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"Клиникалык жагдай"

Киришүү. Кыргызстанда үй-бүлөлүк медицинанын кеңири жайылы-

шына байланыштуу ага байланыштуу неврологиялык патологиясы

жана көптөгөн оорулары бар бейтаптарды башкаруу маселелери

бүгүнкү күндө актуалдуу болуп саналат. Бардык жерде атеросклероз,

кант диабети, гипертония жана коронардык синдрому менен коштолгон

оорулуулар изилденип жатса, сейрек кездешүүчү патологиялар начар

изилденген жана дарыгерлердин кеңири чөйрөсүнө белгисиз бойдон

калууда. Ушуга байланыштуу мен интернисттердин, эндокринологдор-

дун, ревматологдордун, ортопеддердин жана невропатологдордун тие

шелүү патологиясы - Пагет оорусунун бир учурун коомдук изилдөөгө

сунуш тагым келди.

Изилдөөнүн максаты - Иштин максаты оорунун негизги клиникалык

жана функционалдык көрүнүштөрүн баяндоо, белдин жана муундар-

дын оорушу менен ооруган бейтаптар менен кеңешүүдө, дарыгердин

практикалык ишинде этияттык менен изилдөө жүргүзүү.

Материалдар жана ыкмалар. Иштин материалдары оорунун тарыхын,

соматикалык жана неврологиялык сүрөтүн билдирет. Негизги инстру-

менталдык диагностикалык ыкмасы рентгенография жана кандагы ще-

лочтук фосфатазанын анализи.

Натыйжалар. Жүргүзүлгөн иштердин жыйынтыгы көрсөткөндөй,

оорунун негизги клиникалык көрүнүшү сөөктөрдө жана омуртка

боюнда ооруу, сөөктүн деформациясы, патологиялык сыныктар, баш

сөөктүн сөөктөрүнүн жабыркашынан улам дүлөйлүк жана сокурдук

болуп саналат, бул рентген менен тастыкталган. Пагет оорусунун лабо-

раториялык ырастоосу щелочтук фосфатаза активдүүлүгүнүн жогору-

лашы болуп саналат.

Жыйынтыгы. Кыргызстандын бүтүндөй калкынын арасында муундар,

сөөктөр жана омурткалардагы оорулардын көп таралышы Пагет оору-

сунун тез-тез таралышы мүмкүн экендигин айгинелейт жана бул нозо-

логия боюнча дарыгерлерге маалымдоо зарылдыгын көрсөтүп турат. 
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Клинический случай болезни Педжета с поражением нервной системы

А.У. Токтомаметова 1, Б.Б. Кадырова 2 

Введение. В связи с широким внедрением семейной медицины в Кыр-

гызстане сегодня актуальны вопросы ведения больных со смежной нев-

рологической патологией при многих заболеваниях. Если коморбидных

больных при атеросклерозе, сахарном диабете, ГБ, коронарном син-

дроме исследуют повсеместно, то редкие патологии остаются малоиз-

ученными и неизвестны широкому кругу врачей. В связи с чем хоте

лось к публичному изучению представить случай смежной патологии

терапевтов, эндокринологов, ревматологов, ортопедов и неврологов –

болезнь Педжета.  

Целью работы является рассказать основные клиническо-функциональ-

ные проявления болезни, для настороженного исследования при кон-

сультациях пациентов с болевым синдромом в пояснице и суставах, в

практической работе врача. 

Материалы и методы исследования. В материалах работы доложена

история болезни, соматическая и неврологическая картина болезни.

Основным инструментальным методом диагностики является рентге-

нография и анализ щелочной фосфатазы в крови.  

Результаты. В результатах работы показано, что основные клиниче-

ские проявления болезни — это болевой синдром в костях и по ходу

позвоночника, деформация костей, патологические переломы, глухота

и слепота вследствие поражений костей черепа, подтвержденная рент-

генологически. Лабораторное подтверждение болезни Педжета яв-

ляется повышение активности щелочной фосфатазы. 

Выводы. Выводом работы явилось, что высокая распространенность

болевого синдрома в суставах, костях и позвоночнике среди всего на-

селения Кыргызстана предполагает возможную более частую распро-

страненность болезни Педжета и диктует необходимость информиро

вания среди врачей данной нозологии. 

1 Кыргызская государственная медицинская академия имени И. К. Ахунбаева,  
2 Международная Школа Медицины, учебно-научно-производственный комплекс Международного Универси-

тета Кыргызстана,

Бишкек, Кыргызская Республика 
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Клинический случай

A clinical case of Paget's disease with nervous system involvement

A.U. Toktomametova 1, B.B. Kadyrova 2
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ARTICLE INFO ABSTRACT
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Introduction. Due to the widespread introduction of family medicine in Kyr-

gyzstan, the issues of management of patients with concomitant neurologic

pathology in many diseases are relevant today. While comorbid patients with

atherosclerosis, diabetes mellitus, GB, coronary syndrome are studied every
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Osteolysis

Nervous system lesions

Alkaline phosphatase

Radiography

Gene

“Clinical case"

where, rare pathologies remain poorly studied and unknown to a wide range

of physicians. In this regard, we wanted to present a case of related pathol-

ogy of internists, endocrinologists, rheumatologists, orthopedists and neu-

rologists - Paget's disease.

The purpose of the work is to tell the main clinical and functional manifes-

tations of the disease, for alert study in the consultation of patients with pain

syndrome in the lower back and joints, in the practical work of the doctor. 

Materials and methods. In the materials of work the history of the disease,

somatic and neurological picture of the disease is reported. The main instru-

mental method of diagnostics is radiography and analysis of alkaline phos-

phatase in blood.  

Results. The results show that the main clinical manifestations of the disease

are pain syndrome in the bones and along the spine, bone deformation,

pathologic fractures, deafness and blindness due to lesions of the bones of

the skull, confirmed radiologically. Laboratory confirmation of Paget's dis-

ease is an increase in alkaline phosphatase activity. 

Conclusions. The conclusion of the work was that the high prevalence of

pain syndrome in joints, bones and spine among the entire population of

Kyrgyzstan suggests a possible more frequent prevalence of Paget's disease

and dictates the need to inform doctors of this nosology.

Введение 

Болезнь Педжета интересует широкий круг вра-

чей – ревматологов, эндокринологов, травматологов-

ортопедов и неврологов. Диагностические мероприя

тия при данном заболевании доступны во многих

клиниках, но патология остается малоизученной и

мало диагностируемой в медицинской среде, что дик

тует необходимость анализа типичной клинической

ситуации с целью медицинского образования врачей. 

Болезнь Педжета - хроническое заболевание

вследствие нарушенного костного ремоделирования,

приводящее к увеличению размера и деформации

костей, проявляющееся, патологическими перело-

мами и артритами близлежащих суставов, порой с

развитием осложнений со стороны нервной систе

мы. Распространенность составляет 1,5-8% в по-

пуляции, преимущественно страдают мужчины и

лица старше 55 лет. Неврологические осложнения

могут наступать чаще всего при повреждении по-

звонков и привести к ущемлению нервных корешков

или миелопатии. Иногда поражении костей таза и

крупных костей конечностей могут проявляться

симптомами выпадения или раздражения близлежа-

щих нервов. А при поражении костей черепа – в

виде потери слуха/зрения вследствие механического

нарушения кровоснабжения и иннервации слуховых

и зрительных нервов [1,2]. При болезни Педжета

может быть проявляться в монооссальной или по-

лиоссальной форме. Поражение костей при полиос-

сальной форме чаще асимметрично [3].

Целью работы является рассказать широкой

аудитории врачей Кыргызстана основные клиниче-

ско-функциональные проявления болезни Педжета,

для настороженного исследования при консульта-

циях пациентов с болевым синдромом в пояснице и

суставах, в ежедневной практике. 

Материалы и методы 

Основным инструментальным методом диагно-

стики является рентгенография и щелочной фосфа-

тазы в сыворотке крови. Типичными рентгенологи

ческими признаками являются остеосклероз, чере-

дующийся участками остеолиза, увеличение кости и

деформация. Возможно проведение сцинтиграфии

костей, которая позволит выявить асимптомные по-

ражения костей [1,2]. Вышеописанные методы до-

статочно выполнимы в клиниках Кыргызстана, что

позволяет своевременно диагностировать заболева-

ние. 

Клинический пример.

Мужчина, кыргыз 57 лет, не страдающий сомати-

ческой патологией обратился с жалобами на рас-

стройство разгибания стопы и пальцев правой ноги,

нарушение чувствительности на тыле стопы и в 1-

ом межпальцевом промежутке правой ноги, похуде-

ние мышц правой голени. А также боли во всех кос

тях, в поясничном отделе позвоночника, не купируе

мы приемом НПВС. Кроме того, отмечает отсут-

ствие слуха на правое ухо.

Анамнез болезни: Двигательные расстройства в

правой ноге возникли в результате перенесенного

перелома среднего сегмента малоберцовой кости –

линия повреждения проходит в области тела кости.

Перелом получил в апреле 2023 г после неловкого

прыж ка на небольшое расстояние около 20 -30 сан-

тиметров. В течении 67 дней голень была фиксиро-

вана гипсовой шиной. После снятия гипсовой шины,

на рентген выявлен неправильно консолидирован-

ный перелом. Кроме того, следует отметить, что с

2014 года у больного было несколько эпизодов пере
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лома костей. Так в 2014 – перелом правой ключицы

вследствие прямого удара в плечо при спортивной

травме. Так как кость была разбита на несколько ча-

стей была проведена операция с размещением фик-

сационных устройств - стержней, которые необходи

мы для поддержания правильного положения кости

во время заживления. В 2015 году получил перелом

дистально го метаэпифиза лучевой кости слева («луч

в типичном месте») при прямом падении на вытяну-

тую руку. Консолидация кости достигнута наложе-

нием гипсовой повязки на 46 дней. В 2017 получил

закрытый, косой перелом лучевой кости без смеще-

ния. Вновь была наложена гипсовая повязка на 54

дня. Все переломы были расценены как травматиче-

ские, при этом механическое воздействие было ми-

нимальным. А срок консолидации был чуть больше,

чем при травматических переломах. Никаких подо-

зрений на патологический характер переломов у па-

циента мои коллеги не заподозрили. Следует отмети

ть, что снижение слуха появилось в 2018 году, было

проведено МРТ головного мозга 0,5 тесл, где орга-

нических изменений вещества мозга не обнаружено.

А в течении 1 года наступила полная глухота на пра-

вое ухо. Был осмотрен лор врачом ГСВ, воспали-

тельных изменений среднего ухо не выявлено. 

Анамнез жизни: Мужчина единственный ребенок

в семье. Рос и развивался, не отставая от своих свер

стников. До 2014 года, то есть до 47 лет, вел актив-

ный образ жизни, занимался спортом, футболист-

любитель, работал в офисе. Курил около 5 лет в

возрасте с 20 до 25 лет. Из-за болевого синдрома в

костях и неоднократных переломов перестал зани-

маться спортом в 50 лет, а после утраты слуха в 52

года вынужден был уволиться. Родители умерли в

возрасте 74 лет, пациент не знает, чем они могли

страдать. У близких родственников частых перело-

мов или деформации костей нет. Имеет трех дочерей

21, 17 и 11 лет. Девочки на свое здоровье не жа-

луются. Таким образом, не обнаружен отягощенный

наследственный фактор. 

Клинико-функциональная диагностика.

Рост 176 см, Вес 72 кг. Гемодинамика стабильная.

Соматической патологии нет. Неврологический ос

мотр выявил проявления поражения малоберцового

нерва в виде позиции подошвенного сгибания стопы

и ротация стопы внутрь с атрофией мелкой муску-

латуры на тыле стопы, что проявляется западением

межкостных промежутков и болевая гипостезия на

тыле стопы и в 1-ом межпальцевом промежутке сто

пы и угнетение ахиллова рефлекса справа. Тонус

мышц правой стопы снижен, мышечная сила в стопе

4,0 балл. Деформация правой ноги ниже уровня ко

лен.  Кожные покровы правой ноги отечные, с циа-

нозом и гипертермией. Поражение малоберцового

нерва подтверждено ЭМГ. Кроме того, отмечается

болевой синдром во всех крупных костях и в по-

ясничном отделе позвоночника, без иррадиации бо-

левого синдрома. Сухожильные и периостальные

рефлексы с рук средней живости, равномерные с обе

их сторон, коленный, ахиллов рефлекс равномерно

с двух сторон оживлены. Патологических кистевых

и стопных рефлексов не обнаружено. Чувствитель-

ных нарушений не обнаружено. Деформаций мелких

суставов не выявлено. Отмечается кифосколиз ниж

не-грудного и поясничного отдела позвоночника.

Стандартное биохимическое исследование пока-

зало повышение активности щелочной фосфатазы

до 702 Ед/л (норма у взрослых мужчин 116-468 ед/

л). 

Основным инструментальным методом диагно-

стики является рентгенография. У больного выявле

ны типичными рентгенологические признаки остео-

склероза, чередующийся участками остеолиза в по-

ясничных позвонках. На рентген черепа обнаружен

остеосклероз височной кости, что вызвало сдавле-

ние слухового нерва и глухоту. На рентген костей го-

лени выявлен неправильно консолидированный

перелом среднего сегмента малоберцовой кости.

Предварительный диагноз. При подозрении на

болезнь Педжета анализируются прежде всего анам-

нез и результаты осмотра пациента [1,2]. При сборе

анамнеза обращают внимание на наличие заболева-

ний с подобными симптомами болезни Педжета у

родственников, наличие в анамнезе у пациента по-

дагры, псевдоподагры, артритов, жалоб на увеличе-

ние размеров головы, головных болей, снижения

слуха и зрения. При осмотре обращают внимание на

гипертермию, болезненность, припухлость или де-

формации в области периферических костей или че-

репа, позвоночника [3]. Стандартное биохимическое

исследование обладает огромной диагностической

ценностью, так как более чем в 80 % случаев вы-

является повышение активности щелочной фосфа-

тазы. Инструментальный метод диагностики рутин

ная рентгенография. 

Учитывая дебют заболевания в 47 лет, наличие у

больного: боли в костях, деформации костей, вто-

ричного остеоартроз суставов, патологических пе-

реломов костей, поражение большеберцовой кости,

позвонков и височной кости черепа, подтвержденная

на рентгенографии, поражение слухового нерва и

повышение активности щелочной фосфатазы мы

предположили у пациента Болезнь Педжета.

Согласно классификации болезней МКБ10 бо-

лезнь Педжета относится к классу болезней костно-

мышечной системы и соединительной ткани, блок

«другие болезни», код М88. Различают: M88.0 По-

ражение черепа при болезни Педжета; M88.8 Пора-

жение других костей при болезни Педжета. 

Пациент консультирован ревматологом и со-

вместно с неврологом установлен окончательный

диагноз: Болезнь Педжета полиоссальная форма с

поражение черепа и других костей (позвоночника) -

M88.8
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Динамика, исходы и прогноз.

Патогенетической терапией является длительное

применение антирезорбтивных препаратов. Препа-

ратами первой линии для лечения болезни Педжета

в настоящее время являются азотосодержащие бис-

фосфонаты: алендронат, ризедронат, памидронат, зо-

ледронат [4,5]. Золодроновая кислота в настоящее

время —самый эффективный препарат для лечения

болезни Педжета.

Нашему пациенту препарат вводился по 4 мг в

100 мл раствора для инфузий, длительность инфузии

30мин. Интервалы между введениями – 4 недели, то

есть пациент получил 6 инфузий Золодроновой кис-

лоты.  Отмечается положительная динамика в виде

полного регресса болевого синдрома, без примене-

ния препаратов НПВС и анальгетиков, не выявлены

новые очаги остеосклероза и деформации костей. А

также абсолютная нормализация показателей щелоч-

ной фосфатазы 422 ед/л (как мы помним норма у

взрослых мужчин 116-468 ед/л). Конечно, не насту-

пила нормализация слуха, парез в стопе остался на

прежнем уровне, но пациент собирается вернуться

на офисную работу.

Пациенту рекомендовано клиническое наблюде-

ние, контроль щелочной фосфатазы в крови 1 раз в

3 месяца, рентгенологический контроль 1 раз в год,

а в последующем при стойкой ремиссии 1 раз в 3

года. Учитывая положительную динамику дальней-

шее назначение Золодроновой кислоты в возможно

1 раз в 3 месяца в прежней дозе 4 мг в течении 1

года. При отсутствии рецидива полная отмена пре-

парата, а при рецидиве заболевания — повторные

курсы лечения.

Следует отметить приверженность пациента к

проводимому лечению и наличии побочного эф-

фекта в виде гриппоподобного состояния вовремя

инфузии и в течении 2-3 часов после него.

Обсуждение

Природа заболевания неизвестна. По литератур-

ным данным предполагается роль генетических фак-

торов, а также наличие возможной парамиксовирус

ной инфекции [6]. Среди вирусных теорий придают

значение вирусам кори, эпидемического паротита и

собачьей чумы [7].

Генетические факторы играют ключевую роль в

патогенезе болезни Педжета, и за последние 20 лет

в мире были достигнуты огромные успехи в выявле-

нии генетических вариантов, предрасполагающих к

заболеванию, и механизмов, с помощью которых

они влияют на метаболизм костной ткани. Напри-

мер, ряд общих вариантов был идентифицирован

внутри или рядом с такими генами, как варианты ло-

куса колониестимулирующего фактора 1 (CSF1) на

хромосоме 1p13, ген нуклеопорина 205 (NUP205) на

хромосоме 7q33, ген оптиневрина (OPTN ) на хро-

мосоме 10p13, в гене профилина 1 (PFN1),  ген взаи-

модействия Ras и Rab (RIN3) на хромосоме 14q33  и

несколько вариантов разных мутаций которых по от-

дельности недостаточно, чтобы вызвать заболева-

ние, но которые действуют кумулятивно, значитель

но увеличивая риск развития болезни Педжета [6].

Важность генетических факторов при болезни Пед-

жета повышает вероятность того, что генетическое

профилирование может иметь клиническое значение

для выявления лиц, подверженных риску заболева-

ния, а также для определения маркеров ответа на

лечение. 

Выявляемость и распространенность болезни

Педжета в Кыргызстане пока неизвестна. Система

помощи больным отсутствует. Даже постановка ди-

агноза не всегда влечет за собой назначение патоге-

нетического лечения, поскольку врачи плохо инфор

мированы о возможностях современного консерва-

тивного лечения заболевания. В целом заболевание

плохо диагностируется, больные зачастую не полу-

чают адекватного лечения. Особенное внимание ре-

комендуется уделять пожилым больным с необъясни

мыми болями в костях и суставах. Для исключения

болезни Педжета в этих случаях рекомендуется вы-

полнять рентгенографию костей и исследование ще-

лочной фосфатазы сыворотки крови, что рекомен

дуют зарубежные коллеги [1,2]. И конечно, немало-

важным вопросом будет генотипирование данной

патологии в Кыргызстане.  

Заключение

Болезнь Педжета - хроническое заболевание

вследствие нарушенного костного ремоделирования,

с распространенностью 1,5-8% преимущественно в

европейской популяции среди мужчины старше 55

лет и поэтому для Кыргызстана является редкой па-

тологией. Однако распространенность болевого син-

дрома в суставах, костях и позвоночнике среди всего

населения предполагает возможную более частую

распространенность заболевания и диктует необхо-

димость информирования среди врачей данной но-

зологии. 

Информированное согласие. Получено подписанное

пациентом информированное согласие на публика-

цию описания клинического случая, без указание лич-

ных данных и фото.
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