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Ðåçþìå. Ó ñòàòò³ îïèñàíî ð³äê³ñíèé êë³í³÷íèé âèïàäîê ïñåâäî-

ã³ïîïàðàòèðåîçó, îáóìîâëåíèé âðîäæåíîþ íå÷óòëèâ³ñòþ

êë³òèí-ì³øåíåé äî ä³¿ ïàðàòãîðìîíó.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: ïñåâäîã³ïîïàðàòè-

ðåîç, ã³ïîêàëüö³ºì³ÿ, ñóäîìè.

Ã³ïîïàðàòèðåîç – ðåàêö³ÿ îðãàí³çìó íà çíè-
æåííÿ ïðîäóêö³¿ ïàðàòãîðìîíó (ÏÒÃ), ùî ñóïðî-
âîäæóºòüñÿ çíèæåííÿì êîíöåíòðàö³¿ êàëüö³þ â
êðîâ³, à ã³ïîêàëüö³ºì³ÿ ïðèçâîäèòü äî ï³äâèùåí-
íÿ íåðâî-ì’ÿçîâî¿ çáóäëèâîñò³ òà ðîçâèòêó õàðàê-
òåðíèõ ñóäîì [3]. Ïñåâäîã³ïîïàðàòèðåîç – öå ðî-
äèííå çàõâîðþâàííÿ ç àóòîñîìíî-äîì³íàíòíèì
òèïîì óñïàäêóâàííÿ, âèêëèêàíå íå÷óòëèâ³ñòþ
êë³òèí-ì³øåíåé äî ä³¿ ÏÒÃ. Çð³äêà òðàïëÿþòüñÿ
ñïîðàäè÷í³ âèïàäêè [2,4].

Ïñåâäîã³ïîïàðàòèðåîç òèïó ²à âïåðøå îïèñà-
íèé F.Albright [1], îáóìîâëåíèé ìóòàö³ÿìè ãåíà
íà 20-é õðîìîñîì³, ùî êîäóº ñòèìóëþâàëüíó
α−ñóáñòàíö³þ ðåãóëÿòîðíîãî á³ëêà, ÿêèé ïîâ’ÿçóº
ãóàí³íîâ³ íóêëåîòèäè (Gsα). Öåé ðåãóëÿòîðíèé
á³ëîê º ïîñåðåäíèêîì ì³æ ðåöåïòîðàìè ãîðìîí³â
íà ïîâåðõí³ êë³òèí-ì³øåíåé òà àäåí³ëàòöèêëàçîþ,
ÿêà êàòàë³çóº ñèíòåç öÀÌÔ ³ òàêèì ÷èíîì çàïóñ-
êàº ðåàêö³þ êë³òèí íà ä³þ ãîðìîí³â. Ó òàêèõ õâî-
ðèõ ìóòàíòíà Gsα ó äâà ðàçè íèæ÷à, í³æ ó çäîðî-
âèõ ëþäåé, òîìó ðåàêö³ÿ êë³òèí-ì³øåíåé íà ÏÒÃ
îñëàáëåíà. Ïðîäóêö³ÿ ÏÒÃ çàëèøàºòüñÿ íîðìàëü-
íîþ àáî, ÷àñò³øå, ï³äâèùåíîþ [5].

Îñíîâíèìè êë³í³÷íèìè ïðîÿâàìè çàõâîðþ-
âàííÿ, êð³ì õàðàêòåðíèõ ã³ïîêàëüö³ºì³÷íèõ ñó-
äîì, º íèçüêîðîñë³ñòü, áðàõ³äàêòèì³ÿ, ì³ñÿöåïîä-
³áíå îáëè÷÷ÿ, êðèëîïîä³áí³ ñêëàäêè íà øè¿, øè-
ðîêà ãðóäíà êë³òêà, ìíîæèíí³ îñåðåäêè ï³äøê³-
ðíîãî çâàïíåííÿ àáî îñèô³êàö³¿, ðîçóìîâà ³íôàëü-
òèâí³ñòü [1].

Íèæ÷å íàâîäèìî êë³í³÷íèé âèïàäîê äàíîãî
çàõâîðþâàííÿ.

Õâîðà Ï., 23 ðîê³â, õâîð³º ç ðàííüîãî äèòèí-
ñòâà, çàõâîðþâàííÿ ïðîÿâëÿºòüñÿ ïåð³îäè÷íèìè
ñóäîìàìè ðóê ³ í³ã, ³íîä³ îáëè÷÷ÿ. Ïðè öüîìó
êèñò³ íàãàäóþòü «ðóêó àêóøåðà». Íàïàäó ñóäîì
ïåðåäóþòü îí³ì³ííÿ òà îõîëîäæåííÿ ê³íö³âîê,
â³ä÷óòòÿ ïîâçàííÿ ìóðàõ³â. Ñóäîìè êóï³ðóþòüñÿ
âíóòð³øíüîâåííèì óâåäåííÿì ðîç÷èíó êàëüö³þ
õëîðèäó. Ë³êóâàëàñü ó êë³í³êàõ ²âàíî-Ôðàíê³âñü-

êà, ×åðí³âö³â, Êèºâà. ×åðåç õâîðîáó øêîëó
â³äâ³äóâàëà íåðåãóëÿðíî. Ìåíñòðóàö³ÿ ç 15 ðîê³â.
Ïðîâåäåíà îïåðàö³ÿ ïî çàì³í³ êðèøòàëèê³â (äâî-
á³÷íà êàòàðàêòà), ïðîòåçîâàíà ç ïðèâîäó ðîçì’ÿê-
íåííÿ òà âèïàä³ííÿ çóá³â.

Îá’ºêòèâíî. Çð³ñò – 154 ñì, ìàñà ò³ëà – 48 êã.
Ïîì³ðíà ñòèãìîâàí³ñòü: íèçüêîðîñë³ñòü, áðàõ³äàê-
òèë³ÿ, ì³ñÿöåïîä³áíå îáëè÷÷ÿ, øèðîêà ãðóäíà
êë³òêà. Òåðàïåâòè÷íèé ñòàòóñ áåç îñîáëèâîñòåé.
ÀÒ – 110/60 ìì ðò.ñò. Âèðàæåíà ëàìê³ñòü í³ãò³â,
ñóõ³ñòü øê³ðè. Ïîçèòèâí³ ñèìïòîìè Õâîñòåêà,
Òðóññî. Íåâðîëîã³÷íèé ñòàòóñ: ì’ÿçîâèé òîíóñ
çíèæåíèé, ï³äâèùåí³ ñóõîæèëêîâ³-ïåð³îñòàëüí³
ðåôëåêñè, Â=S, ìåí³íã³àëüí³ çíàêè íåãàòèâí³.

Äàí³ äîäàòêîâèõ ìåòîä³â îáñòåæåííÿ.
Êë³í³÷íèé àíàë³ç êðîâ³, ñå÷³ áåç çì³í. Êàëüö³é
êðîâ³ – 1,3 ììîëü/ë (N: 2,25–2,7), ÏÒÃ – 76,2 ïã/
ìë (N: 15,0–65,0). Êàð³îòèï – 46ÕÕ. ÅÊÃ: ðèòì
ñèíóñ³â, ×ÑÑ – 76/õâèëèíó, çá³ëüøåííÿ ³íòåðâà-
ëó Q-T. Ïðè ÓÇÄ ùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè òà îðãàí³â
÷åðåâíî¿ ïîðîæíèíè ïàòîëîã³¿ íå âèÿâëåíî.

Îòæå, íàïàäè òèïîâèõ äëÿ ã³ïîïàðàòèðåîçó
ñóäîì ³ç ðàííüîãî äèòèíñòâà, íàÿâí³ñòü ïîì³ðíî¿
ñòèãìîâàíîñò³, ã³ïîêàëüö³ºì³ÿ ïðè ï³äâèùåíîìó
ð³âí³ â êðîâ³ ÏÒÃ äàþòü ï³äñòàâó ââàæàòè, ùî â
ïàö³ºíòêè âðîäæåíèé ïñåâäîã³ïîïàðàòèðåîç ²à.

Îñîáëèâ³ñòþ íàâåäåíîãî âèïàäêó º òàêîæ òå,
ùî çàñòîñóâàííÿ çàãàëüíîïðèéíÿòèõ äëÿ ë³êóâàí-
íÿ òàêèõ õâîðèõ ë³êàðñüêèõ çàñîá³â (ïðåïàðàòè
êàëüö³þ, â³òàì³íè ãðóïè D, ôîðêàë-ïëþñ, êàëüö³é
D3-í³êîìåä, á³îêàëüöåâ³ò òîùî) íà òë³ ä³ºòè, çáà-
ãà÷åíî¿ êàëüö³ºì, íå äàâàëè ðåçóëüòàòó. Åôåêòèâ-
íèìè âèÿâèëèñü àíàëîãè â³òàì³íó D2-äèã³äðàòà-
õ³ñòåðàë (òàõ³ñòèí, ÀÒ-10 ïî 20 êðàïåëü äâ³÷³ íà
äîáó).

Ïàö³ºíòêà âèçíàíà ³íâàë³äîì ²² ãðóïè, çíàõî-
äèòüñÿ ï³ä íàøèì ñïîñòåðåæåííÿì.
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Ï.Ì.Ëÿøóê, Ë.È.Äåìáèöêàÿ,

Í.Â.Ïàøêîâñüêàÿ, Ð.Ï.Ëÿøóê

Ðåçþìå. Â ñòàòüå îïèñàí ðåäêèé êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé
ïñåâäîãèïîïàðàòèðåîçà, îáóñëîâëåííûé âðîæä¸ííîé íå÷óâ-
ñòâèòåëüíîñòüþ êëåòîê-ìèøåíåé ê äåéñòâèþ ïàðàòãîðìîíà.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ãèïîêàëüöèåìèÿ, ñóäîðîãè, ïñåâäîãè-
ïîïàðàòèðåîç.
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MEDICAL PRACTICE

P.M. Liashuk, L.A. Dembitska,

N.V. Pashkovska, R.P. Liashuk

Abstract. The article describes the rare clinical case of
pseudohypoparathyroidism, caused by congenital unsensitivity
of target cells to the influence of parathormone.
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