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Методология
Методы, использованные для сбора/селекции до-

казательств
Поиск в электронных базах данных.

Описание методов, использованных для сбора/се-
лекции доказательств

Доказательной базой для рекомендаций являют-

ся публикации, вошедшие в Кокрановскую библио-

теку, базы данных EMBASE и MEDLINE. Глубина 

поиска составила 5 лет.

Методы, использованные для оценки качества и 
силы доказательств:

— консенсус экспертов;

— оценка значимости в соответствии с рейтин-

говой схемой (табл. 1).
Методы, использованные для анализа доказа-

тельств:
— обзоры публикуемых метаанализов;

— систематические обзоры с таблицами доказа-

тельств.

Описание методов, использованных для анализа 
доказательств

При отборе публикаций как потенциальных ис-

точников доказательств, использованная в каждом 

исследовании методология изучается для того, что- e-mail: elizaveta.orlova@mail.ru

Федеральные клинические рекомендации по диагностике и лечению 
гипопаратиреоза у детей и подростков  
К.м.н. Е.М. ОРЛОВА, Экспертный Совет Российской ассоциации эндокринологов

ФГБУ «Эндокринологический научный центр» Минздрава России, Москва

Гипопаратиреоз является редким, гетерогенным по этиологии заболеванием, которое у детей проявляется в первую оче-
редь гипокальциемией. Часто гипокальциемические судороги ошибочно трактуются как проявления эпилепсии, что при-
водит к назначению неадекватной терапии. Своевременная диагностика и правильное лечение обеспечивают нормальное 
развитие и социальную адаптацию ребенка. В данных клинических рекомендациях, разработанных Институтом детской 
эндокринологии ФГБУ «Эндокринологический научный центр», освещены вопросы диагностики гипопаратиреоза, а так-
же его клинических и генетических вариантов, предложены алгоритм диагностики гипокальциемического синдрома и 
схемы лечения.

Ключевые слова: гипопаратиреоз, паратгормон, AIRE, наследственные заболевания, гипокальциемия, гиперфосфатемия.

Federal clinical recommendations on diagnostics and treatment of hypoparathyroidism in the 
children and adolescents
E.M.  ORLOVA, Expert Committee of Russian Association of Endocrinologists

Endocrinology Research Centre, Moscow, Russian Federation

Hypoparathyroidism  is a rare etiologically heterogeneous  condition that manifests itself in the children in the first place 
as hypocalcemia.  The purely hypocalcemic convulsions are usually interpreted as manifestations of epilepsy which leads to 
the prescription of an inadequate  treatment.  The early diagnostics and correct therapy ensure the normal development and 
social adaptation of the affected child.  The present clinical guidelines developed at the Institute of Pediatric Endocrinology, 
Endocrinological Research Centre,  highlight the diagnostic problems pertaining to  hypoparathyroidism, as well as its clinical 
and genetic variants. In addition,  the algorithm of diagnostics of hypocalcemic syndrom is proposed in conjunction with the 
schemes for  its treatment.

Key words: hypoparathyroidism, parathyroid hormone, AIRE, hereditary diseases, hypocalcemia, hyperphosphatemia.

бы убедиться в ее валидности. Результат изучения 

влияет на уровень доказательств, присваиваемый 

публикации, что, в свою очередь, влияет на силу вы-

текающих из нее рекомендаций.

На процессе оценки, несомненно, может сказы-

ваться и субъективный фактор. Для минимизации 

потенциальных ошибок каждое исследование оце-

нивалось независимо, т.е. по меньшей мере двумя 

независимыми членами рабочей группы. Какие-ли-

бо различия в оценках обсуждались  всей группой в 

полном составе. 

Таблицы доказательств
Таблицы доказательств заполнялись членами 

рабочей группы.

Методы, использованные для формулирования ре-
комендаций

Консенсус экспертов.

Индикаторы доброкачественной практики (Good 
Practice Points — GPPs)

Рекомендуемая доброкачественная практика 

базируется на клиническом опыте членов рабочей 

группы по разработке рекомендаций.
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Экономический анализ
Анализ стоимости не проводился и публикации 

по фармакоэкономике не анализировались.

Метод валидизации рекомендаций:
— внешняя экспертная оценка;

— внутренняя экспертная оценка.

Описание метода валидизации рекомендаций
Настоящие рекомендации в предварительной вер-

сии были рецензированы независимыми экспертами, 

которых попросили прокомментировать прежде все-

го, насколько интерпретация доказательств, лежащих 

в основе рекомендаций, доступна для понимания.

Получены комментарии со стороны врачей пер-

вичного звена и участковых педиатров в отношении 

доходчивости изложения рекомендаций и их оцен-

ки важности рекомендаций как рабочего инстру-

мента повседневной практики.

Предварительная версия будет также направле-

на рецензенту, не имеющему медицинского образо-

вания, для получения комментариев с точки зрения 

перспектив пациентов.

Консультации и экспертная оценка
Последние изменения в настоящих рекоменда-

циях были представлены для дискуссии в предвари-

тельной версии на Конгрессе эндокринологов  20—

22 мая 2013 г. (Москва), на конференции Эндокри-

нология в педиатрии (Москва, 13 декабря 2013 г.). 

Предварительная версия выставлена для широкого 

обсуждения на сайте ЭНЦ, для того, чтобы лица, не 

участвующие в конгрессе и конференциях, имели 

возможность принять участие в обсуждении и со-

вершенствовании рекомендаций.

Рабочая группа 
Для окончательной редакции и контроля каче-

ства рекомендации будут повторно проанализиро-

ваны членами рабочей группы, с целью оценить, что 

все замечания и комментарии экспертов приняты во 

внимание, риск систематических ошибок при раз-

работке рекомендаций сведен к минимуму.

Сила рекомендаций (А—E, I—III) приводится 

при изложении текста рекомендаций.

Определение и этиология
Гипопаратиреоз — синдром, который проявля-

ется гипокальциемией и обусловлен нарушением 

синтеза, секреции или периферического действия 

паратгормона (ПТГ).

Гипопаратиреоз — этиологически гетерогенное 

заболевание. У детей и подростков причиной гипо-

паратиреоза чаще является одно из наследственных 

заболеваний, сопровождающихся нарушением эм-

бриогенеза или аутоиммунной деструкцией пара-

щитовидных желез, а также дефектами рецепторов, 

обеспечивающих периферическое  действие ПТГ в 

тканях-мишенях. Также встречается у детей и по-

слеоперационный гипопаратиреоз, как осложнение 

тиреоидэктомии или тотальной паратиреоидэкто-

мии (табл. 2).

Диагностика
План  обследования пациента с гипокальциемией 

(см. рисунок)
I этап. Первичная диагностика гипопаратиреоза
Одним из основных проявлений гипопаратире-

оза является гипокальциемия — низкий уровень ио-

низированного кальция в сыворотке крови. 

Первичному обследованию с целью диагности-

ки гипопаратиреоза подлежат пациенты, у которых 

имеются клинические проявления, характерные для 

гипокальцемии.

Клинические симптомы гипокальциемии в ос-

новном обусловлены нарушением нервно-мышеч-

ной передачи:

— судороги (в том числе генерализованные то-

нико-клонические);

— спазмы отдельных мышц лица, кистей, кар-

попедальный рефлекс — «рука акушера» — судо-

рожное тоническое сокращение мышц кисти с не-

произвольным сведением выпрямленных пальцев  и 

ульнарной девиацией кисти;

— мышечная слабость;

Таблица 1. Рейтинговая схема для оценки силы рекомендаций

Уровень Описание

Сила рекомендации

A Сильные аргументы за применение этого метода

B Убедительные аргументы за применение этого метода

C Слабые аргументы за применение этого метода

D Слабые аргументы против применения этого метода

Е Сильные аргументы против применения этого метода

Уровень доказательности

I Подтверждено более чем одним рандомизированным контролируемым исследованием

II Подтверждено более чем одним нерандомизированным клиническим исследованием; несколькими аналитическими ис-

следованиями более чем из одного центра

III Подтверждено мнением экспертов, клиническим опытом, описательными исследованиями, экспертными комиссиями

ФЕДЕРАЛЬНЫЕ КЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ

doi: 10.14341/probl201460369-74
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— боли и парестезии в мышцах голени, стоп, 

предплечья кистей, лица (например, типично оне-

мение вокруг рта);

— ларингоспазм;

— нарушения сердечного ритма (синдром удли-

ненного QT  и др);

— у новорожденных гипокальцемия может про-

являться только плохим набором веса и обильным 

срыгиванием, но также могут быть и генерализован-

ные судороги, апноэ и острая сердечно-сосудистая 

недостаточность.

При осмотре могут определяться:

— симптом Хвостека — сокращение мимиче-

ских мышц при постукивании над верхнечелюстной 

дугой вдоль проекции лицевого нерва;

— симптом Труссо — сдавление манжетой тоно-

метра в области плеча (на 5—15 мм рт.ст. выше си-

столического) в течение 2—3 мин провоцирует кар-

попедальный спазм. 

При длительно существующей гипокальцемии 

при первичной диагностике могут обнаруживаться:

— кальцинаты в области базальных ганглиев 

(синдром Фара), выявляются при КТ головного 

мозга;

— катаракта;

— гипоплазия зубной эмали (у детей младшего 

возраста).

Ни одно из клинических проявлений не является 
строго специфическим критерием диагностики гипопара-
тиреоза и требует лабораторного подтверждения. Любой 
из вышеперечисленных симптомов является основанием 
для измерения кальция в сыворотке крови [BII]. 

Данные анамнеза:

— наличие у пациента заболевания, одним из 

компонентов которого может быть гипопаратиреоз;

— хирургические вмешательства в области шеи;

— наличие близких родственников, страдающих 

наследственными  заболеваниями, одним из компо-

нентов которого может быть гипопаратиреоз.

Пациентам без каких-либо клинических прояв-

лений гипопаратиреоза, но имеющим заболевание, 

компонентом которого может быть гипопаратиреоз, 

а также их родственникам с такими заболеваниями 

необходимо генетическое консультирование, спец-

ифическое обследование, включающие генетиче-

скую диагностику и/или проведение уточняющей 

диагностики на наличие субклинической гипокаль-

циемии  (см. II этап диагностики).

На I этапе обследования необходимо проанали-

зировать следующие лабораторные показатели [BII]:

— кальций общий в сыворотке крови;
— кальций ионизированный в сыворотке крови 

(Ca моль/л +0,02·(40 – альбумин г/л);

— фосфор органический в сыворотке крови;

— паратгормон;

— щелочная фосфатаза;

— экскреция фосфора с мочой;

— эксрекция кальция с мочой — кальций в моче/

(креатинин в моче·креатинин в плазме);

— 25(OH)D;

— магний;

— экскрекция цАМФ с мочой (тест Элсворса—

Говарда)1.

Основные инструментальные методы исследо-

вания для диагностики причины и осложнений ги-

покальциемических состояний:

— ЭКГ;

— рентгенография черепа, грудной клетки, ко-

стей таза, нижних конечностей2;

— офтальмологический осмотр3;

— КТ головного мозга4 [BIII].

Оценка результатов лабораторного обследования
Низкий уровень кальция  в сочетании с  высо-

ким уровнем фосфора является диагностическим 

критерием гипопаратиреоза. В зависимости от уров-

ня ПТГ можно отличить псевдогипопаратиреоз от 

других форм гипопаратиреоза (высокий уровень 

ПТГ характерен для псевдогипопаратиреоза). Низ-

кий уровень кальция на фоне низкого уровня фос-

фора свидетельствует о патологии почек, такое со-

четание не характерно для гипопаратиреоза любой 

этиологии (см. рисунок).
У пациентов с установленным гипопаратирео-

зом дальнейшее обследование должно быть направ-

лено на диагностику нозологической формы.

II этап. Диагностика нозологической формы
Данный этап диагностики является необходимым 

и обусловливает дальнейшую тактику ведения, про-
гноз заболевания  и возможность семейного консуль-
тирования.

Анамнестические данные  (в том числе тщатель-

но собранный семейный анамнез)  и фенотипиче-

ские признаки при внимательном осмотре могут 

служить хорошей диагностической подсказкой 

(табл. 2):
— характерные признаки синдрома Ди Джор-

джа: гипоплазия нижней челюсти, гипертелоризм, 

короткий фильтр, низко посаженные ушные рако-

вины, расщелина верхнего неба, пороки сердца (те-

трада Фалло, пороки крупных сосудов и др), врож-

денный иммунодефицит (Т-клеточного звена);

— характерные признаки псевдогипопаратирео-

за 1а: ожирение, лунообразное лицо, низкорослость, 

задержка умственного развития,  брахидактилия 

(укорочение 4 и 5 метакарпальных и метатарзальных 

костей), подкожные кальцификаты, гипотиреоз (ре-

зистентность к ТТГ), гипогонадизм (резистентность 

1Не обязателен, имеет значение для диагностики типа псевдоги-

попаратиреоза.

2Не относится к экстренным диагностическим меропритятиям.

3Не относится к экстренным диагностическим мероприятиям.

4Не относится к экстренным диагностическим мероприятиям. 
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к гонадотропин-рилизинг гормону), дефицит гор-

мона роста (резистентность к соматолиберину) (см. 
табл. 2):

— выявление других компонентов аутоимунного 

полигландулярного синдрома (АПС) 1-го типа (кан-

дидоз, онихомикоз, алопеция, витилиго);

— наличие наружной офтальмоплегии, птоза, 

кардиомиопатии требует, в первую очередь, исклю-

чения синдрома Кернса—Сейра.

Определение конкретной нозологической фор-

мы гипопаратиреоза позволяет предсказывать тече-

ние заболевания, вероятность появления патологии 

других органов и систем и определять тактику лече-

ния пациента. Установление генетического дефекта 

при наследственных формах гипопаратиреоза дает 

возможность определить риск рождения больных 

детей в семье пациента, проводить дородовую диа-

гностику [BIII].

При отсутствии дополнительных клинических 

компонентов, которые позволяют  предположить 

этиологию ХНН, необходимо:

1. Всем пациентам с изолированным гипопарати-

реозом неясной этиологии, возникшим после 1 года, 

рекомендуется исследование гена AIRE для исключе-

ния АПС 1-го типа (вначале — на частую для россий-

ской популяции мутацию R257X, при отсутствии 

этой мутации — секвенирование гена) [BII].

2. В зависимости от наличия дополнительных 

компонентов или особенностей семейного анамнеза 

провести генетические исследования для выявления 

мутаций в известных генах, ответственных за разви-

тие синдромов, проявляющихся гипопаратиреозом. 

Решение о клиническом значении генетического ис-

следования и его необходимости в каждом конкрет-

ном случае  принимают совместно специалист-эндо-

кринолог, генетик и родители (см. табл. 2) [BIII].

Наблюдение за пациентом с гипопара-
тиреозом
1. Контроль кальция ионизированного и оценка 

адекватности терапии 1 раз в 2—4 нед.

2. Обследование с учетом причины гипокальце-

мии для выявления новых компонентов синдрома 

или коррекции уже назначенной терапии дополни-

тельных компонентов  совместно с другими специ-

алистами [BII].

Пример:

При АПС 1-го типа: кортизол, АКТГ, проба с 

АКТГ (синактеном), ТТГ, свТ4, АлТ, АсТ, глюкоза, 

клинический анализ крови, а также другие исследо-

вания — по показаниям.

Пациенты с редкими наследственными вариан-

тами гипопаратиреоза должны наблюдаться не толь-

Алгоритм первичного обследования пациента с гипокальцемией.
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ко по месту жительства, но и  в специализированных 

медицинских центрах, имеющих опыт наблюдения 

за пациентами с редкой эндокринной патологией.

Лечение гипокальциемии
Экстренные мероприятия при остром состоянии 
Показания: генерализованные судороги, выра-

женные мышечные спазмы, потеря сознания, ла-

рингоспазм, нарушения сердечного ритма.

Лечение: глюконат кальция 10% внутривенно 

болюсно 10 мл (или у новорожденного — 1,0 мл/кг), 

вводить медленно в течение 5—10 мин. Затем про-

должить внутривенно капельное введение в дозе 

3—6 мл/кг/сут (максимум 8,8 ммоль/л в сутки) до 

нормализации уровня кальция. После купирования 

тяжелых симптомов гипокальциемии  надо стре-

миться к переводу с парентерального на энтераль-

ное введение кальция. Недопустимо попадание рас-

твора в подкожно-жировую клетчатку, приводящее 

к некрозу тканей и  необходимости пластической 

коррекции в дальнейшем!  

Контроль терапии проводится на основании 

уровня кальция в сыворотке крови, ЭКГ. Следует 

избегать брадикардии на фоне введения кальция.

Постоянная поддерживающая терапия 
При гипопаратиреозе и псевдогипопаратиреозе 

любой этиологии основным методом лечения явля-

ются препараты гидроксилированного витамина D 

(альфакальцидол, кальцитриол). Подбор дозы про-

изводится строго индивидуально на основании из-

мерений уровня кальция крови 1 раз в 3 дня. Старто-

вая доза препарата зависит от уровня ионизирован-

ного кальция (менее 0,8 ммоль/л — 1—1,5 мкг, при 

0,8—1,0 ммоль/л — 0,5—1 мкг в сутки) [BIII].

Не существует ограничений по минимальной или 

максимальной дозе витамина D. Критерий адекват-

ности дозы — уровень кальция не выше среднего зна-

чения референсных показателей (1,2 ммоль/л) в те-

чение 10 дней; после подбора адекватной дозы кон-

троль уровня кальция проводится постоянно 1 раз в 

2—4 нед, на основании чего  корректируется доза 

препарата. 

Дополнительно в лечении используются препа-

раты кальция в дозе 500—3000 мг в сутки для обе-

спечения достаточного поступления кальция в орга-

низм [BIII].

При гипомагнезиемии необходим также перо-

ральный прием магния глицерофосфата в дозе 

0,2 ммоль/кг 3 раза в день. При отсутствии эффекта 

от таблетированных форм, тяжелых побочных реак-

циях в виде диареи рекомендуются внутримышеч-

ные инъекции 50% раствора сульфата магния. 

ФЕДЕРАЛЬНЫЕ КЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ
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