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темпы роста детей больных СКдЛ часто оцениваются в 

сравнении с темпами роста здоровых детей, что приводит 

к ошибкам диагностики. 

В отсутствии генотипирования диагноз СКдЛ опреде-

ляется рядом клинических критериев, таких как наруше-

ния строения лицевого черепа и минимум один критерий, 

относящийся к развитию, поведению или росту. Причи-

ной низкорослости, ассоциированной с СКдЛ, часто яв-

ляется дефицит ГР или резистентность периферических 

тканей к гормону. Вместе с тем лишь в нескольких иссле-

дованиях предоставлены данные о терапевтическом эф-

фекте применения ГР у детей, больных СКдЛ. 

В нашей работе представлен случай заболевания 

СКдЛ девочки 4 лет 11 мес, направленной на обследование 

к эндокринологу по причине отставания в росте. Из анам-

неза известно, что у девочки наблюдаются отставание в 

речевом развитии и регургитация легочного клапана. На 

момент осмотра дефицит роста составлял –2,32SDS, ско-

рость роста –3SDS за предыдущий год, отставание костно-

го возраста на 2,5 года от хронологического, масса тела и 

окружность головы определялись менее 5-й перцентили 

для соответствующего возраста. Также определялись: си-

нофриз, дистрофия ротовой полости, микрогнатия и тон-

кая верхняя губа, опущенные уголки рта, гипертрихоз, си-

столический шум в проекции легочного клапана, частич-

ное переразгибание в локтевом суставе. 

Нарушения развития лицевого черепа и наличие двух 

основных критериев служили подтверждением диагноза 

СКдЛ. Эндокринологическое обследование выявило низ-

корослость, сопровождающуюся дефицитом гормона ро-

ста (ГР) по данным двух стимуляционных проб с уровнем 

ГР ниже 10 нг/мл. Пациентке было назначено лечение со-

матотропином в дозе 0,04 мг/кг/сут, в результате которого 

отмечалась прибавка росте на 3,5 см за первые 6 мес тера-

пии (скорость роста –2,7 SDS). 

Данный клинический случай предполагает, что дети 

со своевременным обследованием и выявлением СКдЛ, 

сопровождающимся дефицитом роста, являются подхо-

дящими кандидатами для терапии препаратами сомато-

тропина с целью улучшения конечного роста. 
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Background. Puberty is highly important for the accumula-

tion of bone mass. Bone turnover and bone mineral density can 

be aff ected in transgender adolescents when puberty is sup-

pressed by gonadotropin-releasing hormone analogues (Gn-

RHa), followed by treatment with cross-sex hormone therapy 

(CSHT).

Objective. To investigate the eff ect of GnRHa and CSHT 

on bone turnover markers (BTMs) and bone mineral apparent 

density (BMAD) in transgender adolescents.

Material and methods. Thirty four female-to-males (FtMs) 

and 22 male-to-females (MtFs) were divided into a young and 

old pubertal group, based on the bone age of 14 years in the 

FtMs and 15 years in the MtFs. All patients received GnRHa 

triptorelin. CSHT was prescribed in incremental doses from the 

age of 16 years. FtMs received testosterone ester mixture and 

MtFs were treated with 17-β estradiol. BTMs P1NP, osteocal-

cin and ICTP and the BMD of lumbar spine (LS) and femoral 

neck (FN) were measured at three time points. Furthermore, 

BMAD and Z-scores were calculated.

Results. P1NP and 1CTP decreased during GnRHa treat-

ment, indicating decreased bone turnover. Osteocalcin showed 

an aberrant pattern. A low BMAD Z-score of both FN and LS 

was observed in the MtFs at start of GnRHa treatment. The 

decrease in bone turnover upon GnRHa treatment was accom-

panied by an unchanged BMAD of both FN and LS, however 

BMAD Z-scores of predominantly the LS decreased. Twenty-

four months after CSHT the BTMs P1NP and ICTP were even 

more decreased. During CSHT BMAD Z-scores increased and 

returned towards normal, especially of the LS.

Conclusion. Suppressing puberty by GnRHa leads to a de-

crease of BTMs in transgender adolescents. The increase of 

BMAD and BMAD Z-scores predominantly in the LS as a re-

sult of treatment with CSHT is accompanied by decreasing 

BTM concentrations after 24 months of CSHT. Therefore, the 

added value of evaluating BTMs seems to be limited and 

DEXA-scans remain important in follow-up of transgender 

adolescents. 
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Bведение. Пубертат является очень важным периодом 

в процессе формирования костной массы. Процессы ре-

моделирования и формирования минеральной плотности 

костной ткани у трансгендерных подростков могут быть 

изменены на фоне проводимой терапии аналогами гона-

дотропин-рилизинг-гормона (GnRHa), а также на фоне 

заместительной гормональной терапии (CSHT).

Цель исследования — изучить влияние терапии 

GnRHa и CSHT на маркеры ремоделирования (BTMs) и 

формирования минеральной плотности костной ткани 

(BMAD) у трансгендерных подростков.

Материал и методы. 34 женщины-мужчина (FtMs) и 

22 мужчины-женщина (MtFs) были разделены на группы 

раннего и позднего пубертатного периода, согласно кост-

ному возрасту, в 14 лет у FtMs и 15 лет у MtFs. Все пациен-

ты получали терапию трипторелин GnRHa. CSHT была 

назначена в возрастающей дозе от настоящего возраста до 
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16 лет. FtMs получали смесь сложных эфиров тестостеро-

на и MtFs получали 17-β-эстрадиол. Было проведено 

трехкратное определение BTMs P1NP, остеокальцина, 

ICTP и BMD поясничного отдела позвоночника (LS) и 

шейки бедра (FN).Также были определены BMAD и 

Z-критерий.

Результаты. P1NP и 1CTP снизились во время прове-

дения терапии GnRHa, замедлились процессы формиро-

вания костной ткани. Также заметно изменились показа-

тели Oстеокальцина. По данным BMAD на момент старта 

терапии GnRHa в группеMtFs выявлено снижение 

Z-критерия во всех исследуемых отделах (FN, LS). На 

фоне терапии GnRHa отмечено замедление процессов ре-

моделирования костной ткани, тогда как по данным 

BMAD изменений в FN и LS не выявлено. Однако в LS 

наблюдалось снижение Z-критерия. При динамическом 

осмотре через 24 мес после старта CSHT было выявлено 

более выраженное снижение BTMs, P1NP и ICTP. Во вре-

мя проведения CSHT по данным BMAD выявлено повы-

шение Z-критерия, а в некоторых случаях, даже возвра-

щение в норму, наиболее выраженные изменения наблю-

дались в LS.

Выводы. Задержка пубертатного периода на фоне те-

рапии GnRHa приводит к снижению BTM у трансгендер-

ных подростков. Увеличение BMAD и BMAD Z-критерия, 

особенно в LS отделе, рассматривался как результат Тера-

пии CSHT, при этом сопровождается снижением BTM 

через 24 мес. Проведение денситометрии и BTMS являет-

ся весьма важным диагностическим методом эффектив-

ности терапии у трансгендерных подростков. 
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