâîðîâ âèòàìèíà D

. 
Ýòî äåëàåò ïðàê-

òè÷åñêè íåâîçìîæíûì ïåðåäîçèðîâêó ïðåïàðàòà è îáåñïå÷è-
âàåò áåçîïàñíîñòü èñïîëüçîâàíèÿ.

Óäîáñòâî ðàñòâîðà ñîñòîèò â åãî èñïîëüçîâàíèè âñåãî 1 ðàç â
ñóòêè ïî 1 ìë (ïî 1 ìåðíîé ïèïåòêå), âî âðåìÿ èëè ïîñëå åäû.
Ïðåïàðàò ìîæíî ñìåøèâàòü ñ ïèùåé èëè äàâàòü èç ëîæêè.

Íàìè ïðîâåäåíà îöåíêà ïðîôèëàêòè÷åñêîé ýôôåêòèâíîñ-
òè âîäîðàñòâîðèìîé ôîðìû âèòàìèíîâ Äæóíãëè Áýáè îòíî-
ñèòåëüíî âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà ó äåòåé. Ïîä íà-
áëþäåíèåì íàõîäèëîñü 68 äåòåé ïåðâîãî ãîäà æèçíè (36 èç
íèõ ñîñòàâèëè ãðóïïó íàáëþäåíèÿ, 32 – ãðóïïó ñðàâíåíèÿ).
Îáå ãðóïïû áûëè ñòàòèñòè÷åñêè îäíîðîäíû ïî âîçðàñòíûì è
ïîëîâûì êðèòåðèÿì è ñîìàòè÷åñêèì ñîñòîÿíèåì. Âñå äåòè
íàõîäèëèñü íà åñòåñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè. Ñðàâíèòåëüíàÿ
õàðàêòåðèñòèêà äåòåé îáåèõ ãðóïï ïðèâåäåíà â òàáë. 12.

Таблица 12

Сравнительная характеристика групп наблюдения

Показатель Группа

наблюдения

Группа

сравнения

Р

Количество детей 36 (100%) 32 (100%)

Количество мальчиков 14 (38,9%) 12 (37,5%) > 0,5

Количество девочек 22 (61,1%) 20 (62,5%) > 0,5

Средний возраст (мес) 1,1±0,3 1,1±0,2 > 0,5

І группа здоровья 29 (80,5%) 26 (81,25%) > 0,5

ІІ группа здоровья

(перинатальная энцефалопатия) 7 (19,5%) 6 (18,75%) > 0,5

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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Ó äåòåé îáåèõ ãðóïï ïðîâîäèëè íåñïåöèôè÷íóþ ïðîôè-
ëàêòèêó ðàõèòà (àäåêâàòíûé óõîä, ïðîãóëêè íà ñâåæåì âîç-
äóõå, ìàññàæ). Äåòÿì ãðóïïû íàáëþäåíèÿ äîïîëíèòåëüíî
íàçíà÷àëè ñïåöèôè÷åñêóþ ïðîôèëàêòèêó ðàõèòà, íà÷èíàÿ ñ
1-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà, ó 1 ðåáåíêà – ñ 1,5-ìåñÿ÷íîãî âîçðàñ-
òà. Ñ öåëüþ ïðîôèëàêòèêè ïðèìåíÿëè ïðåïàðàò Äæóíãëè
Áýáè â äîçå 1 ìë 1 ðàç â ñóòêè íà ïðîòÿæåíèè 4 ìåñÿöåâ.

Îöåíêó ýôôåêòèâíîñòè èñïîëüçîâàíèÿ ïðåïàðàòà Äæóíã-
ëè Áýáè ïðîâîäèëè ÷åðåç 4 ìåñÿöÿ åãî èñïîëüçîâàíèÿ, ïðè
ýòîì ó÷èòûâàëè êàê êà÷åñòâåííûå, òàê è êîëè÷åñòâåííûå
õàðàêòåðèñòèêè (âûðàæåííîñòü ñèìïòîìîâ îöåíèâàëè â áàë-
ëàõ îò 0 («îòñóòñòâóþùèé») ê 3 («ìàêñèìàëüíî âûðàæåí-
íûé»), ïîäñ÷èòûâàëè îáùåå êîëè÷åñòâî áàëëîâ ïðîÿâëåíèé
ðàõèòà ó äåòåé, îöåíèâàëè ôèçè÷åñêîå è ïñèõîìîòîðíîå ðàç-
âèòèå, ïðîðåçûâàíèå çóáîâ.

Îòìå÷åíî, ÷òî âî âñåõ äåòåé ãðóïïû íàáëþäåíèÿ ïðåïàðàò
Äæóíãëè Áýáè ïåðåíîñèëñÿ õîðîøî. Äèíàìèêà ïîÿâëåíèÿ è
èñ÷åçíîâåíèÿ ïðîÿâëåíèé ðàõèòà ìåæäó ãðóïïàìè îòëè÷à-
ëàñü (òàáë. 13).

Â ðåçóëüòàòå ÷åòûðåõìåñÿ÷íîé ïðîôèëàêòèêè ðàõèòà íè â
îäíîé èç ãðóïï íå îòìå÷åíî èçìåíåíèé ñî ñòîðîíû êîñòåé
ãðóäíîé êëåòêè («ãàðèñîíîâîé» áîðîçäû, ðàõèòè÷åñêèõ «÷å-
òîê»è, óïëîùåíèÿ ãðóäíîé êëåòêè). Òîëüêî ó 1 ðåáåíêà èç
ãðóïïû íàáëþäåíèÿ è ó 5 – èç ãðóïïû ñðàâíåíèÿ âûÿâëåíî

Таблица 13

Сравнительная характеристика проявлений рахита у детей обеих групп
через 4 месяца наблюдения

Проявления рахита

Группа

наблюдения

(n=36)

Группа

контроля

(n=32)

Р

Потливость 6 (16,67%) 11 (34,37%) <0,05

Беспокойство 4 (11,11%) 9 (28,12%) <0,05

Облысение затылка 1 (2,78%) 5 (15,62%) <0,05

Уплощение затылка 0 3 (9,37%) <0,05

Рахитические «четки» 0 0

«Гарисонова» борозда 0 0

Уплощение грудной клетки 0 0

Задержка прорезывания зубов 1 (2,78%) 6 (18,75%) <0,05

Задержка психомоторного развития 0 4 (12,5%) <0,05



69

íåçíà÷èòåëüíîå îáëûñåíèå çàòûëêà. Òàêæå íåçíà÷èòåëüíîå
óïëîùåíèå çàòûëêà áûëî ó 3 äåòåé ãðóïïû ñðàâíåíèÿ è íå
íàáëþäàëîñü â îñíîâíîé ãðóïïå. Ïîòëèâîñòü áûëà îòìå÷åíà
ó 6 äåòåé èç ãðóïïû íàáëþäåíèÿ è ó 11 – èç ãðóïïû ñðàâíå-
íèÿ. Áåñïîêîéñòâî íàáëþäàëîñü ó 4 äåòåé îñíîâíîé è ó 9
äåòåé ãðóïïû ñðàâíåíèÿ. Ñòàòèñòè÷åñêè äîñòîâåðíîå ðàçëè-
÷èå ìåæäó ÷àñòîòîé âîçíèêíîâåíèÿ ýòèõ ïðîÿâëåíèé â îá-
ñëåäîâàííûõ ãðóïïàõ ìîæåò ñâèäåòåëüñòâîâàòü î ïðîôèëàê-
òè÷åñêîé ýôôåêòèâíîñòè èññëåäóåìîãî ïðåïàðàòà.

Ïðè ñðàâíåíèè áàëëüíîé îöåíêè ïðîÿâëåíèé ðàõèòà ìåæäó
ãðóïïàìè îáñëåäîâàíèÿ, îêàçàëîñü, ÷òî ïîñëå ÷åòûðåõìåñÿ÷íîãî
êóðñà ïðîôèëàêòèêè ïðåïàðàòîì Äæóíãëè Áýáè áàëëüíàÿ îöåíêà
áûëà íèæå (â ñðåäíèå X±SD 2,87±0,83 áàëëîâ), ñðàâíèòåëüíî ñ
îöåíêîé äåòåé ãðóïïû ñðàâíåíèÿ (3,83±1,47 áàëëîâ). Äàííàÿ òåí-
äåíöèÿ äîïîëíèòåëüíî óêàçûâàåò íà ýôôåêòèâíîñòü è ïåðñïåê-
òèâíîñòü ñïåöèôè÷åñêîé ïðîôèëàêòèêè ðàõèòà ó äåòåé (ðèñ.10).

Ðèñ.10. Ñòåïåíü âûðàæåííîñòè ïðîÿâëåíèé ðàõèòà ó äåòåé â ãðóïïå íàáëþäåíèÿ (1) è
â ãðóïïå ñðàâíåíèÿ (2)

Ïðè ïåðâè÷íîì (â âîçðàñòå 1-1,5 ìåñÿöà) è ïðè ïîâòîðíîì
îáñëåäîâàíèè (â âîçðàñòå 5-6 ìåñÿöåâ), ôèçè÷åñêîå è ïñèõî-

1                                                                            2

ãðóïïà çäîðîâüÿ

Ãëàâà 2. Âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò
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ìîòîðíîå ðàçâèòèå ó âñåõ äåòåé áûëî óäîâëåòâîðèòåëüì
(òàáë.14).

Âñå äåòè â 1,5-2 ìåñÿöà ñòàëè ãóëèòü, â 3-4 ìåñÿöà äåð-
æàòü ãîëîâó, â 5-7 ìåñÿöåâ ëåïåòàòü, â 4-5 ìåñÿöåâ ïåðåâîðà-
÷èâàòüñÿ ñî ñïèíû íà æèâîò, â 6-8 ìåñÿöåâ ñèäåòü. Çàäåðæêà
ïðîðåçûâàíèÿ çóáîâ áûëà ó 6 äåòåé ãðóïïû ñðàâíåíèÿ è ó 1
ðåáåíêà ãðóïïû íàáëþäåíèÿ. Òàêæå â ãðóïïå ñðàâíåíèÿ ó 3
äåòåé áûëè îòìå÷åíû ñèìïòîìû íàðóøåíèÿ ôèçè÷åñêîãî è
ïñèõîìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ â îòëè÷èå îò ãðóïïû íàáëþäåíèÿ.

Òàêèì îáðàçîì, èñïîëüçîâàíèå ïðåïàðàòà Äæóíãëè Áåáè
äëÿ ïðîôèëàêòèêè ðàõèòà ó äåòåé 1 ãðóïïû çäîðîâüÿ, êîòî-
ðûå íàõîäÿòñÿ íà åñòåñòâåííîì âñêàðìëèâàíèè, óìåíüøàåò
÷àñòîòó è âûðàæåííîñòü ïðîÿâëåíèé ðàõèòà, à òàêæå óëó÷-
øàåò ïîêàçàòåëè ôèçè÷åñêîãî è ïñèõîìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ.

Ýôôåêòèâíîñòü ïðåïàðàòà Äæóíãëè Áýáè â ïëàíå ïðîôè-
ëàêòèêè ðàçâèòèÿ ðàõèòè÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ êîñòåé ó äåòåé,
âîçìîæíî îáúÿñíÿåòñÿ êîìïëåêñíûì âëèÿíèåì íå òîëüêî
âèòàìèíà D, à è âèòàìèíîâ À è Ñ, ÷òî îáåñïå÷èâàåò ëó÷øåå
ñîñòîÿíèå îêèñëèòåëüíîãî ãîìåîñòàçà è îáìåíà âåùåñòâ â
îðãàíèçìå ãðóäíîãî ðåáåíêà, óëó÷øàåò ìåòàáîëèçì âèòàìè-
íà D â ïàðåíõèìàòîçíûõ îðãàíàõ, áèîóñâîåíèþ êàëüöèÿ.

Таблица 14

Основные показатели психомоторного развития детей

Проявления рахита

Группа

наблюдения

(n=36)

Группа

сравнения

(n=32)

Р

Возраст держания головы, мес. 3,5±0,44 3,7±0,62 > 0,5

Возраст, в котором дети начали
гулить, мес. 1,96±0,57 1,98±0,84 > 0,5

Возраст, в котором дети начали

лепетать, мес. 5,87±0,67 6,04±0,82 > 0,5

Возраст, в котором дети начали

переворачиваться со спины на
живот, мес. 4,67±0,48 4,88±0,72 > 0,5

Возраст, в котором дети начали
сидеть, мес. 6,54±0,96 6,78±0,88 > 0,5

Прорезывания первых зубов в 66

месячном возрасте, мес. 35 (97,2%) 26 (81,25%) > 0,5
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Ãëàâà 3.

ÂÈÒÀÌÈÍ D-ÇÀÂÈÑÈÌÛÉ ÐÀÕÈÒ

Îïðåäåëåíèå. Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò õàðàêòåðèçóåòñÿ
ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííûìè íàðóøåíèÿìè ìåòàáîëèçìà
âèòàìèíà D è/èëè àêòèâíîñòè åãî ðåöåïòîðîâ, ÷òî ïðèâîäèò ê
èçìåíåíèþ ôîñôîðíî-êàëüöèåâîãî îáìåíà è êîñòíîé ñèñòåìû.

Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò îòíîñèòñÿ ê íàñëåäñòâåííûì
àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûì çàáîëåâàíèÿì.

Âïåðâûå ýòî çàáîëåâàíèå áûëî îïèñàíî Prader et al. â 1961 ã.,
êîòîðûå íàáëþäàëè äâóõ ìàëåíüêèõ äåòåé ñî âñåìè òèïè÷íûìè
êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêàìè âèòàìèí D-äåôèöèòíîãî ðàõèòà, íå-
ñìîòðÿ íà àäåêâàòíîå ïîòðåáëåíèå âèòàìèíà D, ÷òî ïîçâîëèëî
íàçâàòü åãî «ïñåâäîâèòàìèí D-äåôèöèòíûì ðàõèòîì».

Òåðìèí «âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò» (vitamin D-dependent
rickets) áûë ïðåäëîæåí Fraser è Salter (1958). Â êà÷åñòâå ñè-
íîíèìîâ âèòàìèí D-çàâèñèìîãî ðàõèòà èñïîëüçóþò òàêèå, êàê
ïñåâäîâèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò, ãèïîêàëüöèåìè÷åñêèé
âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûé ðàõèò è äð.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðàçëè÷àþò äâà êëèíèêî-ïàòîãåíåòè÷åñ-
êèõ òèïà âèòàìèí D-çàâèñèìîãî ðàõèòà, â îñíîâå êîòîðûõ
ëåæàò ðàçëè÷íûå ãåíåòè÷åñêèå äåôåêòû è îòìå÷àþòñÿ äîâîëüíî
î÷åð÷åííûå êëèíèêî-ëàáîðàòîðíûå ïðèçíàêè çàáîëåâàíèÿ.

Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò I òèïà – ðåäêèé âàðèàíò âè-
òàìèí D-çàâèñèìîãî ðàõèòà ñ àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûì íàñëå-
äîâàíèåì, ïðè êîòîðîì íàðóøåíèå ôîñôîðíî-êàëüöèåâîãî
îáìåíà è ôîðìèðîâàíèå êîñòíîé ñèñòåìû ïðîèñõîäÿò â ðå-
çóëüòàòå ãåíåòè÷åñêîãî äåôåêòà ìåòàáîëèçìà âèòàìèíà D,
îáóñëîâëåííîãî îòñóòñòâèåì èëè íåäîñòàòî÷íîé àêòèâíîñòüþ
1α-ãèäðîêñèëàçû â êàíàëüöàõ ïî÷åê. Ìåõàíèçì ðàçâèòèÿ
äàííîãî çàáîëåâàíèÿ âïåðâûå áûë îïèñàí Fraser et al. (1973).

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Çàáîëåâàíèå îáóñëîâëåíî òî÷å÷íîé
ìóòàöèåé ãåíà (CYP1α) â äëèííîì ïëå÷å õðîìîñîìû 12 (12q13.3;
ðèñ.11), êîäèðóþùåãî àêòèâíîñòü 1α-ãèäðîêñèëàçû â ïðîêñè-
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ìàëüíûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê, ÷òî îáñëîâëèâàâàåò íèçêóþ ýíçè-
ìàòè÷åñêóþ àêòèâíîñòü (Kitanaka et al., 1998; Kato, 1999).

Àêòèâíîñòü 1α-ãèäðîêñèëàçû îáíàðóæåíà â ïðîêñèìàëü-
íûõ è äèñòàëüíûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê, â êîæå, ëèìôàòè÷åñêèõ
óçëàõ, ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçå è êèøå÷íèêå (Bland et al., 1999;
Hewison et al., 2000).

Óêàçàííûé ôåðìåíò, êàê èçâåñòíî, ñïîñîáñòâóåò ïðåâðàùå-
íèþ 25(OH)D

3
 â 1,25(OH)

2
D

3 
(DeLuca, 2004). Ïîýòîìó ó áîëüíûõ

íàðóøåíî ïðåâðàùåíèå 25(OH)D
3
 â 1,25(OH)

2
D

3
, ÷òî çàêîíîìåð-

íî ïðèâîäèò ê íèçêîìó óðîâíþ 1,25(OH)
2
D

3
 â ñûâîðîòêå êðîâè.

Êàê èçâåñòíî, 1,25(OH)
2
D

3 
èãðàåò âàæíóþ ðîëü â ïîääåðæàíèè

ãîìåîñòàçà êàëüöèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè, óñèëèâàÿ àáñîðáöèþ
êàëüöèÿ è ôîñôàòîâ â òîíêîé êèøêå (Bland et al., 1999).

Ó áîëüíûõ íàðóøàåòñÿ âñàñûâàíèå êàëüöèÿ â êèøå÷íèêå
è âîçíèêàåò ãèïîêàëüöèåìèÿ. Ïðè ýòîì âòîðè÷íî ðàçâèâàåò-
ñÿ ãèïåðïàðàòèðåîç (ãèïåðïàðàòèðåîèäèçì) è íàðóøàåòñÿ
ôîñôîðíî-êàëüöèåâûé îáìåí. Ïåðå÷èñëåííûå íàðóøåíèÿ
ïðèâîäÿò ê ðàõèòîïîäîáíîé äåôîðìàöèè ñêåëåòà.

Òàêèì îáðàçîì, ýòî çàáîëåâàíèå ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé äåôè-
öèòíóþ ïî êàëüöèþ ôîðìó ðàõèòà, òàê êàê ó áîëüíûõ ðàçâè-
âàþòñÿ âòîðè÷íûé ãèïåðïàðàòèðåîèäèçì, àìèíîàöèäóðèÿ è
ãëþêîçóðèÿ, ïîòåðÿ ïî÷êàìè ãèäðîêàðáîíàòîâ è ïî÷å÷íûé
êàíàëüöåâûé àöèäîç.

Ðèñ. 11. Ëîêàëèçàöèÿ ãåíà 1α-ãèäðîêñèëàçû â õðîìîñîìàõ, âûÿâëÿåìàÿ ñ ïîìîùüþ
ôëþîðåñöåíöèè (À), è åå ñõåìàòè÷åñêîå èçîáðàæåíèå (Â) (S. Kitanaka et al., 1998)

ðåöåïòîð

âèòàìèíà D

1α-ãèäðîêñèëàçà

À                                                                     Â
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Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò I
òèïà ïðîÿâëÿåòñÿ ó äåòåé â âîçðàñòå 3-6 ìåñ, íåñìîòðÿ íà ïðî-
ôèëàêòè÷åñêèé ïðèåì âèòàìèíà D â îáû÷íûõ äîçàõ (400-600
ÌÅ/ñóò) ñ öåëüþ ïðåäóïðåæäåíèÿ ðàõèòà. Âíà÷àëå îáû÷íî
ïîÿâëÿþòñÿ ñèìïòîìû ïîðàæåíèÿ íåðâíîé ñèñòåìû (áåñïîêîé-
ñòâî, ïîâûøåííàÿ âîçáóäèìîñòü, ðàçäðàæèòåëüíîñòü, íàðóøå-
íèå ñíà è äð.), à çàòåì íàðàñòàåò ìûøå÷íàÿ ñëàáîñòü è ãèïî-
òîíèÿ, ýïèçîäè÷åñêè ìîãóò îòìå÷àòüñÿ êëîíèêî-òîíè÷åñêèå
ñóäîðîãè (èç-çà ãèïîêàëüöèåìèè). Ïî ìåðå ïðîãðåññèðîâàíèÿ
çàáîëåâàíèÿ íàáëþäàåòñÿ çàäåðæêà ðîñòà, ãèïîñòàòóðà, îòñòà-
âàíèå ìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ, à òàêæå äðóãèå ïðèçíàêè ðàõèòà
(äåôîðìàöèÿ ÷åðåïà è ãðóäíîé êëåòêè, ðàõèòè÷åñêèå «áðàñ-
ëåòû» è äð.). ×àñòî îòìå÷àåòñÿ ðàçìÿã÷åíèå êîñòåé (îñòåîìà-
ëÿöèÿ) è ïåðåëîìû. Õàðàêòåðíà âàðóñíàÿ äåôîðìàöèÿ â íèæ-
íåé òðåòè ãîëåíåé è âàëüãóñíàÿ (Õ-îáðàçíàÿ) êîëåííûõ ñóñòà-
âîâ (ðèñ.12). Íåðåäêî çàáîëåâàíèå ñîïðîâîæäàåòñÿ
ôîðìèðîâàíèåì äåôåêòîâ çóáíîé ýìàëè è åå ãèïîïëàçèåé.

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ áîëåçíè íåóêëîííî íàðàñòàþò è
ê êîíöó ïåðâîãî ãîäà æèçíè ñèìïòîìîêîìïëåêñ, ïîçâîëÿþ-
ùèé óñòàíîâèòü äèàãíîç âèòàìèí D-çàâèñèìîãî ðàõèòà I òèïà,
ñòàíîâèòñÿ î÷åâèäíûì.

Òèïè÷íûìè ëàáîðàòîðíûìè ïðèçíàêàìè âèòàìèí D-çàâè-
ñèìîãî ðàõèòà I òèïà ÿâëÿþòñÿ: ãèïîêàëüöèåìèÿ, ãèïîôîñ-
ôàòåìèÿ, íèçêèé óðîâåíü 1,25(OH)

2
D

3
 â ñûâîðîòêå êðîâè íà

ôîíå íîðìàëüíîãî ñîäåðæàíèÿ 25(OH)D
3
, ïîâûøåíèÿ àêòèâ-

íîñòè ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû è âûñîêîãî óðîâíÿ ïàðàòèðîèä-
íîãî ãîðìîíà (ÏÒÃ) â ñûâîðîòêå êðîâè (òàáë.5). Ïðè ýòîì ñ
ìî÷îé âûâîäèòñÿ ÷ðåçìåðíîå êîëè÷åñòâî àìèíîêèñëîò (ãèïå-
ðàìèíîàöèäóðèÿ), à òàêæå âûÿâëÿåòñÿ âûñîêèé óðîâåíü
öÀÌÔ â ìî÷å.

Ëå÷åíèå. Ïðèçíàêè ðàõèòà è áèîõèìè÷åñêèå íàðóøåíèÿ
ïðè âèòàìèí D-çàâèñèìîì ðàõèòå I òèïà ìîæíî êîððèãèðî-
âàòü ìàññèâíûìè äîçàìè (200000-1000000 ÌÅ/ñóò) âèòàìè-
íà D

2
. Îäíàêî áîëåå ýôôåêòèâíûì ÿâëÿåòñÿ ïðèìåíåíèå 1,25-

äèãèäðîêñèâèòàìèíà D
3 
(íàïðèìåð, ïðåïàðàòû Àêâàäåòðèì,

îêñèäåâèò èëè êàëüöèòðèîë). Chesney (2004) ñ÷èòàåò, ÷òî äëÿ
ëå÷åíèÿ âèòàìèí D-çàâèñèìîãî ðàõèòà I òèïà äîñòàòî÷íî
ïðèìåíÿòü îòíîñèòåëüíî íèçêèå äîçû (1-2 ìêã/ñóò) êàëüöèò-
ðèîëà (1,25(OH)

2
D

3
). Â.Ì. Ñòóäåíèêèí è À.Ñ. Íèêîëàåâ (2006)

ðåêîìåíäóþò íàçíà÷àòü îêñèäåâèò (1α(ÎÍ) D
3
) â äîçå 0,5-3

ìêã/ñóò. Ëå÷åíèå ýðãîêàëüöèôåðîëîì èëè êàëüöèôåäèîëîì

Ãëàâà 3. Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò
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ìåíåå ýôôåêòèâíî. Äëèòåëüíîñòü ëå÷åíèÿ óêàçàííûìè ïðå-
ïàðàòàìè ñîñòàâëÿåò 4-8 íåä.

Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò II òèïà. Î÷åíü ðåäêèé âàðè-
àíò âèòàìèí D-çàâèñèìîãî ðàõèòà, ñâÿçàííîãî ñ íå÷óâñòâè-
òåëüíîñòüþ îðãàíîâ-ìèøåíåé (ïî÷åê, êîæè, êîñòíîé ñèñòå-
ìû è äð.) ê 1,25-äèãèäðîêñèâèòàìèíó D

3 
ïðè îòñóòñòâèè íà-

ðóøåíèé ñèíòåçà ýòîãî âàæíåéøåãî ìåòàáîëèòà âèòàìèíà D.
Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò II òèïà îòíîñèòñÿ ê íàñëåä-

ñòâåííûì àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûì çàáîëåâàíèÿì è ÷àùå âñòðå-
÷àåòñÿ ó ëèö, ñîñòîÿùèõ â áðàêå âòîðîé ñòåïåíè ðîäñòâà.

Çàáîëåâàíèå âïåðâûå îïèñàíî
Brooks et al. (1978), êîòîðûå ó 22-
ëåòíåé âçðîñëîé æåíùèíû íàáëþäà-
ëè îñòåîìàëÿöèþ, ãèïîêàëüöèåìèþ
è âòîðè÷íûé ãèïåðïàðàòèðîèäèçì â
ñî÷åòàíèè ñ íîðìàëüíûì óðîâíåì 25-
ãèäðîêñèâèòàìèíà D

3
 (25(OH)D

3
) è

ïîâûøåííûì ñîäåðæàíèåì 1,25-äè-
ãèäðîêñèâèòàìèíà D

3
 (1,25(OH)

2
D

3
)
 
â

ñûâîðîòêå êðîâè. Ëå÷åíèå áûëî ýô-
ôåêòèâíûì ïðè íàçíà÷åíèè âèòàìè-
íà D

3 
â äîçå 4000 ÌÅ/ñóò.

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî â êîíöå ïðî-
øëîãî ñòîëåòèÿ â ñïåöèàëüíîé ëèòå-
ðàòóðå áûëî îïèñàíî òîëüêî îêîëî 60
áîëüíûõ âèòàìèí D-çàâèñèìûì ðà-
õèòîì II òèïà (Malloy et al., 1999).

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Â íàñòîÿ-
ùåå âðåìÿ óñòàíîâëåíî, ÷òî ðàçâè-
òèå âèòàìèí D-çàâèñèìîãî ðàõèòà II
òèïà îáóñëîâëåíî èçìåíåíèÿìè â
ìîëåêóëå ðåöåïòîðà èëè îòñóòñòâè-
åì 1,25(ÎÍ)

2
D

3
-ñâÿçûâàþùåãî ðåöåï-

òîðà íà êëåòêàõ, ÷òî íå ïîçâîëÿåò
ðåàëèçîâàòü áèîëîãè÷åñêîå äåéñòâèå
âèòàìèíà D (Malloy et al., 1999).

Ðèñ.12. Äåâî÷êà 4 ëåò, áîëüíàÿ âèòàìèí D-
çàâèñèìûì ðàõèòîì (âèä ñáîêó): âàðóñíî-

ñàáëåâèäíàÿ äåôîðìàöèÿ íèæíèõ êîíå÷íîñòåé,
äåôîðìàöèÿ ÷åðåïà è ãðóäíîé êëåòêè,

ðàõèòè÷åñêèå «áðàñëåòû»
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Êàê èçâåñòíî, àêòèâíûå ìåòàáîëèòû âèòàìèíà D îñóùåñòâ-
ëÿþò ñâîå äåéñòâèå íà óðîâíå îðãàíîâ-ìèøåíåé, îáëàäàþùèõ
ñïåöèôè÷åñêèìè âèòàìèí D-ðåöåïòîðàìè (VDR). Ðåöåïòîðû
âèòàìèíà D øèðîêî ïðåäñòàâëåíû â îðãàíèçìå è îáíàðóæåíû
ïî ìåíüøåé ìåðå â 35 îðãàíàõ è òêàíÿõ, ïðè÷åì íå òîëüêî â
òàêèõ êëàññè÷åñêèõ îðãàíàõ-ìèøåíÿõ äëÿ âèòàìèíà D, êàê
êèøå÷íèê, ïî÷êè è êîñòè, íî è â ìîçãå, ñåðäöå, ïîäæåëóäî÷-
íîé è ïàðàùèòîâèäíûõ æåëåçàõ, êîæå è äðóãèõ îðãàíàõ è
òêàíÿõ (Haussler et al., 1998; Morris, 2004; DeLuca, 2004).

Ó ÷åëîâåêà VDR ðåöåïòîð ÿâëÿåòñÿ áåëêîì, êîòîðûé ñîñòî-
èò èç 427 àìèíîêèñëîò, èìååò ìîëåêóëÿðíóþ ìàññó ~48 kDa è
ìîæåò áûòü ðàçäåëåí ôóíêöèîíàëüíî íà íåñêîëüêî îáëàñòåé
(ðèñ.13). Â êîíöåâîé àìèíîîáëàñòè èìååòñÿ AB äîìåí äëèíîé
îêîëî 20 àìèíîêèñëîò. ÄÍÊ-ñâÿçûâàþùèé äîìåí (DNA-binding
domain) (DBD), íàçûâàåìûé òàêæå C-îáëàñòüþ, îïðåäåëÿåòñÿ
ìåæäó àìèíîêèñëîòàìè 21 è 92. D-ðåãèîí, èëè ãèáêàÿ îá-
ëàñòü, îïðåäåëÿåòñÿ ïðèáëèçèòåëüíî ìåæäó àìèíîêèñëîòàìè
93 è 123. E-ðåãèîí, èëè ëèãàíäñâÿçûâàþùûé äîìåí (ligand-
binding domain), íàõîäèòñÿ ìåæäó àìèíîêèñëîòàìè 124 è 427,
êîòîðûé îáëàäàåò ñïîñîáíîñòüþ ñâÿçûâàòü 1,25(ÎÍ)

2
D

3
. Â îò-

ëè÷èå îò íåêîòîðûõ äðóãèõ ðåöåïòîðîâ, VDR íå èìååò â C-
òåðìèíàëå F äîìåíà (Haussler et al., 1998).

Ðèñ.13. Ñõåìàòè÷åñêîå ïðåäñòàâëåíèå ñòðóêòóðû VDR ðåöåïòîðà

Êàê è ðåöåïòîðû äðóãèõ ñòåðîèäíûõ ãîðìîíîâ, ðåöåïòîðû
âèòàìèíà D, ëîêàëèçîâàííûå â êëåòêàõ-ìèøåíÿõ, ïîñëå ñâÿ-
çûâàíèÿ ñ ëèãàíäîì àêòèâèçèðóþòñÿ è, ñâÿçûâàÿñü â ÿäðå ñî
ñïåöèôè÷åñêîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòüþ ÄÍÊ, êîíòðîëèðóþò
òðàíñêðèïöèþ ñîîòâåòñòâóþùèõ ãåíîâ (ðèñ.14).

Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ âàæíî îïðåäåëÿòü êîíöåíòðàöèþ
ðåöåïòîðà âèòàìèíà D, òàê êàê â ïðîãðåñcèðîâàíèè ðàõèòà
èãðàþò ðîëü ôàêòîðû, ñâÿçàííûå íå òîëüêî ñ íàðóøåíèåì
ìåòàáîëèçìà âèòàìèíà D, íî è ñ ðàçâèòèåì óñòîé÷èâîñòè ê
âèòàìèíó D (äåôèöèòîì ðåöåïòîðîâ äëÿ âèòàìèíà D).

Òàêèì îáðàçîì, â íàñòîÿùåå âðåìÿ óáåäèòåëüíî ïîêàçà-
íî, ÷òî âîçíèêíîâåíèå âèòàìèí D-çàâèñèìîãî ðàõèòà II òèïà

Ãëàâà 3. Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò

AB                         C                        D                                                         E

DNA binding                                                    Ligand binding
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ñâÿçàíî ñ ìóòàöèÿìè ãåíà VDR, îòâåòñòâåííîãî çà ñèíòåç
ðåöåïòîðîâ ê âèòàìèíó D (Baker et al., 1988). Óêàçàííûé
ãåí áûë èäåíòèôèöèðîâàí â õðîìîñîìå 12 â ëîêóñå 12q13-
14 (Labuda et al.,1992; ðèñ.11). Ïîëàãàþò, ÷òî ìíîãî÷èñ-
ëåííûå ìóòàöèè ãåíà VDR (ðèñ.15) îáóñëîâëèâàþò ñèíòåç
äåôåêòíîãî âèòàìèí D-ñâÿçûâàþùåãî ðåöåïòîðà. Ýòî ïðè-
âîäèò ê íàðóøåíèþ ñâÿçûâàíèÿ 1,25(OH)

2
D

3
 ñ öèòîïëàçìà-

òè÷åñêèìè èëè ÿäåðíûìè ðåöåïòîðàìè êëåòîê êîñòåé, ïî-
÷åê, êîæè è äðóãèõ îðãàíîâ è òêàíåé, íåñìîòðÿ íà âûñîêèé
óðîâåíü 1,25(OH)

2
D

3 
â ñûâîðîòêå êðîâè (Iida et al., 1995;

Tiosano et al., 2001).
Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Çàáîëåâàíèå, êàê ïðàâèëî, ìà-

íèôåñòèðóåò â ðàííåì âîçðàñòå, íî îïèñàíû ñïîðàäè÷åñêèå
ñëó÷àè ó ïîäðîñòêîâ è âçðîñëûõ. Ïðè ðàçâèòèè âèòàìèí D-
çàâèñèìîãî ðàõèòà II òèïà îïðåäåëÿþòñÿ ãèïîêàëüöèåìèÿ è

Ðèñ.14. Ñèíòåç 1,25-äèãèäðîâèòàìèíà D
3
 è ìîëåêóëÿðíûé ìåõàíèçì äåéñòâèÿ:

 VDR – ðåöåïòîðû âèòàìèí D; DBP – âèòàìèí D-ñâÿçûâàþùèé áåëîê;
RXR- ðåòèíîèäíûé Õ ðåöåïòîð; GTA - îáùèé àïïàðàò òðàíñêðèïöèè;

VDRE – ýëåìåíòû ðåöåïòîðà âèòàìèíà D (P.J. Malloy et al., 1999)
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ïðèçíàêè ðàõèòà èëè îñòåîìàëÿöèè (ðèñ.16) âñëåäñòâèå íå-
äîñòàòî÷íîé àáñîðáöèè êàëüöèÿ â òîíêîé êèøêå è íàðóøå-
íèÿ ìèíåðàëèçàöèè êîñòíîé òêàíè è õðÿùåé (Malloy et al.,
1999). Áîëüíûå æàëóþòñÿ íà áîëè â êîñòÿõ, ìûøå÷íóþ ñëà-
áîñòü è ãèïîòîíèþ. Ó íåêîòîðûõ èç íèõ îòìå÷àþòñÿ ñóäîðî-
ãè âñëåäñâòèå ãèïîêàëüöèåìèè. Ó ÷àñòè áîëüíûõ íàáëþäàåò-
ñÿ íèçêèé ðîñò, ðåäêèå âîëîñû è ãèïîïëàçèÿ çóáîâ.

Äëÿ II òèïà âèòàìèí D-çàâèñèìîãî ðàõèòà, â îòëè÷èå îò
I òèïà è äðóãèõ ôîðì ðàõèòà, õàðàêòåðíà ýêòîäåðìàëüíàÿ
àíîìàëèÿ. Áîëåå ÷åì ó ïîëîâèíû áîëüíûõ â òå÷åíèå ïåð-
âîãî ãîäà æèçíè ðàçâèâàåòñÿ òîòàëüíàÿ àëîïåöèÿ, âêëþ-
÷àÿ áðîâè, à â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ è ðåñíèöû, à òàêæå ïðî-
ãðåññèðóþùåå óìåíüøåíèå êîëè÷åñòâà çóáîâ (îëèãîäåíòèÿ)
(ðèñ.17). Ïî ìíåíèþ íåêîòîðûõ àâòîðîâ, îáëûñåíèå ÿâëÿ-
åòñÿ ìàðêåðîì áîëåå òÿæåëîãî òå÷åíèÿ áîëåçíè è ëå÷åíèå
áîëüíûõ ñ àëîïåöèåé âûñîêèìè äîçàìè âèòàìèíà D èëè
åãî àêòèâíûõ ìåòàáîëèòîâ, êàê ïðàâèëî, íåäîñòàòî÷íî ýô-
ôåêòèâíî.

Ìåõàíèçì, ïðèâîäÿùèé ê îáëûñåíèþ, ê ñîæàëåíèþ, íåèç-
âåñòåí. Îäíàêî ñ ïîìîùüþ áèîïñèè êîæè óäàëîñü óñòàíî-
âèòü, ÷òî ó áîëüíûõ èìåþòñÿ íîðìàëüíûå ôîëëèêóëû, íî
áåç âîëîñ. Ïîëàãàþò, ÷òî íåäîñòàòî÷íîå äåéñòâèå 1,25(ÎH)

2
D

3

â êðèòè÷åñêîé ñòàäèè ðàçâèòèÿ âîëîñÿíûõ ôîëëèêóëîâ ÿâ-
ëÿåòñÿ íàèáîëåå âåðîÿòíîé ïðè÷èíîé îáëûñåíèÿ.

Ðèñ. 15. Ñõåìàòè÷åñêîå èçîáðàæåíèå ìóòàöèé â áåëêå âèòàìèí D-ñâÿçûâàþùåãî
ðåöåïòîðà (VDR)

Ãëàâà 3. Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò

Zn

COOH
NH2

DNA-BUNDING 1,25(OH)2D3-BINDING

Zn

30

33 35

45
46
47
50

73

80 152190
233

259
274

286
295

305
314

391

  NORMAL
30Agr(CGA)
33Gly(GGC)
35His(CAC)
45Lys(AAA)
46Gly(GGC)
47Phe(TTC)
50Agr(CGA)
73Agr(CGA)
73Agr(CGA)
80Agr(CGA)

  NORMAL
152Gln(CAG)
190Cys(TGT)
233Leu(GTC)
259Gln(CAG)
274Arg(CGC)
286Trp(TGG)
295Tyr(TAC)
305His(CAC)
314Lle(ATC)
391Agr(CGC)

  MUTANT
Stop(TGA)
Asp(GAC)
Gln(CAG)
Gly(GAA)
Asp(GAC)
Lle(ATC)
Gln(CAA)
Stop(TGA)
Gln(CAA)
Gln(CAG)

  MUTANT
Stop(TGA)
Trp(TGG)
fs(GTG)
Pro(CCG)
Leu(CTC)
Arg(CGG)
Stop(TAA)
Gtn(CAG)
Ser(AGC)
Cys(TGC)
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Èç ëàáîðàòîðíûõ ïîêàçàòåëåé íàèáîëåå õàðàêòåðíû ãèïî-
ôîñôàòåìèÿ, ãèïîêàëüöèåìèÿ è àìèíîàöèäóðèÿ, à òàêæå
âûñîêàÿ àêòèâíîñòü ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû (òàáë.5). Â ñûâî-
ðîòêå êðîâè áîëüíûõ âûÿâëÿåòñÿ íîðìàëüíûé óðîâåíü 25-
ãèäðîêñèâèòàìèíà D

3
 (25(OH)D

3
) è âûñîêèé óðîâåíü 1,25-

äèãèäðîêñèâèòàìèíà D
3
 (1,25(OH)

2
D

3
), êàê ïðàâèëî, âûøå

180 ïã/ìë. Îáðàùàåò âíèìàíèå, ÷òî óðîâåíü 1,25-äèãèäðîê-
ñèâèòàìèíà D

3 
ìîæåò â 100 ðàç è áîëåå ïðåâûøàòü íîðìó

(Malloy et al., 1999).
Ïðè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè âûÿâëÿåòñÿ îáðàçî-

âàíèå òðàáåêóë (âûñòóïîâ) íà äëèííûõ êîñòÿõ, èçìåíåíèÿ
ïîçâîíî÷íèêà, óâåëè÷åíèå ïëîòíîñòè êîñòåé ÷åðåïà, ýðîçèè
êëþ÷èöû, ëîííîãî ñî÷ëåíåíèÿ è êðåñòöîâî-ïîäâçäîøíîãî ñó-
ñòàâà (êàê ïðîÿâëåíèå âòîðè÷íîãî ãèïåðïàðàòèðîèäèçìà).

Ëå÷åíèå. Îáû÷íî ïðè âèòàìèí D-çàâèñèìîì ðàõèòå II òèïà
íàçíà÷àþò ïðåïàðàòû âèòàìèíà D

3
 â áîëåå âûñîêîé äîçå, ÷åì

ïðè ëå÷åíèè áîëüíûõ ñ I òèïîì. Îäíàêî ïðè âûáîðå äîçû âèòà-
ìèíà D

3 
áîëüíûì âèòàìèí D-çàâèñèìûì ðàõèòîì II òèïà ó÷è-

òûâàþò íàëè÷èå àëîïåöèè (Malloy et al., 1999). Â ÷àñòíîñòè,
ïðè îòñóòñòâèè àëîïåöèè îáû÷íî íàçíà÷àþò âèòàìèí D â äîçå
5000-40000 ÌÅ/ñóò èëè 25-ãèäðîêñèâèòàìèí D

3 
(25(OH)D

3
) â

äîçå 20-200 ìêã/ñóò èëè êàëü-
öèòðèîë (1,25(OH)

2
D

3
) â äîçå

17-20 ìêã/ñóò (Malloy et al.,
1999). Ïî äàííûì Chesney
(2004), ðàõèò èíîãäà ìîæåò
ðåãðåññèðîâàòü ïðè ââåäåíèè
15-30 ìêã/ñóò êàëüöèòðèîëà
(1,25(OH)

2
D

3
), íî îáëûñåíèå

ïðè ýòîì íåîáðàòèìî.
×òî êàñàåòñÿ áîëüíûõ âè-

òàìèí D-çàâèñèìûì ðàõèòîì
II òèïà ñ àëîïåöèåé, òî îíè
áîëåå ðåçèñòåíòíû ê òåðàïèè
âèòàìèíîì D

 
è åãî ìåòàáîëè-

òàìè, ÷òî òðåáóåò ïðèåìà áî-
ëåå âûñîêèõ äîç ïðåïàðàòîâ
(Malloy et al., 1999).

Ðèñ.16. Áîëüíûå âèòàìèí D-
çàâèñèìûì ðàõèòîì II òèïà

(J.F. Rosen et al., 1979)
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Äåòÿì ñ âèòàìèí D-çàâèñèìûì
ðàõèòîì II òèïà îáÿçàòåëüíî íà-
çíà÷àþò ïðåïàðàòû êàëüöèÿ. Â.Ì.
Ñòóäåíèêèí è À.Ñ. Íèêîëàåâ
(2006) ðåêîìåíäóþò ïðåïàðàòû
êàëüöèÿ (ãëþêîíàò, ëàêòàò, õëî-
ðèä èëè êàðáîíàò) â äîçå äî 2 ã â
ñóòêè. Îäíàêî ïðèâåäåííûå Malloy
et al. (1999) â îáçîðå ëèòåðàòóðû
ðåêîìåíäàöèè óêàçûâàþò íà íåîá-
õîäèìîñòü ïðèìåíåíèÿ áîëåå âû-
ñîêèõ äîç ïðåïàðàòîâ êàëüöèÿ (3-
4 ã ïî ýëåìåíòàðíîìó êàëüöèþ per

os) â òå÷åíèå 4-9 ìåñ. Ïðè ýòîì ó ÷àñòè áîëüíûõ õîðîøèé òåðà-
ïåâòè÷åñêèé ýôôåêò ïîëó÷åí ïðè âíóòðèâåííîì ââåäåíèè ïðå-
ïàðàòîâ êàëüöèÿ (Malloy et al., 1999).

Ðèñ.17. Òîòàëüíàÿ àëîïåöèÿ è îëèãîäåíòèÿ
ó ðåáåíêà ñ âèòàìèí D-çàâèñèìûì ðàõèòîì

II òèïà

Ãëàâà 3. Âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò



80

Â.Ã. Ìàéäàííèê «Ðàõèò ó äåòåé: ñîâðåìåííûå àñïåêòû»

Ãëàâà 4.

ÃÈÏÎÔÎÑÔÀÒÅÌÈ×ÅÑÊÈÉ
(ÂÈÒÀÌÈÍ D-ÐÅÇÈÑÒÅÍÒÍÛÉ) ÐÀÕÈÒ

Îòäåëüíîé êëèíèêî-ïàòîãåíåòè÷åñêîé ôîðìîé çàáîëåâàíèÿ
ÿâëÿåòñÿ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, òå÷åíèå êîòîðîãî ñî-
ïðîâîæäàåòñÿ êëèíè÷åñêèìè ïðèçíàêàìè ðàõèòà, òðóäíî
ïîääàþùèìèñÿ ëå÷åíèþ îáû÷íûìè äîçàìè âèòàìèíà D, è
âûðàæåííîé ãèïîôîñôàòåìèåé. Ïîýòîìó ÷àñòî åãî íàçûâàþò
âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûì ðàõèòîì. Îäíàêî íåîáõîäèìî îòìå-
òèòü, ÷òî ýòà ôîðìà íåîäíîðîäíà è ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé
ðàõèò ïðåäñòàâëÿåò ãðóïïó ïàòîôèçèîëîãè÷åñêè ðàçëè÷íûõ
çàáîëåâàíèé. Çà ïîñëåäíèå ãîäû äîñòèãíóòû çíà÷èòåëüíûå
óñïåõè â ïîíèìàíèè ãåíåòè÷åñêèõ è áèîõèìè÷åñêèõ îñíîâ
ýòèõ â îáùåì ðåäêèõ çàáîëåâàíèé.

Îïðåäåëåíèå. Âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûé ðàõèò îáúåäèíÿåò ãå-
òåðîãåííóþ ãðóïïó íàñëåäñòâåííî îáóñëîâëåííûõ çàáîëåâàíèé ñ
íàðóøåíèåì ìåòàáîëèçìà âèòàìèíà D è ôîñôîðíîãî îáìåíà.

Âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûé ðàõèò – îñîáàÿ ôîðìà ðàõèòà,
ïðè êîòîðîé íàáëþäàåòñÿ âûðàæåííàÿ ñåìåéíàÿ ãèïîôîñôà-
òåìèÿ, ñâÿçàííàÿ ñ íàðóøåíèåì ðåàáñîðáöèè ôîñôàòîâ â êà-
íàëüöàõ ïî÷åê; îíà õàðàêòåðèçóåòñÿ äîìèíàíòíûì òèïîì íà-
ñëåäîâàíèÿ, ñöåïëåííîé ñ Õ-õðîìîñîìîé.

Òåðìèí «âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûé ðàõèò» èñïîëüçóåòñÿ äëÿ
îáîçíà÷åíèÿ ôîðìû ðàõèòà, ïðè êîòîðîé áîëüíûå íå ðåàãè-
ðóþò íà äîçó âèòàìèíà D, ýôôåêòèâíóþ ïðè åãî äåôèöèòå.

Â êà÷åñòâå ñèíîíèìîâ ýòîãî ñîñòîÿíèÿ íåðåäêî èñïîëüçó-
þò òàêèå òåðìèíû, êàê ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, âèòà-
ìèí D-ðåôðàêòåðíûé ðàõèò, ôîñôàò-äèàáåò, ãèïîôîñôàòåìèÿ,
ñöåïëåííàÿ ñ Õ-õðîìîñîìîé è äð.

Â ïîñëåäíèå ãîäû íåêîòîðûå èññëåäîâàòåëè ðåêîìåíäóþò
èçáåãàòü èñïîëüçîâàíèÿ òåðìèíà «âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûé
ðàõèò», òàê êàê îí íå ñîîòâåòñòâóåò ñîâðåìåííûì ïàòîôèçè-
îëîãè÷åñêèì ïðåäñòàâëåíèÿì î ðàçâèòèè çàáîëåâàíèÿ. Ïî-
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ýòîìó â íàñòîÿùåå âðåìÿ íåðåäêî èñïîëüçóåòñÿ òåðìèí «ãè-
ïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò».

Â ãðóïïó ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà âêëþ÷àþò ãèïî-
ôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, ñöåïëåííûé ñ Õ-õðîìîñîìîé, àóòî-
ñîìíî-äîìèíàòíûé ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, íàñëåäñòâåí-
íûé ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, ñî÷åòàþùèéñÿ ñ ãèïåðêàëü-
öèóðèåé, ðåöåññèâíóþ ãèïîôîñôàòåìèþ, ñöåïëåííóþ ñ
Õ-õðîìîñîìîé, è ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, ñâÿçàííûé ñ
îïóõîëüþ (îíêîãåííûé ðàõèò).

Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, ñöåïëåííûé ñ Õ-õðîìîñîìîé
ÿâëÿåòñÿ íàèáîëåå ÷àñòûì âàðèàíòîì âèòàìèí D-ðåçèñòåíò-
íîãî ðàõèòà, êîòîðûé õàðàêòåðèçóåòñÿ äîìèíàíòíûì òèïîì
íàñëåäîâàíèÿ, ñöåïëåííûì ñ Õ-õðîìîñîìîé. Åãî ðàñïðîñòðà-
íåííîñòü â ïîïóëÿöèè ñîñòàâëÿåò 1:20000-25000 íîâîðîæäåí-
íûõ. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, ñöåïëåííûé ñ Õ-õðîìîñî-
ìîé, ÿâëÿåòñÿ ïðè÷èíîé 80% âñåõ ñëó÷àåâ âðîæäåííûõ íàðó-
øåíèé ðåàáñîðáöèè ôîñôàòîâ (Jan de Beur, Levine, 2002).

Â 1958 ã. Winters et al. ïðåäñòàâèëè äåòàëüíîå îïèñàíèå
çàáîëåâàíèÿ, ïðîÿâëÿâøååñÿ êëèíè÷åñêèìè ïðèçíàêàìè ðà-
õèòà è ãèïîôîñôàòåìèåé, êîòîðàÿ èìåëà ñåìåéíûé õàðàêòåð
è áûëà ñöåïëåíà ñ Õ-õðîìîñîìîé. Ýòî äàëî îñíîâàíèå äëÿ
íàçâàíèÿ çàáîëåâàíèÿ «X-ñöåïëåííûé ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé
ðàõèò». Â íàñòîÿùåå âðåìÿ äàííàÿ ïàòîëîãèÿ âåñüìà äåòàëü-
íî îïèñàíà è èçó÷åíà, íî ãèïîôîñôàòåìèÿ îñòàëàñü î÷åíü
íàäåæíûì ìàðêåðîì áîëåçíè.

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Êàê èçâåñòíî, îñíîâíûì äåïî ôîñ-
ôàòà â îðãàíèçìå, êàê è êàëüöèÿ, ÿâëÿåòñÿ ñêåëåò è òîëüêî
10% íàõîäèòñÿ â ìÿãêèõ òêàíÿõ. Ïðè÷åì ôîñôàòíûé áàëàíñ
îðãàíèçìà îáåñïå÷èâàåòñÿ â îñíîâíîì èíòåñòèíàëüíîé àáñîð-
áöèåé ôîñôàòà èç ïèùåâàðèòåëüíîãî êàíàëà è ðåãóëÿöèåé
ïî÷å÷íîé ýêñêðåöèè. Åæåñóòî÷íî 60% èç 800-1500 ìã ïî-
òðåáëÿåìîãî ôîñôîðà àáñîðáèðóåòñÿ â êèøå÷íèêå è òàêîå æå
êîëè÷åñòâî äîëæíî ýêñêðåòèðîâàòüñÿ ïî÷êàìè. Òîëüêî íå-
áîëüøàÿ ÷àñòü ôîñôîðà ñûâîðîòêè êðîâè ñâÿçàíà ñ áåëêîì è
ïðàêòè÷åñêè îí ïî÷òè ïîëíîñòüþ ôèëüòðóåòñÿ â êëóáî÷êàõ
è íà 80% ðåàáñîðáèðóåòñÿ â ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöàõ; 10%
âñàñûâàåòñÿ â äèñòàëüíûõ êàíàëüöàõ è òîëüêî 10% ïðîôèëü-
òðîâàííîãî êîëè÷åñòâà ýêñêðåòèðóåòñÿ ñ ìî÷îé.

Ðàíåå ïîëàãàëè, ÷òî âñàñûâàíèå ôîñôàòîâ â êëåòêàõ ïðî-
êñèìàëüíûõ êàíàëüöåâ ïî÷åê îñóùåñòâëÿåòñÿ ïðè ó÷àñòèè
ìåõàíèçìà âòîðè÷íî-àêòèâíîãî òðàíñïîðòà (Þ.Â. Íàòî÷èí,

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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1982). Ïåðåíîñ÷èê ñâÿçûâàåòñÿ ñ íàòðèåì è ôîñôàòîì, ïåðå-
ñåêàåò âìåñòå ñ íèìè ìåìáðàíó ùåòî÷íîé êàåìêè è îñâîáîæ-
äàåò îáà èîíà â öèòîïëàçìó (ðèñ.18). Çàòåì íàòðèé óäàëÿåò-
ñÿ èç êëåòêè íàñîñîì, à ôîñôàò – ïðè ó÷àñòèè ïåðåíîñ÷èêà.

Ïî÷å÷íàÿ àáñîðáöèÿ ôîñôàòà ïðîèñõîäèò ñ ïîìîùüþ íà-
òðèé-ôîñôàò-cîòðàíñïîðòåðà (Na/Pi-ñîïåðåíîñ÷èêà) â ìåìá-
ðàíàõ ùåòî÷íîé êàåìêè ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöåâ. Â íàñòî-
ÿùåå âðåìÿ èäåíòèôèöèðîâàíî äâà ïîäòèïà (I è IIà òèïû)
ýòîãî òðàíñïîðòåðà è êëîíèðîâàíû êîäèðóþùèå èõ ãåíû (Npt1
– Na-ôîñôàòíûé-ñîïåðåíîñ÷èê I òèïà è Npt2 – Na-ôîñôàò-
íûé-ñîïåðåíîñ÷èê IIà òèïà) (Murer et al., 2000).

Óñòàíîâëåíî, ÷òî ïîñòóïëåíèå ôîñôàòà â êëåòêó ïðîêñè-
ìàëüíîãî êàíàëüöà îñóùåñòâëÿåòñÿ ïîñðåäñòâîì Na/Pi-ñîïå-
ðåíîñ÷èêîâ I è IIà òèïîâ (ðèñ.18), â çíà÷èòåëüíîé ñòåïåíè
ñîâïàäàþùèõ ïî ñòðîåíèþ, îñíîâíàÿ ôóíêöèÿ ïî ðåàáñîðá-
öèè ôîñôàòà ïðèíàäëåæèò Na/Pi IIà òèïà (Murer et al., 2000).
Ïîñëåäíèé ñîñòîèò èç 640 àìèíîêèñëîò, ðàçäåëåííûõ íà âî-
ñåìü òðàíñìåìáðàííûõ äîìåíîâ, ñîäåðæàùèõ ïðèáëèçèòåëü-
íî ïî 100 àìèíîêèñëîòíûõ îñòàòêîâ è NH

2
- è Ñ-òåðìèíàëü-

íûå öèòîïëàçìàòè÷åñêèå ôðàãìåíòû.
Na/Pi-ñîòðàíñïîðòåð IIà òèïà ñïîñîáåí ïåðåíîñèòü ÷åðåç

àïèêàëüíóþ ìåìáðàíó êàíàëüöåâûõ êëåòîê êàê ìîíî-, òàê è
äèâàëåíòíûå ôîñôàòû è ïðè âçàèìîäåéñòâèè ñ Í+ óòðà÷èâà-
åò â çíà÷èòåëüíîé ñòåïåíè àôôèíèòåò ê íàòðèþ.

Â ôèçèîëîãè÷åñêèõ óñëîâèÿõ ýêñïðåññèÿ ìÐÍÊ Na/Pi-ñîïå-
ðåíîñ÷èêà íàáëþäàåòñÿ â ùåòî÷íîé êàåìêå ïî âñåé äëèíå ïðî-
êñèìàëüíîãî êàíàëüöà, íî â áîëüøåé ñòåïåíè â ñåãìåíòå S

1
.

ÏÒÃ è ïîòðåáëåíèå ôîñôàòà – îñíîâíûå ðåãóëÿòîðû àêòèâíî-
ñòè Na/Pi-ñîïåðåíîñ÷èêà IIà òèïà. Áûñòðîå íàðóøåíèå àêòèâíî-
ñòè Na/Pi-ñîïåðåíîñ÷èêà â îòâåò íà èçìåíåíèå ïîòðåáëåíèÿ ôîñ-
ôàòà ïðåäïîëàãàåò ñóùåñòâîâàíèå âíóòðèêëåòî÷íûõ ñòðóêòóð,
áûñòðî òðàíñëîöèðóþùèõñÿ íà ìåìáðàíó ïðè äåôèöèòå ôîñôà-
òà. ÏÒÃ èíãèáèðóåò àêòèâíîñòü ñîïåðåíîñ÷èêà, óìåíüøàÿ ÷èñëî
åãî ìîëåêóë íà àïèêàëüíîé ìåìáðàíå çà ñ÷åò èõ ïåðåõîäà â ñóáà-
ïèêàëüíîå ïðîñòðàíñòâî, â êîòîðîì îíè ïîäâåðãàþòñÿ ôîñôîðè-
ëèðîâàíèþ ñ ó÷àñòèåì ïðîòåèíêèíàçû À èëè Ñ.

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî, õîòÿ èíòåñòèíàëüíàÿ àáñîðáöèÿ
ôîñôàòà ðåãóëèðóåòñÿ 1,25-(OH)-âèòàìèíîì D

3
, ýòîé ðåãóëÿ-

öèè ïðèíàäëåæèò âòîðîñòåïåííàÿ ðîëü, òàê êàê íåçàâèñèìî
îò ïîòðåáíîñòåé èíòåñòèíàëüíàÿ àáñîðáöèÿ ôîñôàòà óâåëè-
÷èâàåòñÿ ïðîïîðöèîíàëüíî ââåäåííîìó â îðãàíèçì êîëè÷å-
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ñòâó ôîñôàòà. Ïîýòîìó ðåãóëÿöèè ïî÷å÷íîé ýëèìèíàöèè ôîñ-
ôàòà ïðèíàäëåæèò ãëàâíàÿ ðîëü.

Ðåãóëÿöèÿ òðàíñïîðòåðà ôîñôàòà îñóùåñòâëÿåòñÿ ïîñðåä-
ñòâîì: ñîäåðæàíèÿ ôîñôàòà â ïèùå, ãîðìîíàëüíûõ âëèÿíèé
(ÏÒÃ, âèòàìèíà D, ãëþêîêîðòèêîèäîâ, òèðîêñèíà), êèñëîòíî-
ùåëî÷íîãî áàëàíñà è ýêñòðàöåëëþëÿðíîãî îáúåìà æèäêîñòè.

à                                                                               á

Ðèñ.18. Ñõåìà ðåàáñîðáöèè ôîñôàòîâ Pi â ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê: à –
êîíöåïöèÿ âòîðè÷íî-àêòèâíîãî òðàíñïîðòà ôîñôàòîâ; á – Na/Pi-ñîïåðåíîñ÷èêè I, IIà

è III òèïîâ â ýïèòåëèàëüíûõ êëåòêàõ ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöåâ ïî÷åê
(H. Murer et al., 2000)

Ðåàáñîðáöèÿ ôîñôàòà èìååò íàñûùàåìûé õàðàêòåð, ïîêà
íå èñ÷åðïûâàåòñÿ ìîùíîñòü òðàíñïîðòíîé ñèñòåìû, íî óìåíü-
øàåòñÿ ïðè ïîâûøåíèè åãî óðîâíÿ â ñûâîðîòêå êðîâè. Ïåð-
âîå ñîîòâåòñòâóåò ìàêñèìàëüíîé ðåàáñîðáöèè ôîñôàòà (TmP).
Èçëèøåê ïðîôèëüòðîâàííîãî ôîñôàòà, ïðåâûøàþùèé ýòó
âåëè÷èíó, ýêñêðåòèðóåòñÿ ñ ìî÷îé, à ïðè çíà÷åíèè íèæå
ïîðîãîâîãî âûâåäåíèå ôîñôàòà ñíèæàåòñÿ. Îòíîøåíèå TmP/
ÊÔ èñïîëüçóåòñÿ â êà÷åñòâå ïîêàçàòåëÿ àêòèâíîñòè òóáóëÿð-
íîé ðåàáñîðáöèè ôîñôàòà.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ óñòàíîâëåíî, ÷òî ðàçâèòèå ãèïîôîñôà-
òåìè÷åñêîãî ðàõèòà, ñöåïëåííîãî ñ Õ-õðîìîñîìîé, îáóñëîâ-
ëåíî íàðóøåíèåì ðåàáñîðáöèè ôîñôàòîâ â ïðîêñèìàëüíûõ
êàíàëüöàõ ïî÷åê è ïðåâðàùåíèÿ 25-ãèäðîõîëåêàëüöèôåðîëà
(25(ÎÍ)D) â 1,25-äèãèäðîêñèõîëåêàëüöèôåðîë – 1,25(OH)

2
D

3
.

Ýòî ñâÿçûâàþò ñ ãåíåòè÷åñêèì äåôåêòîì Na/Pi-ñîïåðåíîñ÷è-
êà è/èëè ïîÿâëåíèåì â öèðêóëÿöèè ôóòîðà, óãíåòàþùåãî

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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åãî àêòèâíîñòü (Jan de Beur, Levine, 2002; Tenenhouse, Murer,
2003).

Ïðè ýòîì óäàëîñü îáíàðóæèòü äåôåêòíûé ãåí PHEX, ëî-
êàëèçîâàííûé â Õ-õðîìîñîìå Õð22.1, ñîñòîÿùèé èç 22 ýêçî-
íîâ è êîäèðóþùèé 6.6 kb ìÐÍÊ, êîòîðûé îáóñëîâëèâàåò
ðàçâèòèå ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà, ñöåïëåííîãî ñ Õ-
õðîìîñîìîé (Econs et al., 1998). Â íàñòîÿùåå âðåìÿ èäåíòè-
ôèðîâàíî 166 ìóòàöèé ãåíà PHEX, ñîñòàâëÿþùèõ îñíîâó
çàáîëåâàíèÿ (Tenenhouse, Murer, 2003).

Àááðåâèàòóðà PHEX îáðàçîâàíà îò ïåðâûõ áóêâ PHosphate
regulating gene with homology to Endopeptidases activity on
the X chromosome. Ýêñïðåññèÿ PHEX âûðàæåíà íà îñòåîáëà-
ñòàõ, îäîíòîáëàñòàõ, â ÿè÷íèêàõ, ëåãêèõ, ïàðàùèòîâèäíûõ
æåëåçàõ, ìîçãå è ìûøöàõ, òîãäà êàê îòñóòñòâóåò â ïî÷êàõ
(Jan de Beur, Levine, 2002).

Ãåí PHEX êîäèðóåò ñèíòåç áåëêà, ñîñòîÿùåãî èç 749 àìèíî-
êèñëîò, êîòîðûé ÿâëÿåòñÿ ÷ëåíîì M13 ñåìåéñòâà ìåìáðàíîñ-
âÿçàííûõ ìåòàëëîïðîòåàç. Ïî àíàëîãèè ñ äðóãèìè ÷ëåíàìè ýòîãî
ñåìåéñòâà òèïà íåéòðàëüíîé ýíäîïåïòèäàçû 24.11, ñïîñîáíîé
èíàêòèâèðîâàòü ãîðìîíû è ýíäîòåëèíïðåâðàùàþùèé ôåðìåíò,
ñïîñîáñòâóþùèé ïðåâðàùåíèþ ãîðìîíîâ ê çðåëîé ôîðìå, PHEX,
âåðîÿòíî, îáëàäàÿ ïðîòåîëèòè÷åñêîé àêòèâíîñòüþ, ðàçðóøàåò
ïåïòèäíûå ãîðìîíû è òàêèì îáðàçîì àêòèâèðóåò èëè èíàêòè-
âèðóåò åãî ñóáñòðàò (Jan de Beur, Levine, 2002).

Ê ñîæàëåíèþ, êàêèì îáðàçîì íàðóøåíèå ôóíêöèè ãåíà
PHEX ïðèâîäèò ê èçáûòî÷íîé ïîòåðå ïî÷êàìè ôîñôàòîâ,
íàðóøåíèþ ìèíåðàëèçàöèè êîñòåé è ñíèæåíèþ ñèíòåçà
1,25(OH)

2
D

3 
â íàñòîÿùåå âðåìÿ òî÷íî íåèçâåñòíî. Îäíàêî â

íåñêîëüêèõ íàáëþäåíèÿõ ðàññìàòðèâàþòñÿ ðåçóëüòàòû èñ-
ñëåäîâàíèé, ïîçâîëÿþùèõ ïîíÿòü ôóíêöèþ ãåíà PHEX. Â
÷àñòíîñòè, áûëî ïîêàçàíî, ÷òî óðîâíè áåëêà Npt2 è ìÐÍÊ
ñíèæåíû äî 57% íîðìàëüíîãî çíà÷åíèÿ ó hyp ìûøåé, êîòî-
ðûå, êàê èçâåñòíî, äåôåêòíû ïî ðåàáñîðáöèè ôîñôàòîâ ïî÷-
êàìè è èìåþò ãèïîôîñôàòåìèþ è ôîñôàòóðèþ (Tenenhouse
et al., 1995). Ïî ìíåíèþ àâòîðîâ, ýòî ïîçâîëÿåò ïðåäïîëî-
æèòü ñâÿçü ìåæäó ïîòåðåé Phex è òðàíñêðèïöèîííîé ðåãó-
ëÿöèåé àêòèâíîñòè Npt2, ÷òî îáúÿñíÿåò ðåãóëèðóþùóþ ðîëü
Phex â òðàíñïîðòå ôîñôàòîâ â ïî÷êàõ.

Ïî ìíåíèþ Tenenhouse è Murer (2003), ãåí PHEX è ïðî-
äóêò åãî ñèíòåçà âîâëå÷åíû â èíàêòèâàöèþ ôîñôàòóðè÷åñêîãî
ãîðìîíà èëè àêòèâàöèþ ðåàáñîðáöèè ôîñôàòîâ (Ði) â êàíàëü-
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öàõ ïî÷åê, à ïîýòîìó ïîòåðÿ ôóíêöèè ãåíà PHEX ñâÿçàíà èëè
ñ èçáûòêîì ôîñôàòóðè÷åñêîãî ãîðìîíà èëè ñ íàðóøåíèåì ðå-
àáñîðáöèè Ði ñ ïîìîùüþ Na/Pi-ñîòðàíñïîðòåðà IIà òèïà.

Òàêèì îáðàçîì, ïðîâåäåííûå èññëåäîâàíèÿ äàþò âîçìîæ-
íîñòü óòâåðæäàòü íàëè÷èå ó áîëüíûõ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì
ðàõèòîì, ñöåïëåííûì ñ Õ-õðîìîñîìîé, äåôåêòà ãåíà PHEX,
÷òî ïðèâîäèò ê èçìåíåíèþ àêòèâíîñòè öèíê ìåòàëëîïåïòè-
äàçû è äåôåêòó ìåìáðàííîãî ãëèêîïðîòåèíà â êëåòêàõ ïðî-
êñèìàëüíûõ èçâèòûõ êàíàëüöåâ ïî÷åê. Ýòî îáóñëîâëèâàåò
ñíèæåíèå Na-çàâèñèìîãî òðàíñïîðòà ôîñôàòîâ â ïðîêñèìàëü-
íûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê è ïðèâîäèò ê èíòåíñèâíîé ýêñêðåöèè
ôîñôàòîâ ñ ìî÷îé (ðèñ.19).

Ñëåäóåò òàêæå îòìåòèòü, ÷òî ó áîëüíûõ ãèïîôîñôàòåìè÷åñ-
êèì ðàõèòîì, ñöåïëåííûì ñ Õ-õðîìîñîìîé, â ïðîêñèìàëüíûõ
êàíàëüöàõ ïî÷åê íàðóøåíî ïðåâðàùåíèå 25(OH)D

3
 â

1,25(ÎÍ)
2
D

3
. Î ïîñëåäíåì ñâèäåòåëüñòâóåò íèçêèé èëè íîð-

ìàëüíûé óðîâåíü 1,25(ÎÍ)
2
D

3
 â ñûâîðîòêå êðîâè, íåñìîòðÿ íà

Ðèñ.19. Ãèïîòåòè÷åñêàÿ ïàòîãåíåòè÷åñêàÿ îñíîâà ðàçâèòèÿ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîãî
ðàõèòà, ñöåïëåííîãî ñ Õ-õðîìîñîìîé (M.K. Drezner, 2000)

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò

Îñòåîáëàñò

Êëåòêà ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöåâ ïî÷åê

Íåàêòèâíûé

ôîñôàòîíèí

Àêòèâíûé

ôîñôàòîíèí

PHEX

Ôîñôàòîíèí

PHEX

Ôîñôàòîíèí

PHEX      =

2Na+

HPO
4+

↓Npt2

↓Npt2

↓Npt2 mRNA

↓Npt2 mRNA

25(OH)D 1,25(OH)
2
D
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ãèïîôîñôàòåìèþ, è ÷òî äàëüíåéøåå ñíèæåíèå óðîâíÿ ôîñôî-
ðà â íåé íå ïðèâîäèò ê óñèëåíèþ ñèíòåçà 1,25(ÎÍ)

2
D

3
 ó ëèö ñ

íàñëåäñòâåííîé ãèïîôîñôàòåìèåé â îòëè÷èå îò çäîðîâûõ.
Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Ó áîëüøèíñòâà äåòåé ñ ãèïîôîñ-

ôàòåìè÷åñêèì ðàõèòîì, ñöåïëåííûì ñ Õ-õðîìîñîìîé, âûÿâëÿ-
þòñÿ ãèïîñòàòóðà è íèçêèé ðîñò. Îáû÷íî ïðè îòñóòñòâèè ëå÷å-
íèÿ ðîñò âçðîñëîãî ÷åëîâåêà íå ïðåâûøàåò 130-165 ñì. Êàê
ïðàâèëî, ê ãîäó (êîãäà ðåáåíîê íà÷èíàåò õîäèòü) èñêðèâëÿþò-
ñÿ íèæíèå êîíå÷íîñòè (genu varum, genu valgum) è ïîÿâëÿåò-
ñÿ ïåðåâàëèâàþùàÿñÿ ïîõîäêà (óòèíàÿ). Ê õàðàêòåðíûì ïðè-
çíàêàì îòíîñèòñÿ äåôîðìàöèÿ ïóëüïû è ïîðàæåíèå ïîä íàçâà-
íèåì èíòðàãëîáóëÿðíûé äåíòèí. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî äåôåêòû
ýìàëè âñòðå÷àþòñÿ ðåäêî.

Îáðàùàåò âíèìàíèå, ÷òî êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè êàëüöèé-
äåôèöèòíîãî ðàõèòà (ðàõèòè÷åñêèå «÷åòêè», ãàððèñîíîâà
áîðîçäà è äð.) ó áîëüíûõ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì ðàõèòîì,
ñöåïëåííûì ñ Õ-õðîìîñîìîé, âûÿâëÿþòñÿ ðåäêî, î÷åíü ðåä-
êî – ìûøå÷íàÿ ñëàáîñòü è áîëü.

Ïðè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè íàáëþäàåòñÿ ðàñ-
øèðåíèå è ðàçðóøåíèå ìåòàôèçîâ êîñòåé, ãðóáàÿ ñòðóêòóðà
òðàáåêóëÿðíîé êîñòè (Cheema et al., 2003). Áîêàëîâèäíîå

èçìåíåíèå ìåòàôèçîâ ïðîèñõî-
äèò â ïðîêñèìàëüíîé è äèñòàëü-
íîé ÷àñòè áîëüøåáåðöîâîé êîñ-
òè, äèñòàëüíîé ÷àñòè ìàëîáåðöî-
âîé (ðèñ.20), ëó÷åâîé è ëîêòåâîé
êîñòÿõ.

Ïðè ëàáîðàòîðíîì èññëåäîâà-
íèè ó áîëüíûõ ãèïîôîñôàòåìè-
÷åñêèì ðàõèòîì, ñöåïëåííûì ñ
Õ-õðîìîñîìîé, îòìå÷àåòñÿ íîð-
ìàëüíûé óðîâåíü êàëüöèÿ â ñû-
âîðîòêå êðîâè (2,24-2,34 ììîëü/
ë), ñíèæåííûé óðîâåíü ôîñôîðà
â ñûâîðîòêå êðîâè (0,48-0,96
ììîëü/ë), ïîâûøåíèå àêòèâíî-
ñòè ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû è íîð-

Ðèñ.20. Ðåíòãåíîãðàììà êîñòåé òàçà è
íèæíèõ êîíå÷íîñòåé ðåáåíêà ñ

ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì ðàõèòîì,
ñöåïëåííûì ñ Õ-õðîìîñîìîé
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Таблица 15

Показатели метаболизма кальция, фосфора и витамина D при гипофосфатемическом рахите

Метаболизм кальция Метаболизм фосфора Метаболизм витамина D

Ca

сыворотки

крови

Ca

мочи

ПТГ

сыворотки

крови

Абсорбция

кальция в ПК

Р

сыворотки

крови

TmP

/

GFR

Абсорбция

фосфора в

ПК

25(OH)D

сыворотки

крови

1,25(OH)
2
D

3

сыворотки

крови

XLH N ↓ N ↓ ↓ ↓ ↓ N (↓)

HHRH N ↑ N, ↓ ↑ ↓ ↓ ↑ N (↑)

ADHR N ↓ N ↓ ↓ ↓ ↓ N (↓)

XLRH N ↑ N, ↓ ↑ ↓ ↓ ↑ N ↑
TIO N ↓ N ↓ ↓ ↓ ↓ N ↓

Примечание. XLH – гипофосфатемия, сцепленная с X$хромосомой; HHRH – наследственный

гипофосфатемический рахит, сочетающийся с гиперкальциурией; ADHR – аутосомно$доминантный

гипофосфатемический рахит; XLHR – рецессивная гипофосфатемия, сцепленная с X$хромосомой; TIO –

гипофосфатемический рахит, связанный с опухолью. N – норма; ↓  – снижение; ↑  – повышение; (↓) –

снижение, взаимосвязанное с концентрацией фосфора в сыворотке крови.

ПК – проксимальные канальцы
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ìàëüíûé óðîâåíü ÏÒÃ. Ïðè ýòîì íàáëþäàåòñÿ ïîâûøåííàÿ
ýêñêðåöèÿ ôîñôàòà ñ ìî÷îé, íîðìàëüíûé óðîâåíü 25(OH)D è
ñíèæåííûé óðîâåíü ñûâîðîòî÷íîãî 1,25(OH)

2
D

3
 (òàáë.15).

Ñ÷èòàþò, ÷òî ãèïîôîñôàòåìèÿ ïðè íîðìàëüíîì óðîâíå êàëü-
öèòðèîëà â ñûâîðîòêå êðîâè óêàçûâàåò íà íàðóøåíèå 1α-
ãèäðîêñèëàçíîé àêòèâíîñòè.

Ëå÷åíèå. Äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè åùå íåò óäîâëåòâîðèòåëü-
íîé òåðàïèè ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà, ñöåïëåííîãî ñ Õ-
õðîìîñîìîé. Íàèáîëåå ýôôåêòèâíîé òåðàïèåé ÿâëÿåòñÿ êîìáè-
íàöèÿ çàìåùåíèÿ  ôîñôàòà  è  íàçíà÷åíèå ïðåïàðàòîâ âèòàìè-
íà D. Ê ñîæàëåíèþ, òåðàïèÿ óêàçàííûìè ïðåïàðàòàìè íå âëèÿåò
íà ëåæàùèé â îñíîâå äåôåêò, îäíàêî ïðè íåé äîñòèãàåòñÿ êëè-
íè÷åñêîå èçëå÷åíèå ðàõèòà è óëó÷øåíèå ãèñòîëîãèè êîñòåé.
Ëå÷åíèå ñëåäóåò íà÷èíàòü êàê ìîæíî ðàíüøå, ÷òîáû èçáåæàòü
äåôîðìàöèè êîñòåé.

Îáû÷íî ðåáåíîê ìëàäøåãî âîçðàñòà äîëæåí ïîëó÷àòü ôîñôà-
òû â êîëè÷åñòâå 0,5-1 ã/ñóò, ñòàðøåãî âîçðàñòà – 1-4 ã/ñóò. Äëÿ
ýòîãî èñïîëüçóþò ðàñòâîð Æîëè (äâóõîñíîâíîé ôîñôàò íàòðèÿ
136 ã/ë è ôîñôîðíàÿ êèñëîòà 58,8 ã/ë), â ñîñòàâ êîòîðîãî âõî-
äèò 30,4 ìã/ìë ôîñôàòîâ, èëè êàïñóëû (Neutra-Phos), ñîäåð-
æàùèå ïî 250 ìã ôîñôîðà â êàïñóëå. Íàçíà÷àþò ïî 5 ìë ÷åðåç
4 ÷, à 5-êðàòíûé ïðèåì â òå÷åíèå ñóòîê îáåñïå÷èâàåò ââåäåíèå
760 ìã ôîñôàòîâ. Ïðè ýòîì ãîìåîñòàç íå íàðóøàåòñÿ, òàê êàê
ïî÷òè âñÿ äîçà âûâîäèòñÿ ñ ìî÷îé çà 24 ÷.

Îñíîâíûì ïîáî÷íûì ýôôåêòûì ïðè ââåäåíèè ôîñôàòîâ
ÿâëÿåòñÿ äèàðåÿ, êîòîðàÿ ïðåêðàùàåòñÿ ñïîíòàííî.

Ââåäåíèå àíàëîãà âèòàìèíà D íåîáõîäèìî äëÿ ïîëíîãî âîññòà-
íîâëåíèÿ ñòðóêòóðû êîñòè è ïðåäóïðåæäåíèÿ âòîðè÷íîãî ãè-
ïåðïàðàòèðåîèäèçìà. Ïðè ýòîé ôîðìå çàáîëåâàíèÿ êëàññè÷åñêè
âèòàìèí D

2
 íàçíà÷àëè â äîçå 2000 ÌÅ/(êã/ñóò), ò.å. 50000-200000

ÌÅ/ñóò (1,25-10 ìã), íî âîçíèêàë ãèïåðâèòàìèíîç D ñ íåôðî-
êàëüöèíîçîì, ãèïåðêàëüöèåìèåé è ïîâðåæäåíèåì ïî÷åê (Chesney,
2004). Ïîýòîìó â ïîñëåäíåå âðåìÿ ñòàëè ââîäèòü äèãèäðîòàõèñ-
òåðîë â äîçå 0,02 ìã/(êã/ñóò) èëè 1,25(ÎÍ)

2
D

3
 (êàëüöèòðèîë, ðî-

êàëüòðîë) â äîçå 50-65 íã/(êã/ñóò) (Chesney, 2004).
Êðîìå òîãî, ïðè äàííîé ôîðìå çàáîëåâàíèÿ óñòàíîâëåíà

äîñòàòî÷íî âûñîêàÿ ýôôåêòèâíîñòü Àêâàäåòðèìà â ñóòî÷íîé
äîçå 30000 ÌÅ (Ï.Â. Íîâèêîâ è ñîàâò., 1997).

Ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà, ñöåï-
ëåííîãî ñ Õ-õðîìîñîìîé, ñ ïîìîùüþ êàëüöèòðèîëà (â äîçå 9-
54 íã/êã/ñóò) è ôîñôàòîâ (â äîçå 30-180 ìã/êã/ñóò) ñâèäåòåëü-
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ñòâóþò, ÷òî ýôôåêòèâíîñòü çàâèñèò îò âðåìåíè íà÷àëà òåðà-
ïèè (Makitie et al., 2003). Ëå÷åíèå, íà÷àòîå â ðàííåì âîçðàñòå
(0,2-0,6 ëåò), áîëåå ýôôåêòèâíî, ÷åì ëå÷åíèå, íà÷àòîå â âîçðà-
ñòå 1,3-8 ëåò. Îäíàêî äàæå ðàíî íà÷àòîå ëå÷åíèå íå íîðìàëè-
çóåò ðàçâèòèå êîñòíîãî ñêåëåòà (Makitie et al., 2003).

Ïðè äàííîì âàðèàíòå ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà ïîêà-
çàíî ââåäåíèå òèàçèäîâûõ äèóðåòèêîâ, êîòîðûå óñèëèâàþò
ðåàáñîðáöèþ êàëüöèÿ è ñïîñîáñòâóåò åãî íàêîïëåíèþ â êîñ-
òÿõ. Äëÿ ýòîãî èñïîëüçóþò ãèäðîõëîðòèàçèä (ãèïîòèàçèä) per
os â ñëåäóþùèõ äîçèðîâêàõ: <6 ìåñ – ïî 3 ìã/êã/ñóò; 6 ìåñ –
2 ãîäà – 1-2 ìã/êã/ñóò, íî íå áîëåå 38 ìã/ñóò; >2 ëåò – 1-2
ìã/êã/ñóò, íî íå áîëåå 100 ìã/ñóò. Ñ ýòîé æå öåëüþ ïðèìå-
íÿþò àìèëîðèä (ïî 0,2 ìã/êã, íî íå áîëåå 5 ìã/ñóò).

Óêàçàííîå ëå÷åíèå ñïîñîáñòâóåò óìåíüøåíèþ ïðîÿâëåíèé
ðàõèòà ÷åðåç 6-8 íåä (Roth, 2003).

Â ïîñëåäíåå âðåìÿ â ëèòåðàòóðå ïîÿâèëèñü ñîîáùåíèÿ îá
óñïåøíîì èñïîëüçîâàíèè äëÿ ëå÷åíèÿ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîãî
ðàõèòà, ñöåïëåííîãî ñ Õ-õðîìîñîìîé, êîìáèíàöèè ïðåïàðàòîâ,
âêëþ÷àþùåé êàëüöèòðèîë, ôîñôàò è ðåêîìáèíàíòíûé ÷åëîâå-
÷åñêèé ãîðìîí ðîñòà (Schutt et al., 2003; Haffner et al., 2004).
Ïðèìåíåíèå ãîðìîíà ðîñòà ó áîëüíûõ îáîñíîâàíî, ïîñêîëüêó
ïðè äàííîé ïàòîëîãèè íàáëþäàåòñÿ íåäîñòàòî÷íûé ðîñò ðåáåí-
êà, ÷òî ìîæåò áûòü ñâÿçàíî ñ äåôèöèòîì ãîðìîíà ðîñòà â îðãà-
íèçìå. Ïðèìåíåíèå êàëüöèòðèîëà, ôîñôàòà è ðåêîìáèíàíòíî-
ãî ÷åëîâå÷åñêîãî ãîðìîíà ðîñòà (rhGH) ó áîëüíûõ ãèïîôîñôà-
òåìè÷åñêèì ðàõèòîì, ñöåïëåííûì ñ Õ-õðîìîñîìîé, â òå÷åíèå 3
ëåò áûëî äîâîëüíî óñïåøíûì (Schutt et al., 2003).

Íåäàâíî Haffner è ñîàâò. (2004) ñîîáùèëè î ðåçóëüòàòàõ
ëå÷åíèÿ 3 äåòåé ïðåïóáåðòàòíîãî âîçðàñòà (9,4-12,9 ëåò) ñ
ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì ðàõèòîì, ñöåïëåííûì ñ Õ-õðîìîñîìîé,
ñ ïîìîùüþ êàëüöèòðèîëà, ôîñôàòà è rhGH. Ïðè ýòîì per os
íàçíà÷àëè êàëüöèòðèîë â äîçå 1-1,5 ìêã/ñóò è ôîñôàòû – â
äîçå 0,8-2,1 ã/ñóò, à rhGH – ïîäêîæíî â äîçå 0,33 ìã/êã â
íåäåëþ. Àíàëèç ïîëó÷åííûõ ðåçóëüòàòîâ ïîêàçàë, ÷òî ïðè-
ìåíåíèå rhGH ïðèâîäèò ê óâåëè÷åíèþ ðîñòà âñåõ íàáëþäàâ-
øèõñÿ äåòåé â ñðåäíåì íà 6,2 ñì (â ïðåäåëàõ 5,3-9,8 ñì). Ïðè
ýòîì ïðîäîëüíûé ðîñò òóëîâèùà äåòåé ñòèìóëèðîâàëñÿ áîëü-
øå, ÷åì óâåëè÷åíèå äëèíû íîã. Ïðèìåíåíèå rhGH â òå÷åíèå
6 ìåñ ïîâûøàåò ìàêñèìàëüíóþ ðåàáñîðáöèþ ôîñôàòîâ â êà-
íàëüöàõ ïî÷åê îòíîñèòåëüíî âåëè÷èíû ãëîìåðóëÿðíîé ôèëü-
òðàöèè ñ 0,53 ììîëü/ë äî 0,67 ììîëü/ë, à òàêæå óâåëè÷èâà-

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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åò êîíöåíòðàöèþ ôîñôàòîâ â ñûâîðîòêå êðîâè ñ 0,7 ììîëü/ë
äî 0,9 ììîëü/ë (Haffner et al., 2004). Ïîëó÷åííûå ðåçóëüòà-
òû óêàçûâàþò íà íåîáõîäèìîñòü ïðîâåäåíèÿ äàëüíåéøèõ
èññëåäîâàíèé.

Íàñëåäñòâåííûé ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, ñî÷åòàþ-
ùèéñÿ ñ ãèïåðêàëüöèóðèåé. Î÷åíü ðåäêèé ãåíåòè÷åñêè äå-
òåðìèíèðîâàííûé âàðèàíò âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíîãî ðàõè-
òà, òå÷åíèå êîòîðîãî õàðàêòåðèçóåòñÿ ãèïîôîñôàòåìèåé è
ãèïåðêàëüöèóðèåé, à òàêæå àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûì òèïîì
íàñëåäîâàíèÿ. Âïåðâûå îïèñàí Tieder et al. â 1985 ã. â áîëü-
øîé ñåìüå áåäóèíîâ (5 ìàëü÷èêîâ è 1 äåâî÷êà).

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè ãåíåòè÷åñ-
êèé äåôåêò, ëåæàùèé â îñíîâå íàñëåäñòâåííîãî ãèïîôîñôà-
òåìè÷åñêîãî ðàõèòà, ñî÷åòàþùåãîñÿ ñ ãèïåðêàëüöèóðèåé,
îñòàåòñÿ íåèçâåñòíûì. Îäíàêî ó÷èòûâàÿ, ÷òî ðåàáñîðáöèÿ
ôîñôàòîâ â ïî÷êàõ ïðîèñõîäèò ïðåèìóùåñòâåííî ñ ïîìîùüþ
Na-ôîñôàòíîãî ñîïåðåíîñ÷èêà IIà òèïà (Npt2), ëîêàëèçîâàí-
íîãî â ìåìáðàíàõ ùåòî÷íîé êàåìêè ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëü-
öåâ, òî ïîëàãàþò, ÷òî èìåííî ìóòàöèè ãåíà NPT2 îòâåòñòâåí-
íû çà ðàçâèòèå ïàòîëîãèè. Ó áîëüíûõ áûëè èäåíòèôèöèðî-
âàíû ìóòàöèè â ýêçîíå 7 è çàìåíà íóêëåîòèäà â èíòðîíå 4 â
ãåíå NPT2 (Jones et al., 2001), ÷òî, êàê ñ÷èòàþò, ìîæåò ïðè-
âîäèòü ê áèîõèìè÷åñêîìó ôåíîòèïó, õàðàêòåðíîìó äëÿ ãè-
ïîôîñôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà, ñî÷åòàþùåãîñÿ ñ ãèïåðêàëüöè-
óðèåé (ãèïîôîñôàòåìèÿ, óâåëè÷åíèå óðîâíÿ êàëüöèòðèîëà,
ãèïåðêàëüöèóðèÿ).

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Íà÷àëüíûå ïðèçíàêè çàáîëåâà-
íèÿ ïðîÿâëÿþòñÿ ìåæäó 6 ìåñÿöàìè è 7 ãîäàìè æèçíè. Áîëü-
íûå îáû÷íî æàëóþòñÿ íà áîëü â êîñòÿõ è ïîÿâëåíèå äåôîðìà-
öèè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé. Äåôîðìàöèÿ ìîæåò âêëþ÷àòü genu
varum èëè genu valgum. Èõ äîïîëíèòåëüíûõ îñîáåííîñòåé
áîëåçíè ìîæåò áûòü çàäåðæêà ðîñòà, ìûøå÷íàÿ ñëàáîñòü, à
òàêæå ðåíòãåíîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè ðàõèòà èëè îñòåîïåíèè.

Â îòëè÷èå îò äðóãèõ áîëåçíåé, ïðè êîòîðûõ íàáëþäàåòñÿ
ñíèæåíèå ðåàáñîðáöèè ôîñôàòîâ â êàíàëüöàõ ïî÷åê, ó áîëü-
íûõ ñ íàñëåäñòâåííûì ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì ðàõèòîì, ñî÷å-
òàþùèìñÿ ñ ãèïåðêàëüöèóðèåé çíà÷èòåëüíî ïîâûøåí óðî-
âåíü 1,25(ÎH)

2
D

3
 â ñûâîðîòêå êðîâè. Â ðåçóëüòàòå ïîâûøå-

íèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè óðîâíÿ êàëüöèòðèîëà óâåëè÷èâàåòñÿ
ïîãëîùåíèå êàëüöèÿ èç ïèùåâàðèòåëüíîãî êàíàëà, ÷òî, â ñâîþ
î÷åðåäü, óâåëè÷èâàåò íàãðóçêó íà ïî÷êè è óãíåòàåò àêòèâ-
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íîñòü ÏÒÃ. Âñå ýòî ïðèâîäèò ê ãèïåðêàëüöèóðèè, êîòîðàÿ
íàáëþäàåòñÿ ó áîëüíûõ (òàáë.15).

Ëå÷åíèå. Îñîáåííîñòü ôàðìàêîòåðàïèè ãèïîôîñôàòåìè÷åñ-
êîãî ðàõèòà, ñî÷åòàþùåãîñÿ ñ ãèïåðêàëüöèóðèåé, êîãäà èìå-
åòñÿ ãèïåðêàëüöèóðèÿ, èçáûòîê ýíäîãåííîãî 1,25(ÎH)

2
D

3
 è

íå÷óâñòâèòåëüíîñòü ê ýêçîãåííîìó âèòàìèíó D, ñîñòîèò â òîì,
÷òî ïîêàçàíû òîëüêî íåîðãàíè÷åñêèå ôîñôàòû. Îáû÷íî äëÿ
ëå÷åíèÿ íàçíà÷àþò âûñîêèå äîçû ôîñôàòîâ (1-2,5 ã/ñóò). Â
ðåçóëüòàòå òåðàïèè èñ÷åçàëà áîëü â êîñòÿõ, ñóùåñòâåííî óëó÷-
øàëàñü ñèëà ìûøö. Êðîìå òîãî, ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ íà-
áëþäàëîñü óñêîðåíèå ðîñòà è óìåíüøàëèñü ðåíòãåíîëîãè÷åñ-
êèå ïðèçíàêè ðàõèòà (â òå÷åíèå 4-9 ìåñÿöåâ). Îäíàêî, íå-
ñìîòðÿ íà áëàãîïðèÿòíûå ðåçóëüòàòû, ýòî ëå÷åíèå ïîëíîñòüþ
íå èçëå÷èâàåò îñòåîìàëÿöèþ è, ïîýòîìó, íåîáõîäèìû äàëü-
íåéøèå èññëåäîâàíèÿ, ÷òîáû âûÿñíèòü äîñòàòî÷íî ëè òîëü-
êî ïðèìåíåíèÿ ôîñôàòîâ äëÿ ëå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ.

Àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò.
Äîâîëüíî ðåäêèé ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííûé âàðèàíò
âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíîãî ðàõèòà, òå÷åíèå êîòîðîãî õàðàêòå-
ðèçóåòñÿ ãèïîôîñôàòåìèåé è àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûì òèïîì
íàñëåäîâàíèÿ ñ íåïîëíîé ïåíåòðàíòíîñòüþ. Àóòîñîìíî-äîìè-
íàíòíûé òèï íàñëåäîâàíèÿ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà áûë
âïåðâûå îïèñàí Prader et al. â 1961 ã.

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Ñîãëàñíî ñîâðåìåííûì ïðåäñòàâ-
ëåíèÿì, â îñíîâå çàáîëåâàíèÿ ëåæèò ìóòàöèÿ ãåíà, ìåñòîïî-
ëîæåíèå êîòîðîãî èäåíòèôèöèðîâàíî íà õðîìîñîìå 12p13 íà
18 ñÌ èíòåðâàëå ìåæäó ìàðêåðàìè D12S100 è D12S397 (Econs
et al., 1997). Óêàçàííûé ãåí îòâåòñòâåííûé çà ñèíòåç ôàêòî-
ðà ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ-23 (fibroblast growth factor-23; FGF23).

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ñåìåéñòâî FGF âêëþ÷àåò 23 ðàçëè÷-
íûõ áåëêà, êîòîðûå ÿâëÿþòñÿ ïðîäóêòàìè ðàçëè÷íûõ ãåíîâ
è èìåþò äî 53% ãîìîëîãèè. Áèîëîãè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü FGF
ðàçíîîáðàçíà. Îíè ÿâëÿþòñÿ ìèòîãåíàìè äëÿ ðàçëè÷íûõ êëå-
òîê íåéðîýêòîäåðìàëüíîãî è ìåçåíõèìàëüíîãî ïðîèñõîæäå-
íèÿ, ïîòåíöèàëüíûìè ìèòîãåíàìè è ñòèìóëÿòîðàìè àíãèî-
ãåíåçà, ïîääåðæèâàþò è ñòèìóëèðóþò äèôôåðåíöèðîâêó êëå-
òîê ðàçëè÷íûõ íåéðîíàëüíûõ òèïîâ in vivo è in vitro. FGF
ñòèìóëèðóåò ñèíòåç ÄÍÊ è äåëåíèå ðàçëè÷íûõ êëåòîê ìå-
çåíõèìàëüíîãî ïðîèñõîæäåíèÿ, âêëþ÷àÿ ãëàäêîìûøå÷íûå
è êëåòêè ñîñóäèñòîãî ýíäîòåëèÿ.

×òî êàñàåòñÿ FGF23, òî ýòî áåëîê, èìåþùèé ìîëåêóëÿðíóþ

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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ìàññó îêîëî 26 kDa, âêëþ÷àþùèé â ñòðóêòóðó 251 àìèíîêèñ-
ëîòíûé îñòàòîê. Ýêñïðåññèÿ FGF23 âûðàæåíà ïðåæäå âñåãî â
êîñòÿõ, íî òàêæå è â ñåðäöå è ïå÷åíè. Êðîìå òîãî, FGF23 ïðè-
ñóòñòâóåò â öèðêóëÿöèè ó çäîðîâûõ ëþäåé (Quarles, 2003b).

FGF23 ÿâëÿåòñÿ âàæíûì ðåãóëÿòîðîì ôîñôîðíîãî ãîìåîñ-
òàçà è ìåòàáîëèçìà âèòàìèíà D (Inoue et al., 2005). Â ÷àñòíî-
ñòè, óñòàíîâëåíî, ÷òî FGF23 óâåëè÷èâàåò ïî÷å÷íûé êëèðåíñ
ôîñôàòîâ â ðåçóëüòàòå ñíèæåíèÿ ýêñïðåññèè Na/Pi-ñîïåðå-
íîñ÷èêà IIà òèïà â ïî÷êàõ. Ïðè ýòîì óâåëè÷åíèå ýêñêðåöèè
ôîñôàòîâ ñ ìî÷îé ïðîèñõîäèò íà ôîíå íîðìàëüíîãî èëè ñíè-
æåííîãî óðîâíÿ êàëüöèòðèîëà (1,25(ÎH)

2
D

3
) (Inoue et al.,

2005). Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî äåéñòâèå FGF23 íà ðåàáñîðá-
öèþ ôîñôàòà â ïî÷êàõ íå çàâèñèò îò ÏÒÃ.

Êðîìå òîãî, íåäàâíî Yamashita et al.(2002) ïîêàçàëè, ÷òî
FGF23 äîâîëüíî áûñòðî (â òå÷åíèå 1 ÷) èíãèáèðóåò ðåàáñîðá-
öèþ ôîñôàòîâ â ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê ïóòåì ìèòî-
ãåííîé àêòèâàöèè êèíàçíîãî êàñêàäà (ÌAPK – mitogen-activated
protein kinase pathway), â ÷àñòíîñòè àêòèâèðóÿ ñèãíàëüíûé ERK
(extrcellular signal-regulated protein kinase pathway) è ð38, êî-
òîðûå èãðàþò ÷ðåçâû÷àéíî âàæíóþ ðîëü â ïðîöåññå ñòðåññà,
âîñïàëåíèÿ, àïîïòîçà è äèôôåðåíöèðîâêè êëåòîê.

Ïîëàãàþò, ÷òî FGF23 ñâÿçûâàåòñÿ è àêòèâèðóåò ïîâåðõíîñò-
íûå ðåöåïòîðû – ðåöåïòîðíûå òèðîçèí-ñïåöèôè÷åñêèå ïðîòåèí-
êèíàçû, êîòîðûå îòíîñÿòñÿ ê êàòàëèòè÷åñêèì áåëêàì-ðåöåïòî-
ðàì, îäíîêðàòíî ïðîíèçûâàþùèì ìåìáðàíó. Êàòàëèòè÷åñêèé
äîìåí íàõîäèòñÿ ñ âíóòðåííåé ñòîðîíû ïëàçìàòè÷åñêîé ìåìáðà-
íû (Yamashita et al., 2002). Ïðè ñâÿçûâàíèè ëèãàíäà îíè àêòè-
âèðóþòñÿ è ïåðåíîñÿò ôîñôàòíóþ ãðóïïó îò ÀÒÐ íà ãèäðîêñèëü-
íóþ ãðóïïó òèðîçèíîâîãî îñòàòêà â îïðåäåëåííûõ áåëêàõ.

Ïîäòâåðæäåíèåì âàæíîé ôèçèîëîãè÷åñêîé ðîëè FGF23 â
ðåãóëÿöèè ôîñôîðíîãî ãîìåîñòàçà ÿâëÿþòñÿ äàííûå, ïîëó-
÷åííûå íà ýêñïåðèìåíòàëüíîé ìîäåëè ó ìûøåé ñ íàðóøåí-
íîé ýêñïðåññèåé FGF23. Â ÷àñòíîñòè, ó ìûøåé, äåôèöèòíûõ
ïî Fgf23, íàáëþäàåòñÿ ãèïåðôîñôàòåìèÿ è ïîâûøåííûé óðî-
âåíü êàëüöèòðèîëà (1,25(ÎH)

2
D

3
) (Jonsson, 2005). Êðîìå òîãî,

ïðè ââåäåíèè èíòàêòíûì ìûøàì àíòèòåë, áëîêèðóþùèõ
Fgf23, ïðîèñõîäèò çíà÷èòåëüíîå ïîâûøåíèå óðîâíÿ ôîñôî-
ðà è 1,25(ÎH)

2
D

3 
â ñûâîðîòêå êðîâè (Jonsson, 2005).

Ñëåäîâàòåëüíî, ðàçâèòèå àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîãî ãèïîôîñ-
ôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà îáóñëîâëåíî òî÷å÷íîé ìóòàöèåé â
FGF23 (ADHR Consortium, 2000), â ÷àñòíîñòè â àðãèíèíå
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176 èëè â àðãèíèíå 179. Ýòè àðãèíèíû ñîñòàâëÿþò RXXR
ó÷àñòîê ðàñùåïëåíèÿ è ìóòàöèè â ëþáîì èç ýòèõ àðãèíèíîâ
çàùèùàþò áåëîê îò äåãðàäàöèè (ïðîòåîëèçà), ïîòåíöèàëüíî
óâåëè÷èâàÿ êîíöåíòðàöèþ FGF23 â öèðêóëÿöèè äî êðèòè-
÷åñêîãî óðîâíÿ, ÷òî ïðèâîäèò ê ïîâûøåííîé ïîòåðå ôîñôà-
òîâ ïî÷êàìè (Jan de Beur, Levine, 2002; Imel, Econs, 2005).

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Çàáîëåâàíèå â äåòñêîì âîçðàñòå
ïðîÿâëÿåòñÿ ïðèçíàêàìè ðàõèòà, ãèïîôîñôàòåìèåé è âûðà-
æåííîé äåôîðìàöèåé íèæíèõ êîíå÷íîñòåé. Ïîñëå ïîëîâîé
çðåëîñòè îñíîâíûå ïðîÿâëåíèÿ çàáîëåâàíèÿ ñâÿçàíû ñ ãèïî-
ôîñôàòåìè÷åñêîé îñòåîìàëÿöèåé. Ó áîëüíûõ íàáëþäàåòñÿ òàê-
æå ñëàáîñòü, óñòàëîñòü, áîëü â êîñòÿõ è ïåðåëîìû. Õàðàêòåð-
íîé îñîáåííîñòüþ ÿâëÿåòñÿ äåñíåâîé àáñöåññ. Äî íàñòîÿùåãî
âðåìåíè ïðèçíàêè çàáîëåâàíèÿ îòìå÷àëèñü òîëüêî ó äåâî÷åê.

Àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò õàðàê-
òåðèçóåòñÿ ãèïîôîñôàòåìèåé, ôîñôàòóðèåé, íîðìàëüíûì ñîäåð-
æàíèåì êàëüöèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè è ìî÷å, íîðìàëüíûì óðîâ-
íåì 25(OH)D è íèçêîé êîíöåíòðàöèåé 1,25(ÎÍ)

2
D

3
 â ñûâîðîò-

êå êðîâè, à òàêæå íîðìàëüíûì ñîäåðæàíèåì ÏÒÃ (òàáë.15).
Ëå÷åíèå. Ïðèíöèïû è ïîäõîäû ê ëå÷åíèþ áîëüíûõ àóòî-

ñîìíî-äîìèíàíòíûì ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì ðàõèòîì ñõîäíû
ñ òàêîâûìè ïðè ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîì ðàõèòå, ñöåïëåííûì
ñ Õ-õðîìîñîìîé. Îáû÷íî ëå÷åíèå âêëþ÷àåò íàçíà÷åíèå per
os êîìáèíàöèè ôîñôàòîâ è âèòàìèíà D. Ó÷èòûâàÿ ïîíèìà-
íèå ìåõàíèçìà äåéñòâèÿ FGF23, â äàëüíåéøåì áóäóò ðàçðà-
áàòûâàòüñÿ íîâûå òåðàïåâòè÷åñêèå ïîäõîäû.

Ðåöåññèâíàÿ ãèïîôîñôàòåìèÿ, ñöåïëåííàÿ ñ Õ-õðîìîñî-
ìîé. Çàáîëåâàíèå ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç êëèíèêî-ïàòîãåíåòè-
÷åñêèõ âàðèàíòîâ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà, òå÷åíèå
êîòîðîãî ñîïðîâîæäàåòñÿ ãèïîôîñôàòåìèåé, ãèïåðêàëüöèó-
ðèåé, ïðîòåèíóðèåé, íåôðîêàëüöèíîçîì è ôîðìèðîâàíèåì
õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè.

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Â îñíîâå ðàçâèòèÿ çàáîëåâàíèÿ ëå-
æèò ìóòàöèÿ ãåíà, îòâåòñòâåííîãî çà ñèíòåç áåëêà õëîðïðîâî-
äÿùåãî èîííîãî êàíàëà-5 (ÑLCN5). Óêàçàííûé ãåí ðàñïîëàãà-
åòñÿ â Õ õðîìîñîìå (Õð11.22), èìååò ðàçìåð îêîëî 25 kb è
ñîñòîèò èç 12 ýêçîíîâ (Bolino et al., 1993). Ãåí ýêñïðåññèðîâàí
íà êëåòêàõ ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöåâ ïî÷åê. Íàèáîëåå âûðà-
æåíà åãî ýêñïðåññèÿ íèæå ãðàíèöû ùåòî÷íîé êàåìêè.

×àñòîòà CLCN5 ìóòàöèé â îáùåé ïîïóëÿöèè íàñåëåíèÿ
íåèçâåñòíà. Ìóòàöèè â ýòîì ãåíå âûÿâëÿþò âî âñåì ìèðå. Â

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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ßïîíèè 70% äåòåé ñ ïðîòåèíóðèåé íèçêîìîëåêóëÿðíûìè
áåëêàìè íåñóò ìóòàöèþ ýòîãî ãåíà (Lloyd et al., 1997).

Õëîðïðîâîäÿùèé èîííûé êàíàë-5 (ÑLCN5) ïðåäñòàâëÿåò
ñîáîé áåëîê, ñîñòîÿùèé èç 746 àìèíîêèñëîòíûõ îñòàòêîâ è
èìåþùèé 12 òðàíñìåìáðàííûõ äîìåíîâ, êîòîðûå ïðîíèçûâà-
þò ìåìáðàíó è ôîðìèðóþò ïîðû (ðèñ.21). ×åðåç ýòè ïîðû,
ñëåäóÿ êîíöåíòðàöèîííîìó ãðàäèåíòó, èçáèðàòåëüíî ïðîõî-
äÿò àíèîíû (Jentsch, 2002). ÑLCN5 èãðàåò âàæíóþ ðîëü â âîç-
áóäèìîñòè ìåìáðàí êëåòîê, òðàíñýïèòåëèàëüíîì òðàíñïîðòå
è âîçìîæíî â ðåãóëÿöèè îáúåìà êëåòîê (Lloyd et al., 1997).

ÑLCN5 â îñíîâíîì ëîêàëèçóåòñÿ â ìåìáðàíàõ âíóòðèêëå-
òî÷íûõ êîìïàðòìåíòîâ è ñëóæèò êàê «Ñl- – øóíò» â ýíäîöè-
òîòè÷åñêèõ ïóçûðüêàõ, îáåñïå÷èâàÿ âîçìîæíîñòü àöèäèôè-
êàöèè áåç çàïðåùåííîãî ðàçäåëåíèÿ çàðÿäîâ ïîïåðåê âåçè-
êóëÿðíîé ìåìáðàíû (Jentsch, 2002).

Ó áîëüíûõ ñ ðåöåññèâíîé ãèïîôîñôàòåìèåé, ñöåïëåííîé ñ
Õ-õðîìîñîìîé, âûÿâëÿþòñÿ ðàçëè÷íûå òèïû ìóòàöèé ãåíà
ÑLCN5, â ÷àñòíîñòè, ìèññåíñ ìóòàöèè (çàìåíà íóêëåîòèäà â
êîäèðóþùåé ÷àñòè ãåíà, âåäóùàÿ ê çàìåíå àìèíîêèñëîòû â
ñîîòâåòñòâóþùåì áåëêîâîì ïðîäóêòå), íîíñåíñ ìóòàöèè (çà-
ìåíà íóêëåîòèäà â êîäèðóþùåé ÷àñòè ãåíà, ñîïðîâîæäàþ-
ùàÿñÿ îáðàçîâàíèåì ñòîï-êîäîíà) è èíñåðöèè (âñòàâêà ñåã-
ìåíòà ÄÍÊ). Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ó áîëüíûõ ñ ðåöåññèâíîé
ãèïîôîñôàòåìèåé, ñöåïëåííîé ñ Õ-õðîìîñîìîé, âûÿâëåíû
(ðèñ.21) 3 íîíñåíñ ìóòàöèè (W279X, R648X, R704X), 5 ìèñ-
ñåíñ ìóòàöèè (G57V, L200R, S244L, S520P, G506E) è 1 èí-
ñåðöèÿ (.30H) (Lloyd et al., 1997).

Óêàçàííûå ìóòàöèè èçìåíÿþò ôóíêöèîíèðîâàíèå õëîð-
ïðîâîäÿùèõ èîííûõ êàíàëîâ-5 (ÑLCN5) â ïðîêñèìàëüíûõ è
÷àñòè÷íî â äèñòàëüíûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê. Ýòî ïðèâîäèò ê
íàðóøåíèþ ðåàáñîðáöèè èîíîâ õëîðà (Cl-) â ïðîêñèìàëüíûõ
êàíàëüöàõ ïî÷åê è äðóãèõ àíèîíîâ.

Êàê èçâåñòíî, â íîðìå âûäåëåíèå ôîñôàòà ñ ìî÷îé ñîñòàâëÿåò
ìåíåå 20% îòôèëüòðîâàííîãî êîëè÷åñòâà, íî åãî ðåàáñîðáöèÿ
ïðîèñõîäèò òîëüêî â ñîïðîâîæäåíèè ðåàáñîðáöèè íàòðèÿ, ïóòåì
ýëåêòðîíåéòðàëüíîãî êîòðàíñïîðòà (ò.å. 2 èîíà Na+ íà 1 èîí
ôîñôàòà) ÷åðåç àïèêàëüíóþ ìåìáðàíó (ùåòî÷íóþ êàåìêó) â íà-
÷àëüíîé ÷àñòè ïðîêñèìàëüíîãî êàíàëüöà ïî÷åê (Ê. Ëîò, 2005).

Ìîæíî ïðåäïîëîæèòü, ÷òî ó áîëüíûõ ñ ðåöåññèâíîé ãèïî-
ôîñôàòåìèåé, ñöåïëåííîé ñ Õ-õðîìîñîìîé, íàðóøåíèå ôóíê-
öèè ÑLCN5 ïðèâîäèò ê ñíèæåíèþ ïîñòóïëåíèÿ Cl- â êëåòêè
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ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöåâ, ÷òî ñîïðîâîæäàåòñÿ íàðóøåíèåì
ïîñòóïëåíèÿ áèêàðáîíàòà ÍÑÎÎ- â ïðîñâåò êàíàëüöà è íåäî-
ñòàòî÷íûì îáðàçîâàíèåì Í+, íåîáõîäèìîãî äëÿ îáìåíà Na+,
ïîñêîëüêó ñåêðåöèÿ Í+ â îñíîâíîì ïðîèñõîäèò ïóòåì àíòè-
ïîðòà ñ Na+ (Ê. Ëîò, 2005). Â ðåçóëüòàòå ýòîãî â ïðîêñèìàëü-
íûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê íàðóøàåòñÿ ðåàáñîðáöèÿ ôîñôàòîâ, ÷òî
ïðèâîäèò ê ãèïîôîñôàòåìèè.

Êðîìå òîãî, ïîòåðÿ ôóíêöèè ÑLCN5 â ïðîêñèìàëüíûõ êà-
íàëüöàõ ïî÷åê è ñíèæåíèå ðåàáñîðöèè Cl- ìîãóò, â ñâîþ î÷å-

Ðèñ.21. Ñõåìà õëîðïðîâîäÿùåãî èîííîãî êàíàëà-5 (ÑLCN5)
 (S.E. Lloyd et al., 1997)

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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ðåäü, ïðèâîäèòü ê ñíèæåíèþ ðåàáñîðáöèè Ñà2+ è ãèïåðêàëü-
öèóðèè.

Îäíàêî óêàçàííûé ìåõàíèçì íå ìîæåò îáúÿñíèòü ïðîèñõîæ-
äåíèå ïðîòåèíóðèè è íàðóøåíèå âûäåëåíèÿ íèçêîìîëåêóëÿð-
íûõ ïðîòåèíîâ ñ ìî÷îé, êîòîðûå íàáëþäàþòñÿ ó áîëüíûõ ñ ðå-
öåññèâíîé ãèïîôîñôàòåìèåé, ñöåïëåííîé ñ Õ-õðîìîñîìîé.

Êàê èçâåñòíî, ðåàáñîðáöèÿ ïðîòåèíîâ ïðîòåêàåò ïî ìåõà-
íèçìó àäñîðáöèîííîãî èëè ðåöåïòîðçàâèñèìîãî ýíäîöèòîçà
(Ê. Ëîò, 2005). Ïðîòåèí, íàõîäÿùèéñÿ â êàíàëüöå, ñâÿçûâà-
åòñÿ ñî ñïåöèôè÷åñêèìè ó÷àñòêàìè íà àïèêàëüíîé ìåìáðàíå
êëåòîê ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöåâ, çàòåì ýòè ó÷àñòêè ïóòåì
ýíäîöèòîçà ïîãëîùàþòñÿ êëåòêîé è òðàíñïîðòèðóþòñÿ ê ëè-
çîñîìàì, â êîòîðûõ ïðîòåèí ðàñùåïëÿåòñÿ äî àìèíîêèñëîò,
îñòàâëÿþùèõ êëåòêó ÷åðåç áàçîëàòåðàëüíóþ ìåìáðàíó. Çà-
òåì ìåñòà ñâÿçûâàíèÿ ïðîòåèíà âñòðàèâàþòñÿ îáðàòíî â àïè-
êàëüíóþ ìåìáðàíó (Ê. Ëîò, 2005).

Ïîýòîìó, ïî ìíåíèþ Lloyd et al. (1997), íàðóøåíèå ôóíê-
öèè ÑLCN5 â ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê ó áîëüíûõ ñ
ðåöåññèâíîé ãèïîôîñôàòåìèåé, ñöåïëåííîé ñ Õ-õðîìîñîìîé,
ïðèâîäèò ê èçìåíåíèþ ñåêðåöèè Í+ çà ñ÷åò ñíèæåíèÿ àêòèâ-
íîñòè Í+-ÀÒÔàçû è íàðóøåíèþ ïîãëîùåíèÿ íèçêî ìîëåêó-
ëÿðíûõ ïðîòåèíîâ.

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Çàáîëåâàíèå õàðàêòåðèçóåòñÿ
ðàçëè÷íûì íàðóøåíèåì ôóíêöèè êàíàëüöåâ ïî÷åê, êîòîðûå
ïðèâîäÿò ê ôîðìèðîâàíèþ êàìíåé (íåôðîëèòèàç), ãèïîôîñ-
ôàòåìè÷åñêîìó ðàõèòó èëè îñòåîìàëÿöèè, ïðîòåèíóðèè äî 3
ã/ñóò, ãèïåðêàëüöèóðèè è íåôðîêàëüöèíîçó. Èíîãäà ìîæåò
íàáëþäàòüñÿ ãåìàòóðèÿ, ãëþêîçóðèÿ, àìèàöèäóðèÿ, íàðóøå-
íèå êîíöåíòðàöèîííîé ñïîñîáíîñòè ïî÷åê è óìåðåííîå ñíè-
æåíèå êëèðåíñà êðåàòèíèíà. Ïî ìåðå ïðîãðåññèðîâàíèÿ çà-
áîëåâàíèÿ ìîæåò ôîðìèðîâàòüñÿ õðîíè÷åñêàÿ ïî÷å÷íàÿ íå-
äîñòàòî÷íîñòü, êàê ïðàâèëî, ó âçðîñëûõ.

Äëÿ áîëüíûõ ñ ðåöåññèâíîé ãèïîôîñôàòåìèåé, ñöåïëåííîé
ñ Õ-õðîìîñîìîé, òèïè÷íî ñíèæåíèå ðåàáñîðáöèè ôîñôàòîâ â
ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê, íî, â îòëè÷èå îò áîëüíûõ
ñ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì ðàõèòîì, ñöåïëåííûì ñ Õ-õðîìîñî-
ìîé, âûÿâëÿåòñÿ ãèïåðêàëüöèóðèÿ è ïîâûøåíèå óðîâíÿ
1,25(OH)

2
D

3 
â ñûâîðîòêå êðîâè (òàáë.15).

Ëå÷åíèå. Ïðîáëåìà ýôôåêòèâíîãî ëå÷åíèÿ áîëüíûõ ñ ðå-
öåññèâíîé ãèïîôîñôàòåìèåé, ñöåïëåííîé ñ Õ-õðîìîñîìîé, äî
íàñòîÿùåãî âðåìåíè íå ðåøåíà.
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êîãåííûé ðàõèò). Î÷åíü ðåäêîå çàáîëåâàíèå. Â ëèòåðàòóðå,
íà÷èíàÿ ñ 1947 ã., îïèñàíî 120 áîëüíûõ ñ ïðèçíàêàìè ðàõèòà
è îñòåîìàëÿöèè, ñâÿçàííûìè ñ îïóõîëüþ ìåçåíõèìàëüíîãî
ïðîèñõîæäåíèÿ è èñ÷åçàâøèìè ïîñëå åå óäàëåíèÿ.

Ïîëàãàþò, ÷òî îïóõîëü, ëîêàëèçóþùàÿñÿ â ìåñòàõ, çàò-
ðóäíÿþùèõ åå äèàãíîñòèêó (ìåëêèå êîñòè êèñòåé, ñòîï, àá-
äîìèíàëüíàÿ ôàñöèÿ, ïðèäàòî÷íûå ïàçóõè íîñà è ãëîòêè),
âûçûâàåò ôîñôàòäåôèöèòíóþ ôîðìó ðàõèòà. Ýòà îïóõîëü
äîáðîêà÷åñòâåííàÿ è âûÿâëÿåòñÿ, êàê ïðàâèëî, ÷åðåç íåñêîëü-
êî ëåò ïîñëå ðàçâèòèÿ ðàõèòà.

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Îíêîãåííûé ðàõèò ÿâëÿåòñÿ ïðè-
îáðåòåííûì ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì ñèíäðîìîì, ñâÿçàííûì ñ
ñåêðåöèåé ìåçåíõèìàëüíûìè îïóõîëÿìè ôàêòîðà, íàçâàííî-
ãî «ôîñôàòîíèí» (Jan de Beur, Levine, 2002). Ïîëàãàþò, ÷òî
ôîñôàòîíèí èíãèáèðóåò ðåàáñîðáöèþ ôîñôàòîâ â ïðîêñèìàëü-
íûõ êàíàëüöàõ ïî÷åê è íàðóøàåò ñèíòåç êàëüöèòðèîëà. Â
ðåçóëüòàòå âîçíèêàåò ãèïîôîñôàòåìèÿ, íàðóøàåòñÿ ìèíåðà-
ëèçàöèÿ êîñòåé è ðàçâèâàåòñÿ ðàõèò èëè îñòåìàëÿöèÿ.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ óáåäèòåëüíî ïîêàçàíî, ÷òî ðîëü ôîñôà-
òîíèíà ìîæåò âûïîëíÿòü ôàêòîð ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ-23
(fibroblast growth factor-23; FGF23), ïîñêîëüêó ïðè îíêîãåí-
íîì ðàõèòå íà êëåòêàõ îïóõîëåé íàáëþäàåòñÿ ïîâûøåííàÿ
ýêñïðåññèÿ ãåíîâ, îáåñïå÷èâàþùèõ èíòåíñèâíûé ñèíòåç
îïóõîëüþ FGF23, óðîâåíü êîòîðîãî â ñûâîðîòêå êðîâè óâå-
ëè÷èâàåòñÿ (Quarles, 2003a; Carpenter, 2003). Ïðè ýòîì ïî-
êàçàíî, ÷òî FGF23 ñïîñîáåí ñíèæàòü óðîâåíü ñûâîðîòî÷íîãî
ôîñôîðà è óâåëè÷èâàòü ýêñêðåöèþ ôîñôîðà ñ ìî÷îé. Îäíàêî
ìåõàíèçì, ñ ïîìîùüþ êîòîðîãî FGF23 èíãèáèðóåò òðàíñïîðò
ôîñôàòîâ â ïî÷êàõ îñòàåòñÿ íåèçâåñòíûì. Îäíàêî íåäàâíî
áûëî ïîêàçàíî, ÷òî ââåäåíèå 1,25(ÎÍ)

2
D

3
 ìûøàì áûñòðî óâå-

ëè÷èâàåò áîëåå ÷åì â 2 ðàçà óðîâåíü FGF23 â ñûâîðîòêå êðî-
âè è â 4 ðàçà óâåëè÷èâàåò ýêñïðåññèþ FGF23 â êîñòÿõ (Liu et
al., 2006). Ýòè äàííûå ìîãóò ñëóæèòü ïîäòâåðæäåíèåì, ÷òî
1,25(ÎÍ)

2
D

3 
ÿâëÿåòñÿ âàæíûì ðåãóëÿòîðîì ñèíòåçà îñòåîá-

ëàñòàìè FGF23, ôèçèîëîãè÷åñêàÿ ðîëü êîòîðîãî ìîæåò çàê-
ëþ÷àòüñÿ â ïðîòèâîäåéñòâèè ôîñôàòóðè÷åñêîìó ãîðìîíó,
÷òîáû ïîääåðæèâàòü ôîñôàòíûé ãîìåîñòàç â îòâåò íà âèòà-
ìèí D (Liu et al., 2006).

Åùå îäíèì ôàêòîðîì, ïðåòåíäóþùèì íà ðîëü ôîñôàòîíèíà
ïðè îíêîãåííîì ðàõèòå, ÿâëÿåòñÿ ñåêðåòèðóåìûé frizzled-ñâÿ-

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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çàííûé ïðîòåèí-4 (secreted frizzled-related protein 4 – sFRP-4),
ýêñïðåññèÿ êîòîðîãî îáíàðóæåíà íà îïóõîëÿõ è â ñûâîðîòêå êðîâè
(Berndt et al., 2003). Ïðîâåäåííûå íåäàâíî Berndt et al. (2003)
èññëåäîâàíèÿ ïîçâîëèëè óñòàíîâèòü, ÷òî â êóëüòóðå ýïèòåëè-
àëüíûõ êëåòîê ïî÷åê sFRP-4 ñïåöèôè÷åñêè èíãèáèðóåò íàòðèé-
çàâèñèìûé òðàíñïîðò ôîñôàòîâ, à åãî ââåäåíèå çäîðîâûì êðû-
ñàì ñïóñòÿ 2 ÷àñà â 2,5 ðàçà óâåëè÷èâàåò ôðàêöèîííîå âûäåëå-
íèå íåîðãàíè÷åñêîãî ôîñôàòà ïî÷êàìè. Ïðè ýòîì óðîâåíü öÀÌÔ
â ìî÷å è âûäåëåíèå êàëüöèÿ áûëè íåèçìåííû. Ïðè÷åì îêàçà-
ëîñü, ÷òî sFRP-4 èíãèáèðóåò ðåàáñîðáöèþ íåîðãàíè÷åñêîãî ôîñ-
ôàòà ïî÷êàìè ñ ïîìîùüþ ìåõàíèçìîâ, êîòîðûå íå çàâèñÿò îò
âëèÿíèÿ íà àêòèâíîñòü ÏÒÃ (Berndt et al., 2003).

Êðîìå òîãî, áûëî ïîêàçàíî, ÷òî èíôóçèÿ sFRP-4 çäîðîâûì
êðûñàì â òå÷åíèå 4-8 ÷ ïðèâîäèëà ê óâåëè÷åíèþ ýêñêðåöèè ôîñ-
ôàòîâ ñ ìî÷îé è ñíèæåíèþ óðîâíÿ ôîñôîðà â ñûâîðîòêå êðîâè
(ñ 1,95±0,1 äî 1,53±0,09 ììîëü/ë, P<0,05). Îäíàêî sFRP-4 íå
âëèÿë íà óðîâåíü 1α,25-äèãèäðîêñèâèòàìèíà D â ñûâîðîòêå
êðîâè, àêòèâíîñòü ïî÷å÷íîé 1α-ãèäðîêñèëàçû è êîíöåíòðàöèþ
ôîñôàòíî-íàòðèåâîãî êîòðàíñïîðòåðà (Berndt et al., 2003).

Ââåäåíèå sFRP-4, êàê áûëî óñòàíîâëåíî â ýêñïåðèìåíòå, ïðî-
òèâîäåéñòâóåò àêòèâàöèè ñèãíàëüíîãî ïóòè Wnt, ÷òî ïðîÿâëÿåò-
ñÿ óìåíüøåíèåì β-êàòåíèíà â ïî÷êàõ è óâåëè÷åíèåì êîíöåíò-
ðàöèè ôîñôîðèëèðîâàííîãî β-êàòåíèíà. Âåðîÿòíî, ñâÿçûâàíèå
ñèãíàëüíûõ ìîëåêóë Wnt ñ frizzled-ðåöåïòîðàìè ñòàáèëèçèðóåò
âíóòðèêëåòî÷íûé β-êàòåíèí, ïðåäóïðåæäàÿ äåãðàäàöèþ è ñíè-
æàÿ ôîñôîðèëèðîâàíèå β-êàòåíèíà (ðèñ.22). Ïîâûøåíèå ôîñôî-
ðèëèðîâàíèÿ β-êàòåíèíà ïîäòâåðæäàåò, ÷òî sFRP-4 ÿâëÿåòñÿ
àíòàãîíèñòîì äàííîãî ïóòè ìåòàáîëèçìà (Berndt et al., 2003).

Òàêèì îáðàçîì, sFRP-4 îáëàäàåò ôîñôàòîíèí-ïîäîáíûìè
ñâîéñòâàìè, ïîñêîëüêó ýòîò öèðêóëèðóþùèé ïðîòåèí âûçû-
âàåò ôîñôàòóðèþ è ãèïîôîñôàòåìèþ, íî êîìïåíñàòîðíî óâå-
ëè÷èâàÿ óðîâåíü 1α,25-äèãèäðîêñèâèòàìèíà D.

Â ïîñëåäíåå âðåìÿ áûëî òàêæå óñòàíîâëåíî, ÷òî ïðè îíêî-
ãåííîé îñòåîìàëÿöèè â îïóõîëè íàáëþäàåòñÿ ïîâûøåííàÿ
ýêñïðåññèÿ ãåíîâ ÌÅÐÅ, ðàñïîëîæåííûõ â õðîìîñîìå 4q21 è
êîäèðóþùèõ ôîñôîãëèêîïðîòåèí ýêñòðàöåëëþëÿðíîãî ìàò-
ðèêñà (Martix Extracellular PhosphoglycoprotEin – MEPE),
êîòîðûé ñïîñîáåí óãíåòàòü ðåàáñîðáöèþ ôîñôàòîâ â êàíàëü-
öàõ ïî÷åê (Quarles, 2003b; Ñho et al., 2005).

Â íîðìàëüíûõ óñëîâèÿõ ÌÅÐÅ ýêñïðåññèðîâàí â êîñòíîì
ìîçãå, ãîëîâíîì ìîçãå è êîñòÿõ (Jain et al., 2004). Êðîìå
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òîãî, ÌÅÐÅ â áîëüøîì êîëè÷åñòâå ýêñïðåññèðîâàí íà îñòåîá-
ëàñòàõ è îñòåîöèòàõ. Ïðè÷åì åãî ýêñïðåññèÿ âî âðåìåíè ñêî-
îðäèíèðîâàíà ñ PHEX (Bresler et al., 2004). Êàê áûëî óñòà-
íîâëåíî, ÌÅÐÅ îêàçûâàåò ôîñôàòóðè÷åñêèé ýôôåêò è èíãè-
áèðóåò ìèíåðàëèçàöèþ (Bresler et al., 2004; Rowe, 2004).
Îäíàêî ýêñïðåññèÿ ÌÅÐÅ óãíåòàåòñÿ 1,25(ÎÍ)

2
D

3
, íî ïðè

ââåäåíèè ðåêîìáèíàòíîãî ÌÅÐÅ óðîâåíü 1,25(ÎÍ)
2
D

3 
â ñûâî-

ðîòêå êðîâè âîçðàñòàåò (Bresler et al., 2004).
Óðîâåíü ÌÅÐÅ â ñûâîðîòêå êðîâè ó çäîðîâûõ ëþäåé ñî-

ñòàâëÿåò 476±247 íã/ìë è åãî óðîâåíü çíà÷èòåëüíî ñíèæàåò-
ñÿ ñ óâåëè÷åíèåì âîçðàñòà (Jain et al., 2004). Ïðè ýòîì óðî-
âåíü ÌÅÐÅ çíà÷èòåëüíî êîððåëèðóåò ñ êîíöåíòðàöèåé ôîñ-
ôîðà è ÏÒÃ â ñûâîðîòêå êðîâè, à òàêæå ñ ìèíåðàëüíîé
ïëîòíîñòüþ êîñòîé (Jain et al., 2004).

Íåäàâíî ó áîëüíûõ îíêîãåííîé îñòåîìàëÿöèåé áûë îáíà-
ðóæåí åùå îäèí âîçìîæíûé êàíäèäàò íà ðîëü ôîñôàòîíèíà.
Èì îêàçàëñÿ ôàêòîð ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ-7 (FGF7), êîòîðûé
òàêæå ñïîñîáåí óãíåòàòü òðàíñïîðò ôîñôàòîâ â ïî÷êàõ
(Carpenter et al., 2005).

Òàêèì îáðàçîì, ïðè îíêîãåííîì ðàõèòå îïóõîëü óñèëåííî
ýêñïðåññèðóåò è ñåêðåòèðóåò öåëûé ðÿä ôàêòîðîâ (FGF23,
sFRP-4, ÌÅÐÅ), êîòîðûå îáëàäàþò ôîñôàòóðè÷åñêîé àêòèâ-
íîñòüþ è îáóñëîâëèâàþò ãèïîôîñôàòåìèþ, à òàêæå èíãèáè-
ðóþò ìèíåðàëèçàöèþ êîñòíîãî ñêåëåòà (ðèñ.22).

Ïðåæäå âñåãî, ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ïðè îíêîãåííîì ðà-
õèòå íàðóøåíèå ìèíåðàëèçàöèè êîñòåé ìîæåò áûòü ñâÿçàíî
ñ àóòîêðèííûìè ýôôåêòàìè FGF23, êîòîðûé ó÷àñòâóåò â ðå-
ãóëÿöèè ìèíåðàëèçàöèè ñêåëåòà, äåéñòâóÿ ÷åðåç ýêñïðåññèþ
ãåíà Phex è/èëè ÷åðåç ìåòàáîëèçì áåëêîâ ýêñòðàöåëëþëÿð-
íîãî ìàòðèêñà (ÝÖÌ), âîâëå÷åííûõ â ïðîöåññû ìèíåðàëèçà-
öèè (ðèñ.22). Â íàñòîÿùåå âðåìÿ êîñâåííîå ïîäòâåðæäåíèå
ó÷àñòèÿ îáîèõ ìåõàíèçìîâ, ïîñêîëüêó FGF ðåöåïòîðû ïðè-
ñóòñòâóþò íà îñòåîáëàñòàõ è õîíäðîöèòàõ, êîòîðûå ìîãóò áûòü
öåëüþ äëÿ äåéñòâèÿ FGF23 (Quarles, 2003b).

×òî êàñàåòñÿ sFRP-4, òî îí ÿâëÿåòñÿ âíåêëåòî÷íûì àíòà-
ãîíèñòîì äëÿ ïåðåäà÷è ñèãíàëîâ Wnt. Wnt ìîæåò âçàèìî-
äåéñòâîâàòü ñ êîìïëåêñîì ðåöåïòîðîâ, ñîñòîÿùèõ èõ ðåöåï-
òîðîâ frizzled-ñåìåéñòâà è LDL ðåöåïòîðîâ, ñâÿçàííûõ ñ ïðî-
òåèíàìè  (LRPs),  êîòîðûå  âêëþ÷àþò  LRP-5  è  LRP-6.
Ñâÿçûâàíèå è ñåêâåñòðàöèÿ ñèãíàëüíûõ ìîëåêóë Wnt ñ sFRPs
ïðåäîòâðàùàåò Wnt-çàâèñèìóþ àêòèâàöèþ êîìïëåêñà ðåöåï-

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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òîðîâ frizzled/LRP. Äàííûé ìåõàíèçì ÿâëÿåòñÿ ÷ðåçâû÷àé-
íî âàæíûì äëÿ çàïóñêà Wnt ñèãíàëüíîãî êàñêàäà, êîòîðûé
ó÷àñòâóåò â ðåãóëÿöèè ïðîöåññîâ ïðîëèôåðàöèè, äèôôåðåí-
öèðîâêè è àïîïòîçà (Quarles, 2003b).

Êðîìå òîãî, èçâåñòíî, ÷òî Wnt ñèãíàëüíàÿ ñèñòåìà âîâëå-
÷åíà âî ìíîæåñòâî ïðîöåññîâ, ðåãóëèðóþùèõ ïðîöåññû êîñ-
òåîáðàçîâàíèÿ, à frizzled-áåëêè ÿâëÿþòñÿ ðåöåïòîðàìè äëÿ
Wnt-ëèãàíäîâ. Ïîýòîìó ïîëàãàþò, ÷òî ñèãíàëüíûé ïóòü Wnt/
β-êàòåíèí èìååò âàæíîå çíà÷åíèå äëÿ ìèíåðàëèçàöèè êîñ-
òåé (Quarles, 2003b).

Ðèñ.22. Îñíîâíûå ìåõàíèçìû íàðóøåíèÿ ìèíåðàëèçàöèè êîñòè ïðè îíêîãåííîì
ðàõèòå (Quarles, 2003b)

Ïðèìå÷àíèå. LRP – receptor-related proteins; Wnt – ñåìåéñòâî ñèãíàëüíûõ ìîëåêóë;
Frizzled – ðåöåïòîðû ñåìåéñòâà ñèãíàëüíûõ ìîëåêóë Wnt; PTH receptor – ðåöåïòîð ÏÒÃ;
FGF-23 – ôàêòîð ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ-23; FGFR – ðåöåïòîð ôàêòîðà ðîñòà ôèáðîáëà-
ñòîâ; sFRP-4 – ñåêðåòèðóåìûé frizzled-ñâÿçàííûé ïðîòåèí-4 (secreted frizzled-related
protein 4); MEPE - ôîñôîãëèêîïðîòåèí ýêñòðàöåëëþëÿðíîãî ìàòðèêñà; G

s
α – α ñóáúå-

äèíèöà G áåëêà
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Êàê èçâåñòíî, Wnt ñèãíàëüíàÿ ñèñòåìà êîíòðîëèðóåò ìàññó
êîñòíîãî ñêåëåòà. Â ýòîì îòíîøåíèè, Gly171Val ìóòàöèÿ â LRP-
5 ñïîñîáñòâóåò âûñîêîé ïëîòíîñòè êîñòè èç-çà ïîâûøåííîãî
îñòåîáëàñòàìè ôîðìèðîâàíèÿ êîñòè, òîãäà êàê ðàçðóøåíèå LRP5
âåäåò ê óìåíüøåíèþ ïðîëèôåðàöèè îñòåîáëàñòîâ è íèçêîé êî-
ñòíîé ìàññå (Quarles, 2003b). Íà îñíîâàíèè ýòèõ íàáëþäåíèé,
ìîæíà ïðåäïîëàãàòü, ÷òî ïðè îíêîãåííîì ðàõèòå sFRP-4 ñïî-
ñîáåí óãíåòàòü Wnt-çàâèñèìîå ôîðìèðîâàíèå êîñòè, ÷òî â ñâîþ
î÷åðåäü óìåíüøàåò ïîòðåáíîñòü ñîõðàíåíèè ôîñôàòà ïî÷êàìè
(Quarles, 2003b). Ñîîòâåñòâåííî íàïðàâëåííàÿ èíãèáèöèÿ ñèã-
íàëüíîãî ïóòè Wnt/β-êàòåíèí ìîæåò âåñòè ê äåñòàáèëèçàöèè
β-êàòåíèíà è íàðóøåíèþ ïðîöåññîâ ìèíåðàëèçàöèè êîñòåé.

Îñîáî ñëåäóåò ïîä÷åðêíóòü, ÷òü îäíèì èç âàæíûõ ýëåìåí-
òîâ ìèíåðàëèçàöèè ýêñòðàöåëëþëÿðíîãî ìàòðèêñà (ÝÖÌ)
êîñòè èìååò êàäõåðèí-êàòåíèíîâàÿ ñèñòåìà (Å-êàäõåðèí, α-
êàòåíèí, β-êàòåíèí), êîòîðàÿ îáåñïå÷èâàåò ñâÿçûâàíèå îñòå-
îöèòîâ ìåæäó ñîáîé. Áåëîê Å-êàäõåðèí ñîñòîèò èç òðåõ ÷àñ-
òåé. Îäíà ÷àñòü íàõîäèòñÿ âíå êëåòêè, ñëåäóþùàÿ ðàñïîëî-
æåíà â ìåìáðàíå, è òðåòüÿ – âíóòðè êëåòêè. Íàðóæíûå
âíåêëåòî÷íûå ÷àñòè ìîëåêóë Å-êàäõåðèíà, ïðèíàäëåæàùèì
ñîñåäíèì êëåòêàì, âçàèìîäåéñòâóþò ìåæäó ñîáîé ïðè ó÷àñ-
òèè èîíîâ êàëüöèÿ è îáðàçóþò ñêðåïêè ìåæäó êëåòêàìè.
Âíóòðåííÿÿ ÷àñòü Å-êàäõåðèíà ñâÿçûâàåòñÿ ñ îäíèì èç êîí-
öîâ âíóòðèêëåòî÷íîãî β-êàòåíèíà, à äðóãîé êîíåö ïîñëåäíå-
ãî – ñ ìîëåêóëîé α-êàòåíèíà. Íàêîíåö, α-êàòåíèí âçàèìî-
äåéñòâóåò ñ öèòîñêåëêòîì êëåòêè. Îáðàçóåòñÿ æåñòêàÿ ñòðóê-
òóðà, ôàêòè÷åñêè ñâÿçûâàþùàÿ ìåæäó ñîáîé ñêåëåòíûå
îáðàçîâàíèÿ âñåõ êëåòîê ýïèòåëèÿ â åäèíóþ ñèñòåìó.

Âàæíîå çíà÷åíèå â ôîðìèðîâàíèè êîñòè èìåþò G áåëêè,
êîòîðûå â íåàêòèâíîì ñîñòîÿíèè îáû÷íî íàõîäÿòñÿ âáëèçè β-
àäðåíåðãè÷åñêîãî ðåöåïòîðà. Ôàêòè÷åñêè îíè ïðåäñòàâëÿþò
ñîáîé êîìïëåêñ, ñôîðìèðîâàííûé èç 3-õ ðàçëè÷íûõ ñóáúåäè-
íèö, íàçâàíûõ α, β è γ. Äî àêòèâàöèè âñå òðè ñóáúåäèíèöû
ñâÿçàíû âìåñòå. Êîãäà ðåöåïòîð àêòèâèðóåòñÿ ïðèñîåäèíåíè-
åì ëèãàíäà, íà α ñóáúåäèíèöå ïðîèñõîäèò îáìåí ãóàíîçèíäè-
ôîñôàòà (GDP) íà ãóàíîçèíòðèôîñôàò (GTP) (îòêóäà è òåðìèí
G áåëîê). Äâà ñîñòîÿíèÿ G áåëêà (àêòèâèðîâàí èëè íåàêòèâè-
ðîâàí) îïðåäåëÿþòñÿ ãóàíèíîâûì íóêëåîòèäîì, êîòîðûé îí â
äàííûé ìîìåíò ñâÿçûâàåò. Íåàêòèâíûé G áåëîê ñâÿçûâàåò
GDP, àêòèâíûé ñâÿçûâàåò GTP. Áóäó÷è â àêòèâíîì ñîñòîÿ-
íèè, G áåëîê ïåðåäàåò ñèãíàëû äàëåå â êëåòêó.

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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Îáðàçîâàíèå êîìïëåêñà GTP ñ α ñóáúåäèíèöåé G áåëêà (G
s
α-

GTP) ñòèìóëèðóåò àäåíèëàòöèêëàçó, ÷òî ñïîñîáñòâóåò óâå-
ëè÷åíèþ (â 20 ðàç è áîëåå) óðîâíÿ öèêëè÷åñêîé ÀÌÔ (ñÀÌÐ)
è âûñâîáîæäåíèþ ôîñôîðà. Ïðè ýòîì ñÀÌÐ àêòèâèðóåò ïðî-
òåèíêèíàçó À è ìîæåò ó÷àñòâîâàòü â ðåàëèçàöèè ìíîãèõ
ôèçèîëîãè÷åñêèõ ðåàêöèÿõ, íàïðèìåð ðàñïàäå ãëèêîãåíà,
ðåçîðáöèè âîäû, óâåëè÷åíèè ÷àñòîòû ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé
è, ÷òî íàèáîëåå âàæíî â ðåçîðáöèè êîñòè. Êðîìå òîãî, â ïîñ-
ëåäíèå ãîäû âûÿñíåíû ìåõàíèçìû ó÷àñòèÿ βα ñóáúåäèíèöû
G áåëêà â ðåãóëÿöèè àêòèâíîñòè Ê+ è Ñà2+ êàíàëîâ.

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî G áåëîê îñòàåòñÿ â àêòèâíîì ñîñòî-
ÿíèè òîëüêî â òå÷åíèå êîðîòêîãî ïåðèîäà âðåìåíè (ñåêóíäû
èëè ìåíüøå), ïîñëå ÷åãî îí äåôîñôîðèëèðóåòñÿ åãî ñîáñòâåí-
íîé GTP-àçîé. Ýòîò ãèäðîëèç ïðåäñòàâëÿåò ìåõàíèçì îòðè-
öàòåëüíîé îáðàòíîé ñâÿçè, êîòîðûé îáåñïå÷èâàåò êðàòêîâðå-
ìåííîñòü íàõîæäåíèÿ G áåëêà â àêòèâíîì ñîñòîÿíèè.

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Áîëüíûå ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì
ðàõèòîì, ñâÿçàííûì ñ îïóõîëüþ, æàëóþòñÿ íà áîëü â êîñòÿõ
è ìûøöàõ, à òàêæå ìûøå÷íóþ ñëàáîñòü. Ó íèõ îòìå÷àþòñÿ
íåêîòîðûå äðóãèå ïðèçíàêè ðàõèòà è/èëè îñòåîìàëÿöèè, à
òàêæå èíîãäà íàáëþäàþòñÿ ïåðåëîìû äëèííûõ òðóá÷àòûõ
êîñòåé (Nelson et al. , 2001).

Ïðè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè âûÿâëÿþòñÿ ïðèçíà-
êè ãåíåðàëèçîâàííîé îñòåîïåíèè, ïñåâäîïåðåëîìû è îãðóáëåíèå
òðàáåêóë, à òàêæå ðàñøèðåííûå ýïèôèçû (Nelson et al. , 2001).

Òå÷åíèå îíêîãåííîãî ðàõèòà ñîïðîâîæäàåòñÿ ãèïîôîñôà-
òåìèåé, ãèïåðôîñôàòóðèåé, ãëèöèíåìèåé è ãëèöèíóðèåé.
Ïðè ýòîì óðîâåíü 25(OH)D â ñûâîðîòêå êðîâè íå èçìåíÿ-
åòñÿ, à 1,25(ÎÍ)

2
D

3
 ñíèæàåòñÿ, íî áûñòðî íîðìàëèçóåòñÿ

ïîñëå óäàëåíèÿ îïóõîëè (òàáë.15). Êîíöåíòðàöèÿ êàëüöèÿ
è ÏÒÃ â ñûâîðîòêå êðîâè îáû÷íî â íîðìå (Berndt et al.,
2003). Ñ÷èòàþò, ÷òî íîâûì êëèíè÷åñêèì è ëàáîðàòîðíûì
ìàðêåðîì îíêîãåííîãî ðàõèòà ÿâëÿåòñÿ îáíàðóæåíèå FGF23
(Nelson et al., 2003).

Ïîñëå îïåðàöèè èñ÷åçàþò áîëü è ìèîïàòèÿ, êîòîðûå ïðè
îòñóòñòâèè ëå÷åíèÿ ìîãóò ïðèêîâàòü ðåáåíêà ê ïîñòåëè. Êðîìå
òîãî, ïîñëå îïåðàòèâíîãî ëå÷åíèÿ âîññòàíàâëèâàåòñÿ óðîâåíü
ôîñôîðà è 1,25(ÎÍ)

2
D

3
 â ñûâîðîòêå êðîâè, à òàêæå ïîâûøà-

åòñÿ ðåàáñîðáöèÿ ôîñôàòîâ â êàíàëüöàõ ïî÷åê (Carpenter et
al., 2005). Äåòÿì ñ ïðèîáðåòåííûì èëè ïîçäíî ðàçâèâøèìñÿ
ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèì ðàõèòîì îáÿçàòåëüíî ïðîâåäåíèå ðåí-
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òãåíîãðàôè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ è/èëè ñêàíèðîâàíèÿ êîñ-
òåé ñ öåëüþ âûÿâëåíèÿ îïóõîëè.

Ëå÷åíèå. Íåîáõîäèìî îïåðàòèâíîå ëå÷åíèå îïóõîëè. Ïðè
íåâîçìîæíîñòè åå óäàëåíèÿ èëè ìåòàñòàçèðîâàíèè ïîêàçàíî
êîíñåðâàòèâíîå ëå÷åíèå, êîòîðîå âêëþ÷àåò íàçíà÷åíèå per
os êàëüöèòðèîëà (1,25(ÎÍ)

2
D

3
) â äîçå 1,5-3 ìêã/ñóò è ââåäå-

íèå ôîñôàòîâ â äîçå 2-4 ã/ñóò.

Ãëàâà 4. Ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò
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ÇÀÊËÞ×ÅÍÈÅ

Äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè ïðîáëåìà ðàõèòà â äåòñêîì âîçðàñòå
îñòàåòñÿ îäíîé èç íàèáîëåå àêòóàëüíûõ, ïîñêîëüêó íàáëþäàåòñÿ
åãî øèðîêàÿ ðàñïðîñòðàíåííîñòü è çíà÷èòåëüíî âûðàæåííûå
êëèíè÷åñêèå ïîñëåäñòâèÿ. Ðàõèò ìîæåò áûòü êàê ñàìîñòîÿòåëü-
íîé íîçîëîãèåé, òàê è ñèíäðîìîì, íàáëþäàåìûì ïðè ìíîãèõ
çàáîëåâàíèÿõ. Íàèáîëåå îáîñíîâàííûì îïðåäåëåíèåì ðàõèòà êàê
îòäåëüíîé íîçîëîãèè, ïî íàøåìó ìíåíèþ, ÿâëÿåòñÿ ñëåäóþùåå.

Ðàõèò – ãðóïïà çàáîëåâàíèé äåòñêîãî îðãàíèçìà, ñâÿçàí-
íàÿ ñ íåäîñòàòî÷íûì ïîñòóïëåíèåì âèòàìèíà D èëè íàðóøå-
íèåì ïðîöåññîâ åãî ìåòàáîëèçìà, ïðèâîäÿùèìè ê èçìåíå-
íèþ ðàçëè÷íûõ âèäîâ îáìåíà, â ïåðâóþ î÷åðåäü ôîñôîðíî-
êàëüöèåâîãî, ÷òî îáóñëîâëèâàåò ïîðàæåíèå ìíîãèõ îðãàíîâ
è ñèñòåì, ãëàâíûì îáðàçîì êîñòíîãî ñêåëåòà.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ðàçëè÷àþò òðè îñíîâíûå êëèíèêî-ïàòî-
ãåíåòè÷åñêèå ôîðìû ðàõèòà (òàáë.16): âèòàìèí D-äåôèöèòíûé
ðàõèò, âèòàìèí D-çàâèñèìûé (ïñåâäîäåôèöèòíûé) ðàõèò è ãè-
ïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò (âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûé ðàõèò).

Èç óêàçàííûõ ôîðì ðàõèòà íàèáîëåå ÷àñòî âñòðå÷àåòñÿ
âèòàìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò, êîòîðûé ÿâëÿåòñÿ ðåçóëüòà-
òîì íåñîîòâåòñòâèÿ ìåæäó ïîòðåáíîñòÿìè èíòåíñèâíî ðàñòó-
ùåãî îðãàíèçìà ðåáåíêà è ïîñòóïëåíèåì âèòàìèíà D è äðó-
ãèõ íóòðèåíòîâ (êàëüöèé è äð.) ñ ïèùåé èëè íåäîñòàòî÷íûì
åãî îáðàçîâàíèåì â îðãàíèçìå ðåáåíêà. Ñëåäîâàòåëüíî, âèòà-
ìèí D-äåôèöèòíûé ðàõèò – çàáîëåâàíèå èíòåíñèâíî ðàñòó-
ùåãî äåòñêîãî îðãàíèçìà, îáóñëîâëåííîå íàðóøåíèåì ðåãó-
ëÿöèè ôîñôîðíî-êàëüöèåâîãî îáìåíà è ìèíåðàëèçàöèè êîñò-
íîé òêàíè â ðåçóëüòàòå äåôèöèòà âèòàìèíà D.

Äðóãèå êëèíèêî-ïàòîãåíåòè÷åñêèå âàðèàíòû ðàõèòà âñòðå-
÷àþòñÿ ðåæå, ïîñêîëüêó ÿâëÿþòñÿ ñëåäñòâèåì ãåíåòè÷åñêè
äåòåðìèíèðîâàííîãî íàðóøåíèÿ ìåòàáîëèçìà âèòàìèíà D. Â
÷àñòíîñòè, âèòàìèí D-çàâèñèìûé ðàõèò õàðàêòåðèçóåòñÿ ãå-
íåòè÷åñêè äåòåðìèðîâàííûì íàðóøåíèåì ìåòàáîëèçìà âèòà-
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ìèíà D è/èëè àêòèâíîñòè åãî ðåöåïòîðîâ, ÷òî ïðèâîäèò ê èç-
ìåíåíèþ ôîñôîðíî-êàëüöèåâîãî îáìåíà è êîñòíîé ñèñòåìû.

Îòäåëüíîé êëèíèêî-ïàòîãåíåòè÷åñêîé ôîðìîé çàáîëåâàíèÿ ÿâ-
ëÿåòñÿ ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, òå÷åíèå êîòîðîãî ñîïðîâîæ-
äàåòñÿ êëèíè÷åñêèìè ïðèçíàêàìè ðàõèòà è âûðàæåííîé ãèïî-
ôîñôàòåìèåé. Îáðàòíîå ðàçâèòèå ýòîé ôîðìû ðàõèòà òðóäíî ïîä-
äàåòñÿ ëå÷åíèþ îáû÷íûìè äîçàìè âèòàìèíà D, ïîýòîìó î÷åíü
÷àñòî åãî íàçûâàþò âèòàìèí D-ðåçèñòåíòíûì ðàõèòîì. Îäíàêî
íåîáõîäèìî îòìåòèòü, ÷òî ýòà ôîðìà íåîäíîðîäíà è ãèïîôîñôà-
òåìè÷åñêèé ðàõèò ïðåäñòàâëÿþò ãðóïïó ïàòîôèçèîëîãè÷åñêè ðàç-
ëè÷íûõ çàáîëåâàíèé (òàáë.16). Â íàñòîÿùåå âðåìÿ â ãðóïïó ãè-
ïîôîñôàòåìè÷åñêîãî ðàõèòà âêëþ÷àþò ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðà-
õèò, ñöåïëåííûé ñ Õ-õðîìîñîìîé, àóòîñîìíî-äîìèíàòíûé
ãèïîôîñôàòåìè÷åñêèé ðàõèò, íàñëåäñòâåííûé ãèïîôîñôàòåìè-
÷åñêèé ðàõèò, ñî÷åòàþùèéñÿ ñ ãèïåðêàëüöèóðèåé, ðåöåññèâíóþ
ãèïîôîñôàòåìèþ, ñöåïëåííóþ ñ Õ-õðîìîñîìîé, è ãèïîôîñôàòå-
ìè÷åñêèé ðàõèò, ñâÿçàííûé ñ îïóõîëüþ (îíêîãåííûé ðàõèò)

Òàêèì îáðàçîì, ðàõèò ïðåäñòàâëåí äîâîëüíî ãåòåðîãåííîé
ãðóïïîé çàáîëåâàíèé, ðàçâèòèå êîòîðûõ îáóñëîâëåíî ðàçíû-
ìè ýòèîëîãè÷åñêèìè ôàêòîðàìè è ïàòîãåíåòè÷åñêèìè ìåõà-
íèçìàìè, ÷òî íåîáõîäèìî ó÷èòûâàòü ïðè íàçíà÷åíèè ëå÷å-
íèÿ è ïðîâåäåíèè ïðîôèëàêòè÷åñêèõ ìåðîïðèÿòèé.

Таблица 16

Клинико!патогенетические формы рахита в детском возрасте

Витамин D�дефицитный

рахит

Витамин D�

зависимый рахит
Гипофосфатемический рахит

Период болезни:
начальный, разгара,

репарации,
остаточных явлений

Витамин D�

зависимый

рахит I типа

Гипофосфатемический рахит,
сцепленный с Х6хромосомой

Степень тяжести:  I  6

легкая,  II – средне�

тяжелая, III6тяжелая

Витамин D�

зависимый

рахит II типа

Аутосомно6доминатный

гипофосфатемический рахит

Характер течения:

острое,  подострое,
рецидивирующее

Наследственный гипофосфатеми�

ческий рахит, сочетающийся с
гиперкальциурией

Рецессивная гипофосфатемия,
сцепленная с Х6хромосомой

Гипофосфатемический рахит, связан6

ный с опухолью (онкогенный рахит)

Çàêëþ÷åíèå
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