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Первичный гиперпаратиреоз (ПГПТ) – заболевание, развивающееся вследствие опухолевого поражения 
околощитовидных желез и в основном проявляющееся повышением сывороточной концентрации паратире-
оидного гормона (ПТГ) и гиперкальциемией. К числу наиболее частых осложнений ПГПТ относится пато-
логия костной ткани. В 5–10% случаев ПГПТ является не спорадическим заболеванием, а проявлением 
наследственной патологии, чаще – синдрома множественных эндокринных неоплазий 1-го типа (МЭН1). 
В основе данного синдрома лежит герминативная мутация в гене онкосупрессорного белка менина, опреде-
ляемая во всех клетках организма человека, в том числе в клетках остеогенного ряда. Данные литературы, 
касающиеся состояния костной ткани при МЭН1, весьма ограничены и противоречивы. В то же время 
некоторые исследования свидетельствуют о наличии ряда особенностей течения костной патологии 
при ПГПТ, ассоциированном с МЭН1, что предположительно может быть связано с неполноценным фун-
кционированием мутантного менина. Результаты экспериментальных работ дают основания предполагать, 
что менин играет важную роль в метаболизме и дифференцировке клеток костной ткани. Данный обзор 
содержит информацию об имеющихся на сегодня клинических данных о состоянии костной ткани у паци-
ентов с МЭН1. 
Ключевые слова: синдром множественных эндокринных неоплазий 1-го типа, первичный гиперпаратиреоз, 
остеопороз, заболевания костной ткани
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BONE DISORDERS IN TYPE 1 MULTIPLE ENDOCRINE NEOPLASIA SYNDROME:  
A REVIEW OF CLINICAL DATA

Anna M. Gorbacheva, Anna K. Eremkina, Natalya G. Mokrysheva

Primary hyperparathyroidism (PHPT) is a result of the parathyroid tumors, usually manifesting by elevated serum 
parathyroid hormone and hypercalcemia. One of the most common complications of PHPT are bone disorders.
It mainly occurs as sporadic disease, while the remaining 5–10% is the component of hereditary syndromes, more 
often – type 1 multiple endocrine neoplasia syndrome (MEN1). MEN1 is caused by the germinal mutation of the 
oncosuppressor menin gene, founded in all cells of the human body, including the osteogenic cells.
Data on the bone state in MEN1 is limited and contradictory. At the same time, some studies indicate that MEN1-
related PHPT differs from sporadic form in bone manifestation, which can be presumably associated with the inade-
quate functioning of mutant menin. The results of experimental works suggest that menin plays an important role in 
the metabolism and differentiation of bone cells. This article is a literature review on this problem and contains infor-
mation on the current clinical data on the bone state in patients with MEN1. 
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Первичный гиперпаратиреоз (ПГПТ) – 
заболевание, развивающееся вследствие опу-
холевого поражения околощитовидных желез  
(ОЩЖ) и в основном проявляющееся по-
вышением сывороточного уровня парати-
реоидного гормона (ПТГ) и гиперкальцие-
мией. ПГПТ может быть спорадическим 
(сПГПТ, чаще встречается у женщин в пост-
менопаузе), а также входить в состав различ-
ных наследственных синдромов (более ха-
рактерно для лиц молодого возраста) [1]. 
К одной из синдромальных форм наследст-
венного ПГПТ относится множественная 
эндокринная неоплазия 1-го типа (МЭН1), 
проявляющаяся развитием объемных образо-
ваний различных желез внутренней секреции. 
Причиной возникновения данных наруше-

ний является мутация в гене онкосупрессо-
ра менина (MEN1). Раньше всего и с наиболь-
шей пенетрантностью при МЭН1 поражаются 
именно ОЩЖ, что и приводит к ПГПТ [2]. 

Как наследственные (например, в рам-
ках синдрома МЭН1), так и спорадические 
формы ПГПТ сопровождаются полиорганны-
ми осложнениями, в том числе статистически 
значимым снижением минеральной плотно-
сти костей (МПК) и возникновением мно-
жественных низкоэнергетических переломов 
[2], ассоциированных с высокой инвалидиза-
цией и смертностью пациентов. Таким обра-
зом, ПГПТ сам по себе непосредственно вы-
ступает в качестве мощного этиологического 
фактора костных нарушений. Однако в неко-
торых работах было показано, что у пациентов 
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с ПГПТ, ассоциированном с МЭН1 (ПГПТ/МЭН1), 
по сравнению со спорадической формой заболевания от-
мечаются более тяжелые костные нарушения, что указы-
вает на возможный дополнительный вклад мутаций в гене 
MEN1 в развитие костной патологии [3]. Более того, есть 
данные, позволяющие предположить, что остеопороз, ди-
агностируемый у пациентов с синдромом МЭН1, имеет бо-
лее длительный восстановительный период после парати-
реоидэктомии (ПТЭ), чем при сПГПТ [3]. 

Результаты экспериментальных работ демонстриру-
ют в целом большую активность остеокластов при мута-
ции в MEN1 [4–6], что может быть вызвано более актив-
ной дифференцировкой, пролиферацией или секреторной 
активностью этих клеток. Однако конкретные молекуляр-
ные механизмы, лежащие в основе более тяжелого ПГПТ-
ассоциированного остеопороза у пациентов с мутацией 
в гене менина, до сих пор не известны. В перспективе эта 
информация могла бы внести существенные коррективы 
в тактику лечения этой категории больных.

В представленном обзоре резюмированы имеющие-
ся на сегодняшний день клинические данные об особенно-
стях костных нарушений у пациентов с ПГПТ/МЭН1. 

Костные нарушения при спорадическом 
первичном гиперпаратиреозе

Костные нарушения – одно их самых частых ослож-
нений ПГПТ, встречающееся по результатам анализа рос-
сийской популяции более чем в 87% случаев манифест-
ного ПГПТ. Фиброзно-кистозный остеит в настоящее 
время диагностируется статистически значимо реже (4–
5%), гораздо чаще встречается остеопоротический вари-
ант костной патологии [7]. В наблюдаемой нами группе 
пациентов с ПГПТ (n=561) низкоэнергетические пе-
реломы в анамнезе в целом встречались в 36% случаев. 
63% из этих пациентов имели множественное пораже-
ние костей скелета [1]. Общий риск переломов, по дан-
ным P. Vestergaard и соавт., у пациентов с ПГПТ в 2 раза 
выше по сравнению с общепопуляционным, причем 
данные отличия касаются не только кортикальной кости 
(костей предплечья, голени и лодыжек), но и отделов 
с преобладанием трабекулярного компонента – позвон-
ков [8]. Более высокая частота переломов по сравнению 
с общей популяцией подтверждена и в ряде других ра-
бот [9, 10]. При использовании морфометрических ме-
тодов частота выявления компрессионных переломов 
составляет около 21% [11]. Показатель МПК не всегда 
корректно отражает состояние костной ткани у пациен-
тов с ПГПТ. Несмотря на наличие низкоэнергетических 
переломов, плотность трабекулярной кости может оста-
ваться в пределах ожидаемых возрастных значений [12]. 
Новые данные по этой проблеме были получены бла-
годаря использованию периферической количествен-
ной компьютерной томографии высокого разрешения 
(ПККТВР). По результатам ПККТВР, при ПГПТ в боль-
шеберцовой и лучевой костях наблюдается значимое на-
рушение трабекулярной микроархитектоники [13, 14], 
причем эти изменения оказываются обратимыми после 
хирургического лечения [15]. Схожие нарушения выяв-
ляются и при оценке трабекулярного костного индек-
са (ТКИ), определяемого в ходе стандартной остеоден-
ситометрии поясничного отдела позвоночника. Однако 
на сегодня этот метод не может выступать в качестве 

самостоятельного инструмента для оценки состояния 
костной ткани при ПГПТ [16–18].

После успешного хирургического лечения сПГПТ 
отмечается как значительное снижение риска переломов 
(в том числе до общепопуляционного уровня) [8, 19], так 
и выраженный прирост МПК. По данным J. Sharma и со-
авт., которые наблюдали 123 пациента со сПГПТ после па-
ратиреоидэктомии (ПТЭ) в среднем в течение 2,3±1,5 года, 
повышение МПК в наиболее пораженном отделе было до-
стигнуто в 82,1% случаев. У большинства из этих больных 
(70%) оно было более 5% [20]. Полученные результаты со-
гласуются с данными других работ [21–23]. Интересно, 
что наилучшая динамика после ПТЭ отмечалась у паци-
ентов с манифестным ПГПТ. Так, по данным E. Koumakis 
и соавт., наблюдавших 60 таких больных, прирост МПК 
≥0,030 г/см2 наблюдался у 73,7% пациентов с гиперкальци-
емической, и лишь у 44% – с нормокальциемической фор-
мой заболевания [24]. 

В российской популяции максимальная прибав-
ка МПК у пациентов с манифестным ПГПТ после ПТЭ от-
мечалась в первые 6 месяцев и достигала +10% в пояснич-
ном отделе позвоночника (ПОП) и +6% в дистальной трети 
лучевой кости (ДТЛК), высокие темпы прироста сохраня-
лись более 12 месяцев. При мягкой форме ПГПТ ПТЭ при-
водила к значимым изменениям МПК только по истече-
нии двух лет [25].

По результатам крупного метаанализа, проведенного 
L. Zhang и соавт. [26], которые обобщили результаты ран-
домизированных контролируемых испытаний (РКИ) и на-
блюдательных исследований (НИ) (n=584 в РКИ и n=12202 
в НИ), ПТЭ в целом снижает риск переломов на 36% 
(р<0,001). При анализе результатов НИ прирост МПК 
в шейке бедра (ШБ) составил 0,55 г/см2 (р=0,009), в РКИ: 
по ПОП – 0,97 г/см2 (p=0,044), ШБ – 1,23 г/см2 (p<0,001), 
лучевой кости в целом (ЛК) – 0,3 г/см2 (p<0,001). 

Таким образом, костные нарушения при сПГПТ 
встречаются более чем в 80% случаев и могут проявлять-
ся как в развитии низкоэнергетических переломов, так 
и в снижении МПК, при этом данные изменения обрати-
мы и относительно быстро регрессируют после ПТЭ. 

Костные нарушения при ПГПТ,  
ассоциированном с  МЭН1

Поражение костной ткани при ПГПТ/МЭН1 пред-
ставляет особенный интерес для клиницистов, так как нель-
зя исключить дополнительный вклад мутации в гене MEN1 
в нарушение метаболизма костной ткани. К сожалению, 
клинические исследования по данной проблеме име-
ют множество ограничений, что связано с относительно 
небольшим размером выборок, различным дизайном ра-
бот, а также отсутствием информации по динамическому 
наблюдению.

Анализ базы данных испанского национально-
го регистра МЭН (REGMEN) продемонстрировал на-
личие ПГПТ у 94 из 112 пациентов с МЭН1 (84%, сред-
ний возраст манифестации заболевания – 34±13 лет). 
Рентгеноденситометрия была проведена только 33 из них: 
у 14 (42%) наблюдались нормальные показатели костной 
плотности, у 8 (24%) – остеопения, а у 11 (33%) был ди-
агностирован остеопороз [27]. D.M.J. Lourenço и соавт. 
получили сходные данные при изучении нескольких се-
мей с МЭН1: снижение МПК при денситометрии было 
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выявлено в 43 из 60 (72%) случаев. В 24 из них (40%) 
МПК соответствовала остеопорозу, в 19 (33,4%) – остео-
пении. Из всех пациентов с костными нарушениями наи-
более часто снижение МПК определялось в ДТЛК (90%), 
реже – в ШБ (60%) и ПОП (65%). Остеопороз чаще ди-
агностировался в ЛК (55%) по сравнению с ПОП (40%) 
или бедренной костью в целом (БК, 20%), и в 20% случа-
ев ЛК была единственным скомпрометированным отде-
лом скелета [28]. По данным японского регистра МЭН1, 
в дебюте ПГПТ снижение МПК или переломы имелись 
у 10,2% из 265 пациентов [29]. В работе P.H. Kaan и соавт. 
для исследования МПК у пациентов с ПГПТ/МЭН1 (n=23) 
использовалась компьютерная томография. В ЛК недоми-
нантной руки наблюдался статистически значимо более 
высокий уровень деминерализации в трабекулярных от-
делах (48%) и в целом (60%) по сравнению с общей попу-
ляцией (15%). Однако большинство обследованных лиц 
уже перенесли ПТЭ на момент включения в исследование, 
что является его значимым ограничением. Не исключено, 
что у них уже начались процессы репарации костной тка-
ни, и исходная степень деминерализации могла быть выше 
[30]. Важно отметить, что ПГПТ может быть не единст-
венной причиной поражения костной ткани у пациентов 
с синдромами МЭН, при этом оценить степень влияния 
именно гиперпаратиреоза на различные отделы скелета 
пока не представляется возможным. Так, в уже упомяну-
том исследовании P.H. Kann и соавт., у 5 из 23 включенных 
пациентов (22,7%) наблюдался гипопитуитаризм вслед-
ствие гонадо- или соматотрофной недостаточности; у 3 
(13,6%) был выявлен гиперкортицизм, а у 12 (52%) в анам-
незе были хирургические вмешательства на верхних отде-
лах желудочно-кишечного тракта [30]. 

Аналогичные ограничения имеет и представлен-
ная в 2008 г. серия наблюдений J.A. Norton и соавт. [31], 
в которую вошли 84 пациента с ПГПТ/МЭН1 и синдро-
мом Золлингера – Эллисона. Средний возраст пациен-
тов при включении в исследование (до ПТЭ) составил 
36±2 года, средний уровень кальция сыворотки крови – 
2,8 ммоль/л (норма – менее 2,5), ПТГ – 243 пг/мл, гастри-
на – 6950 пг/мл (норма – до 100). Оценка МПК проведена 
56 пациентам (67%). У 25 (46%) из них наблюдалось сни-
жение МПК менее –2,0 SD по Z-критерию. МПК в дина-
мике не оценивалась. Сравнительный анализ с пациентами 
с МЭН1, но без синдрома Золлингера – Эллисона не про-
водился, при этом терапия ингибиторами протонной по-
мпы могла выступать в качестве фактора риска развития 
остеопороза [32]. 

Влияние на МПК могло оказать наличие у пациен-
тов соматотропином, часто встречающихся при МЭН1. 
Для акромегалии характерны нормальная или повышен-
ная МПК при повышении сывороточных концентраций мар-
керов костного ремоделирования и более высоком риске 
низкоэнергетических переломов тел позвонков [33, 34].

В исследование D.M.J. Lourenço и соавт. [35] во-
шли 36 пациентов с ПГПТ/МЭН1, средний возраст со-
ставил 38,9±14,5 года (от 17 до 73 лет). Оценивалась МПК 
4 областей – ПОП, БК, ШБ и ДТЛК, на основании чего 
проведено описание возрастных различий состояния 
костной ткани. Снижение МПК, которое регистрирова-
лось авторами при Z-критерии <2,0 SD у молодых паци-
ентов или при T-критерии <1,0 SD у пациентов старше 
50 лет, было выявлено хотя бы в одной из исследован-
ных областей у 28 больных (77,8%). У молодых пациентов 

самая значительная потеря костной плотности наблю-
далась в ДТЛК (в среднем до 0,638±0,074 г/см2), в стар-
шей группе наиболее выраженные изменения отмечены 
в ДТЛК (до 0,575±0,109 г/см2) и ПОП (до 0,736±0,178 г/см2). 
Абсолютные значения МПК в ПОП у пациентов моло-
же 50 лет были статистически значимо выше, чем у па-
циентов старшего возраста (соответственно 0,909±0,139 
и 0,736±0,178 г/см2, р=0,003), а статистически значи-
мых различий при исследовании МПК в других отделах 
выявлено не было. Генерализованные изменения (опре-
деляемые авторами как снижение МПК во всех исследо-
ванных областях) у пациентов старше 30 лет наблюдались 
чаще, чем в более молодом возрасте (соответственно 54,2 
и 16,7%, p=0,03) [35]. 

Сравнительный анализ клинического течения 
ПГПТ при спорадической форме заболевания 
и  в  составе МЭН1

Существует ряд исследований, основанных на сопо-
ставлении клинического течения сПГПТ и ПГПТ/МЭН1. 
Одну из первых систематических работ по данной пробле-
ме провели C. Eller-Vainicher и соавт. [36]. В исследование 
включено 388 пациентов со сПГПТ и 44 – с ПГПТ/МЭН1, 
оценка МПК проводилась при помощи рентгеновской ден-
ситометрии. Несмотря на то что пациенты со сПГПТ были 
статистически значимо старше, чем в группе ПГПТ/МЭН1 
(средний возраст соответственно 60,1±13,5 и 44,2±1 год), 
МПК у них была статистически значимо выше как в ПОП 
(р=0,008), так и в ШБ (р=0,002). При этом группы не разли-
чались по степени выраженности гиперкальциемии, уров-
ню 25(ОН) витамина D, а у пациентов со сПГПТ уровень 
ПТГ был даже выше (р=0,001) при более высоком уров-
не фосфора (р=0,003). По частоте нефролитиаза груп-
пы были также сопоставимы. Оценка динамики МПК по-
сле ПТЭ в данной работе не проводилась. В исследовании 
J. Kong и соавт. [37] проанализированы 686 случаев ПГПТ. 
У 55 (8%) из этих больных диагностирован ПГПТ/МЭН1. 
Исследование МПК было проведено 35 пациентам. 
У 17 (48,6%) из них отмечалось снижение МПК (Z-критерий 
<–2,0 SD) в ПОП, и у 9 (25,7%) – в ШБ. Однако различий 
по этим параметрам при ПГПТ/МЭН1 и сПГПТ не выяв-
лено. Остеопороз-ассоциированные переломы имелись 
в анамнезе у 12 пациентов с ПГПТ/МЭН1, их МПК была 
статистически значимо ниже, чем у пациентов без перело-
мов в анамнезе. Наблюдалась обратная корреляция между 
уровнем ПТГ и Z-критерием, от уровня кальциемии по-
казатель МПК по Z-критерию в обеих группах не зависел. 
Типичные изменения при рентгенографии (такие, как суб-
периостальная резорбция, фиброзный остеит и признаки 
остеомаляции) в исследовании J. Kong и соавт. чаще на-
блюдались при сПГПТ, нежели при ПГПТ/МЭН1 (55,7 
и 26,3% соответственно) [37]. 

Влияние паратиреоидэктомии на МПК 
при первичном гиперпаратиреозе в  рамках 
синдрома МЭН1

Одно из первых исследований динамики МПК после 
ПТЭ при ПГПТ/МЭН1 провели J.R. Burgess и соавт. [38], 
которые обследовали 29 женщин в возрасте от 17 до 76 лет. 
До ПТЭ снижение МПК до уровня остеопении было вы-
явлено у 12 пациенток (41%), остеопороз диагностирован 
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у 13 (45%). Наибольшее снижение МПК наблюдалось в ШБ. 
Оно коррелировало с возрастом пациента и степенью тяже-
сти ПГПТ. Контрольная денситометрия через 18 месяцев 
после ПТЭ была проведена 5 пациенткам: достигнуто уве-
личение МПК на 5,2% в ШБ и на 3,2% в ПОП. К ограни-
чениям работы относится ее ретроспективный характер, не-
большой объем выборки и отсутствие информации о МПК 
ЛК. За год до исследования J.R. Burgess и соавт. [38] была 
опубликована аналогичная работа M. Abdelhadi и соавт.
[39], в которой оценивалось влияние ПТЭ на МПК у па-
циентов с манифестным сПГПТ (n=54, в этой группе было 
13 мужчин и 41 женщина, средний возраст составил 56 лет). 
Оценка МПК производилась исходно, через 6, 12, 24 и 36 ме-
сяцев после ПТЭ. Исходно снижение МПК менее –1,5 SD 
по Z-критерию наблюдалось в 16% случаев в ПОП, в 18% – 
в ШБ и в 67% в ДТЛК. За все время наблюдения прирост МПК 
во всех исследованных отделах (в т. ч. в организме в целом – 
Total Body) составил 1–6%. Числовые значения по всем сро-
кам наблюдения и отделам скелета не представлены, однако, 
согласно графическим данным, увеличение МПК было наи-
большим (около 4–6%) в ШБ и ПОП (р<0,001) [39]. Лучшую 
динамику прироста МПК получили в 2010 г. F.L. Coutinho 
и соавт. [40], наблюдавшие 16 пациентов c ПГПТ/МЭН1. 
До ПТЭ снижение МПК по Z-критерию менее –2,0 SD 
выявлялось у 50% пациентов в ДТЛК, у 43,7% – в ПОП, 
у 25% – в ШБ и у 18,7% – в БК. Через 15 месяцев после хи-
рургического лечения прирост МПК в ПОП составил 8,4% 
(р=0,001), в ШБ – 7,7% (р=0,0001), в БК – 6,9% (р<0,0001). 
В остальных отделах изменений не отмечалось, на основа-
нии чего авторы предположили, что наиболее чувствитель-
ными отделами для оценки динамики МПК у пациентов 
с ПГПТ/МЭН1 являются именно БК и ПОП. К сожалению, 
дизайн данной работы не позволяет разделить эффект от са-
мой по себе нормализации уровня ПТГ (приводящей к бы-
строму приросту МПК в указанных отделах и у пациентов 
со сПГПТ) и вклад в этот процесс мутации гена менина. 
A.M. Silva и соавт. [41] сопоставили динамику МПК у 14 па-
циентов с ПГПТ/МЭН1 и у 104 – со сПГПТ. Авторами 
отмечена более выраженная потеря МПК до хирургиче-
ского лечения и худшее восстановление после ПТЭ у па-
циентов с ПГПТ/МЭН1. Однако выводы работы основаны 
на использовании суррогатного маркера – Z-критерия, раз-
личий по абсолютным значениям МПК выявить не удалось. 
Статистически значимые изменения наблюдались только 
в группе сПГПТ, где через год после ПТЭ было достигнуто 
повышение МПК в ПОП (р=0,0001). При сравнении при-
роста МПК в двух группах ни в одном из исследованных 
отделов статистически значимых различий также выявле-
но не было: в группе ПГПТ/МЭН1 этот параметр достигал 
0,14%, а в группе сПГПТ – 2,06% (р=0,97). Важным ограни-
чением исследования является различие двух групп по воз-
расту: медиана возраста на момент хирургического лече-
ния в группе ПГПТ/МЭН1 составила 41,5 года, а в группе 
сПГПТ – 61 год (р=0,0016). Различался и объем хирургиче-
ского лечения: 13 из 14 пациентов с ПГПТ/МЭН1 была про-
ведена субтотальная ПТЭ, в то время как 100 из 104 пациен-
тов со сПГПТ выполнена селективная операция [41]. 

Заключение

ПГПТ, еще несколько десятков лет назад находивший-
ся вне поля интересов большинства эндокринологов, сегодня 
известен как третья по распространенности эндокринопатия 

после сахарного диабета и заболеваний щитовидной железы 
[42, 43]. За это время были сформированы достаточно полные 
алгоритмы ведения этих пациентов, в том числе, при сПГПТ. 
Накоплен довольно большой и разнопрофильный опыт ве-
дения пациентов с ПГПТ/МЭН1 [2]. Однако особенности 
функционирования костной ткани в этой группе больных по-
прежнему мало изучены. Согласно данным, представленным 
выше, есть основания предполагать, что характер поражения 
костной ткани при сПГПТ и ПГПТ/МЭН1 существенно раз-
личается. Различия могут заключаться как в преимущественно 
поражаемом отделе, так и в степени снижения МПК и струк-
туре костной ткани [36]. ПТЭ по всей видимости приводит 
к улучшению состояния костной ткани у пациентов с ПГПТ/
МЭН1, однако, по некоторым данным, она восстанавливает-
ся значительно медленнее, чем при сПГПТ [4]. К сожалению, 
все исследования характеризуются недостаточной мощно-
стью и недочетами при планировании исследования. В связи 
с этим остается открытым вопрос об истинной частоте и сте-
пени тяжести поражения костной ткани при ПГПТ/МЭН1. 
Сбор этих данных требует тщательного методологическо-
го подхода как в отношении сопутствующих компонен-
тов МЭН1, влияющих на плотность и микроархитектонику 
кости, так и в отношении формирования группы контроля, 
поскольку демографические показатели в дебюте ПГПТ/
МЭН1 и сПГПТ значительно различаются. Кроме того, нет 
единого мнения о предпочтительном методе оценки состо-
яния костной ткани при ПГПТ/МЭН1. Пока невозмож-
но с уверенностью определить, достаточно ли применения 
классической рентгеновской денситометрии, какова диаг-
ностическая и тактическая значимость метода ТКИ, есть 
ли преимущества у ПККТВР. Кроме наличия сопутствую-
щих эндокринопатий ПГПТ/МЭН1 значительно отличается 
от сПГПТ высокой частотой послеоперационных рецидивов, 
с одной стороны, и риском развития гипопаратиреоза при то-
тальной ПТЭ – с другой [44, 45]. В связи с этим большую цен-
ность представляли бы данные проспективных исследова-
ний, позволяющих оценить прогноз течения имеющихся 
костных нарушений в зависимости от выбранной тактики ле-
чения, длительности ремиссии ПГПТ, наличия иных компо-
нентов МЭН1 синдрома. 

Отдельным неосвещенным в литературе вопро-
сом остается применение антирезорбтивных препара-
тов при персистенции костных нарушений у пациентов 
с ПГПТ/МЭН1. Отчасти такой дефицит информации свя-
зан с тем, что МЭН1-синдром является орфанным заболева-
нием. Он имеет значительно меньшую распространенность, 
чем многие другие эндокринопатии, и даже учреждения тре-
тьего уровня, преимущественно аккумулирующие и дли-
тельно наблюдающие этих пациентов, не имеют возможно-
сти собрать достаточное количество клинических данных 
для проведения больших исследований. С другой стороны, 
только на базе таких учреждений при условии наличия со-
ответствующих регистров возможно полноценно проана-
лизировать все клинические данные. Отдельно необходимо 
упомянуть, что важнейшую для дальнейшего клинического 
поиска информацию могут дать фундаментальные исследо-
вания, которые позволят на молекулярно-клеточном уровне 
выявить различия в метаболизме костной ткани с мутацией 
в гене MEN1 и при ее отсутствии. 
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