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Актуальность исследования: ГР — наследственная тубулопатия, обусловленная мутация-
ми генов, кодирующих белки-транспортеры, участвующие в реабсорбции фосфатов в прокси-
мальных канальцах почек с нарушением фосфатного гомеостаза, характеризуется фосфатури-
ей, гипофосфатемией, рахитическими деформациями, остеомаляцией, низко рослостью. 
ВdЗР — наследственные заболевания с нарушением биосинтеза и активации ви тамина d, ха-
рактеризующиеся гипокальциемией, мышечными спазмами, судорогами, симп томами рахита 
[1,2,3].

цель исследования: оценить клинические и клинико-рентгенологические особенности у 
детей с ГР и ВdЗР.  

Материалы и методы исследования: в исследование включены 51 пациент с ВdЗР тип АI, 
АII, ВII: 16 девочек, 35 мальчиков, средний возраст — 6,1 лет и 61 пациент с ГР: 41 девочка, 
20 мальчиков, средний возраст — 7,8 лет. 112 детей разделены на 3 возрастные группы (гр): 
I гр (1–3 лет) — 25 детей, II гр (4–9 лет) — 51, III гр (10–18 лет) — 36 детей. Статистический 
анализ проводился в программе statistica 6.0.

Результаты: из 61 ребенка с ГР варусная деформация нижних конечностей выявлена у 
69%, варусно-торсионная (19%), вальгусная (12%), сoxa vara (16%), «утиная походка» (100%), 
рахитическая деформация грудной клетки и позвоночника (32%). Установлены у 61 ребенка 
деформация суставов (тазобедренных), их патологическая подвижность у 16%, задержка роста 
(35%), укорочение нижних конечностей (20%), мышечный гипотонус (37%), статико-динами-
ческая недостаточность нижних конечностей (35%), боли в костях (26%), метафизарная и эпи-
физарная дисплазии (9%), деформация и склероз замыкательных пластинок в области зон ро-
ста (15%). отмечена резистентность при лечении ГР кальцитриолом и препаратами фосфатов. 

У детей при ВdЗР выявлены варусная ось нижних конечностей (31%), вальгусная деформа-
ция нижних конечностей (69%), сoxa vara (16%), «утиная походка» (33%), рахитическая де-
формация грудной клетки и позвоночника (31%), деформация суставов (коленные) (12%), па-
тологическая подвижность суставов (8%), задержка роста (58%), укорочение нижних конечно-
стей (22%), мышечный гипотонус (43%), боли в нижних конечностях (40%), нарушение слуха 
(14%). Статико-динамическая недостаточность установлена в 31%. отмечен положительный 
эффект от терапии кальцитриолом и препаратами кальция.

Выводы: клинические и клинико-рентгенологические особенности ГР у детей представ-
лены: в I гр — рахитом, варусной деформацией нижних конечностей, задержкой роста, кра-
ниосиностозами, снижением двигательной активности; II гр — низкорослостью, прогресси-
рованием деформации нижних конечностей, кариесом, остеомаляциями, болями в костях, 
мышцах, суставах, скованностью, гипотонией мышц, нарушением походки; III гр — псевдо-
переломами, остеоартритами, остефитами, энтезопатиями, спинальными стенозами, сниже-
нием слуха, прогрессированием статико-динамической недостаточности с костной инвали-
дизацией. 

особенность ВdЗР — преобладание симптомов рахита — позднего закрытия родничков, 
гиперплазии остеоидной ткани, деформации нижних конечностей (варусно/вальгусная).
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