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Введение. Врожденный буллезный эпидермолиз (ВБЭ) — это группа редких наследствен-
ных заболеваний, которые характеризуются поражением кожных покровов и слизистых с об-
разованием пузырей и эрозий в ответ на минимальную травму. Распространенность заболева-
ния составляет 11,1 случаев на 1 млн. населения и 19,6 на 1 млн. новорожденных. У детей с 
врожденным буллезным эпидермолизом (ВБЭ) развивается недостаточность питания, дефицит 
микро- и макроэлементов, в том числе кальция и витамина D. В связи с этим происходит за-
медление остеогенеза и стимуляция активности остеокластов, резорбция костной ткани, что 
приводит к повышенной хрупкости костей и низкотравматическим переломам. При дистрофи-
ческой форме ВБЭ (ДБЭ) данные нарушения имеют быстро прогрессирующее течение. В на-
стоящее время, в связи с увеличением продолжительности жизни больных с ВБЭ актуальной 
является профилактика поздних осложнений. одним из осложнений генерализованных форм 
ВБЭ признано снижение минеральной плотности костной ткани (мПК).

цель. изучить состояние костного метаболизма и фосфорно-кальциевого обмена на фоне 
терапии колекальциферолом.

Материалы и методы. в исследование вошел 71 ребенок с ДБЭ (девочек 39 (55 %), мальчиков 
32 (45 %)), медиана возраста составила 8,5 лет [3,67; 11,92] и 5,75 лет [3,13; 10,46], соответствен-
но. мПК оценивали методом двуэнергетической рентгеновской абсорбциометрии на остеоден-
ситометре lunar iDXA (General electric, США). Всем пациентам проведено лабораторное иссле-
дование крови с определением основных показателей фосфорно-кальциевого обмена — кальция 
общего, фосфора, 25(оН) витамина D (25-гидроксикальциферол) и маркеров метаболизма кост-
ной ткани — остеокальцина (оС) и N-терминальный пропептид проколлагена 1-го типа (P1NP), 
маркеров формирования костной ткани, С-концевого телопептида коллагена I типа (Стх) — мар-
кера костной резорбции. Референтные пределы нормальных показателей витамина D — 30–
100 нг/мл. Недостаточность витамина D определяли при концентрации 25(oH)D в диапазоне 
20–30 нг/мл, дефицит — 10–19 нг/мл. оценка костного возраста осуществлялась посредством 
рентгенографии костей кистей с захватом лучезапястных суставов в прямой проекции. Статисти-
ческий анализ данных проводился при помощи пакета статистических программ statistica 13 
(statsoft, США). оценка физического развития детей проводилась с помощью специализирован-
ного пакета прикладных программ ВоЗ Anthro и Anthro Plus (WHo AnthroPlus for personal 
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computers manual, 2009, WHo multicenter Growth Reference study Group, 2006). Срок наблюде-
ния на фоне терапии колекальциферолом составил 6 месяцев.

Результаты. исходно выявлена высокая частота недостаточности (22,5 %) и дефицита (40 %) 
витамина D, а также гипокальциемии по общему кальцию — 39,4 %. При этом у всех пациен-
тов с гипокальциемией 25(oH)D был ниже 30 нг/мл (14,82 нг/мл [10,63; 24,34] vs 26,35 нг/мл 
[18,3; 43,77], р < 0,001). Снижение мПК до уровня остеопении отмечалось в 33,8 %, остеопороз 
выявлен у 14 детей (19,7 %). В группе пациентов с гипокальциемией (me общего кальция 
2,13 ммоль/л [2,1; 2,16]) оС и СTx были значимо ниже, чем в группе с нормальным кальцием 
(ме oC 53,16 нг/мл [32,86; 64,61] vs 73,61 нг/мл [44,43; 111,9], р = 0,001, u-тест; ме СTx 
1,22 нг/мл [0,93; 1,38] vs 1,49 нг/мл [1,2; 1,83], р = 0,015), уровень P1NP между этими группами 
не различался (р = 0,617). Для детей с гипокальциемией характерна более выраженная белково-
энергетическая недостаточность (р = 0,001) и более низкая мПК ( р = 0,004). медиана суточной 
дозы колекальциферола составила 1100 мЕ у мальчиков [1000; 2250], и 2000 мЕ [1000; 3000] 
у девочек. Учитывая особенность заболевания, полная нормализация 25(оН)D отмечена толь-
ко у 62 % детей; статистически значимо снизился уровень P1NP с 436,65 нг/мл [196,1; 864] до 
409,15 нг/мл [156,1; 695], р < 0,001), фосфор с 1,58 ммоль/л [1,45; 1,67] до 1,51 ммоль/л [1,3; 
1,68], р = 0,012), а также мПК с -1,5 sD [-2,2; -0,4] до Z-score -1,3sD [-2,3; -0,2], p = 0,024), при 
одновременном росте оС с 65,17 [42,86; 85,4] до 70,1 [56,3; 96,04], р < 0,001) и BmD с 0,563 
[0,456; 0,777] до 0,721 [0,542; 0,896], р < 0,001, Wilcoxon Test).

Заключение. на фоне терапии колекальциферолом отмечена значимая положительная ди-
намика показателей костного обмена, в том числе, прирост минеральной плотности костной 
ткани. Поэтому при данном заболевании необходимо продолжить исследования в этой области 
с расчетом лечебной и поддерживающей дозы препарата для предотвращения или компенса-
ции костных осложнений.


