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Wstep

Mukowiscydoza (CF) jest wielouktadowg chorobga uwarunkowang
genetycznie, dziedziczong w sposdéb autosomalny recesywny. Z
pismiennictwa wynika, ze u wiekszosci dorostych pacjentow
chorujacych na mukowiscydoze dochodzi do obnizenia gestosSci
mineralnej kos$ci i zwiekszonej czestosci ztaman. Spowodowane
jest to zaburzeniami w metabolizmie kostnym dotyczgcymi przede
wszystkim nadmiernej resorpcji kosci w stosunku do
kosciotworzenia. Problem zaburzehA w uktadzie kostnym dotyczy
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nie tylko dorostych pacjentow z mukowiscydozg, ale rdéwniez
dzieci. Jednakze doniesienia literaturowe sg nieliczne, a
wyniki niejednoznaczne.

Celem pracy by*a ocena tempa procesow kosSciotworzenia i
resorpcji kosci u dzieci i mtodziezy chorych na mukowiscydoze
z zastosowaniem wybranych markerdw obrotu kostnego:
osteokalcyny (0C), kostnej frakcji fosfatazy alkalicznej
(BALP) i C-koncowego usieciowanego telopeptydu kolagenu typu I
(CTX).

Materiat i metody

Badaniami objeto 55 pacjentéw w wieku 2-20 lat z rozpoznang i
potwierdzong mukowiscydozg leczonych w Poradni Mukowiscydozy
Instytutu Matki i Dziecka w Warszawie. Objawy niewydolnos$ci
trzustki wykazywato 50 sposrdéd badanych dzieci. Stezenie
wapnia 1 fosforu w catej grupie badanej mieScity sie w
zakresie wartosci referencyjnych. Sposréd badanych
wyodrebniono grupe 25 dzieci (13 dziewczat, 12 chtopcow) w
wieku 2-10 lat (grupa I) oraz grupe 30 pacjentéw (15
dziewczat, 15 chtopcéw) w wieku 11-20 lat (grupa II). Grupe
kontrolng stanowito 56 zdrowych dzieci 1 mtodziezy w tych
samych przedziatach wiekowych, u ktorych nie stwierdzono
choréb zwigzanych z metabolizmem kostnym. Oznaczenia markeréw
obrotu kostnego w surowicy krwi dzieci wykonano metodami
immunoenzymatycznymi z wykorzystaniem wysokospecyficznych
przeciwciat monoklonalnych.

Wyniki

W grupie dzieci z CF (grupa I) obserwowano wyzszg aktywnos$¢
BALP niz u dzieci zdrowych (131.8 [J 25.1 vs 108.2 [J 22.3 U/L,
p<0.01), natomiast nizszg warto$s¢ drugiego markera
kosciotworzenia — 0C (71.5 [J 29.2 vs 101.5 [J 19.4 ng/mL,
p<0.01). Srednie stezenie markera zwigzanego z procesem
resorpcji — CTX by*o nizsze u dzieci chorych na CF w
poréwnaniu do grupy dzieci zdrowych i wynosito: 1729 [ 441
ng/L vs 1970 [J 299 ng/L (p<0.01l). W grupie mtodziezy (grupa
II) stwierdzono utrzymywanie sie wyzszej aktywnos$ci BALP u
pacjentéow w pordéwnaniu do zdrowych rdéwiesnikow (111.9 [J 25.1
vs 79.3 ] 22.3 U/L, p<0.01) oraz obnizonego poziomu 0C (59.2 [J



29.2 vs 91.7 [J 19.4 ng/mL, p<0.01). Nieznacznie nizsze by*to
tez stezenie CTX: 1619 [J 441 ng/L vs 1714 [J 299 ng/L (p<0.01).
Wnioski

Wstepne wyniki naszych badan sugeruja, ze zardéwno u dzieci jak
i mtodziezy <chorych na mukowiscydoze wystepuja
nieprawidtowo$ci w metabolizmie kostnym dotyczgce zardwno
procesu kosciotworzenia jak i resorpcji kosci. Biochemiczne
markery obrotu kostnego oznaczane czutymi i nieinwazyjnymi
metodami mogg by¢ uzyteczne we wczesnej diagnostyce zaburzen
metabolizmu kostnego u pacjentéw z mukowiscydozj.
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Background

Cystic fibrosis (CF) is the most common lethal autosomal
recessive genetic disease. Scientific studies show that adult
patients with CF have bone metabolism disturbances mostly
caused by increased bone resorption in relation to bone
formation. This problem has not been sufficiently resolved in
children with CF. There are little data and the results are
ambiguous.

The aim of this study was to assess bone formation and
resorption processes in children with cystic fibrosis with
biochemical bone turnover markers: osteocalcin (0C), bone



alkaline phosphatase (BALP), C-terminal cross-linked
telopeptide of type I collagen (CTX) and osteoprotegerin
(OPG) .

Patients and methods

We examined 55 children with CF in age 2-10 years treated in
the Institute of Mother and Child in Warsaw. The control group
consisted of 28 healthy children in the same age range. Bone
turnover markers were determined in serum wusing
immunoenzymatic methods.

Results

In patients with CF we observed increased BALP activity
compared to healthy children (133.5 £ 27.6 vs 108.4 + 22.1
U/L, p<0.01) whereas the value of the second marker of bone
formation — 0C in this group was lower (62.6 [J 26.5 vs 101.7 []
20.4 ng/mL, p<0.001). Mean concentration of markers related to
bone resorption was lower in patients with CF in comparison to
the group of healthy children and amounted to CTX: 1639 [J 461
ng/L vs 1972 [] 304 ng/L (p<0.01) and to OPG: 3.4 [J 1.2 pmol/L
vs 4.4 [] 0.8 pmol/L (p<0.05, respectively.

Conclusion

Our preliminary results suggest that children with cystic
fibrosis have bone demineralization and imbalance between
formation as well as bone degradation process. However, to
explain the pathomechanism of those abnormalities more
thorough research on a larger group of patients 1is needed.



