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Своевременность и адекватность лечения 
порфирии, исключение порфириногенных фак-
торов позволяют снизить степень инвалидиза-
ции и риск летального исхода у пациентов.

Исследование не имело спонсорской  
поддержки. 

Авторы не получали гонорар  
за исследование.
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Вторичные метаболические миопатии развиваются при эндокринной патологии, различных соматических 

заболеваниях, электролитных расстройствах, а также при дефиците некоторых витаминов. Миопатический 
синдром, обусловленный дефицитом витамина D — редкое патологическое состояние, вследствие чего его 
диагностика весьма затруднительна. Правильная постановка диагноза имеет важнейшее значение для выбора 
тактики лечения. В статье приведено описание редкой формы метаболической миопатии у молодой пациент-
ки, которая была госпитализирована в неврологическое отделение в связи с выраженной слабостью в ногах. 
При тщательном обследовании патологии со стороны внутренних органов не было выявлено. Объективно за-
регистрирован нижний вялый парез умеренной степени выраженности со снижением сухожильных рефлексов. 
Мышечный тонус физиологичный. Отсутствие системных воспалительных сдвигов в анализах крови, нормаль-
ные результаты биопсии позволили исключить наличие дерматомиозита, полимиозита у пациентки. В анализах 
крови был выявлен дефицит 25-ОН-витамина D. На фоне лечения монотерапией витамином D слабость в ногах 
полностью регрессировала. При развитии миопатического синдрома необходимо иметь в виду и такие редкие 
причины его развития, как дефицит витамина D.
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Secondary metabolic myopathies develop in endocrine pathologies, different somatic diseases, electrolyte disorders 

and in some vitamin deficiency. Myopathic syndrome caused by vitamin D deficit is a rear pathologic condition, for 
this reason it is difficult to diagnose it. Proper diagnosis has a vital importance for proper treatment choice. The article 
describes a rear form of the metabolic myopathy in a young female admitted to the neurology department because of 
significant leg weakness. A thorough examination revealed no pathology of internal organs. On physical examination 
moderate lower flaccid paresis with reduced tendon reflexes was revealed. Muscle tone was normal. The absence of 
systemic inflammatory changes in blood tests as well as normal biopsy results ruled out dermatomyositis and polymyositis. 
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Метаболические миопатии (ММ) — гетеро-
генная группа заболеваний, которые проявля-
ются снижением толерантности к физической 
нагрузке. ММ по причине возникновения делят 
на первичные и вторичные [6]. Первичные ММ 
развиваются в результате нарушения метабо-
лизма гликогена, липидов в мышцах, митохон-
дриальной дисфункции, расстройства метабо-
лизма пуринов. Вторичные ММ представлены 
эндокринными миопатиями, миопатиями при 
почечной недостаточности, электролитных рас-
стройствах, синдроме мальабсорбции, дефици-
те витаминов D и E, карциноидном синдроме 
[6]. Правильная оценка этиологии ММ опреде-
ляет дальнейшие прогноз и лечебную стратегию 
для пациента.

Пациентка В. 21 года была госпитализирова-
на в неврологическое отделение в феврале 2016 г. 
с жалобами на слабость в ногах. Из-за слабости 
с трудом поднималась по лестнице, не посещала 
занятия физкультурой в университете, не могла 
бегать, встать без помощи рук из положения на 
корточках, не стояла на носках и пятках. Кроме 
этого, отмечала «непонятные» ощущения при 
дотрагивании до кожи ног. Считала себя боль-
ной в течение нескольких месяцев, когда посте-
пенно стала появляться и нарастать слабость в 
стопах, далее присоединились неприятные ощу-
щения в ногах.

В анамнезе у пациентки в течение 6 лет гир-
сутизм без нарушений менструального цикла 
(регулярно посещала гинеколога, гормональ-
ный профиль в норме). Вредных привычек не 
имела. Практически не употребляла в пищу мо-
лочные и мясные продукты. Росла и развивалась 
нормально.

При осмотре: астенична, явления гирсутиз-
ма. Патологии со стороны внутренних органов 
не выявлено. При оценке неврологического ста-
туса патологии черепных нервов, чувствитель-
ной и координаторной сферы не обнаружено. 
Пациентка не могла стоять на пятках, на носках 
стояла в течение 3 с. Не могла плавно присесть и 
подняться с корточек без помощи рук. Проприо-
рефлексы с рук равные, живые, амплитуда кар-
порадиальных рефлексов была чуть снижена, 
коленные рефлексы низкие, равные, ахилловы 
рефлексы отсутствовали. Регистрировался ниж-
ний вялый парез до 3–3,5 баллов в мышцах бё-
дер и голеней, до 3 баллов в стопах. Мышечный 
тонус физиологичный. Дермографизм белый не-
стойкий. Миастенические пробы отрицательны.

Клиническая картина позволила остано-
виться на предварительном диагнозе «Миопа-
тический синдром неуточнённой этиологии в 
форме неравномерного нижнего парапареза до 
3 баллов (G73.5)».

Общеклинические анализы крови, мочи, 
биохимические анализы крови, коагулограмма, 

уровень калия, натрия, креатинфосфокиназы 
крови, тиреоидный профиль, иммунограмма, 
содержание в крови С-реактивного белка у паци-
ентки были в норме. Проведённая на амбулатор-
ном этапе магнитно-резонансная томография 
головного мозга и всех отделов позвоночника 
не обнаружила значимой патологии. Результа-
ты ультразвукового исследования внутренних 
органов, гастродуоденоскопии соответствовали 
возрастной норме.

Пациентке выполнена электронейромиогра-
фия (ЭНМГ) верхних и нижних конечностей. Со-
гласно стимуляционной ЭНМГ, нарушений про-
ведения по моторным волокнам обследованных 
нервов верхних и нижних конечностей нет. По 
игольчатой ЭНМГ выявлен невральный процесс 
в m. vastus lateralis с обеих сторон (на момент ис-
следования неактивный справа и слабой актив-
ности слева). Биопсия четырёхглавой мышцы 
бедра показала наличие слабой воспалительной 
лимфоцитарной инфильтрации, явления дистро-
фического характера в мышечной ткани.

Отсутствие системных воспалительных 
сдвигов в анализах крови, результаты биопсии 
позволили исключить наличие дерматомиозита, 
полимиозита у больной.

Учитывая развитие заболевания на третьем 
десятилетии жизни пациентки, отсутствие дру-
гих симптомов, характерных для митохондри-
альной патологии и болезней накопления, были 
выполнены лабораторные исследования, позво-
ляющие верифицировать причины вторичной 
миопатии. В частности, при оценке показателей 
кальция и витамина D3 обнаружены снижение 
уровня ионизированного кальция (1,05 ммоль/л 
при норме 1,12–1,23 ммоль/л) и дефицит 25-ОН-
витамина D (9,40 нг/мл при норме 30–80 нг/мл, 
менее 10 нг/мл — значительный дефицит). Уро-
вень общего кальция (2,370 ммоль/л), содержа-
ние паратгормона были в норме.

Таким образом, совокупность клинико-
лабораторных изменений, результатов ин-
струментальных исследований и биопсии 
мышцы позволила установить диагноз «Ми-
опатический синдром, обусловленный вита-
мин D-дефицитом, в форме неравномерного 
нижнего парапареза (G73.5)».

Пациентке были предложены монотерапия 
витамином D [колекальциферолом (аквадетри-
мом)] в дозе 50 000 МЕ еженедельно внутрь в 
течение 7 нед с дальнейшим переходом на под-
держивающую терапию в дозе 7000 МЕ [10, 11], 
нормализация рациона питания для достижения 
оптимальных суточных доз микроэлементов и 
витаминов, получаемых с пищей. В течение 5 мес 
лечения колекальциферолом (аквадетримом) 
полностью регрессировала слабость в ногах.

При осмотре пациентки в настоящее время в 
неврологическом статусе выявлено лишь незна-

Blood tests revealed deficiency of 25-OH-vitamin D. On vitamin D monotherapy leg weakness completely resolved. In 
case of myopathic syndrome it is necessary to have in mind such rear causes for its development as vitamin D deficiency.

Keywords: metabolic myopathy, deficiency of vitamin D.
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чительное снижение ахилловых рефлексов. От-
далённый катамнез составляет 11 мес, при этом 
пациентка не предъявляет никаких жалоб к сво-
ему самочувствию, активно занимается спортом 
(совмещает занятия физкультурой в институте 
и фитнес), не испытывает трудностей при беге, 
ходьбе на каблуках.

Витамин D — производное холестерина и по 
своей сути гормон [5]. Открытие De Luca Hector 
(1998) специфических рецепторов для витами-
на D во многих тканях организма человека по-
зволило выдвинуть предположение о том, что 
функциональное значение витамина D не огра-
ничивается регуляцией кальциевого обмена.

Наиболее известны две активные формы 
витамина D: эргокальциферол (витамин D2) и 
холекальциферол (витамин D3). Природный 
синтез витамина D3 производится из провита-
мина — 7-дегидрохолестерола — под действи-
ем солнечных лучей. Тот витамин D, который 
образуется под действием ультрафиолетовых 
лучей, является неактивной формой, и только 
при воздействии фермента D-25-гидроксилазы в 
печени образуется 25-(ОН)-витамин D, который 
гидроксилируется повторно в почках при учас-
тии 25-(OH)-D-1α-гидроксилазы (CYP27B1). Ре-
зультат — образование биологически активной 
формы витамина D — 1,25-(OH)2-витамина D 
(кальцитриола) [1, 11].

Кальцитриол обладает широким спектром 
действия, выполняет такие функции, как подав-
ление клеточной пролиферации и индукция 
окончательной дифференцировки, стимуляция 
секреции инсулина, регуляция кальциевого и 
фосфорного обмена и др. [1, 7]. Витамин D спо-
собствует абсорбции кальция в кишечнике и 
поддерживает необходимые уровни кальция и 
фосфатов в крови для обеспечения минерализа-
ции костной ткани и предотвращения гипокаль-
циемической тетании [1].

Внескелетные эффекты витамина D обшир-
ны и включают антипролиферативный эффект 
на кератиноциты, антиатеросклеротическое 
действие [3, 14]. В исследованиях на животных 
показаны супрессия ренина и предупреждение 
повреждения миокарда [3, 14]. Доказано воздей-
ствие витамина D на иммунную и репродуктив-
ную системы [3, 14].

Следует отметить, что особенность кли-
матических условий приводит к тому, что вы-
раженный дефицит витамина D возникает на 
территории России, Казахстана, Китая, Индии, 
ЮАР, некоторых стран Европы, тогда как в 
США, Канаде, Аляске и Бразилии уровень вита-
мина D находится на уровне нормальных значе-
ний [2, 8, 9, 12, 13].

Клинические проявления дефицита витами-
на D возникают, когда снижается концентрация 
сывороточного 25-(OH)-витамина D. Его сыво-
роточная концентрация служит оптимальным 
показателем статуса витамина D, поскольку 
отражает суммарное количество витамина D, 
синтезируемого в коже и получаемого из пище-

вых продуктов и пищевых добавок (витамин D 
в виде монопрепарата или мультивитаминных и 
витаминно-минеральных комплексов), и имеет 
довольно продолжительный период полураспа-
да в крови — около 15 сут.

Наиболее редкое проявление дефицита вита-
мина D у взрослых — формирование миопати-
ческого синдрома [14, 15]. При этом клинически 
будет регистрироваться слабость в прокси-
мальных группах конечностей, а пациент бу-
дет испытывать трудности при ходьбе. По всей 
видимости, хроническое нарушение диеты, эн-
демичность в России по дефициту витамина D 
привели к формированию заболевания у нашей 
пациентки. Доказательством такой этиологии 
заболевания стал эффект от назначенной моно-
терапии витамином D.

Эксперты Российской ассоциации эндокри-
нологов разработали клинические рекоменда-
ции по диагностике, профилактике и лечению 
витамин D-дефицитных состояний [4]. Широ-
кий скрининг на уровень витамина D в России 
не проводят. Это исследование показано только 
пациентам, имеющим факторы риска его раз-
вития, к которым относят заболевания костей, 
пожилой возраст, ожирение, хроническую бо-
лезнь почек, печёночную недостаточность, при-
ём определённых лекарственных препаратов [4]. 
Однако необходимость понимания сути патоло-
гии и её выявления (с учётом довольно низких 
затрат на лечение и профилактику последствий 
дефицита витамина D) — наилучший аргумент 
для распространения информации среди врачей 
различных специальностей.
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