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Фосфопеническая форма остеомаляции 

у  пациента с  опухолью,  продуцирующей 

фактор роста фибробластов 23
А.С. Пушкарева, Е.Е. Бибик, А.К. Еремкина, М.В. Дегтярев, Н.Г. Мокрышева

Онкогенная остеомаляция является орфанным заболеванием, в основе которого лежит гиперпродукция 
фактора роста фибробластов 23 (ФРФ23) опухолями, что приводит к нарушениям минерализации кост-
ного матрикса. Характерными лабораторными изменениями являются гипофосфатемия, повышение 
уровня щелочной фосфатазы в крови, гиперфосфатурия, снижение индекса тубулярной реабсорбции 
фосфатов. В качестве основного метода лечения применяют хирургическое удаление источника избыточ-
ной секреции ФРФ23, при невозможности или неэффективности оперативного лечения используют 
препараты фосфора, кальция, витамина D. В статье представлен клинический случай поэтапной диагно-
стики и лечения заболевания у пациента с хроническим болевым синдромом и множественными перело-
мами костей.
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Oncogenic osteomalacia is an orphan disease caused by the overproduction of fibroblast growth factor 23 (FGF23) 
in tumors, which leads to impaired bone matrix mineralization. Typical laboratory changes are hypophosphatemia, 
increased alkaline phosphatase, hyperphosphaturia, and decreased tubular phosphate reabsorption index. Surgery 
is the treatment of choice to eliminate an excessive production of FGF23. If surgical intervention is ineffective or 
impossible, preparations of phosphorus, calcium, vitamin D are prescribed. We present a clinical case of the stage-by-
stage diagnosis and treatment of the patient with chronic pain syndrome in the bones and multiple fractures.
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Введение

Остеомаляция – это метаболическое си-
стемное заболевание скелета, характеризую-
щееся нарушением минерализации костно-
го матрикса у взрослых [1]. 

Фосфопеническая остеомаляция (ФО)
опухолевого генеза, также известная как
онкогенная остеомаляция, представляет со-
бой редкий паранеопластический синдром, 
развивающийся вследствие избыточной се-
креции фактора роста фибробластов 23 
(ФРФ23) мезенхимальными опухолями [2]. 

При гиперпродукции ФРФ23 происхо-
дит интернализация натрий-фосфатных ко-
транспортеров, что снижает почечную реаб-
сорбцию фосфатов в проксимальных отделах 
извитых канальцев почек и приводит к гипо-
фосфатемии [3]. 

В литературе описано менее 1000 случа-
ев онкогенной ФО, однако данные об истин-
ной распространенности и заболеваемости 
отсутствуют ввиду сложности диагностики 
и редкости данного заболевания [4]. 

Первое описание опухолевой остеома-
ляции принадлежит R.A. McCance, который 
в 1947 г. удалил 15-летней пациентке с тяже-
лыми скелетными деформациями, страдав-
шей в течение 2 лет болями в костях и мыш-
цах, васкуляризованный фрагмент бедренной 
кости с гигантскими клетками [5], после чего 
наблюдалось обратное развитие костных из-
менений. Однако на момент публикации 
автор не связывал развитие остеомаляции 
с опухолью. Впервые взаимосвязь подобных 
клинических симптомов с наличием опухо-
левого образования отметил A. Prader в 1957 г. 
на примере «гигантоклеточной гранулемы» 
в ребре [5].

В Российской Федерации описания 
ФО единичны [6, 7]. Нами ранее был опи-
сан случай ФО у пациента с мезенхимальной 
опухолью в области правого коленного су-
става, у которого имелось выраженное сни-
жение минеральной плотности кости, нару-
шение углеводного обмена, гипертония, акне, 
множественные мелкие элементы на боковых 
поверхностях языка, в которых подозревали 
нейрофибромы, что требовало проведения 
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дифференциальной диагностики с другими эндокринопа-
тиями [6].

ФРФ23-продуцирующие опухоли в равной степени 
поражают мужчин и женщин и развиваются обычно в воз-
расте 40–45 лет [4]. Основной метод лечения онкогенной 
остеомаляции – хирургический. При невозможности опе-
ративного лечения или неполной резекции образования 
ввиду его анатомического расположения применяют меди-
каментозную терапию препаратами фосфора, кальция, ак-
тивными метаболитами витамина D.

В статье представлен клинический случай поэтапной 
диагностики ФО с последующим хирургическим удалени-
ем мезенхимальной опухоли.

Клинический случай

Пациент Ж., 54 года, впервые обратился в ФГБУ 
«НМИЦ эндокринологии» Минздрава России с жалобами 
на выраженную постоянную боль в области позвоночни-
ка, ребер, в правом плечевом суставе, тазобедренных, го-
леностопных суставах левой нижней конечности, а также 
на боль и жжение в левой стопе, ограничение самостоя-
тельного передвижения, слабость.

Мужчина более 20 лет работал сварщиком в закрытых 
помещениях. Семейный анамнез отягощен по сахарному 
диабету (у матери), значимую костную патологию у родст-
венников отрицал. Также длительное время у пациента от-
мечалась артериальная гипертензия.

Боли в левой стопе и спине стали беспокоить 
с 49 лет, предшествующие травмы отсутствовали. В даль-
нейшем отмечалось прогрессирование симптомов, по-
явились трудности при ходьбе. С 54 лет стал передви-
гаться с использованием трости. В связи с выявленным 
переломом 3-го грудного позвонка была выполнена 
вертебропластика. По результатам обследования диаг-
ностированы недостаточность витамина D, двусторон-
ний остеоартрит тазобедренных суставов 1-й степени, 

протрузии межпозвоночных дисков L2–S1, спондилоар-
троз крестцового отдела позвоночника. 

Принимая во внимание хронические боли в костях 
и повышение скорости оседания эритроцитов, мужчина 
консультирован гематологом с целью исключения миелом-
ной болезни. По результатам анализа мочи на белок Бенс-
Джонса и трепанобиопсии подвздошной кости данных, 
свидетельствующих о гематологическом заболевании, 
не получено. 

В течение 3 лет пациент регулярно получал антире-
зорбтивную терапию бисфосфонатами внутрь и парен-
терально. На фоне лечения, по данным рентгеновской 
денситометрии, сохранялась остеопения в области шей-
ки бедренной кости (до –1,3 SD по Т-критерию) и в по-
ясничном отделе позвоночника, однако возникали новые 
низкотравматичные переломы.

В сентябре 2020 г. пациент находился на стацио-
нарном лечении в ревматологическом отделении город-
ской больницы по месту жительства, где на основании 
повышенного уровня паратиреоидного гормона (ПТГ) 
был заподозрен нормокальциемический вариант пер-
вичного гиперпаратиреоза (табл. 1). При ультразвуко-
вом исследовании определялись нижние околощитовид-
ные железы (слева – 0,59 см, справа – 0,66 см). Однако 
при сцинтиграфии данных, свидетельствующих о нали-
чии новообразования в области околощитовидных же-
лез, получено не было. По данным сцинтиграфии костей 
всего тела с Тс99m-Пирфотехом визуализировались оча-
ги патологической гиперфиксации радиофармпрепарата 
(РФП) в задних отрезках 9–11-го ребер справа, в левой 
лонной кости. Отмечалось повышенное накопление РФП 
в плечевых, локтевых, коленных суставах, в левой пяточ-
ной кости. 

При поступлении в ФГБУ «НМИЦ эндокриноло-
гии» Минздрава России пациент получал колекальци-
ферол 2000 МЕ в сутки, карбонат кальция 1000 мг в сут-
ки, различные нестероидные противовоспалительные 

Таблица 1. Данные лабораторного обследования пациента Ж.
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2018 г. – – – – 81 21 286 – – –

Сентябрь 2020 г. – 1,12 – 0,51 439,9 35,5 115 1,66 – –

Ноябрь 2020 г. 2,02 – 1,94 0,27 224,3 32,3 111 5,28 24,69 70,75

Январь 2021 г. 2,24 – 2,06 0,41 46,46 26,6 – – 40,67 66

Март 2021 г. 2,1 – – 0,44 – – 352 – – –

Апрель 2021 г. 2,25 1,04 – 0,5
4,75 пмоль/л 

(1,6–6,9 пг/мл)
– – – – –

Июнь 2021 г. 2,45 1,17 – 0,68 – – – – – –

Примечание: полужирным выделены низкие показатели фосфора и тубулярной реабсорбции фосфатов; ПТГ – паратиреоидный гормон



К л и н и ч е с к и й  с л у ч а й

Научно-практическая ревматология. 2022;60(2):249–255 251

средства – ежедневно, трамадол по 100 мг – периодически, 
при выраженной боли. 

При осмотре рост составил 165 см (снижение роста 
на 12 см за жизнь), масса тела – 73 кг, индекс массы тела – 
26,8 кг/м2. Обращали на себя внимание грудной кифоз, ог-
раничение движения в поясничном отделе позвоночника, 
правом плечевом суставе, тазобедренных и голеностопных 
суставах, укорочение левой нижней конечности 

В ходе обследования выявлены повышение содержа-
ния ПТГ, гипокальциемия, нормокальциурия, недостаточ-
ность витамина D, что соответствовало вторичному гипер-
паратиреозу (ВГПТ) вследствие нарушения метаболизма 
витамина D. В отделении инициирована терапия альфа-
кальцидолом по 1 мкг в сутки, увеличена доза карбоната 
кальция до 1500 мг в сутки с положительной динамикой 
в виде значимого снижения уровня ПТГ до 88,7 пг/мл, 
нормализации содержания альбумин-скорректированно-
го кальция крови. В анализах крови неоднократно фикси-
ровалась выраженная гипофосфатемия на фоне нормаль-
ной скорости клубочковой фильтрации (табл. 1). С целью 
исключения тубулопатии исследована концентрация ос-
новных электролитов в моче – отклонений не выявлено. 
Отмечалось снижение индекса реабсорбции фосфатов 
до 70% (при норме 85–95%). При рентгенографии были 
подтверждены множественные компрессионные перело-
мы тел Th3, Th4, Th6-8, Th10–Th12, L1–L3 (II степени), 
Th9 (III степени), переломы левой большеберцовой и ма-
лоберцовой костей, верхней ветви лонной кости справа, 
нижних ветвей лонных костей, крыла подвздошной кости, 
ребер (рис. 1). Клиническая картина (гипофосфатемия 
в сочетании с низким тубулярным индексом реабсорбции 
фосфатов, множественные низкотравматичные переломы) 
и анамнестические данные (начало заболевания во взро-
слом возрасте) позволили заподозрить онкогенную ФО. 
Выявлено повышение уровня ФРФ23 в крови (С-терми-
нальный фрагмент) до 36,12 пмоль/л (271,6 пг/мл).

В рамках комплексной топической диагностики 
ФРФ23-секретирующей опухоли на первом этапе про-
ведены радионуклидные исследования: остеосцинтиг-
рафия с 99mTc-Технефором и соматостатин-рецепторная 
сцинтиграфия всего тела с однофотонной эмиссионной 
компьютерной томографией, совмещенной с рентге-
новской компьютерной томографией (ОФЭКТ/КТ), 
c радиофармпрепаратом 99mTc-Тектротидом (рис. 2, 3). 

По данным сцинтиграфии костей скелета определялись 
очаги умеренной гиперфиксации РФП в местах всех низ-
котравматичных переломов. Очаговое накопление 99mTc-
Тектротида отмечено только в левой пяточной кости, 
в связи с чем для уточнения характера патологических из-
менений данной локализации проведены мультиспираль-
ная компьютерная томография (МСКТ) с контрастирова-
нием и магнитно-резонансная томография (МРТ) левой 
стопы (рис. 3, 4). При МСКТ выявлена деструкция пяточ-
ной кости левой стопы с формированием патологического 
перелома с небольшим смещением, на этом фоне в цен-
тральных отделах пяточной кости визуализировалась зона 
неоднородной плотности с преобладанием мягкотканного 
компонента размером 37×33 мм. На Т1-взвешенных МРТ 
определялась обширная зона гипоинтенсивного сигна-
ла размером 57×30 мм с наличием участка разрежения 
костной ткани 13×10 мм (рис. 5). 

С учетом всех полученных данных локализация па-
тологического ФРФ23-образования более вероятно со-
ответствовала левой пяточной кости. Пациент консуль-
тирован травматологом, рекомендовано хирургическое 
лечение. В предоперационном периоде больному назна-
чена терапия препаратами фосфора – до 2160 мг в сут-
ки, карбоната кальция – 1500 мг в сутки, увеличена доза 
альфакальцидола до 4 мкг в сутки, колекальциферола – 
до 7000 МЕ в сутки. На фоне лечения пациент субъективно 

Рис. 1. Рентгенография грудного и поясничного отделов позво-

ночника в боковой проекции. Множественные компрессионные 

переломы тел Th3, Th4, Th6–Th8, Th10–Th12, L1–L3 (II степени), 

Th9 (III степени)

Рис. 2. Сцинтиграфия костей скелета с 99mТс-Технефором. Очаги 

умеренной гиперфиксации РФП – в проекции задних отрезков 

6-го, 8–11-го ребер справа, верхней ветви левой лонной кости 

(ближе к вертлужной впадине), левой большеберцовой кости, 

обоих коленных суставов, костей свода правой стопы. Очаг интен-

сивного накопления РФП – в проекции левой пяточной кости
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отмечал улучшение самочувствия в виде уменьшения об-
щей слабости.

В марте 2021 г. в специализированном учреждении 
проведена трепанобиопсия патологического очага левой 
пяточной кости. По данным гистологического исследо-
вания выявлены метаболические изменения и признаки 
кавернозной гемангиомы, не исключающие фосфатури-
ческую мезенхимальную опухоль. Учитывая сложность 
клинического случая, локализацию опухолевого процес-
са, высокий риск прогрессирования и метастазирования 
опухоли, данные рентгенографии, МСКТ, МРТ, радиону-
клидной диагностики, отсутствие в настоящее время аль-
тернативных методов лечения, врачебным консилиумом 
принято решение о необходимости хирургического ис-
сечения ФРФ23-секретируещего образования. Пациенту 
выполнена миопластическая ампутация левой нижней 
конечности на уровне верхней трети голени. В послеопе-
рационном периоде у мужчины наблюдались гипокальци-
емия и гипофосфатемия, однако субъективно он отмечал 
улучшение самочувствия. При выписке назначены препа-
раты активного метаболита и нативного витамина D, кар-
боната кальция. Пациент направлен на протезирование 
левой нижней конечности по месту жительства. При ди-
намическом наблюдении на фоне проводимой терапии 
достигнута нормокальциемия при сохранении умерен-
ной гипофосфатемии, что свидетельствует о персисти-
рующем течении заболевания. После окончания реа-
билитационных мероприятий пациенту рекомендовано 
повторное комплексное обследование для определения 
дальнейшей тактики лечения.

Рис. 3. Соматостатин-рецепторная сцинтиграфия всего тела и ОФЭКТ/КТ нижних конечностей с 99mTc-Тектротидом. Очаговое накопление 

РФП в левой пяточной кости

Рис. 4. МСКТ стоп с контрастным усилением. Зона неоднородной 

плотности с преобладанием мягкотканного компонента размером 

37×33 мм

Рис. 5. МРТ стоп с контрастным усилением. Зона гипоинтенсив-

ного сигнала 57×30 мм с наличием участка разрежения костной 

ткани 13×10 мм
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Обсуждение

Причинами приобретенной гипофосфатемии мо-
гут быть ФО, повреждение почечных канальцев тяжелы-
ми металлами или лекарственными препаратами (такими 
как аминогликозидные антибиотики), тяжелый хрони-
ческий дефицит витамина D, первичный или вторич-
ный гиперпаратиреоз [8]. В представленном клиническом 
случае описаны трудности диагностики и особенности 
лечения ФО. 

При поступлении в отделение выявленная гипо-
кальциемия и недостаточность витамина D были рас-
ценены как проявления ВГПТ, что было подтверждено 
при проведении функциональной пробы с альфакальци-
долом. При нормальном функционировании почек гипо-
кальциемия, обусловленная дефицитом витамина D, со-
провождается гипофосфатемией и увеличенным почечным 
клиренсом фосфатов, обусловленным компенсаторным 
ВГПТ вследствие гипокальциемической стимуляции се-
креции ПТГ, экспрессии гена ПТГ и пролиферации кле-
ток околощитовидных желез [9]. При гиперпаратиреозе, 
как правило, наблюдается мягкая гипофосфатемия, содер-
жание фосфора редко опускается ниже 0,6 ммоль/л [10]. 

После адекватной насыщающей терапии коле-
кальциферолом и нормализации уровня ПТГ обращало 
на себя внимание сохранение выраженной гипофосфате-
мии, позволившей заподозрить у пациента сопутствую-
щую патологию. Длительное пребывание в состоянии ги-
пофосфатемии привело к ярко выраженной остеомаляции 
с множественными низкотравматичными переломами, 
деформацией левой нижней конечности и формирова-
нием синдрома хронической боли. Основными проявле-
ниями ФО служат боли в костях, переломы в области тел 
позвонков или шейки бедра, возникающие при мини-
мальной травме, а также генерализованная слабость мышц 
[11]. При длительном течении онкогенной остеомаляции 
у взрослых могут развиваться деформации скелета, вклю-
чая искривление позвоночника, деформацию грудной 
клетки и костей таза, реже – длинных трубчатых костей. 
Дополнительно могут возникать расстройства психоэмо-
циональной сферы [7].

Неспецифический характер симптомов заболевания 
препятствует его раннему распознаванию, и время от по-
явления первых признаков до постановки диагноза состав-
ляет в среднем 2,9±2,3 года. Наиболее часто пациентов 
ведут с такими ошибочными диагнозами, как грыжа меж-
позвоночного диска, спондилоартрит и остеопороз [12]. 
У нашего пациента диагноз был установлен только спустя 
6 лет после первичного обращения. Рентгеновская денси-
тометрия не позволяет различить снижение минеральной 
плотности ткани, вызванное остеомаляцией и остеопоро-
зом. Наличие таких симптомов, как мышечная слабость, 
боли в костях, затруднение при ходьбе, которые не соот-
ветствуют диагнозу остеопороза, и возникновение псевдо-
переломов, должно насторожить клинициста в отношении 
альтернативного диагноза [13].

Проводимая у пациента Ж. антирезорбтивная терапия 
затрудняла оценку лабораторных параметров, способство-
вала прогрессированию ВГПТ, еще большему снижению 
концентрации фосфора крови и уменьшению костно-
го ремоделирования в целом. A. Betlachin и соавт. [14] опи-
сали временное повышение уровня ФРФ23 до 287 Ед/мл 
(при норме <180 Ед/мл) и выраженную гипофосфатемию 

до 0,9 мг/дл (0,29 ммоль/л; норма – 2,3–4,4 мг/дл) у па-
циента после инфузии золедроновой кислоты в отсутст-
вие мезенхимальной фосфатурической опухоли. Авторы 
предположили, что причиной этих нарушений стала значи-
мая гипокальциемия и гипофосфатемия вследствие инфу-
зии золедроновой кислоты, развитие ВГПТ с активацией 
секреции ФРФ23. Таким образом, временное повышение 
уровня ФРФ23 носило скорее не патологический, а физио-
логический характер.

К характерным лабораторным признакам ФО, на-
блюдаемым и у нашего пациента, относятся гипофосфа-
темия (0,33–2,2 мг/дл или 0,1–0,7 ммоль/л), значительное 
повышение активности щелочной фосфатазы и гиперфос-
фатурия. Уровень сывороточного кальция чаще всего оста-
ется в пределах нормы, иногда возможна гипокальциурия 
[6]. Обращают на себя внимание низкие, неопределяемые 
концентрации 1,25(ОН)2-витамина D3 при нормальных 
показателях его предшественника 25(ОН)-витамина D3 [6]. 
У пациента Ж. также определялась недостаточность вита-
мина D3, вероятно, сочетанной этиологии – алиментарной 
и вследствие гиперсекреции ФРФ23. С одной стороны, 
ФРФ23 подавляет экспрессию Cyp27b1 (1α-гидроксилазы), 
с другой стороны – стимулирует экспрессию Cyp24 (24-ги-
дроксилазы). Это разнонаправленное влияние снижает об-
разование активной формы витамина D и усиливает ее ина-
ктивацию, что еще больше усугубляет дефицит фосфатов 
за счет снижения их всасывания в кишечнике [15]. Уровень 
ФРФ23, который должен быть низким на фоне гипофос-
фатемии, при онкогенной ФО может быть повышен [4]. 
Увеличение концентрации ФРФ23 более 30 пг/мл позво-
ляет заподозрить наличие ФРФ23-опосредованной гипо-
фосфатемии [4]. Однако повышение сывороточного уров-
ня ФРФ23 отмечается далеко не всегда [6]. Содержание 
ФРФ23 у нашего больного (271,6 пг/мл) в 9 раз превышало 
указанное выше пограничное значение, что подтверждало 
диагноз ФО.

Ключевую роль в диагностике ФО в данном случае 
сыграло определение тубулярной реабсорбции фосфатов, 
которая составила 66%. При гиперпродукции ФРФ23 про-
исходит интернализация натрий-фосфатных котранспор-
теров, приводящая к снижению реабсорбции фосфатов 
в проксимальных отделах извитых канальцев почек [3].

Мезенхимальная фосфатурическая опухоль, подтвер-
жденная гистологически у больного Ж., встречается край-
не редко; как правило, выявляется мезенхимальная опу-
холь иной природы: остеосаркома, гемангиоперицитома, 
гигантоклеточная опухоль или прочие первичные костные 
опухоли [5]. По имеющимся данным, в 53% случаев опу-
холь находили в различных костях скелета, в 45% случа-
ев – в мягких тканях или даже внутрикожно [16]. Чаще все-
го опухоль располагается в нижних конечностях (40–55%), 
в связи с чем многие авторы подчеркивают важность ска-
нирования всего тела от головы до ног, включая конеч-
ности, которые обычно не входят в стандартную область 
диагностики онкологических заболеваний [17]. С учетом 
отсутствия видимых опухолевых образований у нашего па-
циента мы провели многокомпонентную топическую ди-
агностику, включая соматостатин-рецепторную сцинтиг-
рафию всего тела и ОФЭКТ/КТ c 99mTc-Тектротидом. 

Методы молекулярной визуализации являются наи-
более эффективными при выявлении мезенхимальных фос-
фатурических опухолей. До 79% таких опухолей экспресси-
руют на своей поверхности соматостатиновые рецепторы. 
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Поэтому они эффективно выявляются радиотрейсера-
ми для ОФЭКТ и позитронно-эмиссионной томографии 
(ПЭТ), в которых используются аналоги соматостатина: 
99mTc-Тектротид, 111In-октреотид (в России в настоящее вре-
мя не производится), 68Ga-DOTATATE. Нет явных доказа-
тельств преимущества какого-то одного из указанных РФП 
по сравнению с другими, поэтому выбор метода визуали-
зации зависит от доступности препарата в конкретном 
лечебном учреждении. Помимо соматостатин-рецептор-
ных РФП, также используют ПЭТ/КТ с метаболическим ра-
диофармпрепаратом 18F-FDG, однако его специфичность 
оценивается на уровне 50–60% [18].

В отличие от наследственных форм гипофосфатемии, 
опосредованной ФРФ23, полное удаление или разруше-
ние мезенхимальной опухоли при ФО приводит к норма-
лизации биохимических показателей с реминерализацией 
скелета [4]. Однако хирургическое лечение представ-
ляет определенные трудности ввиду особенностей ро-
ста и расположения опухолей. Даже доброкачественные 
фосфатурические опухоли не инкапсулируются, растут 
с инфильтрацией в окружающую соединительную ткань 
или костные трабекулы, что подчеркивает важность ши-
рокого хирургического интраоперационного доступа 
для полноценной резекции образования и предотвраще-
ния рецидива [4]. Послеоперационная реминерализация 
скелета начинается незамедлительно, но для значительно-
го клинического улучшения может потребоваться не менее 
одного года [7].

Лабораторные послеоперационные показатели па-
циента Ж. свидетельствуют о персистенции заболевания/
гипофосфатемии, несмотря на субъективное улучшение 
самочувствия. X. Li и соавт. [19] при ретроспективном ис-
следовании 230 больных ФО в 7% случаев отмечали ре-
цидив заболевания, средний срок до его возникновения 
составил 33 месяца. В качестве факторов риска рециди-
ва рассматриваются женский пол, опухоли позвоночника, 
опухоли костной ткани, злокачественные новообразова-
ния и низкий предоперационный уровень фосфора в сы-
воротке [19]. 

Одним из наиболее новых и перспективных средств 
для лечения неоперабельных опухолей, ассоциированных 
с ФО, является моноклональное антитело к ФРФ23 – бу-
росумаб (KRN23). Ингибирование ФРФ23 буросумабом 
приводит к усилению реабсорбции фосфатов в почках, 
повышению уровня фосфора и активного витамина D 
в сыворотке крови [20]. Препарат активно используют 
при невозможности радикального излечения онкогенной 
остеомаляции, развитии рецидива или персистенции за-
болевания. В Российской Федерации препарат в настоя-
щее время не зарегистрирован. На ежегодном собрании 
Американского общества изучения костного и минераль-
ного метаболизма (ASBMR, American Society for Bone 
and Mineral Research) 2017 года J. de Beur и соавт. [21] пред-
ставили данные открытого клинического исследования 
II фазы буросумаба с поиском оптимальной дозы у 15 па-
циентов с ФО опухолевого генеза. Предварительные дан-
ные показали, что лечение буросумабом в течение 24 недель 
способствует повышению сывороточного уровня фосфора, 
1,25(ОН)2-витамина D3 и тубулярной реабсорбции фосфа-
тов, а также увеличению силы нижних конечностей.

Для пациентов, которым не может быть выполне-
на хирургическая резекция образования, рекомендуется 
лечение с использованием препаратов фосфора (в дозе 

15–60 мг/кг в сутки, разделенной на 4–6 приемов) и каль-
цитриола (по 15–60 нг/кг в сутки) [7]. Однако такое лече-
ние часто сопровождается неблагоприятными реакциями 
со стороны желудочно-кишечного тракта и может при-
водить к ятрогенному нефрокальцинозу. При проведе-
нии данной терапии необходим регулярный мониторинг 
сывороточного уровня фосфора, кальция, паратгормона, 
щелочной фосфатазы, соотношения кальция и креати-
нина в моче. Целью медикаментозной терапии является 
поддержание уровня фосфора в сыворотке крови на ни-
жней границе приемлемого для возраста диапазона, сыво-
роточного кальция, ПТГ и щелочной фосфатазы – в пре-
делах нормальных значений, отношения кальция в моче 
к креатинину мочи – менее 0,2 [7]. В данном клиническом 
случае в процессе обследования и подготовки к хирурги-
ческому лечению наш пациент получал препараты фосфо-
ра, кальция, витамина D с незначительной положитель-
ной динамикой. 

Заключение

Представленный клинический случай подтвержда-
ет важность и необходимость адекватной маршрутизации 
и своевременной диагностики пациентов с синдромом 
хронической боли в костях. ФО является орфанным за-
болеванием, однако с ним может столкнуться врач любой 
специальности. Своевременность диагностики ФО опре-
деляет исход заболевания: от возможности излечения 
до паллиативных способов помощи пациентам. Первый 
важный шаг, который часто упускается из виду при ока-
зании первичной медико-санитарной помощи, но дол-
жен выполняться при необъяснимых переломах, болях 
в костях и слабости – это оценка уровня фосфора в сы-
воротке крови. Гипофосфатемия в сочетании с перелома-
ми костей подозрительна в отношении ФО и требует не-
замедлительной оценки почечной реабсорции фосфатов. 
Фосфатурические опухоли, как правило, имеют неболь-
шие размеры, могут локализоваться в различных органах 
и тканях, что требует применения расширенной топиче-
ской диагностики, включая комбинацию функциональ-
ных и топографо-анатомических методов исследования. 
После резекции опухоли обычно следует быстрое сни-
жение уровня ФРФ23 и исчезновение ассоциированных 
симптомов. Но могут встречаться опухоли с агрессив-
ными характеристиками (местным инвазивным ростом, 
метастазированием и поздними рецидивами), при кото-
рых хирургическое лечение оказывается безуспешным. 
В таких случаях применяется симптоматическая терапия 
препаратами фосфора, кальция и витамина D. В случа-
ях персистенции, рецидива заболевания, невозможности 
проведения адекватного хирургического лечения пред-
ставляется перспективной терапия моноклональным ан-
тителом к ФРФ23 буросумабом.
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