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Резюме
В данной статье представлен клинический случай 71-летней пациентки с патологическим переломом на фоне болезни 

Педжета. При болезни общим признаком является деформация скелета, которая развивается в течение многих лет и наиболее 
заметна в черепе и нижних конечностях. Патологические переломы наиболее вероятны в бедренных костях. Патологическая 
перестройка костной ткани пагубно влияет не только на общее состояние пациентов, но также и на качество жизни, 
психоэмоциональное состояние пациентов, так как новообразованная костная ткань склонна к деформациям, а за счёт резорбции 
костной ткани к переломам. 

Терапии проводимые для болезни Педжета помогают эффективно контролировать течение болезни, а так же улучшить 
общее состояние пациентов.  Это, в свою очередь побуждает продолжать поиски ранней диагностике болезни Педжета при 
конкретных клинических случаях с патологическими переломами.
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 Введение
Болезнь Педжета (деформирующий остеит) 

характеризующееся усиленной патологической 
перестройкой костной ткани, в виде ускоренной 
костной резорбции и чрезмерного патологического 
костеобразования. Новообразованная кость сильно 
васкуляризована и недостаточно минерализована, 
что ведет к снижению ее прочности, деформациям, 
переломам (псевдопереломам) и развитию 
псевдоартрозов, распространенным метаболическим 
заболеванием костей после остеопороза и поражает 
2-4% взрослых старше 55 лет [1].  

По данным  Van Staa T.P. et al. (2002) в Англии 
с 1988 по 1999 год было выявлено в обще сложности 
2465 пациентов с зарегистрированным диагнозом 
костной болезни Педжета из пяти миллионов человек 
в возрасте ≥18 лет, зарегистрированных в в базе 
исследований общей практики (the General Practice 
Research Database (GPRD)). Показатели заболеваемости 
клинически диагностированной болезнью Педжета 
повышались с возрастом (у мужчин 5 на 10 000 
человеко-лет; у женщин 3 на 10 000 человеко-лет в 
возрасте 75 лет) [2].

Диагностическими критериями считаются 
повышение уровня щелочной фосфатазы в сыворотке 
крови или уникальные рентгенологические 
изменения. Общие симптомы включают боль в 
костях, искривление длинных костей, увеличение 
черепа и потерю слуха. Диагноз часто подтверждается 
рентгенографией и ядерной сцинтиграфией костей. 
При заболевании может быть поражена почти любая 
кость, но чаще всего поражаются таз, позвоночник, 
бедренная кость, большеберцовая кость и череп [3-5]. 
Из исследований канадских ученых патологические 
переломы шейки бедренной кости имели высокую 
частоту переломов (11 из 18 случаев, 61,1%), как и 
подвертельные переломы (17 из 36, 47,2%), тогда как 
переломы средней части диафиза были редкими (1 из 
24, 4,1%) [3].

Точная этиология и патогенез болезни 
Педжета не было изучено до конца, но ключевую роль 
играют генетические факторы. Многие пациенты 
имеющие болезнь  Педжета имеют  семейный 
анамнез, наблюдается  аутосомно-доминантный тип 
наследования. Важным геном предрасположенности 
является SQSTM1 который кодирует p62, белок, 
участвующий в сигнальном пути ядерного 
фактора kappa B (NF-κB). Мутации в SQSMT1 были 
идентифицированы в 40-50% семейных случаев и у 

5-10% пациентов, которые не сообщают о наличии 
семейного анамнеза [6]. В патогенезе на клеточном 
уровне происходит увеличение количества и 
активности остеокластов в сочетании с увеличением 
активности остеобластов. Образование костной 
ткани усилено, но неорганизованно, с образованием 
рыхлой костной ткани, которая механически 
слаба и подвержена деформации и переломам. 
Фокальное увеличение активности остеокластов 
и остеобластов также сопровождается фиброзом 
костного мозга и повышенной васкуляризацией 
кости [7]. Выделяют 3 фазы развития болезни 
Педжета: Литическая (деструктивная) фаза – 
начальная стадия, характеризуется преобладанием 
процессов активной резорбции костной ткани с 
развитием локального ОП и четко отграниченных 
остеолитических очагов. В длинных трубчатых  
костях   наблюдаются V-образные  или  «пламенные»   
участки    деоссификации.  Репаративная (смешанная). 
Происходят два процесса разрушения и склероза,  
приводит     к   увеличению  в  объеме пораженной 
кости за счет расширения пораженной кости и 
утолщения кортикального слоя. Формируется    
характерный   для  заболевания   мозаичный  рисунок 
костной структуры.  Склеротическая фаза (поздняя 
стадия) характеризуется диффузным склеротическим 
поражением скелета со значительным ослаблением 
резорбции и новообразования костной ткани, 
уменьшением количества сосудистых и клеточных 
элементов. Характерными признаками данной фазы 
заболевания является картина «ваты» в черепе и 
«позвонка из слоновой кости». 

Терапии проводимые для болезни Педжета 
помогают эффективно контролировать течение 
болезни, а так же улучшить общее состояние пациентов.  
Это, в свою очередь побуждает продолжать поиски 
ранней диагностике болезни Педжета при конкретных 
клинических случаях с патологическими переломами.

Цель нашего сообщения: описать случай 
71-летней пациентки из нашей практики с 
патологическим переломом на фоне болезни Педжета. 

 Презентация клинического случая
Пациентка М., 71 лет, поступила с жалобами 

на сильные боли в правом тазобедренном 
суставе,ограничение обьема движений, хромату. Из 
анамнеза в 2015 году был проведен остеосинтез правой 
бедренной кости, 2017 году удаление.

Обьективное состояние: средне-тяжелой 
степени тяжести за счет основного заболевания, 
выраженного болевого синдрома. Сознание ясное, 
адекватна. В пространстве и времени ориентирована. 
Передвигается самостоятельно, с помощью трости 
прихрамывая на правую нижнюю конечность. Обьем 
движение правого тазобедренного сустава  ограничены, 
резко болезненные. Обьем левого тазобедреннного 
сустава удовлетворительное,безболезненное. 

Укорочение правой нижний конечности на 2 см.  
Коленные суставы без особенности. Сосудистых и 
неврологических нарушений на периферии нет.  В 
лабораторных данных выявили высокий уровень 
щелочной фосфатазы (щелочная фосфатаза 779,00 
Ед/л), которые соответствуют лабораторным данным 
болезни Педжета.   
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Рисунок 1 – Рентгенограмма левого предплечья с захватом средней трети плечевой кости пациента 
с болезнью Педжета

На рентген снимке (рисунок 1) левого 
предплечья с захватом средней трети плечевой 
кости отмечается деформация локтевого сустава. 
Неоднородное гомогенное расширение дистального 
отдела плечевой кости с неровными контурами 
с мелкими очагами разрежение костной ткани. 

Деформация костной структуры предплечья и мягкой 
ткани в виде множества пятен,очагов разряжения 
костной и мягкой ткани. Кортикальные слои 
предплечья истончены деформации лучезапястного 
сустава,пятнистность,очаговой остеопороз, с очагами 
периостоза.

Рисунок 2 – Рентгенограмма костей черепа в двух проекциях пациента с болезнью Педжета

На рентген снимке костей черепа в двух 
проекциях (рисунок 2) отмечается неравномерное 
расширение костей свода черепа с неровными 
контурами, деформации костной структуры с очагами 

периостоза на боковом снимке, густо расположенные 
уплотнения, пятнистность костной структуры разных 
форм, размеров и интенсивности.

Рисунок 3 – Рентгенограмма костей таза с захватом тазобедренных суставов прямой проекции пациента 
с болезнью Педжета

На рентген снимке костей таза с захватом 
тазобедренных суставов прямой проекции 
консолидированный перелом шейки правой 
бедренной кости (рисунок 3). Отмечается сужение 
суставной щели правого тазобедренного сустава, 
склероз замыкательных пластин, краевые костные 
разрастания, фиброматоз, грибовидная деформация 

головки бедра с кистозной перестройкой, варусная 
деформация бедренной кости. Эти данные 
рентгенологической картины соответствуют рентген 
картине болезни Педжета.

У больной М. имеются объективные, 
рентгенологические, лабораторные данные, которые 
являются особенно отличительными для болезни 
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Педжета подтверждают, что перелом у этой больной 
возник на фоне основного заболевания – болезни 
Педжета и является патологическим. Пациентке 

назначено оперативное лечение - тотальное 
эндопротезирование правого тазобедренного сустава.

 Обсуждение
Таким образом, изучив патогенез, 

особенности течения, клинические, лабораторные, 
рентгенологические данные болезни Педжета нам 
удалось поставить правильный диагноз пациентке 
с патологическим переломом, а также назначить 
своевременное лечение.    

В целом, клиника болезни Педжета зависит 
от вовлеченной в патологический процесс костной 
ткани. Основные клинические признаки: боли в 
костях, искривление длинных костей, припухлость и 
повышение температуры кожи над патологическим 
костным очагом, увеличение черепа, приводящее 
к потере слуха, саблевидно-варусная деформация 
трубчатых костей нижних конечностей, развитие 
костного «леонтиаза» при вовлечении в процесс костей 
лицевого скелета, кифосколиотическая деформация 
позвоночника, псевдоартрозы.  В лабораторных данных 
выявляется: повышенная активность щелочной 
фосфатазы, выраженная гидроксипролинурия, при 
нормальном уровне кальция и фосфора в крови [8-10].

В доступной литературе имеются данные об 
атипичных локализациях поражения костной ткани, 

где вовлечены кости нижней и верхней челюсти, а также 
кисти и стопы, что являются редкими проявлениями 
болезни Педжета костей, и это может привести к 
трудностям в диагностике заболевания [11].

Особенность рентгенологических данных: 
перестройка костной структуры, своеобразное 
утолщение и  вместе  с тем  разволокнение  
кортикального  слоя.   Трубчатые   кости  
деформированы, костномозговой канал их 
перекрыт изображением пересекающихся  в 
разных   направлениях искривленных и утолщенных 
костных балок. В костях свода черепа и таза, обычно 
утолщенных, наблюдаются бесформенные участки 
склероза, иногда чередующиеся с дефектами костной 
ткани. Граница  между  непораженной  и  измененной  
костью  резко очерчена и носит название «V-образного 
фронта резорбции» [9]. 

Дифференциальный диагноз проводится с 
заболеваниями, учитывая течение, клинические, 
рентгенологические, лабораторные данные: 
миеломная болезнь, гиперпаратиреоз.    

                                                                                                                              

 Выводы
Особенности рентгенологических и 

лабораторных данных, которые являются особенно 
отличительными для болезни Педжета подтверждают, 
что перелом у наблюдаемой нами пациентки возник 
на фоне основного заболевания – болезни Педжета 
и является патологическим. Пациенту показано 
оперативное лечение - тотальное эндопротезирование 
правого тазобедренного сустава.

Этические аспекты. Пациент дала 
информированное согласие на публикацию ее 
медицинской информации, включая рентгенограммы 
в научной статье в журнале открытого доступа. 
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Түйіндеме
Бұл мақалада Педжет ауруы кезінде пайда болған патологиялық сынуы бар 71 жастағы әйел адамның клиникалық 

жағдайы келтірілген. Ауру кезінде жалпы белгі қаңқаның деформациясы болып табылады, ол көптеген жылдар бойы дамиды және 
анық өзгерістер бас сүйек пен аяқтарда байқалады. Патологиялық сынықтар жамбас сүйектерінде жиі кездеседі. Сүйек тінінің 
патологиялық қайта құрылуы пациенттердің жалпы жағдайына ғана емес, сонымен қатар өмір сапасына, пациенттердің 
психоэмоционалды жағдайына да кері әсер етеді, өйткені жаңадан құрылған патологиялық сүйек тіндері деформацияға бейім, 
бірақ сүйек тінінің резорбциясы арқылы патологиялық сынықтарға бейім. 

Педжет ауруы үшін жүргізілетін терапиялар аурудың ағымын тиімді бақылауға,сондай-ақ пациенттердің жалпы 
жағдайын жақсартуға көмектеседі. Бұл өз кезегінде патологиялық сынықтары бар нақты клиникалық жағдайларда Педжет 
ауруын ерте диагностикасын іздеуді жалғастыруға бағыттайды.

Түйін сөздер: Педжет ауруы, сүйектің Педжет ауруы, патологиялық сынулар, егде жастағы науқастар, клиникалық 
жағдай.
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Abstract 
This article presents a clinical case of a 71-year-old woman with a pathological fracture caused by Paget's disease. One of the most 

common signs of this disease is a deformity of the skeleton, which develops over many years and is most noticeable in the skull and lower 
extremities. Pathological fractures are most likely to occur in the femoral bones. The pathological restructuring of bone tissue not only adversely 
affects the general condition of patients but also their quality of life and psycho-emotional state since newly formed bone tissue is prone to 
deformations and fractures due to bone resorption.

Therapies conducted for Paget's disease help to effectively control the course of the disease and improve the general condition of 
patients. This, in turn, emphasizes the need for early diagnosis of Paget's disease in specific clinical cases with pathological fractures.
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