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В раннем послеоперационном периоде ребе-
нок находился в ОАРИТ, на 1-е сутки переведён в 
хирургическое отделение. Послеоперационный 
период протекал гладко, дренажная трубка из 
правой плевральной полости удалена на 3 сутки. 
На контрольной рентгенографии грудной клетки 
и УЗИ органов брюшной полости патологии не 
выявлено. Ребенок выписан на 7 сутки. По дан-
ным гистологического исследования: тубулярное 
удвоение пищевода с гетеротопией элементов 
трахеи, вызывающих стенозирование, в сочетании 
с дупликатурой желудка. 

Заключение. Таким образом, удвоение пи-
щевода является достаточно редким пороком раз-
вития, малознакомым как педиатрам, так и дет-
ским хирургам. Клинические проявления заболе-
вания весьма разнятся в зависимости от размеров 
и локализации дупликационных кист в желудоч-
но-кишечном тракте. Данный клинический случай 
интересен нетипичными клиническими проявле-
ниями, расположением и протяженностью допол-
нительной кишечной трубки. А применение эндо-
видеохирургического оперативного вмешатель-
ства позволило минимизировать операционную 
травму и произвести одноэтапное радикальное 
удаление дупликатуры. 
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Як баробар зиёд шудани роњњои њозима, аз љум-

лаи нуќсонњои инкишоф, гурўњи ањёниро ташкил 
медињад. Аз љињати анатомї дупликатураи тубулярї 
ва киставиро људо мекунанд. Маќолаи мазкур фаро-
гири шарњи њодисаи ба таври эндовидеољарроњї бу-
ридани дупликатураи тубулярї ва њамзамон гузариш 
ба меъдаи кўдаки дусола мебошад. Амалиёти минио-
лоишї имконият фароњам овард, ки осеби амалиёт 
коњиш ёфта, экстирпатсияи якмарњилагии найчаи па-
тологии рўда, ки дар ќафаси сина ва ковокии шикам 
љойгир шуда буд, ба амал оварда шавад. 

Калимањои калидї: як баробар зиёд шудани 
сурхрўда, кўдакон, эндовидеољарроњї. 
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Приводится описание клинического случая несовершенного остеогенеза у пациента 22 месяцев. 
Клинико-рентгенологическая картина демонстрирует наличие системного остеопороза с патологи-
ческими переломами, задержкой физического и двигательного развития, признаками гипоплазии не-
которых групп мышц. При денситометрии выявлено снижение минеральной плотности костной 
ткани. Лабораторные данные показали отклонения от нормы уровней кальция, паратгормона, ви-
тамина Д, щелочной фосфотазы. Впервые пациенту с несовершенным остеогенезом 3 типа в респуб-
лике Таджикистан проведена терапия ингибиторами остеокластической резорбции - памидроновой 
кислотой. 
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The clinical case of imperfect osteogenesis of the 22-month young patient is described. Clinical and x-

ray examination demonstrates the presence of the system osteoporosis with pathologic traumas, physical 
and kinetic development delay and signs of hypoplasia of some muscle groups. Densitometry showed the de-
crease of mineral density of the bone tissue. Laboratory tests showed a deviation of Ca, parathormone, vit-
amin D and alkaline phosphate. For the first time in Tajikistan patient with imperfect osteogenesis of the 
third type received therapy with inhibitors of osteoclast resorption – pomidrone acid. 
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Актуальность. Несовершенный остеогенез 
(osteogenesis imperfect) - редкое моногенное 
наследственное заболевание скелета и соедини-
тельной ткани с частотой проявления один 
случай на 10-20 тысяч новорожденных. В Та-
джикистане нет полных данных о частоте 
встречаемости данной патологии. В частности, 
в период с 2007 до 2011 года в Душанбе диа-
гноз «Несовершенный остеогенез» был постав-
лен 9 детям в возрасте от 0 до 10 лет [3].  

В основе заболевания лежит мутация в ге-
нах коллагена 1 типа COL1A1 и COL1A2. Кли-
ника охватывает широкий спектр как скелет-
ных, так и экстраскелетных симптомов [11]. 
Согласно современным классификациям, в за-
висимости от клинических проявлений и моле-
кулярного дефекта выделяют 15 типов несо-
вершенного остеогенеза и 2 подобных синдро-
ма (синдром Bruck [1] и синдром Cole-
Carpenter), которые на практике с трудом под-
даются разграничению. Для всех характерным 
является остеопения и прогрессирующие де-
формации костной ткани. Несовершенный 
остеогенез – генерализованное заболевание со-
единительной ткани, поэтому присоединяются 
также и экстраскелетные симптомы, такие как: 
dentinogenesis imperfectа (разрушение дентина 
зубов), прогрессирующая тугоухость в детском 
и юношеском возрасте, синие или серые скле-
ры, гипермобильность суставов, контрактуры, 
врожденные пороки сердца, мышечная гипото-
ния, повышенная частота пупочных и паховых 
грыж [8]. 

Несмотря на значительный прогресс в по-
нимании молекулярно-генетических основ 
несовершенного остеогенеза, имеются значи-
тельные трудности в сопоставлении клиниче-
ской картины заболевания с результатами мо-
лекулярного анализа. В РТ на сегодняшний 

день генетические методы подтверждения диа-
гноза не являются доступными. Однако, в ле-
чении несовершенного остеогенеза уже на про-
тяжении 25 лет «золотым стандартом» считает-
ся применение бифосфонатов, среди которых 
наиболее изученным и широко применяемым 
считается памидроновая кислота, эффективная 
у детей как с умеренным, так и с тяжелым тече-
нием болезни. В международных стандартных 
протоколах используется памидроновая кисло-
та в виде 3-дневных инфузий, которые повто-
ряются в зависимости от возраста (чем младше 
ребенок, тем чаще) и состояния скелета, от 3 до 
6 курсов в год с интервалами 2-4-6 месяцев в 
дозе от 6 до 9 мг/кг [7]. 

Однако, эта терапия до настоящего време-
ни не нашла широкого применения в отече-
ственной практике. Необходимо также отме-
тить, что изучение распространенности пато-
логии в республике свидетельствует об отсут-
ствии четкой регистрации данных больных. 
Основная регистрация ведется местно в поли-
клиниках. Нами собрана информация по 14 
поликлиникам города Душанбе, количество 
больных составило 22 человека разных возрас-
тов (мальчиков 14, средний возраст мальчиков 
составил 13±7,4 лет, девочек 8, их средний воз-
раст составил 6,12±4,36 лет). Необходимо от-
метить, что в амбулаторных картах не указан 
тип несовершенного остеогенеза даже по кли-
ническим проявлениям.  

Больным с несовершенным остеогенезом 
проводится терапия, как правило, при уже 
наступивших переломах. Применяется остео-
синтез - это хирургическая фиксация костных 
отломков для обеспечения их неподвижности до 
их полного сращения. Наиболее широко ис-
пользуемый метод - погружной остеосинтез, ко-
гда фиксатор вводится непосредственно в зону 
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перелома. Данный метод является инвазивным, 
дорогостоящим и для лечения больных с несо-
вершенным остеогнезом является мало или не 
доступным. При недостаточности минеральной 
плотности кости данный метод противопоказан 
ввиду неустойчивости штифта. 

Альтернативным методом с достаточным 
положительным эффектом и пролонгирован-
ным действием является терапия памидроно-
вой кислотой. При введении препарата отме-
чается наличие химического сродства к гид-
роксиапатиту, что приводит к длительному 
сохранению памидроновой кислоты в местах 
костеобразования, даже после прекращения 
лечения, с повышением минеральной плотно-
сти кости за счет ингибирования остеокла-
стов. Побочные эффекты, проявляющиеся в 
виде гипокальцемии, гипофосфатемии и грип-
поподобные реакции носят транзиторный 
временный характер с хорошей переносимо-
стью терапии.  

В практическом здравоохранении для 
решения вопроса о начале терапии памид-
роновой кислотой (на основании данных 
мировой литературы) были сформулированы 
и предложены для использования в практике 
клинико-терапевтические варианты, опреде-
ляемые следующими критериями: частота 
переломов более 3 раз в течение 1 года, при-
знаки снижения минеральной плотности 
костной ткани (остеопения, остеопороз), де-
формация костей и задержка физического 
развития. Обнаружение 2-х и более критери-
ев причисляет пациента к необходимости 
начала терапии бифосфонатами с целью 
предотвращения дальнейшей потери костной 
массы. Наличие у пациента менее 2-х крите-
риев относит его к клинико-
терапевтическому варианту, который не 
требует лечения бифосфонатами. 

Терапия памидроновой кислотой значи-
тельно сокращает количество переломов ко-
стей и улучшает минеральную плотность кост-
ной ткани (за 1 год в 1,8 раза). Продолжение 
терапии в профилактической дозе вплоть до 
закрытия зон роста позволяет улучшить пока-
затели минеральной плотности костной ткани 
или предотвратить усиление остеопороза. От-
мена препарата до наступления пубертата чре-
вата возобновлением переломов костей. Свое-
временная диагностика и при наличии показа-
ний раннее начало терапии бифосфонатами 
позволяет предотвратить инвалидизацию па-
циентов. 

Клинический пример. Мальчик А.З. 1 год 10 
месяцев поступил в эндокринологическое отде-
ление городского медицинского центра «Ис-
тиклол» с жалобами на частые переломы, от-
ставание в физическом развитии, плохое раз-

витие мускулатуры для дальнейшего обследо-
вания и решения вопроса о терапии бифосфо-
натами.  

Из анамнеза известно, что ребенок рож-
ден по сроку гестации. Родоразрешение про-
водилось естественным путем. При рождении 
масса тела 3600 г, длина тела составила 50 см. 
Пренатально диагноз не был установлен. 
Первый перелом был обнаружен в возрасте 4 
месяцев жизни, в дальнейшем до настоящего 
времени отмечалось около 20 переломов, в 
большинстве случаев длинных трубчатых ко-
стей вследствие травм с несоответствующей 
силой нагрузки. Неоднократно поступал на 
стационарное лечение в травматологические 
отделения с установлением гипсовых повязок. 
Последний перелом отмечался в сентябре 2017 
года «закрытый перелом правой бедренной 
кости». Больному регулярно назначались пре-
параты кальция с витамином Д и непосред-
ственно витамин Д в виде холекальциферола 
по 2000 МЕ в сутки, без должного эффекта. В 
анамнезе установлены частые респираторные 
заболевания.  

При поступлении в отделение общее со-
стояние расценено как средней степени тяже-
сти, рост 76 см (SD-2,5; 77,2), 7 кг 400 г (SD-
3,5). При физикальном обследовании было об-
ращено внимание на гипермобильность суста-
вов, деформацию нижних конечностей, нару-
шение изгиба позвоночника, деформацию 
грудной клетки, также ребенок самостоятельно 
не ходит и не сидит. 

По данным исследований, патологии со 
стороны сердечно-сосудистой системы, почек и 
мочевыводящих путей не обнаружено. Кост-
ный возраст соответствует 1,5 годам. Консуль-
тирован сурдологом, по данным ауодиологи-
ческого исследования слух в норме на оба уха. 

Данные лабораторных методов исследо-
ваний до и после введения памидроновой кис-
лоты даны в таблице. 

По данным денситометрии поясничных 
позвонков в области L2-L4 - 0,242 BMD (g\cml). 

По данным клинической картины и лабо-
раторных данных поставлен диагноз «Несо-
вершенный остеогенез 3 типа» [4]. Cответ-
ственно клинико-терапевтическим вариантам у 
больного отмечается более 3-х критериев, что 
относит его к варианту, подлежащему лечению 
бифосфонатами. 

Впервые в РТ проведена инфузионная те-
рапия памидроновой кислотой (1мг/кг/сут 
№3) в сочетание с препаратами кальция Д3 
Никомед 500 мг и витамина Д 2000 МЕ в тече-
ние месяца. Побочные эффекты отмечались в 
виде повышения температуры до 38,8° С, при 
приеме нурофена температура нормализова-
лась. 
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Лабораторные данные до и после введения памидроновой кислоты 

Биохимический анализ 
крови 

Единицы изме-
рения 

Референтные 
значения 

До введения па-
мидроновой кис-

лоты 

После введения 
памидроновой 

кислоты 

Са2+ Ммоль/л 2,2-2,7 1,98 1,78 

Р3+ Ммоль/л 1,25-1,78 1,2 - 

Паратгормон пг/мл 10-65 25 150 

Витамин Д нг/мл 35-90 18,2 - 

Креатинин Мкмоль/л 27-62 67 60 

Щелочная фосфотаза Ед/л 60-400 958,2 964 

Глюкоза Ммоль/л 3,5-6,5 4,36 - 
 
Обсуждение. В данном клиническом примере 

описывается 3 тип несовершенного остеогенеза, 
который характеризуется переломами с момента 
рождения до подросткового возраста. Встречается 
относительно редко, формируются деформации 
конечностей, кифосколиоз, особенно прогресси-
рующие во время пубертата. Резко выражены 
остеопороз-остеопения, нарушены оссификация и 
рост костей в длину. Экстраскелетные симптомы 
характеризовались бледно-серыми склерами, кон-
трактурами и мышечной гипотонией. Для этого 
типа характерна аутосомно-рецессивная наслед-
ственность. 

Учитывая генетический характер заболева-
ния, в настоящее время возможные формы тера-
пии ограничиваются исключительно симптома-
тическими методами лечения. Оно направлено на 
предотвращение или снижение частоты перело-
мов костей, возникающих вследствие низкой ми-
неральной плотности костной ткани, деформаций 
и искривления костей. Наиболее широко приме-
няемым и изученным препаратом является па-
мидроновая кислота (аминобифосфонат), которая 
очень эффективна у детей при наличии от умерен-
ных до тяжелых форм несовершенного остеогене-
за. Лечение должно быть начато достаточно рано, 
до наступления необратимых деформаций и 
должно проводиться непрерывно в течение дли-
тельного времени и в период роста [7].  

Впервые в неконтролируемом наблюдатель-
ном исследовании Fransis H. Glorieux и его кол-
лег, куда было включено 30 детей (в возрасте от 3-
х до 16 лет) с тяжелыми проявлениями несовер-
шенного остеогенеза, продемонстрировано, что 
циклические введения памидроната (в течение 3-
дневных циклов, с периодичностью каждые 2 до 4 
месяцев в году с дозой 9 мг/кг/год) приводят к 
снижению частоты переломов, уменьшению про-
цессов костной резорбции, увеличению мине-
ральной плотности костной ткани и увеличению 
размеров тел позвонков [7]. 

Данные лабораторных исследований (табл.) 
свидетельствуют о положительном действии па-
мидроновой кислоты, и дальнейшее введение пре-
парата является целесообразным. Нашему паци-

енту терапия была проведена впервые и планиру-
ется ее проведение каждые 2 месяца в связи с тя-
жестью состояния, с постепенным повышением 
дозы и достижения 9 мг/кг/в год с дальнейшей 
оценкой результатов. 

Заключение. Необходимо взаимодействие 
таких специалистов, как хирурги-ортопеды, эндо-
кринологи, педиатры с наличием опыта ведения 
пациентов с несовершенным остеогенезом. Муль-
тидисциплинарный подход с широким использо-
ванием терапии ингибиторами остеокластической 
резорбции – памидроновой кислотой - позволит 
предотвратить инвалидизацию пациентов. 
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ЊОДИСАИ КЛИНИКИИ БЕМОРИ  
ГИРИФТОРИ ОСТЕОГЕНЕЗИ НОМУКАММАЛ 
 
Кафедраи эндокринологияи ДДТТ  
ба номи Абўалї ибни Сино  
 

Шарњи њодисаи клиникии остеогенези ному-
каммал дар бемори 22 моња оварда мешавад. Ман-
зараи клиникї-рентгенологї аз мављудияти осте-
опорози системавї бо шикастагињои патологї, 
таъхири афзоиши љисмонї ва њаракат, аломатњои 
гипоплазияи беъзе гурўњи мушакњо дарак медињад. 
Зимни денситометрия коњиш ёфтани зичии минера-
лии бофтаи устухонї ошкор гардид. 

Маълумотњои лабораторї аз меъёр аќиб мондани 
сатњи калсий, паратгормон, витамини Д ва фосфотази 
ишќорро нишон дод. Дар Љумњурии Тољикистон бори 
аввал ба бемори гирифтори остеогенези номукаммали 
навъи сеюм муолиља тавассути љаббиши ингибатории 
остеокластї ба воситаи кислотаи памидронї ба амал 
оварда шуд. 

Калимањои калидї: остеогенези номукаммал, кис-
лотаи памидронї, кўдакон.  
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В статье рассматривается влияние сахарного диабета на течение беременности, родов и пери-
натальные исходы. Данные литературы о плацентарной недостаточности при различных видах са-
харного диабета и особенности прегравидарной подготовки диктуют необходимость дальнейших ис-
следований в данном направлении. 
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исходы, плацентарная недостаточность, гликозированный гемоглобин. 
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The article observes the influence of diabetes mellitus on the course of pregnancy, childbirth and prenatal 
outcomes. The data on placental insufficiency in various types of diabetes mellitus and the peculiarities of 
pregravid preparation show the importance of further research. 


