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В докладе дан краткий обзор основ-
ных наследственных нарушений фосфорно-
кальциевого обмена. В группе рахитоподоб-
ных заболеваний представлены наблюде-
ния по 2 формам витамин-D-зависимого рахи-
та: дефициту 1альфа-гидроксилазы (дефекты 

гена CYB27B1) и резистентности к витамину D (дефек-
ты гена VDR). Дана подробная характеристика пациен-
тов с X-сцепленной формой гипофосфатемического ра-
хита, обусловленного мутациями в гене PHEX, представ-
лены результаты хирургического и консервативного ле-
чения в данной группе больных, освещены перспективы 
новых подходов к медикаментозной терапии. В подгруп-
пе рахитоподобных заболеваний, обусловленных наруше-
нием минерализации, представлен уникальный опыт ди-
агностики и ферментзаместительной терапии при редком 
наследственном заболевании гипофосфатазии, обуслов-
леннм дефектами гена ALPL. В отдельную группу наслед-
ственных нарушений фосфорно-кальциевого обмена вы-
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делена гиперкальциемия грудного возраста, редкая на-
следственная патология, обусловленная дефектами гена 
CYP24A1, в основе которой лежит нарушение инактива-
ции активных форм витамина D на уровне почечных ка-
нальцев.
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Денситометрии (ICSD) проводит свои конферен-
ции по разработке Официальных Положений с 
целью сделать эти рекомендации полезными для 
клинической практики. Рекомендации созданы 
для решения вопросов об использовании оцен-

ки показателей минеральной плотности костей (МПК) для 
диагностики остеопороза с использованием критериев 
Всемирной Организации Здравоохранения (ВОЗ). В 2013 
году были приняты новые Официальные Положения, в ко-
торых основное внимание было уделено следующим во-
просам: (1) использование денситометрии в педиатриче-
ской практике; (2) рекомендации по оценке с использова-
нием T – и Z-критериев у женщин и мужчин до 50 лет; 
и (3) оценка переломов позвонков при латеральной мор-

фометрии и показания для ее проведения. Ниже приво-
дятся последние изменения в Официальных положениях 
Международного Общества Клинической Денситометрии 
(ICSD) и рекомендации по использовании в клинической 
практике. Также приводятся данные о последних разра-
ботках по проведению и интерпретации данных денсито-
метрических исследований по клиническому анализу со-
става тела, включая оценки в педиатрии. В последние не-
сколько лет появился новый метод оценки качественных 
показателей костной ткани (ТBS, оценка трабекулярной 
костной ткани) при денситометрии поясничных позвон-
ков, принципы, ограничения и нормативные показатели 
которого приводятся в данной лекции. Также будут приве-
дены примеры клинических случаев с интерпретацией по-
лученных данных.
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