
Для выработки комплексного и индивидуального подхо-

да к лечению и профилактике крайне важно выявление взаи-

мосвязи и общих патогенетических механизмов различными

заболеваний [1]. Наряду с кардиоваскулярной патологией,

которая остается ведущей причиной смерти в индустриально

развитых странах [2], чрезвычайно распространенным явля-
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Цель исследования – изучить взаимосвязь между показателями минеральной плотности костной ткани (МПК), коронарным ате-
росклерозом, кальцификацией коронарных артерий (КА) у мужчин с ишемической болезнью сердца (ИБС).
Материал и методы. У 74 мужчин с ангиографически документированной (верифицированной) ИБС оценивали: МПК методом
двухэнергетической абсорбциометрии с определением Т-критерия; тяжесть поражения КА по шкале SYNTAX с помощью рентге-
ноконтрастной селективной коронарографии; кальциевый индекс КА по методу Agatston. В зависимости от значений Т-критерия
пациенты были разделены на 2 группы: 1-я – 53 пациента с остеопеническим синдромом (ОПС) в возрасте 59 (52;68) лет; 2-я – 
21 пациент с нормальной МПК в возрасте 58 (54;66) лет.
Результаты исследования. ОПС выявлен у 71,6% мужчин с ИБС. Тяжелое поражение коронарного русла преобладало в группе па-
циентов с ОПС (р=0,041). Однососудистое поражение коронарного русла в группе с ОПС регистрировалось реже, чем в группе с нор-
мальной МПК (р=0,023). Значение кальциевого индекса достоверно коррелировало с тяжестью коронарного поражения по шкале
Syntax (r=0,53; p=0,002).
Заключение. Снижение МПК у мужчин ассоциируется с гемодинамически значимым поражением и коррелирует с выраженностью
атеросклероза КА, что подтверждает вероятность наличия общих звеньев патогенеза ОПС и атеросклероза КА.
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Objective. To examine the relationships between measures of bone mineral density (BMD), coronary atherosclerosis, and coronary artery cal-
cification among men with ischemic heart disease (IHD).
Materials and Methods. Seventy-four men with angiographically documented IHD were assessed. BMD was measured by dual-energy absorp-
tiometry and defining the T-score, radiopaque selective coronary angiography with the analysis of severity of coronary artery lesions using the
SYNTAX score, evaluating the coronary artery calcium score according to the Agatston method. Depending on the T-score, patients were divid-
ed into 2 groups: group I – patients with osteopenic syndrome (53 patients) aged 59 (52;68) years; group II – patients with normal BMD (21
patients) aged 58 (54;66 ) years.
Results. Osteopenic syndrome among men with IHD was revealed in 71.6% of cases. Severe coronary lesions predominated among patients with
osteopenic syndrome (p=0.041). Single-vessel coronary lesions in the group with osteopenic syndrome was detected less frequently than in the
normal BMD (p=0.023) group. Calcium score values significantly correlated with the severity of coronary lesions according to the Syntax scale
(r=0,53; p=0.002).
Conclusion. Reduced bone mineral density among men is associated with hemodynamically significant lesion and correlates with the severity of
coronary atherosclerosis, which confirms the likelihood of common pathogenesis of osteopenic syndrome and coronary artery atherosclerosis.
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ется остеопороз (ОП), социальное значение которого опре-

деляется его последствиями – нетравматическими перелома-

ми позвоночника и трубчатых костей, обусловливающими

значительный рост заболеваемости, инвалидности и смерт-

ности пациентов пожилого возраста [3]. С позиции междис-

циплинарного подхода в кардиологии и ревматологии обсуж-

дается роль остеопенического синдрома (ОПС) как незави-

симого фактора риска кардиоваскулярных событий [4, 5]. 

T. Fujita [6] предложил термин «кальций-дефицитные болез-

ни», объединяющий наиболее распространенные в пожилом

и старческом возрасте нозологии – атеросклероз, ишемиче-

скую болезнь сердца (ИБС), гипертоническую болезнь (ГБ),

ОП и дегенеративные заболевания суставов и позвоночника.

Наиболее изученной является кальцификация сосудистой

стенки, возникающая при различных патологических и фи-

зиологических состояниях (старении организма, атероскле-

розе, хронической почечной недостаточности и др.) и отра-

жающая возможные взаимосвязи между сердечно-сосуди-

стыми заболеваниями (ССЗ) и ОПС [5]. 

Интересны данные гистологических и гистохимических

исследований. Оказалось, что некоторые ключевые белки

костного обмена могут принимать участие в патогенезе ате-

росклероза. Такие белки костной ткани, как остеокальцин,

костные морфогенные белки, сиалопротеин, остеонектин,

остеопонтин и другие, могут выявляться в компонентах со-

судистого матрикса, а при развитии атеросклеротических

бляшек концентрация некоторых из них может существенно

возрастать [7, 8]. В самих тканях атеросклеротических бля-

шек и кальцинированных клапанов сердца при гистологиче-

ском исследовании могут выявляться признаки оссифика-

ции или развития хрящевой ткани [9]. Таким образом, дока-

зано, что костная и сосудистая ткань характеризуется рядом

общих морфологических и молекулярных свойств.

Выявлена связь между низкими показателями МПК в

различных отделах скелета и кальцификацией коронарных

артерий (КА) [10, 11]. По мнению некоторых авторов, зна-

чительное снижение МПК проксимального отдела бедрен-

ной кости у женщин может косвенно указывать не только

на повышенный риск перелома, но и на высокий риск

ИБС [12]. Так, P.A. Marcovitz и соавт. [13] отметили высо-

кий риск поражения КА при ОП. В то же время 

E.J. Samelson [14], основываясь на результатах Framingham

Study (1236 женщин и 823 мужчин), получил неожиданные

данные в женской когорте: чем меньше был кортикальный

индекс (т. е. более выраженная потеря кости), тем меньше

частота ССЗ. У мужчин подобной ассоциации не выявле-

но. B. Sinnott и соавт. [15] при обследовании 313 женщин и

167 мужчин установили, что, если в анализе учитывается

возраст, то ОП и атеросклероз оказываются независимыми

заболеваниями. 

По данным ряда авторов [5, 16], переломы как бедрен-

ной кости, так и позвонков могут служить предикторами

общей смертности, а также смертности от ССЗ (повышение

риска более чем в 2 раза). Наличие хотя бы одного позвон-

кового перелома или ОП по результатам денситометрии

приводит к 3-кратному увеличению риска развития сердеч-

но-сосудистых осложнений [17]. Известно, что не только

переломы, но и показатели МПК, а также минерального об-

мена могут влиять на показатели общей смертности, смерт-

ности от ССЗ [5]. Полагают, что низкая МПК является бо-

лее важным независимым фактором риска сердечно-сосу-

дистой смертности у пожилых пациентов, чем уровень арте-

риального давления и холестерина в крови [18].

В многочисленных публикациях более высокая частота

ССЗ с более тяжелым течением и наличием осложнений от-

мечалась у женщин с ОП [13, 19–21]. Но при этом в отноше-

нии гендерных различий ОП у больных с ИБС данные про-

тиворечивы. Если для женщин с ИБС установлено, что МПК

у них значительно ниже, чем в общей популяции [13, 21], то

в отношении мужчин однозначных данных нет [19, 21]. 

Цель исследования – изучение взаимосвязи показате-

лей МПК, коронарного атеросклероза, кальцификации КА

у мужчин с ИБС. 

Материал и методы. В исследование включено 74 муж-

чины в возрасте 50–73 лет [60,1 (55;70) года], находившихся

на лечении в клинике Научно-исследовательского институ-

та комплексных проблем сердечно-сосудистых заболеваний

(НИИ КПССЗ) СО РАМН с верифицированной ИБС. Иск-

лючение составили больные с тяжелой сопутствующей па-

тологией, для которой характерно развитие ОПС: онколо-

гические, ревматические, эндокринные заболевания (за ис-

ключением сахарного диабета – СД – 2-го типа), заболева-

ния органов пищеварения, системы крови, хроническая об-

структивная болезнь легких, алкоголизм, синдром длитель-

ной неподвижности, а также пациенты, принимавшие глю-

кокортикоиды >3 мес. После предоставления информиро-

ванного согласия на включение в исследование всем боль-

ным выполняли полипроекционную коронарографию с

уточнением характера поражения окклюзированного сосу-

да и анатомии коллатералей. Оценивали варианты пораже-

ния КА: одно-, двух- и трехсосудистое, а также сочетание

его с поражением ствола левой КА (СтЛКА). Гемодинами-

чески значимым считали сужение >50% диаметра артерии.

Кроме того, использовали шкалу Syntax как объективный

критерий оценки тяжести поражения коронарного русла

[22]. Применение шкалы позволило выделить группы,

идентичные по тяжести поражения коронарного русла: уме-

ренное поражение (<22 баллов), тяжелое (22–32 балла) и

крайне тяжелое (>32 баллов). Всем пациентам проводили

количественную оценку кальциноза КА с помощью муль-

тиспиральной компьютерной томографии (МСКТ) по стан-

дартной методике. Кальциевый индекс сосудов оценивали

по методу Agatston и при выявлении кальциноза классифи-

цировали по 4 степеням: 1–10 – минимальный, 11–100 –

средний, 101–400 – умеренный, >401 – выраженный [23]. 

С учетом рекомендаций AHA (2006) кальциевый индекс в

группах оценивали по риску развития фатальных коронар-

ных событий в зависимости от возраста. К группе высокого

риска относили больных с показателями кальциевого инде-

кса в абсолютных единицах >75-й процентили, соответству-

ющей его возрасту [24]. Методом двухэнергетической аб-

сорбциометрии в шейке бедра и поясничном отделе позво-

ночника (тела позвонков LI-IV) определяли МПК (в г/см3) и

показатель Т-критерия, представляющий собой количество

стандартных отклонений от пика костной массы здоровой

популяции. Интерпретацию результатов денситометрии по

Т-критерию проводили согласно рекомендациям Междуна-

родного общества по клинической денситометрии (ISCD,

2007) [3]. Показатели Т-критерия: <-2,5 стандартного от-

клонения – ОП, от -1,0 до -2,5 – остеопения, от +2,5 

до -1 – норма. Исследование получило одобрение Локаль-

ного этического комитета НИИ КПССЗ СО РАМН.
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Статистический анализ проводи-

ли с помощью программного пакета

Statistica 6.0. Для количественных при-

знаков результаты представлены в виде

медианы (Ме) с межквартильным ин-

тервалом (25%; 75% процентили). Ко-

личественные и порядковые перемен-

ные сравнивали с помощью критерия

Манна – Уитни; качественные при-

знаки – с помощью критерия χ2 или

точного теста Фишера. Поскольку

большая часть изучаемых показателей

не имела нормального распределения,

для установления взаимосвязи призна-

ков использовали корреляционный

анализ Спирмена.

Результаты исследования. По дан-

ным денситометрии определены зна-

чения Т-критерия для бедренной кос-

ти и позвоночника, позволившие раз-

делить пациентов с ИБС на 2 группы.

Поскольку более выраженные изме-

нения показателей потери костной

массы касались проксимального отде-

ла бедренной кости, формирование

групп основывалось на показателях 

Т-критерия шейки бедра, согласно ре-

комендациям Международного обще-

ства по клинической денситометрии

(ISCD, 2007). В 1-ю группу вошло 53

(71,6%) пациента с ОПС, включаю-

щим ОП и остеопению, во 2-ю – 21

(28,4%) пациент с нормальной МПК.

Показатели МПК у пациентов 1-й и 

2-й групп представлены в табл. 1. По-

теря костной массы была более значи-

мой в шейке бедренной кости, чем в

области LI–IV. Группы пациентов с

ИБС, сформированные на основании

Т-критерия бедренной кости, были

сопоставимы по наличию постин-

фарктного кардиосклероза (ПИКС),

АГ, стадии хронической сердечной не-

достаточности (ХСН) и функциональ-

ному классу (ФК) стенокардии, а так-

же сопутствующей патологии (табл. 2).

Отсутствие достоверных различий ме-

жду группами по возрасту позволило

не относить его к фактору риска раз-

вития ОП. 

При оценке поражения коронар-

ного русла по данным селективной

рентгеноконтрастной ангиографии

было отмечено, что однососудистое

поражение КА в группе больных с

ОПС регистрировалось достоверно

реже, чем в группе больных с нормаль-

ной МПК (13,2% против 42,9%,

р=0,023). Двухсосудистое поражение

КА встречалось примерно с одинако-

вой частотой в обеих группах (стати-
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Область исследования             1-я группа (n=53)         2-я группа (n=21)                      p

Таблица 1. П о к а з а т е л и  М П К  п о  д а н н ы м  о с т е о д е н с и т о м е т р и и
у  п а ц и е н т о в  1 - й  и  2 - й  г р у п п

Шейка бедренной кости:
Т-критерий 
плотность кости, г/см3

Тела LI–IV:
Т-критерий
плотность кости, г/см3

-2,07 (-3,0; -1,86)
922,1 (797,7; 976,3)

-1,08 (-1,53; -0,7)
1099 (996,3; 1171)

-0,66 (-1,16; -0,33)
1106 (1042; 1183)

0,09 (-0,45; 0,42)
1329 (1153; 1372)

<0,0001
<0,001

<0,0001
<0,001

Клиническая характеристика             1-я группа (n =53)                         2-я группа (n=21)

Таблица 2. К л и н и ч е с к а я  х а р а к т е р и с т и к а  п а ц и е н т о в  
1 - й  и  2 - й  г р у п п

Примечание. Здесь и в табл. 3, 4: в скобках – процент больных. Различия между группами
недостоверны (p>0,05).

Возраст

ПИКС

Стенокардия:
нет
2-й ФК
3-й ФК
4-й ФК

ХСН:
I стадия, 2-й ФК
I стадия, 3-й ФК
IIа стадия, 2-й ФК
IIа стадия, 3-й ФК

АГ

Курение

Гиперхолестеринемия

СД

60 (56; 64)

43 (81,1)

6 (28,6)
7 (33,3)
8 (38,1)

0

11 (52,4)
2 (9,5)

3 (14,3)
5 (23,8)

48 (90,6)

27 (47,8)

40 (75,5)

10 (18,9)

58 (54; 65)

18 (85,7)

8 (15,1)
25 (47,2)
18 (34,0)

2 (3,8)

25 (47,2)
11 (20,8)
14 (26,4)

3 (5,7)

19 (90,5)

9 (42,8)

15 (71,4)

5 (23,8)

Поражение КА           1-я группа (n=53)              2-я группа (n=21)                            р

Таблица 3. С р а в н и т е л ь н ы й  а н а л и з  п о р а ж е н и я  К А  у  п а ц и е н т о в
1 - й  и  2 - й  г р у п п  п о  д а н н ы м  с е л е к т и в н о й  а н г и о г р а ф и и

Однососудистое

Двухсосудистое

Трехсосудистое

СтЛКА+1 КА

СтЛКА+2 КА

СтЛКА+3 КА

Тип А

Тип В

Шкала Syntax:
умеренное
тяжелое
крайне тяжелое

7 (13,22)

11 (20,75)

24 (45,28)

2 (3,77)

3 (5,66)

6 (11,32)

35 (67,31)

17 (32,69)

22 (41,51)
18 (33,96)
13 (24,53)

9 (42,86)

5 (23,81)

4 (19,05)

0

1 (4,76)

2 (9,52)

7 (35)

13 (65)

14 (66,66)
2 (9,52)

5 (23,81)

0,023

>0,05

0,041

>0,05

>0,05

>0,05

0,029

0,029

>0,05
0,069
>0,05



стически значимых различий по час-

тоте поражения СтЛКА не получено).

Тяжелое поражение коронарного рус-

ла с вовлечением трех КА выявлено у

45,3% больных 1-й группы и у 19,1%

больных 2-й группы (р=0,041; табл. 3). 

Чтобы выделить наиболее тяже-

лую категорию больных, в одну

группу объединили следующие по-

ражения коронарного русла: трехсо-

судистое поражение и стеноз СтЛКА

в сочетании с любым количеством

сосудов – тип А; стеноз ≤2 КА (одно-

и двухсосудистое поражение) – 

тип В. При оценке распространен-

ности поражения типа А регистрировалась достоверно

более высокая частота тяжелого повреждения коронар-

ного русла в 1-й группе (67,3%) по сравнению со 2-й

(35%; р=0,029). Соответственно, менее тяжелое пораже-

ние типа В значимо чаще встречалось у пациентов с нор-

мальной МПК (р=0,029). 

Анализ тяжести поражения коронарного русла с ис-

пользованием шкалы Syntax не выявил статистически зна-

чимых различий между группами с ОПС и нормальной

МПК. Тяжелое поражение коронарного русла во 2-й группе

выявлялось недостоверно чаще (34%), чем в 1-й группе

(9,5%; р=0,069). В отношении умеренного и крайне тяжело-

го поражения коронарного русла по шкале Syntax не полу-

чено значимых различий (см. табл. 3).

По данным МСКТ в основной выборке отмечен до-

вольной высокий уровень кальциноза КА. При оценке

кальциевого индекса КА получены следующие результаты:

1-я группа – 481,2 (144,4; 984); 2-я группа – 152,8 (0; 490).

Медиана показателя кальциевого индекса в 1-й группе (ос-

теопения) достоверно отличалась от таковой во 2-й группе

(нормальная МПК; р=0,0122). 

Оценка кальциевого индекса с учетом степени кальци-

ноза по шкале Agatston (табл. 4) выявила значимые разли-

чия между группами по отсутствию кальциноза коронарных

артерий: 7,6 и 33,3% соответственно в 1-й и 2-й группах

(p=0,017). При анализе кальциевого индекса по риску раз-

вития фатальных коронарных событий в зависимости от

возраста достоверных различий по высокому риску (каль-

циевый индекс >75% процентили) в группах не выявлено.

Корреляционный анализ у лиц мужского пола с верифи-

цированной ИБС показал достоверную прямую связь между

кальциевым индексом и количеством пораженных КА

(r=0,31; p=0,009). Показатели кальциевого индекса достовер-

но коррелировали с тяжестью коронарного поражения по

шкале Syntax (r=0,53; p=0,002). Отмечена отрицательная кор-

реляция между кальциевым индексом и показателями МПК

проксимальной части бедренной кости (r=-0,26; р=0, 029) и

Т-критерием (r=-0,31; р=0,008), между Т-критерием бедрен-

ной кости и числом пораженных артерий (r=-0,29; p=0,014). 

Обсуждение. Существующее мнение об общности па-

тогенетических механизмов ОП и атеросклероза нашло от-

ражение в результатах нашего исследования. Выявленное

значимое преобладание пациентов с тяжелым многососу-

дистым поражением коронарного русла в группе с ОП сог-

ласуется с данными ряда авторов, которые отмечали стро-

гую корреляцию между снижением показателей МПК и

депонированием кальция в аорте [25], образованием ате-

росклеротических бляшек в КА, увеличением кальциноза

КА по данным компьютерной томографии [26]. В настоя-

щем исследовании также выявлена отрицательная корре-

ляция между Т-критерием бедренной кости и числом по-

раженных артерий, что подтверждает мнение данных авто-

ров. Однако этот факт признается не всеми исследователя-

ми [27]. Кроме того, эти закономерности наиболее изуче-

ны у пациентов женского пола.

Результаты исследований взаимосвязи атеросклероза

КА и ОП у лиц мужского пола носят противоречивый хара-

ктер. Так, P.A. Marcovitz и соавт. [13], ретроспективно обсле-

довав 209 пациентов с ангиографически подтвержденной

ИБС (89% из которых составили женщины), выявили дос-

товерное снижение МПК у женщин: у пациенток с остеопе-

нией стеноз КА присутствовал в 62% случаев, отсутствовал

в 38% (р=0,021); у женщин с ОП эти показатели составили

75 и 25% соответственно (p<0,0001), в то время как у муж-

чин подобной тенденции не наблюдалось.

Достоверные различия групп с ОПС и нормальной

МПК при тяжелой степени поражения коронарного русла

по шкале Syntax в нашем исследовании подтверждают

прогрессирующую резорбцию кости у мужчин при выра-

женном атеросклерозе. Полученные нами данные о высо-

кой распространенности кальциноза КА у больных с ОПС

и достоверной обратной связи кальциевого индекса и

МПК согласуются с результатами проведенных ранее ис-

следований [13, 28].

В то же время риск развития фатальных коронарных со-

бытий, определяемый по кальцификации КА, не различал-

ся в группах с нормальной и сниженной МПК. С учетом

данных о том, что снижение МПК можно рассматривать

как предиктор кардиоваскулярных событий [17, 29], в том

числе инфаркта миокарда [30] и инсульта [31], целесообраз-

но дальнейшее изучение прогностического значения коли-

чественной оценки кальциевого индекса в сочетании с оп-

ределением МПК у больных с ИБС. 

В настоящее время нет однозначного ответа на вопрос

о связи ОП и ССЗ. С одной стороны, наличие такой корре-

ляции может быть обусловлено общими патогенетически-

ми как системными, так и локальными механизмами на ге-

номном уровне. С другой стороны, нельзя исключить вли-

яние возраста, который может оказаться определяющим

фактором, связывающим ОП и атеросклероз. Инволюци-

онные изменения в системах организма происходят с раз-

ной скоростью в зависимости от генотипических особен-
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Показатель                1-я группа (n=53)             2-я группа (n=21)                              р

Таблица 4. О ц е н к а  к а л ь ц и е в о г о  и н д е к с а  К А  п о  д а н н ы м  М С К Т

Шкала Agatston:
0
минимальный
умеренный
средний
выраженный

Квартиль:
1-я
2-я
3-я
4-я

4 (7,55)
1 (1,89)

6 (11,32)
14 (26,42)
28 (52,83)

11 (20,75)
8 (15,09)

19 (35,85)
15 (28,3)

7 (33,33)
1 (4,76)
2 (9,52)

4 (19,05)
7 (33,33)

10 (47,62)
3 (14,29)
4 (19,05)
4 (19,05)

0,017
>0,05
>0,05
>0,05
>0,05

0,047
>0,05
>0,05
>0,05



ностей, но при этом сохраняется взаимозависимость меж-

ду изменениями в различных органах и тканях. Следует

также подчеркнуть неоднозначность данных литературы.

Так, в ряде работ получены довольно низкие показатели

степени риска и корреляции между рассматриваемыми со-

стояниями или констатировано полное отсутствие тако-

вых. Противоречивые результаты исследований объясня-

ются, вероятно, различиями в методических подходах при

решении поставленных задач, разнородностью материала,

что затрудняет оценку полученных данных. 

Таким образом, в настоящее время вопрос связи ОП и

ССЗ остается открытым, и для решения этой сложной и

важной проблемы необходимы дальнейшие комплексные

исследования с использованием клинических, инструмен-

тальных, биохимических, гистологических и молекулярно-

генетических методов.
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Osteopetrosis (marble bone disease)
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Ревматологу часто приходится иметь дело с заболевания-

ми скелета, что требует обширных знаний и клинической эру-

диции. Особенно это справедливо в отношении наследствен-

ной патологии, которая наряду с редкой встречаемостью ха-

рактеризуется столь же редкими клиническими проявления-

ми [1]. Остеопетроз, или «мраморная» болезнь, объединяет

группу наследственных и спорадических заболеваний с раз-

личными клиническими и биохимическими проявлениями, в

основе которых лежит нарушение резорбции костной ткани.

Заболевание впервые описано в 1904 г. немецким хи-

рургом Н.Е. Albers-Schönberg, поэтому нередко его называ-

ют «синдром Альберс-Шенберга» [2].

Этиология и патогенез
Возникновение остеопетроза обусловлено нарушением

дифференцировки и активности остеокластов. В основе

этих изменений лежит генетический дефект. Наиболее из-

вестен аутосомно-доминантный тип наследования, вызван-

ный дефектом гена хлор-специфического ионного канала –

CLCN7 (синдром Альберс-Шенберга). Выделяют аутосом-

но-рецессивный тип наследования, который может быть

связан с дефектами гена α1-субъединицы АТФазы – TCIRG

(классический тип), гена CLCN7 и гена остеопетроз-ассоци-

ированного трансмембранного протеина – OSTM1 (нейро-

патический тип), карбоангидразы II типа – KA-II (с почеч-

ным тубулярным ацидозом). Наряду с этим встречается и

сцепленный с полом тип, обусловленный дефектом гена ки-

назы ингибитора активатора гена κ легкого полепептида –

IBKG (NEMO), который связан с лимфадемой, ангидроги-

ческой эктодермальной дисплазией и иммунодефицитом

(синдром OLEDAID). С дефектом гена CLCN7, гена белко-

вого домена, гомологичного плексетрину 1 (PLEKHM 1)

связан гетерозиготный (промежуточный) остеопетроз [3].

В норме остеокласт вызывает разрушение органическо-

го матрикса кости и ее минеральной части путем выделения

специфических ферментов и соляной кислоты. Генетиче-

ские дефекты приводят к нарушению продукции этих фер-

ментов и/или соляной кислоты. Причем последний вариант

встречается наиболее часто.

В результате изменяется структура кости утолщается

компактное вещество, а метафизы деформируются, теряя

присущую им воронкообразную форму. Иногда в костях об-

наруживают включения обызвествленного хряща. Несмот-

ря на повышенную плотность, кости довольно хрупкие, ча-

сто возникают патологические переломы [4–6]. 

Эпидемиология 
Заболевание встречается редко [7]. По сравнению с други-

ми болезнями, сопровождающимися гиперостозом, остеопет-

роз описан наиболее подробно (более 300 случаев). Частота ау-

тосомно-рецессивного остеопетроза – 1 на 250 тыс., аутосом-

но-доминантного – 1 на 20 тыс. В России распространенность

и особенности остеопетроза изучались в Чувашии [7–9].

Клиническая картина
Аутосомно-рецессивный остеопетроз – тяжелое заболе-

вание, которое может проявляться уже внутриутробно; у но-

ворожденных и грудных детей наблюдаются прогрессирую-

щая анемия, гепатоспленомегалия, гидроцефалия, а также

сдавление черепных нервов, приводящее к слепоте и тугоухо-

сти. Больные обычно не доживают до 10 лет, причиной смер-

ти нередко бывает инфекция. У некоторых больных наруша-

ется функция не только остеокластов, но и моноцитов [3].

У детей старшего возраста и взрослых остеопетроз про-

текает легче. Чаще это аутосомно-доминантный тип заболе-

вания, который имеет тенденцию к прогрессированию с



возрастом. Анемия выражена меньше, а неврологические

нарушения развиваются реже. Основное проявление остео-

петроза у взрослых – повторные патологические переломы.

Мужчины и женщины болеют одинаково часто. На основа-

нии рентгенологических данных выделяют два типа ауто-

сомно-доминантного остеопетроза [10]. Для I типа харак-

терно утолщение свода черепа, в то время как при II типе

обнаруживают «полосатый» позвоночник, дугообразные

участки остеосклероза в крыльях подвздошных костей

(«кость в кости») и уплотнение губчатого вещества костей.

При обоих типах уменьшаются костномозговые полости.

На рентгенограммах видны однородно уплотненные

склерозированные кости; четкой границы между компакт-

ным и губчатым веществом нет. У большинства больных на-

блюдается поражение длинных трубчатых костей, при кото-

ром диафизы уплотнены по всей длине, а в эпифизах обнару-

живают очаги уплотнения, соответствующие участкам нерас-

творившегося обызвествленного хряща. Метафизы расшире-

ны и деформированы. Поперечная исчерченность длинных

трубчатых костей и тел позвонков, по-видимому, обусловлена

волнообразным течением болезни в период интенсивного ро-

ста. Кроме того, в процесс могут вовлекаться таз, череп, ребра

и другие кости. Дистальные отделы плечевых костей и фалан-

ги обычно не поражаются. В биоптатах нередко обнаружива-

ют увеличение количества остеокластов. При одних формах

остеопетроза остеокласты не образуют гофрированной каем-

ки, а при других выглядят совершенно

нормально [11, 12].

Менее тяжелые формы остеопетро-

за примерно у половины больных про-

текают бессимптомно, а в остальных

случаях проявляются патологическими

переломами, болью в костях, остеомие-

литом и поражением черепных нервов.

Переломы могут возникать даже

при незначительных травмах и неред-

ко бывают единственным проявлени-

ем заболевания у взрослых. Как прави-

ло, они срастаются медленно. У взрос-

лых уровень кальция и активность ще-

лочной фосфатазы в плазме обычно

нормальные; у детей могут наблюдать-

ся гипофосфатемия и умеренная гипо-

кальциемия. Активность кислой фос-

фатазы в плазме обычно повышена.

Диагностика
Признаки, указывающие на диаг-

ноз остеопетроза [3]:

• диффузный склероз с вовлече-

нием костей скул, позвоночника, таза

и конечностей;

• дефекты моделирования кости в

области метафизов длинных трубча-

тых костей;

• «кость в кости» в области позво-

ночника и фаланг;

• фокальный склероз скуловых

костей, костей таза и замыкательных

пластинок позвоночника («сэндвич»,

«позвоночник регбиста»).

Лечение
Для лечения аутосомно-рецессивного остеопетроза все

шире применяют трансплантацию костного мозга HLA-

идентичных доноров. Заселение пораженных костей донор-

скими остеокластами способствует восстановлению резорб-

ции костной ткани, что подтверждается как рентгенологи-

чески, так и морфологически. Кроме того, повышается уро-

вень гемоглобина, могут улучшаться зрение и слух, норма-

лизуются рост и развитие [13]. 

К сожалению, не всегда удается найти доноров; могут

возникать и другие препятствия для трансплантации. Лече-

ние аутосомно-рецессивного остеопетроза кальцитриолом

или интерфероном γ способствует образованию остеокла-

стов с нормальной гофрированной каемкой и тем самым

стимулирует резорбцию костной ткани [12]. Существенное

значение имеют тщательная гигиена полости рта и регуляр-

ные профилактические осмотры у стоматолога, что умень-

шить риск развития остеомиелита нижней челюсти [14].

Перспективными направлениями терапии остеопетро-

за являются внутриутробное применение стволовых клеток,

заместительная терапия RANKL и использование деносу-

маба. В настоящее время эти виды терапии проходят докли-

нические испытания [15].

Мы наблюдали пациентку с остеопетрозом («мрамор-

ной» болезнью), вероятно, c аутосомно-доминантным типом

наследования. В пользу этого предположения свидетельству-

ют дебют заболевания в позднем воз-

расте (старше 15 лет), характерные из-

менения костной ткани, патологиче-

ские переломы, раннее развитие остео-

артроза различных локализаций [3]. 

Аутосомно-доминантный тип ос-

теопетроза подразделяют на два типа: 

1-й тип проявляется у молодых взрос-

лых людей, характеризуется выражен-

ным остеосклерозом костей свода чере-

па и нормальной активностью кислой

фосфатазы, малой вероятностью пере-

ломов, а 2-й тип возникает в позднем

детстве или в подростковом возрасте,

включает в себя самопроизвольные пе-

реломы, развитие сколиоза, остеоарт-

роза, остеомиелита (особенно нижней

челюсти) и кариеса, повышение актив-

ности кислой фосфатазы [16].

Представляем собственное кли-

ническое наблюдение.

Больная С., 32 лет, находилась на

обследовании и лечении в отделении нев-

рологии Краевой клинической больницы

Читы в ноябре–декабре 2011 г. Предъя-

вляла жалобы на слабость в ногах, бы-

стро нарастающую при ходьбе, ноющую

боль в поясничном отделе позвоночника,

изменение походки, ноющую боль при

касании ребер, общую слабость.

Считает себя больной с 2007 г., ко-

гда впервые стали беспокоить слабость в

ногах при ходьбе, тянущая боль по перед-

ней поверхности бедер. За медицинской

помощью не обращалась. В марте 2008 г.
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Рис. 1. Рентгенограмма грудного 
отдела позвоночника с захватом 

нижних ребер



почувствовала ухудшение, нарастала слабость, изменилась по-

ходка. Обследовалась у травматолога, невролога, ревматолога,

диагноз был неясен. В апреле 2009 г. установлен предваритель-

ный диагноз: остеохондроз шейного, грудного отделов позвоноч-

ника. Синдром сосудистой миелопатии. Рефлекторный цент-

ральный тетрапарез с преимущественным поражением нижних

конечностей. Получала лечение сосудистыми и нестероидными

противовоспалительными препаратами (НПВП), миорелак-

сантами, витаминами группы В, эффекта не было. В октябре

2009 г. направлена в Новосибирск, где поставлен диагноз: рассе-

янный склероз, сомнительный. В ноябре 2011 г. госпитализиро-

вана в отделение неврологии Краевой клинической больницы для

уточнение диагноза и лечения. В результате обследования полу-

чены данные, указывавшие на синдром сосудистой миелопатии,

рефлекторный центральный тетрапарез с преимущественным

поражением нижних конечностей, рекомендовано обследование

у ревматолога для исключения системной патологии. 

Росла и развивалась без особенностей. Психической, онко-

логической патологией не страдает. Из хронических заболева-

ний отмечает гастрит (на момент осмотра в состоянии ре-

миссии). Туберкулеза и болезней, передающихся половым

путем, нет. Гемотрансфузии не проводились. Вредные при-

вычки – курение. Аллергологический анамнез без особенно-

стей. Наследственных заболеваний в семье нет.

При объективном исследовании состояние удовлетворитель-

ное, сознание ясное, положение активное, астенического тело-

сложения (рост 160 см, масса 50 кг). Кожные покровы чистые,

обычного цвета и влажности. Отеков нет. Периферические лим-

фатические узлы не увеличены. Костно-суставная система без

патологии. Грудная клетка обычной формы. Частота дыхания 

17 в минуту. Перкуторный звук над легкими ясный. Дыхание ве-

зикулярное, побочных дыхательных шумов не определяется. Об-

ласть сердца визуально не изменена. Границы сердца не расшире-

ны. Тоны сердца правильные, ясные, 68 в минуту. АД 120/80 мм

рт. ст. Пульсация на периферических сосудах удовлетворитель-

ная. Язык влажный, чистый. Живот при пальпации мягкий, без-

болезненный. Печень, селезенка не увеличены. Симптом поколачи-

вания отрицательный с обеих сторон. Диурез достаточный.

Неврологический статус: зрачки D=S. Движения глазных

яблок в полном объеме, нистагма нет. Лицо симметричное.

Язык – по средней линии. Активные движения в конечностях 

в полном объеме. Сухожильные рефлексы с рук D=S оживлены,

с ног D=S высокие. Сила в руках D=S, 5 баллов, в ногах D=S, 

5 баллов. Нормотонус. Чувствительность не нарушена. Гипо-

трофия мышц голеней. В позе Ромберга устойчива. Пальцено-

совую пробу выполняет удовлетворительно с обеих сторон.

Проведено обследование. Общий анализ крови: Нb 123 г/л, л.

3,0×109/л, эр. 4,3х1012, тр. 190×109/л,; СОЭ 20 мм/ч. Общий

анализ мочи: уд. вес 1015, pH 8,0, лейкоцитов, эритроцитов,

белка нет. Биохимические анализы крови: билирубин общий

16,2 мкмоль/л, мочевина 2,9 ммоль/л, сахар крови 4,5 ммоль/л,

общий белок 63 г/л, АСТ 19, АЛТ 10 ЕД, щелочная фосфатаза

120 ед/л, кислая фосфатаза 12,4 МЕ/л, фибриноген 

271 ммоль/л, фосфор 0,68 ммоль/л, К+ 1,7 ммоль/л, 

Na+ 133 ммоль/л, Са++ 1,11 ммоль/л, Cl- 119 ммоль/л, 

КФК – отрицательный результат, тропониновый тест – от-

рицательный, паратгомон 45,8 ммоль/л. 

Рентгенография грудного отдела позвоночника: консолиди-

рованный перелом паравертебрального участка правого XI реб-

ра (рис. 1). Рентгенография поясничного отдела позвоночника с

захватом таза, тазобедренных суставов от 05.12.2011: обнару-

жена повышенная плотность костей, близкая к таковой при

эбурнесците (слоновости). Нерезко выраженный межпозвонко-

вый остеохондроз LIII–IV, LIV–V, LV–SI (рис. 2, 3). На рентгено-

граммах костей черепа в боковой проекции – повышение плот-

ности костей свода, очаговый склероз основания черепа (рент-

генограммы не сохранились). 

Учитывая признаки системного увеличения плотности

костной ткани поставлен диагноз: аутосомно-доминантный

остеопетроз, тип 2. Вторичный остеоартроз коленных, лок-

тевых, тазобедренных суставов, спондилоартроз. Выражен-
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Рис. 2. Рентгенограмма поясничного отдела позвоночника,
таза и тазобедренных суставов

Рис. 3. Рентгенограммы поясничного отдела позвоночника 
в прямой (а) и боковой (б) проекциях

а б



ный болевой синдром. Патологический перелом XI ребра спра-

ва. Выраженный вторичный миопатический синдром. Функци-

ональная недостаточность 2–3-й степени.

Проводились лечение НПВП, миорелаксантами, физио-

терапия. В динамике у больной сохраняются неврологические

знаки, ограничение движений в суставах.

Стоит отметить, что для данной категории пациен-

тов большое значение имеет медико-генетическое кон-

сультирование [17]. Например, при представленном на-

ми аутосомно-доминантном типе наследования высока

вероятность наличия признаков остеопетроза и у роди-

телей больного (их целесообразно обследовать клиниче-

ски и рентгенологически). Дети больных имеют 50% ве-

роятность рождения потомков, страдающих остеопетро-

зом [3, 14]. 

Таким образом, остеопетроз представляет собой редкую

патологию скелета, характеризующуюся избыточной мине-

ральной плотностью костной ткани, высокой вероятностью

возникновения переломов, своеобразной неврологической

симптоматикой. Знание характерных признаков данной па-

тологии существенно расширяет профессиональный круго-

зор ревматолога.
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