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Псевдогипопаратиреоз (11 ГИ Г) — наследствен­
ная остеодистрофия Олбрайта — редко встречаю­
щееся во врачебной практике заболевание, сцеп­
ленное с полом. Наследуется по доминантному 
типу. Обусловлено нечувствительностью почек и 
костей к паратгормону (ПГ), который секретиру­
ется в нормальных или слегка повышенных коли­
чествах [6, 10]. ПГ может не оказывать специфи­
ческого воздействия на клетки вследствие патоло­
гии рецепторов к ПГ, нарушения экспрессии син­
теза информационной РНК неизмененным гор- 
мон-рецепторным комплексом, наличия патоло­
гических компонентов аденилатциклазы, патоло­
гической АМФ-зависимой протеинкиназы или 
дефекта синтеза киназных субстратов при нали­
чии циркулирующих антагонистов к ПГ [5, 10]. В 
позднем неонатальном периоде подобные измене­
ния могут носить транзиторный характер [7, 9]. В 
настоящее время установлено, что ПГПТ — гете­
рогенный синдром, к развитию которого причаст­
ны различные факторы. Клиническая и биохими­
ческая гетерогенность ПГПТ объясняется сущест­
вованием многочисленных молекулярных дефек­
тов [10]. Нечувствительность тканей-мишеней к 
ПГ может вести к повышению реабсорбции фос­
фатного иона в почечных канальцах, вызывать 
снижение его выделения с мочой и повышение 
содержания неорганического фосфора в сыворот­
ке. В остеобластах это замедляет инактивацию 
НАДФН2, что в конечном счете приводит к повы­
шенному образованию кальция фосфата, замедле­
нию вымывания кальция в кровь, гипокальцие­
мии и кальцификации скелета и тканей [2]. 
ПГПТ характеризуется снижением уровня каль­
ция в сыворотке крови, повышением уровня ще­
лочной фосфатазы. Для заболевания характерны 
аномалии скелета, приводящие к типичной внеш­
ности: маленький рост, круглое лицо, короткая 
шея, коренастость фигуры [1, 3]. Из многочис­
ленных скелетных аномалий встречаются IV—V 
пястные или плюсневые кости, которые приво­
дят к укорочению соответствующих пальцев. Ано­
малия распознается по ямочкам на суставах пора­
женных костей, когда больной сжимает кулак. 
Другие скелетные аномалии включают утолщен­
ный свод черепа, искривленную лучевую кость, 
аплазию и гипоплазию зубов с притупленными 
корнями молочных зубов. Экзостозы встречаются 
редко. Частыми признаками ПГПТ являются мы­
шечная слабость, тетанические судороги, особен­
ности умственного развития [3]. Симптомы гипо­
кальциемии обычно возникают в возрасте около 
8 лет. Таким образом, симптомы гипокальцие­
мии, ассоциирующейся с этими скелетными ано­
малиями и характерным соматотипом, должны 
свидетельствовать в пользу ПГПТ [6].

Метаболические нарушения могут быть в фор­
ме подкожных кальцификатов, катаракты и обыз­

вествления базальных ганглиев [6]. При ПГПТ 
возможно возникновение случаев, не имеющих 
скелетных проявлений болезни, но сопровождаю­
щихся нарушениями фосфорно-кальциевого об­
мена. У родственников больных ПГПТ описаны 
случаи с нормальными показателями кальций­
фосфорного обмена и секреции ПГ, с выражен­
ными отклонениями общего развития и скелет­
ными аномалиями и эктопическими нарушения­
ми. Это так называемый псевдопсевдогипопарати­
реоз. Таким образом, у одного заболевания есть 2 
формы: ПГПТ и псевдопсевдогипопаратиреоз [6]. 
Показан значительный эффект 1,25 дигидрокси- 
холекальциферола (витамина D3), регулирующего 
секрецию ПГ околощитовидными железами [4] у 
данной категории больных.

Приводим наблюдение.
Больной Л., 1971 года рождения, поступил в 

отделение терапевтической эндокринологии 
МОНИКИ 30.11.95 с жалобами на судороги пре­
имущественно левой половины тела и лица, затор­
моженность, раздражительность, повышенную утом­
ляемость, скованность при движении.

Считает себя больным с 1983 г. (с 14 лет), ко­
гда впервые появились подергивания I пальца ле­
вой руки. Был поставлен диагноз "врожденный 
судорожный синдром" и начато лечение глюфера- 
лом. В результате противосудорожного лечения 
(на протяжении 1 мес) судороги прекратились. В 
течение 2 лет чувствовал себя удовлетворительно, 
судорожного синдрома не наблюдалось. В 17 лет 
после перенесенного нервного перенапряжения 
вновь стали появляться частые, малоинтенсив­
ные судороги преимущественно левой половины 
тела. С 17 до 24 лет отмечает 5 сильных приступов 
с кратковременной потерей сознания. Слабые су­
дорожные припадки беспокоят постоянно. С ию­
ля 1995 г. наблюдалось ухудшение самочувствия 
и резкое снижение зрения на правый глаз. Окули­
стом выявлена катаракта правого глаза. На протя­
жении всего заболевания лечился у невропатолога 
противосудорожными препаратами. В клинику 
поступил для лечения и обследования. В анамнезе 
детские инфекции. Инвалид II группы с 1992 г.

Объективно: рост 158 см, масса тела 50 кг. 
Кожные покровы обычной окраски и влажности. 
Подкожная жировая клетчатка распределена рав­
номерно. Лицо округлое, телосложение непропор­
циональное: крупная голова, относительно корот­
кие конечности. Оволосение по мужскому типу, 
скудное. Тоны сердца ясные, ритмичные, акцент 
II тона над легочной артерией, пульс 90 в минуту, 
АД 120/80 мм рт. ст. Со стороны легких, органов 
брюшной полости отклонений не выявлено. Сим­
птомы Хвостека, Труссо положительные. Общий 
анализ крови, мочи, сахар крови, натрий, калий, 
хлориды, мочевина, креатинин, кетоновые тела, 
билирубин, общий белок, АЛТ, АСТ, щелочная
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Компьютерная томограмма головного мозга больного Л. Мас­
сивное равномерное утолщение покровных частей черепа (7). 
Конгломераты высокоплотных включений симметричного ха­
рактера в области базальных ядер и частично в области зри­
тельных бугров (2) — болезнь Фара.

фосфатаза, анализ мочи по Нечипоренко без па­
тологии, кальций 1,77 ммоль/л (норма 2,24—2,74 
ммоль/л), фосфор неорганический 1,12 ммоль/л 
(норма 0,65—1,29 ммоль/л), ПГ 21 пмоль/л (нор­
ма 11—62 пмоль/л), трийодтиронин 1,92 нмоль/л 
(норма 1,2—2,8 нмоль/л), тироксин 115 нмоль/л 
(норма 60—160 нмоль/л), тиреотропный гормон 
1,3 мкЕд/мл (норма 0,2—4,0 мкЕд/мл).

На боковой краниограмме кости свода равно­
мерно утолщены, швы и сосудистые борозды оп­
ределяются. Турецкое седло обычной формы и ве­
личины. Спинка его непорозна. Компьютерная 
томография головы: массивное равномерное утол­
щение покровных костей свода и основания чере­
па. Конгломераты высокоплотных включений сим­
метричного характера в области базальных ядер и 
частично в области зрительных бугров (болезнь 
Фара; см. рисунок). Таким образом, имеется обыз­
вествление как костей черепа, так и мягких тканей 
мозга. На эхоэнцефалограмме смещения средин­
ных структур головного мозга не выявлено.

Электроэнцефалограмма — изменения по эпи- 
лептоидному типу. Определяется повышенная су­
дорожная готовность мозга (особенно в условиях 
ги п ервентил я ци и).

Электрокардиограмма — синусовая аритмия 
92—111 в минуту. Вертикальное направление 
электрической оси сердца. Признаки дисбаланса 
электролитов по типу гипокальциемии.

Ультразвуковое исследование — печень нор­
мальных размеров и акустической структуры, 
внутри- и внепеченочные протоки не расшире­
ны. Желчный пузырь размером 6x3 см. Стенки 
его утолщены до 5 мм, просвет негомогенный. В 
просвете желчного пузыря на задней стенке опре­
деляются мелкие, смещающиеся гиперэхогенные 
сигналы с отчетливой акустической тенью. Под­
желудочная железа обычных размеров и эхогенно­
сти. Селезенка и область почек не изменены. За­
ключение: ультразвуковая картина хронического 
калькулезного холецистита.

Консультация окулиста: ОД — 0,3—1,25,
Д = 0,4, ОС — 1,0. Роговица прозрачная, зрачок 

медикаментозно расширен, круглый, начальные 
помутнения задней капсулы хрусталика справа. 
Диагноз: начальная заднекапсульная катаракта 
правого глаза. Грубая деструкция стекловидного 
тела обоих глаз.

Консультация невропатолога: в контакт всту­
пает. Отмечаются вязкость мышления, снижение 
интеллекта. Имеется непропорциональное разви­
тие скелета. Движения глазных яблок в полном 
объеме. Фотореакция зрачков сохранена. Лицо 
симметрично. Язык по средней линии. Мышеч­
ная сила сохранена до 5 баллов. Тонус не снижен. 
В позе Ромберга устойчив. Координационные 
пробы выполняет удовлетворительно. Сухожиль­
ные и периостальные рефлексы с рук высокие 
(Д-С), ахиллов рефлекс высокий, брюшные реф­
лексы средней живости (Д-С), нарушений чувст­
вительности нет. Патологических менингеальных 
знаков нет. Психическое состояние характеризу­
ется повышенной психоэмоциональностью, неко­
торым инфантилизмом, снижением интеллекта, 
педантичностью, аккуратностью.

Проведено лечение: альфа-О3-тева (капсулы 
по 0,25 по 2 штуки 2 раза в день утром и вече­
ром), первоначальная доза составляла 1 капсулу 
утром и 1 капсулу вечером; кальция глюконат по 
2 таблетки 3 раза в день; кальция хлорид 10 мл 10% 
раствора внутривенно струйно при судорогах; глю- 
ферал (противосудорожный препарат назначен нев­
ропатологами) по 2 таблетки 3 раза в день; в даль­
нейшем в связи с отсутствием альфа-Dß-тева лече­
ние продолжено тахистином по 20 капель в день (по 
10 капель утром и 10 капель вечером). На фоне та­
кого лечения отмечено значительное улучшение со­
стояния, полностью исчезли судороги с потерей соз­
нания, улучшились сон, аппетит. Кальций-фосфор­
ный обмен достиг нормального уровня.

На основании клинической картины (выпаде­
ние волос, округлость лица, кальцификация ба­
зальных ганглиев мозга, эпилептиформный син­
дром, диспропорциональность скелета), клинико­
лабораторных данных (снижения содержания каль­
ция при нормальном уровне ПГ в крови), улучше­
ния состояния на фоне применения препаратов ви­
таминов группы D был поставлен диагноз ПГПТ.

Следовательно, эпилептиформные судороги 
имели место у больного с ПГПТ, первоначально 
диагностированным как судорожный синдром. 
Нормализация кальций-фосфорного обмена позво­
ляет сделать вывод о том, что основной причиной 
судорожного синдрома явились его нарушения.
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