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нг/мл. Эти показатели остаются в преде-
лах нормы, что указывает на умеренные 
функциональные изменения. У пациен-
тов 2й группы уровень NGAL был значи-
тельно выше: 142,5±7,8 нг/мл в моче и 
185,4±8,6 нг/мл в сыворотке (p<0,01). 
Эти значения свидетельствуют о выра-
женном повреждении почечной ткани и 
активации воспалительных процессов. 

В 1й группе средний уровень СКФ 
составил 72,5±4,3 мл/мин/1,73 м², что 
соответствует начальным стадиям сни-
жения функции почек. Альбуминурия у 
данной группы составила 192,0±15 мг/л, 
указывая на незначительное поврежде-
ние гломерулярного фильтра. Во 2й 
группе средний уровень СКФ снизился 
до 45,7±3,8 мл/мин/1,73 м² (p <0,01), что 
отражает прогрессирующее ухудшение 
функции почек. Альбуминурия соста-
вила 478,0±23 мг/л (p <0,01), что под-
тверждает значительные изменения в 
гломерулярном барьере. 

Уровень NGAL в моче и сыворотке 
крови показал сильную отрицательную 
корреляцию с показателями СКФ (r=-
0,82, p<0,001). Это подтверждает связь 
между повышением уровня NGAL и сни-
жением функции почек. NGAL также по-
ложительно коррелировал с уровнем 
альбуминурии (r=0,78, p<0,001) и степе-
нью фиброза, выявленного на эластогра-
фии (r=0,75, p<0,001). 

У пациентов 2й группы наблюда-
лось увеличение эхогенности почек 
(средний индекс эхогенности - 2,8±0,3 
балла), что свидетельствует о выражен-

ных изменениях паренхимы. В 1й группе 
этот показатель составил 1,5±0,2 балла 
(p<0,05). Уменьшение размеров почек во 
2й группе было более выраженным, чем 
в 1й группе, что свидетельствует о хро-
нических изменениях в почечной ткани. 
Фиброз почечной ткани, определенный 
методом эластографии, был более выра-
женным во 2й группе (средний индекс - 
2,9±0,5 балла), по сравнению с 1й груп-
пой (1,6±0,4 балла, p<0,01).  

Уровень NGAL в сыворотке крови 
оказался более чувствительным показа-
телем ранних изменений, чем уровень в 
моче, так как корреляция с функцио-
нальными нарушениями была выше. Па-
циенты с длительностью заболевания 
более 15 лет демонстрировали более вы-
раженные изменения NGAL, что указы-
вает на кумулятивный эффект гипертен-
зии на повреждение почек. 

Выводы. Уровень NGAL является 
чувствительным маркером раннего по-
вреждения почек и позволяет выявить 
структурные и функциональные изме-
нения у пациентов с АГ. Повышение 
уровня NGAL в моче и сыворотке крови 
коррелирует с прогрессированием пора-
жения почек, снижением СКФ и увеличе-
нием альбуминурии. Использование 
NGAL в качестве диагностического ин-
струмента позволяет провести раннюю 
диагностику и своевременно скорректи-
ровать лечение, направленное на 
предотвращение прогрессирования по-
чечной недостаточности у пациентов с 
АГ. 

 
 

НАРУШЕНИЯ ФОСФОРНОГО ОБМЕНА И ТУБУЛОПАТИИ КАК КЛИНИЧЕСКОЕ    
ПРОЯВЛЕНИЕ РАХИТПОДОБНОГО ЗАБОЛЕВАНИЯ ПРИ ДИАБЕТЕ У ДЕТЕЙ: 

КЛИНИЧЕСКИЕ АСПЕКТЫ И МОЛЕКУЛЯРНЫЕ МЕХАНИЗМЫ 
 

Ахмедова Д.И., Абидова М.Д. 
Ташкентский педиатрический медицинский институт (Ташкент, Узбекистан) 
 
Актуальность. Нарушения фос-

форного обмена и тубулярная дисфунк-
ция являются важными клиническими 
проявлениями рахитоподобных заболе-

ваний, особенно у детей с диабетом. Эти 
состояния характеризуются наруше-
нием реабсорбции фосфатов в почках, 
что приводит к гипофосфатемии и ске-
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летным деформациям. Понимание кли-
нических аспектов и молекулярных ме-
ханизмов данных нарушений имеет клю-
чевое значение для эффективной диа-
гностики и лечения. 

Цель исследования. Изучение ано-
малий регуляции фосфорного обмена и 
тубулярных нарушений как симптома-
тических проявлений рахитоподобных 
состояний при диабете у детей с акцен-
том на их клинические характеристики, 
биохимические показатели и основные 
молекулярные механизмы для улучше-
ния диагностики и терапевтических 
подходов. 

Материалы и методы. Анализ 
научных статей, публикаций и баз дан-
ных международных научных источни-
ков (PubMed, Medline, Scopus, Web of 
Science и Cochrane Library), посвященных 
изучению клинических аспектов и моле-
кулярных механизмов нарушений фос-
форного обмена и тубулярной дисфунк-
ции как клинических проявлений рахи-
топодобного заболевания при диабете у 
детей. В исследуемых работах использо-
вались различные методологические 
подходы, включая клинические наблю-
дения, рандомизированные клиниче-
ские исследования и систематические 
обзоры. 

Результаты. Гипофосфатемиче-
ский рахит, часто называемый фосфат-
диабетом, характеризуется фосфату-
рией, гипофосфатемией и скелетными 
деформациями. Наиболее распростра-
ненной формой является Х-сцепленный 
гипофосфатемический рахит (XLH), ко-
торый у детей проявляется рахитом, 
остеомаляцией, болями в костях и за-
держкой роста. Диагностика включает 
оценку функции почек, кальций-фосфор-
ного обмена и генетическое тестирова-
ние для выявления специфических мута-
ций. 

Регуляция фосфорного обмена в ор-
ганизме в значительной степени опреде-
ляется фактором роста фибробластов 23 
(FGF23), который ингибирует почечную 
реабсорбцию фосфатов. Мутации в гене 

PHEX, регулирующем FGF23, являются 
одной из основных причин XLH. В регу-
ляции фосфорного обмена также участ-
вуют другие белки, такие как дентин-
ный матриксный белок 1 (DMP1) и мат-
риксный внеклеточный фосфогликопро-
теин (MEPE). 

Традиционное лечение гипофосфа-
темического рахита включает назначе-
ние метаболитов витамина D и перо-
ральных препаратов фосфатов, однако 
их эффективность в отношении улучше-
ния фосфорного обмена и роста ограни-
чена. Последние достижения в терапии 
включают применение буросумаба — 
моноклонального антитела, направлен-
ного против FGF23. Этот препарат пока-
зал значительное улучшение уровня 
фосфатов в сыворотке крови, роста и фи-
зического состояния детей с XLH. 

Несмотря на прогресс в изучении и 
лечении нарушений фосфорного обмена, 
остаются сложности в управлении забо-
леванием. Традиционная терапия может 
вызывать осложнения, такие как гипер-
паратиреоз и нефрокальциноз. Разра-
ботка таргетных препаратов, таких как 
буросумаб, открывает новые перспек-
тивы, однако необходимы дальнейшие 
исследования для оценки долгосрочных 
эффектов и обеспечения более широкого 
доступа к лечению. Продолжение иссле-
дований молекулярных механизмов ре-
гуляции фосфатов может привести к по-
явлению новых терапевтических мише-
ней. 

Выводы. Нарушения фосфорного 
обмена и тубулярная дисфункция иг-
рают ключевую роль в патогенезе рахи-
топодобных заболеваний при диабете, 
при этом гипофосфатемический рахит, 
особенно его Х-сцепленная форма (XLH), 
является ведущим проявлением. Нару-
шение реабсорбции фосфатов в прокси-
мальных канальцах почек, обусловлен-
ное дисрегуляцией FGF23 и мутациями в 
генах, регулирующих фосфорный обмен, 
таких как PHEX, приводит к фосфатурии, 
гипофосфатемии и деформациям ске-
лета. Достижения в молекулярных ис-
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следованиях выявили дополнительную 
роль фосфатонинов, включая MEPE и 
SFRP4, в поддержании фосфорного го-
меостаза. 

Хотя основными методами лечения 
остаются аналоги витамина D и препа-
раты фосфатов, они связаны с рисками 
осложнений, таких как нефрокальциноз 
и вторичный гиперпаратиреоз. Введе-
ние буросумаба, моноклонального анти-
тела к FGF23, стало революционным ша-
гом в лечении, значительно улучшая 

фосфорный обмен и клинические ис-
ходы. Тем не менее, остаются нерешен-
ные вопросы в управлении долгосроч-
ными осложнениями и повышении каче-
ства жизни пациентов. Необходим муль-
тидисциплинарный подход, а также 
дальнейшие исследования генетических 
и молекулярных механизмов нарушений 
фосфорного обмена для разработки бо-
лее эффективных и целенаправленных 
методов терапии. 

 
 
ОСОБЕННОСТИ КЛИНИЧЕСКОГО ТЕЧЕНИЯ И МОЛЕКУЛЯРНОЙ ГЕНЕТИКИ        

РАХИТПОДОБНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЙ У ДЕТЕЙ 
 

Ахмедова Д.И., Абидова М.Д., Маматкулов Э.А. 
Ташкентский педиатрический медицинский институт (Ташкент, Узбекистан) 
 
Актуальность. Рахитоподобные за-

болевания у детей включают широкий 
спектр генетических нарушений, влияю-
щих на минерализацию костей, часто 
вследствие дисфункции обмена кальция, 
фосфора или витамина D. Эти состояния 
могут проявляться схожими клиниче-
скими признаками, но имеют различные 
генетические и биохимические характе-
ристики. 

Цель исследования. Изучение 
клинических особенностей, функцио-
нального состояния и молекулярно-ге-
нетических характеристик рахитоподоб-
ных заболеваний у детей для совершен-
ствования ранней диагностики, страте-
гий лечения и персонализированного 
подхода к ведению пациентов. 

Материалы и методы. Анализ 
научных статей, публикаций и баз дан-
ных международных научных источни-
ков PubMed, Medline, Scopus, Web of 
Science и Cochrane Library, посвящённых 
изучению особенностей клинического 
течения,и молекулярной генетики рахи-
топодобных заболеваний у детей. В ис-
следованиях применялись различные 
методы, включая клинические наблюде-
ния, рандомизированные клинические 
испытания и систематические обзоры. 

Результаты. Анализ научных ста-
тей показал, что у детей с рахитоподоб-
ными заболеваниями часто наблюда-
ются искривление ног, низкий рост и за-
держка закрытия переднего родничка. 
Также распространены нарушения по-
ходки и деформации нижних конечно-
стей. Эти заболевания характеризуются 
сниженным уровнем фосфора в крови, 
при этом в некоторых случаях уровень 
кальция и щелочной фосфатазы оста-
ётся в пределах нормы. 

Несмотря на проводимое лечение, 
улучшение роста остаётся частичным, и 
у многих детей сохраняются нарушения 
роста и физической функции. Терапия 
может вызывать такие осложнения, как 
гиперкальциурия, гиперкальциемия, 
нефрокальциноз и гиперпаратиреоз. 

Рахитоподобные заболевания ча-
сто связаны с мутациями в таких генах, 
как PHEX, FGF23 и другие, регулирующие 
обмен фосфатов. Наиболее распростра-
нённая форма — сцепленный с Х-хромо-
сомой гипофосфатемический рахит 
(XLH), связанный с мутациями гена 
PHEX. Существует широкий спектр гене-
тических мутаций без чёткой связи 
между генотипом и фенотипом, что ука-


