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АННОТАЦИЯ
Актуальность. Генетически обусловленные метаболические нарушения и гипоминерализация тканей зу-
бов и пародонта могут быть факторами риска возникновения воспалительных и деструктивных процессов в 
полости рта у детей с гипофосфатемическим рахитом (ГФР).
Материалы и методы. Обследованы 46 детей 6–17 лет, среди них – 29 с ГФР и 17 практически здоровых 
детей. Уровень гигиены рта обследованных оценивался по индексам (ИГ) Федорова – Володкиной и (OHI-S) 
Грина – Вермиллиона. Интенсивность кариеса и его осложнений во временных и постоянных зубах рас-
считывали по индексам кпу/КПУ и pufa/PUFA, соответственно. Состояние тканей пародонта оценивалось по 
индексу – PMA, кровоточивость десневой борозды по индексу SBI. В образцах смешанной слюны определя-
лись уровни: моноцитарного хемоаттрактантного белка-1 (МРС-1), фактора роста эндотелия сосудов (VEGF), 
прокальцитонина ПКТ и D-димера методом твердофазного иммуноферментного анализа (ИФА) с использо-
ванием наборов реагентов «Вектор Бест» (Россия).
Результаты. Обследованные дети с ГФР имели неудовлетворительный уровень гигиены рта и воспаление 
средней тяжести тканей пародонта; значение индекса pufa/PUFA в 7,6 раза превышало аналогичный пара-
метр у здоровых детей. Клинические результаты сопровождались существенными отличиями в изучаемых 
биохимических показателях смешанной слюны: МРС-1, VEGF, ПКТ и D-димера. Установленная положитель-
ная корреляция между содержанием MCP-1 и ПКТ, а также MCP-1 и VEGF (r = 0,49; r = 0,59, соответственно, 
р < 0,05) может указывать на прогностическую роль данных биохимических показателей в развитии воспа-
лительных и деструктивных процессов в ротовой полости у детей с ГФР. 
Заключение. В группе детей с ГФР установлено наличие воспалительных процессов в тканях периодонта. 
Определение в смешанной слюне уровней MCP-1, VEGF, D-димера выявляет их диагностическое значение 
как индикаторов активности воспаления в полости рта у детей с ГФР.
Ключевые слова: дети с гипофосфатемическим рахитом, стоматологический статус, смешанная слюна, ме-
диаторы воспаления, цитокины, факторы роста
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ABSTRACT
Relevance. Genetically determined metabolic disorders and the resulting hypomineralization of dental and peri-
odontal tissues may increase the risk of inflammation and structural damage in the oral tissues of children with 
hypophosphatemic rickets (HR).
Materials and methods. The study involved 46 children aged 6–17 years, including 29 diagnosed with hypophos-
phatemic rickets (HR) and 17 practically healthy controls. Oral hygiene was assessed using the Fedorov–Volodkina 
Hygiene Index and the Simplified Oral Hygiene Index (OHI-S) by Green and Vermillion. The severity of dental caries 
and its complications in primary and permanent teeth was evaluated using the dft/DMFT and pufa/PUFA indices, 
respectively. Periodontal status was assessed using the PMA index, while gingival sulcus bleeding was evaluated 
using the Sulcus Bleeding Index (SBI). Levels of monocyte chemoattractant protein-1 (MCP-1), vascular endothelial 
growth factor (VEGF), procalcitonin (PCT), and D-dimer in mixed saliva were measured using solid-phase enzyme-
linked immunosorbent assay (ELISA) kits (Vector-Best, Russia).
Results. Children with HR exhibited unsatisfactory oral hygiene and moderate periodontal inflammation. The pufa/
PUFA index was 7.6 times higher in this group compared to healthy controls. These clinical findings were accompa-
nied by significant differences in salivary biochemical parameters, including elevated levels of MCP-1, VEGF, PCT, 
and D-dimer. A positive correlation was observed between MCP-1 and PCT, as well as between MCP-1 and VEGF (r = 
0.49 and r = 0.59, respectively; p < 0.05), suggesting a potential prognostic role of these biomarkers in the develop-
ment of oral inflammation in children with HR. 
Conclusion. Children with hypophosphatemic rickets showed clear signs of periodontal inflammation. The detec-
tion of MCP-1, VEGF, and D-dimer in mixed saliva highlights their diagnostic potential as markers of inflammatory 
activity in the oral cavity in this patient population.
Keywords: hypophosphatemic rickets, pediatric patients, oral health status, mixed saliva, inflammatory biomark-
ers, cytokines, vascular endothelial growth factor
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ВВЕДЕНИЕ 

Гипофосфатемический рахит (ГФР) – это орфан-
ное метаболическое заболевание, связанное с на-
рушением реабсорбции фосфатов в проксимальных 
канальцах нефронов почек и вызванное мутацией 
гена PHEX (phosphateregulating endopeptidase homo-
log, X-linked). Генная поломка приводит к нарушению 
ферментных систем, осуществляющих протеолиз 
фактора роста фибробластов FGF23. Экспрессия гена 
PHEX выражена на остеобластах, остеоцитах и одон-
тобластах и характеризуется изменениями формиро-
вания и минерализации тканей зубов и кости [1–3].

В последние годы выявлено, что патогномонич-
ным стоматологическим проявлением ГФР являются 
множественные рецидивирующие периапикальные 
абсцессы в области временных и постоянных зубов 
с внешне интактной коронкой [4-6].

Проведенные ранее исследования свидетельствуют 
о существенных различиях морфоструктуры тканей 
зубов детей с ГФР в сравнении со здоровыми детьми 
[2, 4, 6]. Обнаружены дефекты в целостности тонкой 
эмали, такие как появление трещин и участков стира-

емости, увеличенные зубные полости с рогами пуль-
пы, доходящими до соединения эмали и дентина. Вы-
явленные морфометрические данные указывают на 
пониженную минеральную плотность и увеличенную 
пористость околопульпарного и основного дентинно-
го слоя, что нарушает минерализацию зубов при ГФР. 
Компьютерная микротомография показывает, что 
внутренняя структура дентина временных зубов у де-
тей с ГФР имеет аномальный интерглобулярный слой 
дентина, что указывает на нарушение дентиногене-
за и гипоминерализацию дентинной матрицы [2, 4, 
6]. По данным исследователей, вышеперечисленные 
особенности структуры тканей зубов могут играть 
значительную роль в образовании у детей с ГФР мно-
жественных периапикальных абсцессов [5, 6].

Редкие (орфанные) заболевания могут сопрово-
ждаться инфекционными процессами. В последние 
годы возрос интерес к медиаторам, ответственным за 
активацию различных клеточных типов в зонах вос-
паления. Микробная агрессия вызывает начало вос-
палительной реакции через миграцию нейтрофилов, 
моноцитов и макрофагов, что приводит к разруше-
нию тканей пародонта. Эти клетки вместе с клетками 
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сосудистого эндотелия и фибробластами производят 
и выделяют широкий набор молекул, играющих роль 
медиаторов воспалительных и иммунных ответов. 
В качестве диагностических методов могут быть ис-
пользованы биологические объекты, такие как десне-
вая жидкость и смешанная слюна [7-9]. 

В отечественной и иностранной литературе встреча-
ется информация о патологиях, развивающихся в тка-
нях полости рта на фоне системного заболевания [7-18]. 
Бактериальные микроорганизмы запускают и поддер-
живают воспаление, приводя к выделению хемокинов, 
которые относятся к провоспалительным цитокинам. 
Моноцитарный хемоаттрактантный белок-1 (MCP-1) 
является членом суперсемейства хемокинов, ответ-
ственных за миграцию и активность клеток, таких как 
полиморфно-ядерные лейкоциты, моноциты, лимфо-
циты, плазмоциты и тучные клетки в очаги воспаления 
тканей периодонта и пародонта [7, 8]. Известно, что хе-
моаттрактанты играют ключевую роль в хронических 
воспалительных процессах в тканях пародонта и спо-
собствуют возникновению дистрофических изменений 
и резорбции костной ткани [7-10]. 

В исследовании, проведенном M. Gupta с соавтора-
ми (2013) [7], было выявлено, что уровни MCP-1 в сме-
шанной слюне у пациентов с хроническим пародонти-
том были статистически значимо выше, чем у людей 
с интактным пародонтом. Работы другой исследова-
тельской группы (2018) также показали увеличение 
уровня MCP-1 в смешанной слюне у пациентов с паро-
донтитом по мере прогрессирования заболевания [8].

Данные литературы подтверждают, что хемоки-
ны участвуют в передаче сигналов и запуске мно-
жества клеточных реакций, включая хемотаксис и 
активизацию воспалительных клеток, что приводит 
к повреждению мягких тканей и нарушению балан-
са между синтезом и резорбцией структур паро-
донта [10-12]. Встречается информация о том, что 
хемокины выполняют регулирующую роль в ремоде-
лировании тканей пародонта и кости как в нормаль-
ных, так и в патологических состояниях [13, 14].

Прокальцитонин (ПКТ), предшественник кальци-
тонина (известного регулятора гомеостаза фосфора 
и кальция), входит в число маркеров воспалительных 
процессов, включая воспаление в полости рта [15-18]. 
При обычных условиях ПКТ производится экзокринны-
ми С-клетками щитовидной железы, но в случае инфек-
ционных заболеваний и сепсиса его синтез происходит 
во множестве клеток организма, таких как лимфоциты 
и макрофаги. Основным стимулятором выработки ПКТ 
считается липополисахарид, составляющий часть бак-
териальной стенки. Обычно уровень ПКТ в сыворотке 
крови не превышает 0,01 нг/мл, а при серьезной инфек-
ции его концентрация может увеличиваться в несколь-
ко тысяч раз в течение нескольких часов [15].

Проведенные ранее исследования показывают из-
менения уровня ПКТ в сыворотке крови и смешан-
ной слюне у пациентов, страдающих ревматизмом, 
диабетом и хронической обструктивной болезнью 

легких [16-18]. Так, по данным C. W. Bassim и соав-
торов (2008), уровень ПКТ в слюне пациентов с диа-
бетом 2-го типа может свидетельствовать об уровне 
гипергликемии и активности пародонтита. Выявле-
но, что у пациентов с тяжелым пародонтитом коли-
чество ПКТ в смешанной слюне значительно выше 
по сравнению с теми, кто имеет пародонтит средней 
тяжести. Концентрация ПКТ в смешанной слюне об-
следованных положительно коррелирует с клиниче-
скими признаками поражения тканей десны, таки-
ми как кровотечение при зондировании [16].

Целью исследования Patel N. и соавторов (2018) 
было определение уровня ПКТ в нестимулирован-
ной слюне у пациентов с хронической обструктивной 
болезнью легких (ХОБЛ), как альтернативы анализу 
данного параметра в крови, включая группу здоровых 
участников. Было установлено, что при обострении 
ХОБЛ уровень ПКТ в слюне повышается. Исследова-
тели выявили, что в 53% случаев уровень ПКТ в слюне 
совпадает с его изменениями в сыворотке крови [18].

Hendek M. K. и коллеги (2015) в своем исследова-
нии обнаружили, что у участников без заболеваний 
пародонта уровень ПКТ не определялся, а с прогрес-
сированием заболевания возрастал: при гингивите 
до 0,09 нг/мл, при хроническом пародонтите до 0,15 
нг/мл и наивысшим был в группе с генерализован-
ным агрессивным пародонтитом – 0,28 нг/мл. Ав-
торы считают, что высокие уровни ПКТ в слюне при 
агрессивном пародонтите связаны с его стимуляци-
ей под воздействием липополисахаридов, продуци-
руемых микрофлорой пародонта [19].

Данные Гилевой О. С. и коллег (2021) показывают, 
что уровни ПКТ в слюне пациентов с пародонтитом 
могут быть снижены с уменьшением бактериальной 
нагрузки после санации полости рта [20].

Наряду с воспалительными медиаторами в ли-
тературе наблюдается растущий интерес к анали-
зу различных факторов роста в жидких и тканевых 
биосредах, в том числе в ротовой полости при вос-
палительных и деструктивных заболеваниях [21-24].

Среди перспективных биомаркеров, отражающих 
состояние микроциркуляции и особенности ангио-
генеза, выделяется фактор роста эндотелия сосудов 
(Vascular Endothelial Growth Factor, VEGF). Патофи-
зиологические механизмы действия VEGF связаны с 
повышением проницаемости сосудов, стимуляцией 
ангиогенеза, а также пролиферации и миграции эн-
дотелиальных клеток, моноцитов и других клеток, 
что определяет его роль в развитии, прогрессирова-
нии и устранении воспалительных, дистрофических 
и неопластических процессов [24-29].

Согласно данным Мудрова В. П. и других исследова-
телей (201), фактор роста сосудистого эндотелия обна-
ружен в смешанной слюне и клетках эндотелия сосу-
дов пародонта, что дает возможность его применения 
в качестве маркера для диагностики воспаления [24]. 
В исследовании, проведенном Afacan B. и его колле-
гами (2018), были измерены уровни VEGF в образцах 
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смешанной слюны и оценены клинические параметры 
состояния пародонта. Авторы выявили, что в группах 
с агрессивным хроническим генерализованным па-
родонтитом содержание VEGF оказалось значительно 
выше, чем в группах с гингивитом и у здоровых лиц, 
при этом была отмечена положительная достоверная 
корреляция с клиническими показателями [25]. Ис-
следования Pradeep A. R. (2011) и Prapulla D. V. (2007) 
показали прямую высокодостоверную положительную 
корреляцию уровня VEGF в десневой жидкости и плаз-
ме крови с клиническими состояниями пародонталь-
ных тканей, которые возрастали с прогрессированием 
заболевания и уменьшались после лечения, свиде-
тельствуя о его важной роли как маркера воспаления в 
развитии пародонтальных болезней. Польские ученые 
установили, что у пациентов с мукополисахаридозом 
и прочими генетическими метаболическими наруше-
ниями накопления гликогена, уровень VEGF в смешан-
ной слюне в условиях длительного воспаления может 
свидетельствовать о дисфункции эндотелия (2017) 
[29]. Роль VEGF и цитокинов активно изучается в раз-
витии поражений органов и васкулопатий [30-33]. Есть 
данные о связи эндотелиальной дисфункции с диа-
бетической нефропатией; увеличение цитокинов и 
факторов роста в моче наблюдается при хроническом 
пиелонефрите и гломерулонефрите; при системной 
склеродермии значительно увеличен уровень MCP1 и 
VEGF в сыворотке крови, что отражает эндотелиаль-
ную дисфункцию. Повышение уровня этих цитокинов 
и VEGF считается попыткой компенсировать сосуди-
стую регуляцию [29-31]. 

Пептид D-димер известен как продукт распада фи-
бринового сгустка в процессе фибринолиза, который 
стимулирует клетки моноцитарно-макрофагальной 
линии к выделению интерлейкина-1. Повышенное со-
держание D-димера в плазме крови является прямым 
индикатором активации фибринолитической системы 
и косвенным показателем образования тромба, так 
как воспаление сопровождается образованием фибри-
новой пленки. В исследовании пациентов с сопутству-
ющими заболеваниями при определении содержания 
D-димера в смешанной слюне обнаружена значитель-
ная вариабельность его уровня от 3,27 до 6161 нг/мл, 
при этом у здоровых людей в слюне D-димер был вы-
явлен в следовых количествах [32].

Наряду с тем мы не обнаружили исследований, по-
священных определению уровней MCP-1, ПКТ, VEGF, 
D-димера в смешанной слюне у детей с ГФР, которые 
могут выступать в роли маркеров метаболических забо-
леваний и предикторов воспалительных и деструктив-
ных процессов зубов и пародонта. Также не изучалась 
связь этих биохимических параметров с клиническими 
проявлениями заболеваний в тканях пародонта. Поэто-
му крайне важно в практике детского врача стоматоло-
га оценивать биохимические индикаторы воспалитель-
ных и деструктивных процессов в тканях пародонта и 
смешанной слюне у детей с ГФР. Это необходимо для 
раннего выявления метаболических нарушений, диа-

гностики стоматологических патологий, сопутствую-
щих ГФР, и для разработки лабораторных критериев 
эффективности патогенетической терапии.

Цель исследования – изучить особенности стома-
тологического статуса и уровни МСР-1, VEGF, ПКТ, 
D-димера в смешанной слюне у детей с ГФР.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Группу исследования составили дети (29) 6-17лет 
с ГФР, с генетически подтвержденным диагнозом 
(основная группа) и 17 детей того же возраста прак-
тически здоровых детей (группа сравнения). Всем 
исследованным на базе кафедры детской стоматоло-
гии Федерального государственного бюджетного об-
разовательного учреждения ФГБОУ ВО «Российский 
университет медицины» Минздрава России и отде-
ления детской стоматологии ЦС и ЧЛХ НОИ стома-
тологии имени А. И. Евдокимова, проведены оценка 
состояния пародонта и лабораторное исследование 
биохимических параметров смешанной слюны.

Участники исследования с генетическими заболе-
ваниями были направлены из: НИИ детской эндо-
кринологии ФГБУ «Эндокринологический научный 
центр» Минздрава России; отделения наследствен-
ных нарушений обмена веществ, отделения эндо-
кринологии ГБУЗ «Морозовская детская городская 
клиническая больница» Департамента здравоохра-
нения города Москвы.

Исследование проводилось согласно заключению 
этического комитета при Российском университете 
медицины (Выписка из протокола № 02-24 Межву-
зовского комитета по этике от 15.02.24).

Клинический этап включал анализ стоматологиче-
ских индексов: интенсивность кариеса временных и 
постоянных зубов изучалась по кпу/КПУ; осложнения 
кариеса временных и постоянных зубов рассчиты-
вались индексом pufa/ PUFA; состояние гигиены рта 
определялось по индексам: ИГ (Федорова – Володки-
ной) и OHI-S (Грина – Вермиллиона). Состояние тканей 
пародонта оценивалось по индексу кровоточивости 
десен SBI (Мюллемана – Коуэла) и РМА в модификации 
С. Парма. Смешанную слюну собирали в пластиковые 
пробирки методом сплевывания, замораживали и хра-
нили при температуре минус 22 °C до анализа. Уровни 
МРС-1, VEGF, ПКТ и D-димера определялись методом 
твердофазного иммуноферментного анализа (ИФА) 
с использованием наборов реагентов «Вектор Бест» 
(Россия). Статистический анализ данных проводился с 
помощью Microsoft Office Excel 2007.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ 

Клиническая оценка основных параметров стома-
тологического статуса показала распространенность 
кариозного поражения у участников исследования 
100% у детей с ГФР против 58% в группе здоровых 
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детей, при интенсивности кариеса по индексам кпу/
КПУ 3,85 ± 0,29 и 3,56 ± 0,03 соответственно, что от-
ражает средний уровень интенсивности кариеса у 
обследованных. Однако результаты оценки уровня 
осложнений кариеса регистрировали средние зна-
чения pufa/PUFA, равные 0,61 ± 0,13 и 0,08 ± 0,02 
при (р < 0,05) в основной и группе сравнения соот-
ветственно, что говорит о наличии воспалительных 
процессов в периапикальных тканях у детей с ГФР.

Клинический анализ состояния гигиены полости 
рта показал отсутствие заметных различий между 
исследуемыми группами. Так, в основной группе 
среднее значение гигиенического индекса (OHI-S) 
составило 2,15 ± 0,09; в группе сравнения – 1,87 ± 
0,10. Оценка состояния тканей пародонта также не 
выявила статистической разницы в клинических по-
казателях у обследованных: в группе детей с ГФР ин-
декс кровоточивости десневой борозды равнялся SBI 
1,72 ± 0,14; среднее значение РМА было 0,52 ± 0,02; 
в группе здоровых детей данные показатели соста-
вили 1,56 ± 0,09 и 0,48 ± 0,02, соответственно, что 
говорит о однородности клинических показателей в 
изучаемых группах и указывает на неудовлетвори-
тельный уровень гигиены рта и наличие воспаления 
средней тяжести тканей пародонта у обследованных.

Проведенный анализ биохимических параметров 
смешанной слюны участников исследования выявил, 
что содержание MCP-1 в основной группе колеба-
лось от 22 до 350 пг/мл, средний показатель составил 
105,70 ± 22,29 пг/мл, медиана – 76,65 пг/мл, тогда как 
в группе сравнения этот показатель не определялся.

Анализ состояния тканей пародонта в основной 
группе выявил положительную высокодостоверную 
связь клинических признаков по индексам SBI и 
РМА с активностью MCP-1 в смешанной слюне (r = 
0,32 и r = 0,35, соответственно, р < 0,05), что биохи-
мически подтверждает наличие воспаления в паро-
донтальных тканях детей с ГФР.

Средняя концентрация VEGF в основной группе 
была 627,69 ± 125,04 МЕ/мл, а в группе сравнения – 
765,69 ± 152,51 МЕ/мл; полученные значения коле-
бались от 103,03 до 1594,263 МЕ/мл и от 273,21 до 
1339,87 МЕ/мл в основной и группе сравнения, соот-
ветственно; медианы составили: в основной группе – 
534,6 МЕ/мл, в сравнительной – 781,98 МЕ/мл. Высо-
кий уровень сосудистого эндотелиального фактора 
роста в обеих группах свидетельствует о наличии вос-
паления пародонтальных тканей обследованных, что 
связано с микробной инвазией и согласуется с ранее 
проведенными исследованиями [24-27].

Однако в группе сравнения проведенный корреля-
ционный анализ изучаемого биохимического показа-
теля (сосудистого эндотелиального фактора роста) и 
клинических параметров состояния тканей пародонта 
выявил, что активность VEGF тесно связана с клини-
ческим пародонтальным индексом (РМА r = 0,87, при 
р < 0,05). В этой же группе (здоровых детей) также 
установлена значимая корреляционная связь индек-

сов гигиены и состояния пародонта, коэффициент 
корреляции OHI-S и РМА составлял r = 0,68, при р < 
0,05, что связывает высокие показатели фактора роста 
сосудистого эндотелия с микробной инвазией. Наря-
ду с тем, уровень VEGF в слюне у детей с ГФР показал 
отрицательную корреляцию с OHI-S и РМА (r= -0,29 и 
r= -0,25, соответственно, р < 0,05). В связи с чем воз-
можно предположить, что высокий уровень VEGF у де-
тей с ГФР может быть связан не столько с микробным 
фактором, сколько с системными проявлениями ос-
новного заболевания и генетическими нарушениями 
ангиогенеза, отражающими эндотелиальные и микро-
циркуляционные изменения в тканях полости рта.

Анализ содержания ПКТ в смешанной слюне об-
следованных также выявил наличие воспаления в 
тканях ротовой полости в обеих группах. Так, уро-
вень ПКТ варьировал от 0,255 до 1,955 нг/мл в ос-
новной группе и от 0,373 до 0,786 нг/мл – в группе 
сравнения. Среднее содержание ПКТ составляло 
0,69 ± 0,08 нг/мл и 0,60 ± 0,08 нг/мл; медианы были 
равны 0,59 нг/мл и 0,43 нг/мл, соответственно, что 
значительно превышало допустимый уровень (0,23-
0,31 нг/мл – данные внутреннего стандарта) [20].

Уровень D-димера в основной группе варьировал 
от 18,36 до 1538 нг/мл, средний показатель составил 
411,54 ± 91,09 нг/мл, что значительно превысило 
аналогичные значения в группе сравнения (95,02 
до 246,24 нг/мл, средний показатель равен 146,46 ± 
21,25 нг/мл), соответственно. Эти данные могут ука-
зывать на повышенную активность фибринолиза, 
нарушающую гемостаз и процессы регенерации в 
ротовой полости у детей с ГФР.

Совокупный анализ биохимических данных па-
циентов основной группы показал положительную 
корреляцию между MCP-1 и ПКТ, а также MCP-1 и 
VEGF (r = 0,49; r = 0,59, соответственно, р < 0,05), что 
может указывать на прогностическую роль MCP-1, 
ПКТ и VEGF в развитии воспалительных и деструк-
тивных процессов в ротовой полости у детей с ГФР и 
позволяет рассматривать их как предикторы состоя-
ния пародонтальных тканей у детей с ГФР.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, у детей с ГФР проведенное ис-
следование выявило наличие воспалительных про-
цессов в тканях периодонта, значение индекса pufa/
PUFA в 7,6 раза превышало аналогичный параметр 
у детей группы сравнения. Выявленная высокая ак-
тивность MCP-1, VEGF, D-димера и ПКТ в смешанной 
слюне детей с ГФР подчеркивает их диагностическое 
значение как индикаторов активности воспаления, 
возможно связанном с повышенной проницаемо-
стью сосудов и особенностями ангиогенеза, а также 
возможном влиянии изучаемых биохимических па-
раметров на процессы регенерации в мягких тканях 
полости рта у детей с этой редкой патологией, что 
согласуется с другими исследованиями [26, 27]. 
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