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АННОТАЦИЯ
Актуальность. Весьма актуальным является изучение влияния стоматологических проблем на аспекты ка-
чества жизни детей с редкими метаболическими заболеваниями с нарушением минерального обмена. 
Материалы и методы. Проведено стоматологическое обследование 59 детей 6-17 лет с редкими заболева-
ниями с нарушением минерального обмена, с генетически подтвержденным диагнозом. В ходе исследования 
были сформированы группы: первая (24 ребенка) – с нарушением минерализации костной ткани (гипофос-
фатемический рахит, гипофосфатазия) и вторая (35 детей) – с нарушением процессов формирования кости 
и хряща (несовершенный остеогенез, синдром Марфана, ахондроплазия др.). Клинически состояние тканей 
зубов детей с данными заболеваниями оценивалось по уровню гигиены полости рта и интенсивности кари-
еса постоянных зубов с помощью индексов OHI-S и КПУ, соответственно. Индекс pufa/PUFA использовали 
для возможности регистрировать осложнения кариеса зубов. С целью изучения восприятия стоматологиче-
ских проблем детей проводили анкетирование родителей и их законных представителей с использованием 
опросника Oral Health – Related Quality of Life (OHRQоL). 
Результаты. Средние показатели индексов КПУ и OHI-S не имели достоверно значимых различий и состави-
ли 4,26 ± 0,28 и 1,96 ± 0,15; 3,76 ± 0,40 и 1,75 ± 0,10 в первой и второй группах детей, соответственно. Однако 
средние значения индекса pufa/PUFА у детей с нарушением формирования кости и хряща достоверно (р = 
0,003), в три раза, превышали аналогичные в группе с нарушением процессов минерализации кости, их пока-
затели были равны 1,03 ± 0,18 и 0,30 ± 0,11, соответственно; что сопровождалось более высокими показателями 
коэффициентов корреляции КПУ и PUFА с аспектами модулей физического дискомфорта, функционального 
состояния в полости рта 0,38 и 0,41 и эмоционального благополучия 0,49 и 0,27 против аналогичных 0,07 и 
0,02; 0,29 и – 0,21 в первой группе, различия были статистически достоверны при р < 0,05 и р < 0,005. 
Заключение. Выявлено наибольшее влияние имеющейся стоматологической патологии на качество жизни 
детей с орфанными заболеваниями с нарушением формирования кости и хряща. 
Ключевые слова: дети, орфанные заболевания, фосфорно-кальциевый обмен, стоматологический статус, ка-
чество жизни. 
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Materials and methods. An oral health assessment was conducted on 59 children aged 6 to 17 years with rare dis-
eases affecting mineral metabolism, each with a genetically confirmed diagnosis. The children were divided into 
two study groups: the first group (24 children) comprised those with bone mineralization disorders (hypophospha-
temic rickets, hypophosphatasia), while the second group (35 children) included those with disorders of bone and 
cartilage formation (osteogenesis imperfecta, Marfan syndrome, achondroplasia, etc.). The clinical condition of the 
children's dental tissues was assessed by evaluating oral hygiene levels and caries intensity in permanent teeth, 
using the OHI-S and DMFT indices, respectively. The pufa/PUFA index was used to document complications arising 
from dental caries. To assess the perception of oral health problems, a survey was administered to parents and legal 
guardians using the Oral Health-Related Quality of Life (OHRQoL) questionnaire.
Results. The average DMFT and OHI-S index values did not show statistically significant differences, with values 
of 4.26 ± 0.28 and 1.96 ± 0.15 in the first group, and 3.76 ± 0.40 and 1.75 ± 0.10 in the second group, respectively. 
However, the mean pufa/PUFA index values were significantly higher in children with bone and cartilage formation 
disorders (p = 0.003), being three times greater than those in the group with bone mineralization disorders, with 
values of 1.03 ± 0.18 and 0.30 ± 0.11, respectively. This increase was associated with higher correlation coefficients 
between the DMFT and PUFA indices and the modules for physical discomfort, oral functional status, and emotional 
well-being, with values of 0.38 and 0.41, and 0.49 and 0.27, compared to 0.07 and 0.02, and 0.29 and -0.21 in the first 
group. These differences were statistically significant at p < 0.05 and p < 0.005.
Conclusion. The study revealed that existing oral health conditions have the greatest impact on the quality of life 
in children with rare diseases affecting bone and cartilage formation.
Key words: children, rare diseases, phosphorus-calcium metabolism, oral health, quality of life.
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АКТУАЛЬНОСТЬ 

К орфанным заболеваниям с нарушением фосфор-
но-кальциевого обмена относят редкие врожденные 
нозологии, протекающие с поражением скелета и 
другими полиорганными нарушениями [1-11]. В 
структуре наследственных метаболических, гене-
тически гетерогенных заболеваний с поражением 
скелета исследователи выделяют редкие, связанные 
с нарушением формирования костного матрикса и 
хряща при несовершенном остеогенезе, синдроме 
Элерса – Данлоса, синдроме Марфана; с нарушени-
ем хондрогенеза при ахондроплазии; с нарушением 
минерализации костной ткани при генетических 
формах рахита (гипофосфатазии, гипофосфатеми-
ческом рахите, витамин D-зависимом рахите) и 
др. [1]. Наряду с выраженной деформацией скелета, 
вышеперечисленные орфанные заболевания часто 
характеризуются задержкой физического развития, 
гипотонией, непропорциональным ростом, частыми 
переломами и ранней инвалидизацией пациентов, 
патологией зубочелюстной системы, потенциально 
влияющих на самочувствие пациентов [2-10]. 

Практически все орфанные заболевания с наруше-
нием фосфорно-кальциевого обмена сопровождаются 
различными изменениями зубочелюстной системы, 
стоматологические проявления многих орфанных за-
болеваний отражают уровень здоровья полости рта 
этих пациентов и нередко оказываются первым диа-
гностическим признаком данной патологии [4, 7, 9, 10].

Среди клинических проявлений при синдроме 
Марфана авторы отмечают нарушения окклюзии, 
гипоплазию эмали, деформацию корней, аномаль-
ную форму пульпы [4].

Дефекты коллагена и соединительной ткани про-
являются широким спектром скелетных, черепно-
лицевых аномалий, поражая при синдроме Лоэй-
са – Дитца ткани зубов и пародонта, а также сосуды и 
нервную ткань, сухожилия и связки, удерживающие 
челюстно-лицевые структуры [5].

Важным для распознавания синдрома Элерса – 
Данло является гипермобильность височно-нижне-
челюстного сустава, вызванная слабостью связочного 
аппарата, что может быть причиной формирования 
нарушений опорно-двигательного аппарата [6]. 

При несовершенном остеогенезе встречаются по-
ражения твердых тканей по типу наследственных 
одонтодисплазий. Измененные зубные ткани паци-
ентов с данной патологией имеют патогномоничные 
клинические и рентгенологические признаки: неред-
ко коричневый дентин визуализируется через про-
зрачную эмаль водянисто-серого оттенка и выявля-
ется облитерация полости зуба и корневых каналов. 
Лучевые методы диагностики позволяют выявить об-
литерацию полости зуба и корневых каналов [7].

Периапикальные абсцессы как временных, так и по-
стоянных зубов с интактной коронкой могут быть выяв-
лены у детей с гипофосфатемическим рахитом (ГФР) [9]. 

Нарушение процессов цементогенеза при гипо-
фосфатазии (ГФ) сопровождается преждевременной 
потерей временных зубов и снижением уровня аль-
веолярной кости, вызывая функциональные нару-
шения (снижение жевательной функции) и эстети-
ческие проблемы ребенка [10]. 

Однако во многих вышеприведенных исследова-
ниях представленные характерные стоматологиче-
ские проявления орфанных заболеваний основаны 
на смешанных данных пациентов детского и взрос-
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лого возраста, объединенных в общие группы, без 
учета морфоструктурных, функциональных, метабо-
лических возрастных особенностей) [2, 3, 8]. Говоря 
о возрастных критериях, необходимо отметить, что 
различные биологические периоды жизни человека 
характеризуются различным уровнем физического 
и психоэмоционального развития, разной активно-
стью нервной и эндокринной систем, что создает 
дополнительные вопросы к диагностике и лечебно-
профилактическим подходам к различным, в том 
числе стоматологическим, нарушениям при орфан-
ных заболеваниях.

По данным Всемирной организации здравоох-
ранения, качество жизни включает в себя аспекты 
физического, психологического здоровья, уровня 
независимости, социальных отношений и взаимо-
отношений человека с различными особенностями 
окружающей среды [12]. Основные способы оценки 
качества жизни – анкеты и опросники. Опубликован-
ные исследования, направленные на изучение каче-
ства жизни пациентов с орфанными заболеваниями 
Quality of Life (QoL), немногочисленны, что связано с 
ограничениями набора должной выборки пациентов 
и сложности составления дизайна. В последнее деся-
тилетие появились работы по оценке критериев QoL 
у пациентов с отдельными орфанными нозологиями 
в сравнении со здоровыми сверстниками. Согласно 
ранее проведенным исследованиям, орфанные забо-
леваний оказывают значительное влияние на физи-
ческое, социальное и эмоциональное благополучие 
пациентов, а также их семей и лиц, осуществляющих 
уход [13-15]. В литературе представлены данные о 
влиянии неврологических показателей, состояния 
костной ткани, показателях работы сердечно-сосуди-
стой системы на аспекты качества жизни детей с ор-
фанными заболеваниями с поражением скелета [13].

В зарубежной литературе представлены единичные 
работы по изучению влияния стоматологической па-
тологии на параметры качества жизни детей отдель-
ных нозологических форм редких метаболических 
заболеваний с поражением скелета и соединительной 
ткани. Наиболее популярным из существующих под-
ходов к его измерению является анкетирование с ис-
пользованием различных опросников [14-18]. 

Согласно ранее проведенным исследованиям по 
оценке состояния полости рта, по данным анкетиро-
вания с использованием шкалы чувства согласован-
ности Sense of Coherence (SOC), Antonovsky A., дети и 
подростки, страдающие мукополисахаридозом [14] и 
несовершенным остеогенезом [15], имеют сниженное 
качество жизни. Авторы отмечают, что одним из ве-
дущих факторов развития стоматологической патоло-
гии, в частности кариозного процесса у детей, занима-
ет низкий уровень стоматологической культуры детей 
и их опекунов (законных представителей) [14, 15]. 

Дети французских центров редких заболеваний 
и их родители, заполняя вопросник Child-OIDP, 
оценивали возможность выполнять определенные 

функции (речь, гигиену рта, прием пищи, сон, эмо-
циональный статус, улыбку и социальные контак-
ты). При анализе анкетирования выявлено, что бо-
лее высокие баллы Child-OIDP указывали на более 
низкий уровень качества жизни. Согласно данным 
авторов, среди факторов, связанных с более низким 
качеством жизни детей, респонденты выделяли от-
каз от стоматологической помощи по финансовым 
причинам, проблемы с формой и цветом зубов. От-
мечались нарушения эмоционального благополучия 
и социальной адаптации обследуемых [16]. 

Для оценки качества жизни, связанного со здоро-
вьем полости рта взрослых пациентов с синдромом 
Марфана, исследователи использовали опросник 
(OHIP-14), измеряющий частоту 14 различных функ-
циональных и психосоциальных влияний на крите-
рии качества жизни [17]. 

Дети и подростки десяти центров редких заболе-
ваний Северной Америки самостоятельно заполня-
ли анкету-вопросник Child Perceptions Questionnaire 
(CPQ) для исследования влияния тяжести несовер-
шенного остеогенеза на качество жизни, связан-
ного со здоровьем полости рта. Выявлено, что дети 
8-11 лет и подростки с несовершенным остеогенезом 
III и IV типов имеют более высокие степени функци-
ональных ограничений в сравнении с детьми с I ти-
пом данного заболевания, что сопровождается более 
низким качеством жизни [19]. Вместе с тем, данные 
различия показателей CPQ качества жизни отмече-
ны у подростков с примечанием, что они дольше, 
чем младшие участники исследования, испытывали 
функциональные проблемы или, возможно, лучше 
осознают трудности, вызванные заболеванием [18]. 

Опросник по изучению качества жизни, связан-
ный со здоровьем полости рта Oral Health – Related 
Quality of Life (OHRQоL), является научно обоснован-
ным инструментом оценки негативных воздействий 
стоматологических проблем на различные аспекты 
повседневной жизни в детском возрасте, отражает 
уровень благополучия детей и оценку восприятия 
родителей стоматологических проблем детей. В 2011 
году в России впервые валидирована версия анкеты-
опросника OHRQoL для родителей, в нашей стране 
проводились исследования о влиянии состояния по-
лости рта на качество жизни здоровых детей [19]. 

Однако ни в отечественной, ни в зарубежной ли-
тературе нам не удалось встретить исследований, по-
священных сравнительной оценке тяжести влияния 
генетических нарушений формирования костной и 
хрящевой тканей и процессов минерализации на со-
стояние зубов и качество жизни детей, страдающих 
орфанными заболеваниями с нарушением минераль-
ного обмена с использованием данного опросника.

В связи с вышесказанным, весьма перспектив-
ным является исследование, посвященное про-
блемам влияния генетически детерминированных 
нарушений процессов синтеза кости, хряща и ми-
нерализации кости, а также их стоматологическим 
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проявлениям на качество жизни детей с данными 
метаболическими заболеваниями, особенно в пери-
од активного роста ребенка, формирования и созре-
вания минеральных тканей. 

Цель исследования – изучение влияния состояния 
гигиены полости рта и тканей зубов на качество 
жизни детей с орфанными заболеваниями с наруше-
нием фосфорно-кальциевого обмена.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

На базе кафедры детской стоматологии Федераль-
ного государственного бюджетного образовательного 
учреждения ФГБОУ ВО «Российский университет ме-
дицины» Минздрава России и НОИ стоматологии име-
ни А. И. Евдокимова, проведено стоматологическое 
обследование 59 детей 6-17 лет с редкими заболева-
ниями с нарушением минерального обмена, с гене-
тически подтвержденным диагнозом и направленных 
из: НИИ детской эндокринологии ФГБУ «Эндокрино-
логический научный центр» Минздрава России; от-
деления наследственных нарушений обмена веществ, 
отделения эндокринологии ГБУЗ «Морозовская дет-
ская городская клиническая больница Департамента 
здравоохранения города Москвы»; Центра врожден-
ной патологии GLOBAL MEDICAL SYSTEM. Все дети на-
ходились на этапах лечения основного заболевания с 
применением различных методов.

Исследование пациентов проводилось согласно за-
ключению этического комитета (Выписка из протокола 
№02-24 Межвузовского комитета по этике от 15.02.24).

В ходе исследования были сформированы группы:
– 1-я группа (24 ребенка) – с нарушением мине-

рализации костной ткани (гипофосфатемический 
рахит, гипофосфатазия);

– 2-я группа (35 детей) – с нарушением процессов 
формирования кости и хряща (несовершенный осте-
огенез, синдром Марфана, ахондроплазия и др.).

Клиническая оценка состояния тканей зубов детей 
с орфанными заболеваниями с нарушением фосфор-
но-кальциевого обмена проводилась по уровню гиги-
ены рта с использованием индекса Green – Vermillion 
(OHI-S) и определения показателей интенсивности 
кариеса постоянных зубов по индексу КПУ.

Индекс pufa/PUFA [20] использовали с целью ре-
гистрации осложнений кариеса как временныx, так 
и постоянныx зубов (где p/P – поражение пульпы, 
u/U – травматические поражения слизистой оболоч-
ки полости рта, f/F – наличие свища от пораженного 
зуба, а/А – абсцесс (воспаление костной ткани челю-
сти или надкостницы). 

Для изучения восприятия стоматологических про-
блем детей проводили анкетирование родителей 
(законных представителей) с использованием во-
просника OHRQoL. Во всех модулях анкеты предпола-
галось пять вариантов ответов на вопросы, которые 
были закодированы баллами: никогда – 1 балл; очень 

редко – 2 балла; редко – 3 балла; часто – 4 балла; 
очень часто – 5 баллов. Рост показателя (от 1 до 5) от-
ражал оценку родителя тяжести влияния стоматоло-
гических проблем на качество жизни их ребенка [16].

Анкета-вопросник включала:
– модуль 1, носящий название (физический диском-

форт, функциональное состояние), его составили во-
просы 1-5: Испытывает ли Ваш ребенок дискомфорт в 
зубах, полости рта и челюстях при употреблении горя-
чих и холодных напитков; при приеме пищи? Влияет 
ли состояние зубов на сон ребенка? Возникают ли у ре-
бенка затруднения в произношении каких-либо слов?

– модуль 2 (эмоциональное благополучие), во-
прос 6: Как часто стоматологические проблемы тре-
вожат и расстраивают Вашего ребенка?

– модуль 3 (социальная адаптация), вопросы 7-9: 
Как часто стоматологические проблемы ограничива-
ют общение Вашего ребенка с другими детьми? вы-
зывают ли стеснительность и лишают возможности 
улыбаться в общении? Как часто стоматологические 
проблемы вынуждают Вашего ребенка не посещает 
детский сад или школу?

– модуль 4 (семейное благополучие), вопросы 10-13: 
Расстроены ли Вы или испытывали чувство вины из-
за стоматологических проблем у Вашего ребенка? От-
прашивались ли с работы из-за необходимости про-
ведения профессиональной гигиены полости рта и 
стоматологического лечения вашего ребенка? 

Статистическая обработка полученных результа-
тов осуществлялись в электронных таблицах Micro-
soft Office Excel 2007.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

На первоначальном этапе нами проведен кли-
нический этап исследования, включающий оценку 
уровня гигиены рта и состояния зубов детей в из-
учаемых группах. 

Средние показатели гигиенического индекса 
(OHI-S) были равны 1,96 ± 0,15 и 1,75 ± 0,10 в 1-й и 
2-й группах, соответственно, и свидетельствовали о 
неудовлетворительном уровне гигиены полости рта 
детей с орфанными заболеваниями с нарушением 
минерального обмена.

Средние значения индекса КПУ в изучаемых груп-
пах составили 4,26 ± 0,28 и 3,76 ± 0,40 в 1-й и 2-й 
группах, соответственно, что говорит о средней ин-
тенсивности кариеса постоянных зубов у обследо-
ванных детей (ВОЗ, 1997). 

Однако интенсивность осложнений кариеса у об-
следованных детей существенно отличалась. Зареги-
стрированные значения индекса pufa/PUFA в группе с 
нарушением формирования кости и хряща были в три 
раза выше аналогичных в группе с нарушением про-
цессов минерализации, их показатели составили 1,03 ± 
0,18 и 0,30 ± 0,11, соответственно, различии в группах 
были статистически достоверны, при р = 0,003.
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По результатам клинического и социологическо-
го этапа исследования анкетирования родителей 
(законных представителей) изучили взаимосвязь 
состояния здоровья зубов и уровня гигиены рта об-
следуемых детей и критериев качества жизни по 
опроснику OHRQоL.

Согласно данным статистического корреляцион-
ного анализа (табл. 1 и рис. 1 и 2), в группе детей с 
нарушением минерализации (1-я группа) выявлена 
прямая корреляционная связь средней силы (r = 0,34 
и 0,33) между значениями индекса гигиены рта OHI-S 
и вопросами модуля социальной адаптации и се-
мейного благополучия. Умеренную корреляционную 
связь у детей этой же группы продемонстрировали 
показатели КПУ зубов с аспектами модуля физиче-
ского дискомфорта, функционального состояния; а 
также с составляющими модулей социальной адап-
тации и семейного благополучия (r = 0,30; r = 0,35 и 
0,32), соответственно. Принимая во внимание тот 
факт, что объективная клиническая оценка показате-
лей и субъективные представления о здоровье и бла-
гополучии пациента не всегда совпадают, и анализи-
руя полученные статистические результаты, можно 
отметить и отрицательные значения индексов кор-
реляции, отражающие несоответствие степени тяже-

сти клинических показателей родительской оценке 
стоматологических проблем. Следовательно, можно 
предположить, что состояние гигиены рта и наличие 
осложненных форм кариеса у детей не у всех родите-
лей респондентов вызывало беспокойство.

В группе детей с нарушением формирования ко-
сти и хряща (2-я группа), выявлена корреляционная 
связь высокой силы (r = 0,73) между показателями 
индекса гигиены полости рта и уровнем эмоцио-
нального благополучия. Более тесная корреляцион-
ная связь, чем в 1-й группе, установлена между со-
стоянием гигиены рта, значениями индекса КПУ и 
составляющими модуля физического дискомфорта, 
функционального благополучия (r = 0,44; 0,53, соот-
ветственно); показатели КПУ отражали умеренную 
связь с аспектами социальной адаптации и эмоци-
онального благополучия (r = 0,32 и 0,50), соответ-
ственно. Полученные данные позволяют выявить 
комплекс некоторых ограничений, связанных с при-
емом пищи и коммуникативными процессами у де-
тей с нарушением формирования кости и хряща.

Стоит отметить, что оценочные баллы родителей 
по вопросам значимости профессиональной гиги-
ены полости рта и необходимости своевременно-
го стоматологического лечения (4 модуль анкеты 

№
Модули анкеты OHRQoL
OHRQoL Questionnaire 

Modules

Вопрос
Question

Коэффициент корреляции / Correlation coefficient

1 группа – дети с нарушением 
минерализации кости

Group 1 – children with impaired 
bone mineralization

2 группа – дети с нарушением 
формирования кости и хряща

Group 2 – children with impaired 
bone and cartilage synthesis

OHI-S
КПУ
DMF

рufa/
PUFA

OHI-S
КПУ
DMF

рufa/
PUFA

1

Физический дискомфорт, 
функциональное состояние

Physical discomfort, 
functional condition

1 -0,20 0,04 -0,13 0,30 0,38* 0,35**

2 0,28 0,19 0,36* 0,44 0,38* 0,49**

3 0,18 0,12 -0,26 0,03 0,35* 0,46**

4 0,25 0,30* -0,16 0,25 0,24 0,31**

5  0,08 -0,17 0,29 0,43 0,53* 0,43**

2
Эмоциональное благополучие

Emotional well-being
6 0,21 0,29 -0,21 0,73 0,50* 0,27

3
Социальная адаптация 

Social adaptation

7 0,34 -0,16 0,47 0,22 0,35* 0,31**

8 0,28 0,17 -0,16 0,17 0,21 0,15

9 0,24 0,35* -0,21 0,11 0,32* 0,22

4
Семейное благополучие

Family well-being

10 -0,07 0,32 -0,28 0,13 0,21 0,16

11 0,33 0,10 -0,27 0,25 0,28 0,28

12 -0,14 0,26 -0,32 0,06 0,06 0,20

13 -0,04 0,16 -0,39 -0,66 -0,03 0,06

5 p- value 0,590 0,035 0,0003

Таблица 1. Результаты статистического корреляционного анализа. 
Взаимосвязь состояния здоровья зубов обследуемых детей и показателей качества жизни OHRQоL

Table 1. Results of statistical correlation analysis: 
relationship between Oral Health Status and OHRQoL indicators in the examined children

*различия статистически значимы при р < 0,05; **различия статистически значимы при р < 0,005
*the differences are statistically significant at p < 0.05; **the differences are statistically significant at p < 0.005
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табл. 1 и рис. 1 и 2) имели отрицательную корреляци-
онную связь с фактическим состоянием гигиены рта 
у детей и значениями индекса КПУ, что выявляет не-
достаточную мотивацию родителей к профилактике 
стоматологических заболеваний. Так, в группе детей 
с нарушением минерализации кости изучаемый ко-
эффициент отражал слабую отрицательную связь 
(r = -0,2); в группе детей с нарушением формирова-
ния кости и хряща отмечалась обратная значимая 
теснота связи, корреляции составила r = - (0,6–0,8).

Анализ данных проведенного исследования вы-
явил статистически значимое, наибольшее влияние 
генетических детерминированных нарушений фор-

мирования соединительной и минеральных тканей 
у детей с нарушением формирования кости и хряща 
(2-я группа) на взаимосвязь интенсивности кариеса 
зубов (КПУ), осложнений кариозного процесса (pufa/
PUFA) и аспектов, посвященных физическому дис-
комфорту, функциональному состоянию в полости 
рта и эмоциональному благополучию. Различия в 
значениях коэффициентов корреляции с 1-й груп-
пой были статистически достоверны, при р < 0,05 и 
р < 0,005 (рис. 3). Полученные результаты позволяют 
выявить у детей в группе с нарушением формирова-
ния кости и хряща более низкие показатели качества 
жизни, связанные с состоянием зубов.

Рис. 1. Корреляционный анализ уровня гигиены 
полости рта, показателей интенсивности кариеса 

и его осложнений с критериями оценки качества жизни 
детей с орфанными заболеваниями с нарушением 

процессов минерализации
Fig. 1. Correlation analysis of oral hygiene levels, 

caries intensity, and related complications with Quality 
of Life criteria in children with rare diseases affecting 

mineralization processes

Рис. 2. Корреляционный анализ уровня гигиены 
полости рта, показателей интенсивности кариеса 

и его осложнений с критериями оценки качества жизни 
детей с орфанными заболеваниями с нарушением 

формирования кости и хряща
Fig. 2. Correlation analysis of oral hygiene levels, 

caries intensity, and related complications with Quality 
of Life criteria in children with rare diseases affecting 

bone and cartilage formation

Рис. 3. Средние значения 
коэффициентов корреляции 

изучаемых стоматологических 
параметров с критериями 

качества жизни детей 
с редкими заболеваниями 

в исследуемых группах 
*различия статистически 

значимы при р < 0,05; 
**различия статистически 

значимы при р < 0,005
Fig. 3. Average correlation 

coefficients of the studied oral 
health parameters with Quality 

of Life criteria in children with rare 
diseases in the examined groups
*the differences are statistically 

significant at p < 0.05; 
**the differences are statistically 

significant at p < 0.005
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, полученные в ходе исследования 
результаты отражают многогранное влияние состоя-
ния здоровья зубов на качество жизни детей с наслед-
ственными заболеваниями с нарушением фосфор-
но-кальциевого обмена, что подчеркивает важность 
оценки стоматологического статуса в комплексном 
обследовании детей, страдающих редкими заболева-
ниями. Общепризнанные инструменты валидирован-
ного вопросника, включающего критерии качества 
жизни OHRQoL, наряду с клиническими показателями 
стоматологического статуса, очень важны в оценке со-
стояния здоровья полости рта детей, что согласуется 
с данными ранее проведенных исследований [11, 15, 
18]. Отмеченные нами отрицательные последствия 
низкого уровня стоматологической культуры детей и 
их родителей (законных представителей) на развитие 
кариозного поражения зубов обследованных и уста-
новленные взаимосвязи позволяют предположить, что 
показатели стоматологического статуса ребенка с из-
учаемыми редкими метаболическими заболеваниями 
ассоциированы с его физическим состоянием, функ-
циональной активностью, уровнем физического и со-
циального развития. Выявленные нами достоверные 
(р = 0,003) значительные отличия показателей интен-
сивности осложнений кариеса (по индексу pufa/PUFА) 
и более высокие показатели тесноты корреляционной 
связи КПУ и PUFА с аспектами качества жизни у детей 

с нарушением формирования кости и хряща, возмож-
но, отражают степень тяжести влияний генетических 
нарушений данных нозологий на состояние зубов и 
качество жизни обследованных детей. 

Можно предположить, что выявленные нами от-
личия тяжести влияния стоматологической патоло-
гии на качество жизни детей с редкими заболевани-
ями с нарушением фосфорно-кальциевого обмена 
связаны с разной эффективностью применяемой 
общей терапии основного заболевания на стомато-
логический статус ребенка. 

Следовательно, изучение взаимосвязи параме-
тров стоматологического статуса и индикаторов ка-
чества жизни, связанных со здоровьем полости рта, 
является необходимым звеном комплексной меж-
дисциплинарной реабилитации детей, страдающих 
орфанными заболеваниями с целью своевременной 
коррекции патологического процесса.

Полученные нами результаты отражают нали-
чие функциональных, эмоциональных, физических 
нарушений, связанных с состоянием зубов у об-
следованных детей, а изучаемые параметры сто-
матологического статуса являются мишенями для 
вмешательства и коррекции, что диктует необходи-
мость разработки для стоматологов алгоритмов про-
ведения лечебно-профилактических мероприятий 
детям с орфанными заболеваниями с нарушением 
фосфорно-кальциевого обмена, направленных на 
решение выявленных проблем.
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