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Цель Совета экспертов – обсуждение совре-
менных подходов к диагностике и лечению 
детей с Х-сцепленным доминантным гипо-
фосфатемическим рахитом (Х-ГФР), включая 
применение патогенетической терапии буросу-
мабом.

Задачи:
1. Разработать оптимальный подход к диа-

гностике Х-ГФР на основе современных между-
народных рекомендаций по ведению данной 
группы пациентов;

2. Îпределить оптимальные критерии 
выбора патогенетической терапии буросума-
бом у пациентов с установленным диагнозом 
Х-ГФР;

3. Разработать алгоритм оценки эффектив-
ности проводимой патогенетической терапии 
буросумабом у пациентов с Х-ГФР.

22 декабря 2023 г. состоялось заседание 
Совета Экспертов, посвященное вопросам диа-
гностики и лечения пациентов с Х-ГФР в 
России. 

Гипофосфатемический рахит (ГФР), ранее 
известный как фосфат-диабет или витамин-D-
резистентный рахит, – это генетически гете-
рогенная группа заболеваний, характеризую-
щихся нарушением минерализации костной 
ткани и другими полиорганными осложнения-
ми вследствие повышенного выведения фосфо-
ра с мочой [1–3].

Наиболее распространенной наследственной 
формой ГФР является Х-сцепленный доми-
нантный ГФР (Х-ГФР), ассоциированный с 
мутациями в гене PHEX. Дефекты гена PHEX 
являются причиной гиперпродукции фактора 
роста фибробластов 23 (ФРФ23) в организме, 
который в свою очередь нарушает процесс 
реабсорбции фосфатов в почечных канальцах и 
снижает синтез кальцитриола, в совокупности 
эти процессы приводят к развитию гиперфос-
фатурии и гипофосфатемии.  Х-ГФР – это хро-
ническое прогрессирующее мультисистемное 
заболевание, для которого характерна ранняя 
манифестация (в возрасте 1–2 лет).  Наиболее 
яркими клиническими проявлениями Х-ГФР 
являются рахитические деформации скелета, 
задержка роста после 1 года, нарушение поход-
ки, мышечная гипотония, боли в суставах и 
костях, зубочелюстные абсцессы, во взрослом 
возрасте – низкорослость, хронический болевой 
синдром, псевдопереломы, тугоподвижность 
суставов и др. [1–3]. 

Распространенность Х-ГФР, по данным евро-
пейских авторов, оценивается как 1:20 000  
[2–5]. Îценка предварительного расчета на осно-
ве этих и демографических данных показывает, 

что ежегодно в России рождаются около 60 
детей с Х-ГФР, а всего в стране данное заболева-
ние имеют около 6000–7000 человек [6]. 

Вследствие схожести клинической карти-
ны различных форм рахита, а также низкой 
осведомленности врачей о Х-ГФР, в большин-
стве случаев верный диагноз устанавливается 
поздно [3], что является основной причиной 
развития тяжелых осложнений – выраженных 
деформаций нижних конечностей и низкорос-
лости. Для предупреждения инвалидизации 
пациента с Х-ГФР ключевое значение имеют 
ранняя постановка диагноза и выбор адекват-
ной тактики лечения.

Диагностика

На основании международных клинических 
рекомендаций следует придерживаться следую-
щего алгоритма обследования пациента с подо-
зрением на Х-ГФР [3]: 

– подробное клиническое обследование, 
включая подтверждение признаков рахита  
(а именно: рахитические деформации скелета), 
задержки роста, признаков поражения зубов, а 
также признаков краниосиностоза и/или повы-
шенного внутричерепного давления;

– рентгенологическая оценка для диагно-
стики и определения тяжести рахита и остео-
маляции;

– биохимические анализы, включая уро-
вень фосфора в сыворотке крови, кальция, 
щелочной фосфатазы, паратиреоидного гормо-
на, 25(ÎН) витамина D и креатинина, а также 
уровня кальция, фосфора и креатинина в моче 
(разовая порция) для расчета соотношения мак-
симальной реабсорбции фосфата в почечных 
канальцах относительно скорости клубочковой 
фильтрации (мКРФ/СКФ) и соотношения каль-
ция/креатинина в моче [3]. Важно отметить, 
что концентация фосфора в крови зависит от 
возраста и пола (табл. 1). Îднако лаборатории 
не всегда используют возрастные референсные 
интервалы фосфора, что может способствовать 
поздней или неправильной постановке диагноза 
[7]. В рамках дифференциальной диагностики 
рекомендовано исключить неселективную поте-
рю фосфатов почечными канальцами (предпо-
лагающую наличие синдрома Фанкони) путем 
анализа отклонений от нормы уровней бикар-
боната, аминокислот, глюкозы и/или потери 
мочевой кислоты в моче, а также низкомолеку-
лярной протеинурии. Для синдрома Фанкони 
характерно сочетание гипофосфатемии с мета-
болическим ацидозом, гипокалиемией, поли- 
урией, рахитом и задержкой физического раз-
вития. Алиментарный рахит и Х-ГФР иногда 

For citation: S.V. Papizh, V.M. Kenis, A.N. Tsygin, E.K. Petrosyan, S.V. Bochenkov, A.E. Lavrova, 
T.M. Pervunina, E.V. Rakitskaya, K.S. Kulikova. Resolution by the Expert Council: “Modern 
approaches to the diagnosis and treatment of children with X-linked hypophosphatemic rickets,” 
dated Dec. 22, 2023. Moscow, Russia. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2024; 103 (2): 129–136. DOI: 
10.24110/0031-403X-2024-103-2-129-136.
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сопутствуют друг другу, поэтому у пациентов, 
у которых изначально имелось подозрение на 
рахит, вызванный дефицитом витамина D или 
кальция, следует рассматривать вероятность 
Х-ГФР, если после применения соответствую-
щей терапии не наблюдается улучшения [3].

Клинический диагноз Х-ГФР рекомен-
дуется подтвердить при помощи молекуляр-
но-генетического исследования гена РНЕХ.  
Исследование может быть проведено с использо-
ванием секвенирования по Сэнгеру или таргет-
ного высокопроизводительного секвенирования 
(ВПС). Следует помнить, что при секвенирова-
нии по Сэнгеру и ВПС не могут быть детекти-
рованы протяженные гетерозиготные делеции 
и дупликации, поэтому для поиска таких изме-
нений показано проведение анализа гена PHEX 
с использованием мультиплексной амплифика-
ции лигированных зондов (MLPA – Multiplex 
Ligation-dependent Probe Amplification) или 
хромосомного микроматричного анализа (ХМА) 
экзонного уровня. При подозрении на интрон-
ные мутации может быть проведено полноге-
номное секвенирование [8]. К редким причинам 
Х-ГФР относятся постзиготные мутации в гене 
PHEX, которые могут быть детектированы с 
помощью ВПС с большой глубиной покрытия. 
Если не было обнаружено патогенных вариан-
тов в  гене РНЕХ, рекомендуется рассмотреть 
другие причины наследственной или приобре-
тенной гипофосфатемии [3] (табл. 2).

Терапия

В настоящее время для лечения пациентов 
с Х-ГФР применяются несколько схем: 1) тра-
диционная: пероральные препараты неоргани-
ческих фосфатов (20–60 мг/кг/сут) в сочетании 
с активными метаболитами витамина D (альфа-
кальцидол 1 мкг/сут или кальцитриол 0,5 мкг/
сут); 2) патогенетическая терапия: препарат на 
основе моноклональных антител к ФРФ23 [3]. 

Препарат Буросумаб – рекомбинантное 
человеческое моноклональное антитело клас-
са IgG1, которое связывается с рецепторами к 
ФРФ23 и ингибирует его избыточную актив-
ность, в результате чего обмен фосфора в 
организме восстанавливается [3, 9]. В насто-

ящее время препарат не зарегистрирован в 
Российской Федерации.

Буросумаб имеет регистрационное удостове-
рение в следующих странах: a) в Европейском 
Союзе (European Medicines Agency, EMA) для 
лечения X-ГФР у детей и подростков в воз-
расте от 1 до 17 лет с рентгенологически-
ми признаками заболевания костей, а также 
у взрослых; для лечения ФРФ23-связанной 
гипофосфатемии при опухоль-индуцированной 
остеомаляции (ÎИÎ), связанной с фосфатури-
ческими мезенхимальными опухолями, кото-
рые не могут быть хирургически удалены или 
локализованы у детей и подростков в воз-
расте от 1 до 17 лет и у взрослых [10]; b) в 
Соединенных Штатах Америки (U.S. Food and 
Drug Administration, FDA) для лечения Х-ГФР 
у взрослых и детей в возрасте от 6 месяцев и 
старше; для лечения ФРФ23-связанной гипо-
фосфатемии при ÎИÎ, связанной с фосфатури-
ческими мезенхимальными опухолями, кото-
рые не могут быть хирургически удалены или 
локализованы у взрослых и детей в возрасте  
2 лет и старше [11]; c) в Японии (Pharmaceuticals 
and Medical Devices Agency, PMDA) при всех 
ФРФ23-связанных гипофосфатемических рахи-
тах/остеомаляции [12].

Учитывая, что буросумаб в настоящее время 
не зарегистрирован на территории Российской 
Федерации, его назначение пациентам с Х-ГФР 
осуществляется консилиумом врачей федераль-
ных центров в соответствии с европейской 
инструкцией: рекомендованная стартовая доза 
у детей от 1 года и подростков до 17 лет состав-
ляет 0,8 мг/кг массы тела 1 раз в 14 дней, при 
необходимости коррекции дозы используется 
расчет с шагом ±0,4 мг/кг до максимальной 
дозы 2 мг/кг (но не более 90 мг); в возрасте 
старше 18 лет у пациентов с Х-ГФР рекомен-
дованный расчет дозы составляет 1 мг/кг (но 
не более 90 мг) с интервалом введения 1 раз в 
28 дней [10]. В процессе обсуждения было под-
черкнуто, что обеспечение пациентов детского 
возраста с Х-ГФР препаратом буросумаб осу-
ществляется за счет средств Фонда поддержки 
детей с тяжелыми жизнеугрожающими и хро-
ническими заболеваниями, в том числе редки-

Возраст Референсные интервалы для девочек, 
ммоль/л

Референсные интервалы для мальчиков, 
ммоль/л

0–15 дней 1,82–3,45 1,82–3,45
15 дней–1 год 1,55–2,76 1,55–2,76
1–5 лет 1,39–2,21 1,39–2,21
5–13 лет 1,33–1,94 1,33–1,94
13–16 лет 1,02–1,81 1,14–2,01
16–19 лет 0,95–1,63 0,95–1,63

Таблица 1

Референсные интервалы фосфора крови у здоровых детей в зависимости от пола и возраста* 
(адаптировано из Adeli K. et al. [20] для Roche Modular P)

*В зависимости от набора реагентов, референсные значения могут отличаться.
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ми (орфанными) заболеваниями «Круг Добра» 
согласно утвержденным Экспертным Советом 
Фонда критериям [13]:

Дети от 0–6 мес. до 18 лет с генетически под-
твержденным диагнозом Х-ГФР (т.е. с наличием 
мутации в гене PHEX) и с наличием одного или 
нескольких из следующих критериев [13]:

1) выраженные рахитические изменения 
костной ткани (индекс тяжести рахита RSS 
≥1,5 баллов);

2) непереносимость терапии препаратами 
фосфора или невозможность увеличения дозы 
препаратов фосфора;

3) наличие гиперкальциурии, нефрокаль-
циноза;

4) выраженный болевой синдром или 
мышечная гипотония.

Советом Экспертов были предложены вари-
анты использования шкал ВАШ (Визуально-
Аналоговая Шкала) и WOMAC (Western Ontario 
and McMaster Universities Osteoarthritis Index) 
с целью объективизации оценки боли у пациен-
тов с Х-ГФР.

По итогам обсуждения экспертами были 
сформированы следующие рекомендации по 
выбору одной из схем консервативного лечения 
пациентов с Х-ГФР и предложены критерии 
оценки эффективности терапии буросумабом: 

1. Îсновываясь на доказательной базе, 
международной практике и опыте применения 
буросумаба в РФ, препарат может применять-
ся в качестве терапии первой или второй (т.е. 

после применения фосфатов) линии у пациен-
тов с установленным диагнозом Х-ГФР соглас-
но инструкции по медицинскому применению 
препарата. При назначении буросумаба в пери-
од ожидания поставки препарата показано 
применение традиционной терапии препарата-
ми фосфорного буфера в расчетной дозе 20– 
60 мг/кг в сочетании с активными метаболита-
ми витамина D;

2. Решение о назначении терапии буросу-
мабом после достижения пациентом конечного 
роста (закрытия зон роста) должно прини-
маться на основании оценки тяжести течения 
заболевания и риска развития осложнений или 
наличия у пациента уже имеющихся осложне-
ний заболевания/ранее проводимого лечения;  

3. Поддержание непрерывности лечения 
играет ключевую роль в достижении оптималь-
ных результатов терапии и улучшении качества 
жизни пациентов с Х-ГФР. С учетом текущих 
особенностей обеспечения буросумабом пациен-
тов детского возраста с Х-ГФР в РФ в насто-
ящее время требуется осуществлять расчет 
потребности в препарате на длительный период 
времени (до 12 месяцев). Таким образом, при 
оформлении врачебного консилиума для пер-
вичного пациента необходимо учитывать, что 
в первый год терапии буросумабом доза может 
быть увеличена до 1,6 мг/кг, особенно у паци-
ентов с тяжелым течением заболевания; 

4. Для оптимизации расчета годовой 
потребности флаконов буросумаба и с целью 

Показатели Фосфор, 
кровь

Са, 
кровь

Са, 
моча

ПТГ, 
кровь

25(ОН)D,
кровь

1,25(OH)2D,
кровь

мКРФ/
СКФ

ФРФ23*, 
кровь СКФ

Алиментарные

Дефицит фосфора или 
мальабсорбция ↓ ↓, N ↑, N N N ↑, N ↑ ↓, N N

Дефицит витамина D ↓ ↓, N ↓, N ↑ ↓ ↓, N ↓, N ↓ N
Эндокринные

Первичный гиперпаратиреоз ↓ ↑ ↑, N ↑, N N ↑ ↓ ↑ N/↓
Нефрогенные

Синдром Фанкони, цистиноз, 
болезнь Дента и др. ↓ N ↑, N N N N ↓ ↓, N ↓↓↓

Другие приобретенные заболевания

Îпухоль-индуцированная 
остеомаляция ↓ N ↓, N ↑, N N ↓, N ↓ ↑, N N

Гипофосфатемический рахит
ФРФ-23-опосредованный

Мутации в генах: PHEX, DMP1, 
FGF23, GNAS, HRAS, FGFR1  
и др.

↓ N ↓, N ↑, N N ↓, N ↓ ↑ N

ФРФ23-независимый

ГФР с гиперкальциурией 
(мутации в гене SLC34A3) ↓ ↑, N ↑ ↓, N N ↑ ↓ ↓, N N

Таблица 2

Дифференциальная диагностика гипофосфатемии (адаптировано из Florenzano P. et al. [21])

N – нормальный; ↑ – повышенный; ↑↑↑ – очень высокий; ↓ – низкий.
*Исследование ФРФ23 выполняется, если доступно. ФРФ23 – фактор роста фибробластов 23; ГФР – гипофосфатемический 
рахит; Са – кальций; ПТГ – паратгормон; 25(ÎН)D – 25-гидроксикальциферол; 1,25(OH)2D – 1,25-дигидроксивитамин D 
(кальцитриол); мКРФ/СКФ – отношение максимальной канальцевой реабсорбции фосфатов к скорости клубочковой филь-
трации; СКФ – скорость клубочковой фильтрации. 
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предотвращения перерывов в терапии предла-
гаем для пациентов, которым впервые назна-
чается терапия буросумабом, использовать сле-
дующую схему расчета дозы препарата на  
12 месяцев, с учетом возможного увеличения 
дозы для достижения нормофосфатемии (в соот- 
ветствии с инструкцией по применению) и 
с учетом предполагаемого увеличения веса 
пациента: стартовая доза 0,8 мг/кг 1 раз в 14 
дней, со 2-го месяца терапии доза может быть 
увеличена до 1,2 мг/кг, с 3-го месяца – до  
1,6 мг/кг [10] (табл. 3). Если имеется излишек 
препарата, возможна его переадресация регла-
ментированным порядком для другого пациен-
та. Вместе с этим в каждом случае врач вправе 
самостоятельно принимать решение по расчету 
дозы препарата, исходя из клинической ситу-
ации и собственного опыта, ориентируясь на 
инструкцию по применению препарата; 

5. При наблюдении пациентов с Х-ГФР 
для оценки их состояния было предложено 
оценивать адаптированные из международных 

рекомендаций [3] показатели, приведенные в 
табл. 4;

6. На основании международного и локаль-
ного опыта применения буросумаба у пациентов 
с Х-ГФР для оценки эффективности терапии 
рекомендовано использовать набор клинико-
лабораторных и рентгенологических данных, а 
также их значения, определяющие эффектив-
ность проводимой терапии [14] (табл. 5);

7. При коррекции дозы буросумаба реко-
мендуется стремиться к достижению нижней 
границы нормы уровня фосфора в крови с уче-
том пола и возраста пациента [10]; 

8. При недостижении пациентом на мак-
симальной расчетной дозе буросумаба 2 мг/кг  
(но не более 90 мг) нижней границы нормы 
фосфора крови для конкретного пола и возрас-
та вывод об эффективности лечения необходимо 
делать на основании совокупности следующих 
данных: улучшение общего состояния пациента 
(увеличение физической активности, снижение 
выраженности боли), повышение уровня фосфо-

Вес, кг

Дозировка, мг/кг Флаконы на год с учетом коррекции

0,8 1,2 1,6 2
флаконы
10 мг/мл

флаконы
20 мг/мл

флаконы
30 мг/млдоза, мг на одно введение с округлением  

до ближайших 10 мг [10]

До 12 10 10 20 20 2 25 0
13–15 10 20 20 30 2 25 0
16–17 10 20 30 30 25 25 0
18 10 20 30 40 2 2 23
19–20 20 20 30 40 0 4 23
21 20 30 30 40 0 2 25
22 20 30 40 40 0 52 0
23–27 20 30 40 50 0 52 0
28 20 30 40 60 0 52 0
29 20 30 50 60 0 25 25
30–31 20 40 50 60 0 29 23
32 30 40 50 60 0 27 25
33–34 30 40 50 70 0 27 25
35–37 30 40 60 70 0 4 48
38–40 30 50 60 80 0 2 50
41–42 30 50 70 80 0 48 27
43 30 50 70 90 0 48 27
44–45 40 50 70 90 0 52 25
46 40 60 70 90 0 50 27
47–53 40 60 80 90 0 27 50
54 40 60 90 90 0 4 73
55–56 40 70 90 90 0 8 71
57–62 50 70 90 90 0 6 73
63–68 50 80 90 90 0 4 75
69–70 60 80 90 90 0 2 77
71–81 60 90 90 90 0 0 79
82–93 70 90 90 90 0 4 77
94–106 80 90 90 90 0 2 79
Выше 107 90 90 90 90 0 0 81

Таблица 3

Расчет потребности буросумаба на 12 месяцев в зависимости от веса первичного пациента*

*Данный расчет применим только для пациентов с Х-ГФР, которым впервые назначается терапия препаратом буросумаб 
со стартовой дозировки (поддерживающая доза которых еще не определена) с целью прогнозирования потребности во фла-
конах на 12 месяцев и для предотвращения перерывов в терапии.
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ра в сыворотке крови в сравнении с исходным 
значением, снижение или нормализация уровня 
щелочной фосфатазы (ЩФ) в крови, снижение 
выраженности рахитических изменений при 
оценке с использованием Шкалы тяжести рахи-
та (Rickets Severity Score, RSS) [14] (табл. 5);

9. Наряду с уровнем фосфора крови одним 
из важнейших критериев, на основании кото-
рого возможно сделать вывод об эффективности 
лечения, является оценка рентгенологических 
проявлений рахита с использованием Шкалы 
тяжести рахита (Rickets Severity Score, RSS) в 
период роста пациента (до закрытия зон роста), 
в связи с чем требуется проведение обучения 
данной методике и ее широкое внедрение в 
практику детских врачей [15–17];

10. Учитывая важность получения эксперт-
ной оценки состояния пациента, течения забо-
левания, оценки эффективности и безопасности 
проводимой терапии, рекомендовано не реже, 
чем 1 раз в 12 месяцев проводить обследование 
пациентов с Х-ГФР в федеральных медицин-
ских учреждениях, обладающих большим опы-
том ведения данной группы пациентов.

Заключение 

Эксперты сделали вывод о необходимости 
проведения системного образования врачей, 

принимающих участие в наблюдении пациен-
тов с Х-ГФР, а именно проведение Школ по 
повышению осведомленности о заболевании и 
информировать лечащих врачей о подходах к 
мониторингу эффективности проводимой тера-
пии, в т.ч. при помощи Шкалы тяжести рахита 
(Rickets Severity Score, RSS) [15–17].

Учитывая мультидисциплинарный подход 
в ведении пациентов с Х-ГФР, международный 
опыт и появившуюся возможность примене-
ния патогенетической терапии в РФ [2, 3, 14, 
18, 19], эксперты рекомендовали выработать 
единый алгоритм диагностики и лечения паци-
ентов с Х-ГФР в виде создания национальных 
клинических рекомендаций/руководства по 
ведению пациентов с Х-ГФР.

С целью оценки распространенности забо-
левания, создания полного портрета пациента с 
данной патологией и дальнейшего мониторинга 
эффективности и безопасности различных схем 
терапии, а также для оценки социально-эко-
номических затрат, требуется создание нацио-
нального реестра пациентов с Х-ГФР.

Вклад авторов: все авторы в равной степени внесли 

свой вклад в рукопись, рассмотрели ее окончательный 

вариант и дали согласие на публикацию.

Финансирование: все авторы заявили об отсутствии 

финансовой поддержки при подготовке данной рукописи.

Обследование 0–18 лет

Частота визитов пациента к специалисту  
по месту жительства

1–2 раза в месяц (до достижения оптимальной  
дозы препарата), далее 1 раз в 1–2 месяца

Рост До достижения конечного роста:  
1 раз в 6 месяцев (но не реже 1 раза в 12 мес.)

Вес 1 раз в 3–6 месяцев
Îкружность головы и форма черепа 1 раз в 12 месяцев (0–5лет)

Îценка тяжести рахита по шкале RSS Не реже 1 раз в 12 месяцев  
(при открытых зонах роста)

Уровень фосфора в сыворотке крови (натощак), 
ммоль/л

1 раз в 14–28 дней (в период подбора оптимальной 
дозы), далее 1 раз в 2–3 месяца или после 
коррекции дозы препарата

Активность ЩФ в сыворотке крови, Ед/л 1 раз в 3 месяца
Уровень ПТГ в сыворотке крови, пг/мл 1 раз в 3–6 месяцев
Уровень креатинина в сыворотке крови, мкмоль/л 1 раз в 3–6 месяцев

Уровень общего кальция в сыворотке крови, 
ммоль/л 1 раз в 3–6 месяцев

Уровень 25(ÎН)D в сыворотке крови 1 раз в 6–12 месяцев

Максимум канальцевой реабсорбции фосфатов  
к СКФ (мКРФ/СКФ или TmP/GFR) 1 раз в 3–6 месяцев

Соотношение кальций/креатинин  
в разовой порции мочи 1 раз в 3–6 месяцев

Скелетно-мышечная функция, 6MWT 1 раз в 12 месяцев (после 5 лет)

Îртопедическое обследование 1 раз в год при наличии значительной  
деформации ног

Контроль в федеральном центре 1 раз в 12 месяцев

Таблица 4

Сводные данные, использующиеся для оценки состояния пациентов детского возраста с Х-ГФР, 
получающих терапию буросумабом (адаптировано из Haffner D. et al. [3])

RSS – Rickets Severity Score – шкала оценки тяжести рахита; ЩФ – щелочная фосфатаза; ПТГ –  паратгормон; 25(ÎН)D –  
25-гидроксикальциферол; мКРФ/СКФ – отношение максимальной канальцевой реабсорбции фосфатов к скорости клубоч-
ковой фильтрации; 6MWT – тест 6-минутной ходьбы. 
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Список литературы

Параметры Критерий эффективности Частота оценки Комментарий

Фосфор в сыворотке 
крови натощак, 
ммоль/л

Достижение нижней границы 
нормы для возраста [10]
При недостижении на дозе 
буросумаба 2 мг/кг (но не более 
90 мг) критерием эффективности 
будет повышение уровня фосфора 
на 30% от исходного значения [14]

1 раз в 3 мес.

При инициации терапии или 
коррекции дозы препарата 
следовать частоте оценки 
фосфора в сыворотке крови 
согласно инструкции по 
применению препарата

Уровень ЩФ 
натощак, Ед/л В пределах референсных значений 1 раз в 3 мес.

Максимум 
канальцевой 
реабсорбции фосфатов 
к СКФ (мКРФ/СКФ 
или TmP/GFR)

>0,84 ммоль/л [14] 1 раз  
в 3–6 мес.

Îценить критерий  
до инициации терапии 
буросумабом
В случае, если пациенту 
были назначены препараты 
фосфора, оценить мКРФ/СКФ 
через 7 дней после их отмены 
и до инициации терапии 
буросумабом

Скорость роста,  
см/год

Увеличение в сравнении  
с предыдущим значением 1 раз в 12 мес.

Îценка тяжести 
рахита по шкале RSS Снижение показателя на 1 балл 1 раз в 12 мес.

Необходимо проводить 
сравнение с показателем  
RSS на момент старта терапии 
буросумабом или  
с предыдущим значением

Таблица 5

Критерии оценки эффективности патогенетической терапии буросумабом при Х-ГФР 

RSS – Rickets Severity Score – шкала оценки тяжести рахита; ЩФ – щелочная фосфатаза; мКРФ/СКФ – отношение мак-
симальной канальцевой реабсорбции фосфатов к скорости клубочковой фильтрации. 
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