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0

Лабораторные исследования занимают важное место в диагностике эндо-
кринных заболеваний, особенно при неясных, противоречивых клиниче-
ских данных. Диагностика эндокринных заболеваний включает ряд этапов:

1. Подробный анамнез заболевания и жизни, составление родословной.
2. Осмотр больного с оценкой антропометрических показателей, стадии 

полового развития, исследованием доступных для пальпации эндокринных 
желез, биологического («костного») возраста и т.д.

3. Определение в крови и моче биохимических параметров, регулируе-
мых гормонами (глюкоза, электролиты и пр.).

4. Определение базальных уровней гормонов и их метаболитов в биологиче-
ских жидкостях и проведение функциональных тестов, основанных на воздей-
ствии (физиологическом или фармакологическом) на систему регуляции био-
синтеза и секреции определенного гормона и регистрации ответной реакции.

5. Определение размеров, формы, структуры эндокринных желез, допол-
нительных образований с помощью ультрасонографии, компьютерной томо-
графии, магнитно-резонансной томографии, ангиографии и пр.

6. Иногда для уточнения диагноза требуется гистологическое исследова-
ние биоптата или удаленного органа; цитогенетический анализ и т.д.

В настоящее издание включены нормативные данные, позволяющие оце-
нить физическое и половое развитие детей, «костный» возраст, рассчитать 
приблизительный окончательный рост ребенка.

Поскольку ультрасонография является наиболее безопасным, высоко-
информативным и доступным методом исследования, мы сочли целесо-
образным представить ультрасонографические данные, касающиеся изуче-
ния эндокринных желез. 

Приведены нормальные показатели гормонов и их метаболитов в крови 
и моче, некоторые биохимические показатели у детей разного возраста. 
Кроме того, представлена методика проведения и интерпретации резуль-
татов ряда функциональных тестов. В конце каждого раздела даны наибо-
лее важные критерии диагностики конкретных эндокринных заболеваний, 
алгоритмы терапии.

ВВЕДЕНИЕ



 Введение

Приведенные в справочнике показатели рассчитаны преимуществен-
но параметрическим методом: указаны среднеарифметические показатели 
(медиана, М) и отклонения от них, измеряемые величиной сигма (σ, сред-
неквадратичное отклонение, стандартное отклонение, standard deviation, SD), 
или интервалы нормальных значений (от –2SD до +2SD). Для того чтобы 
оценить, насколько исследуемый параметр отличается от средних значений, 
рассчитывают коэффициент стандартного отклонения (standard deviation 
score, SDS) по формуле:

SDS = (x – М) : SD,

где х – исследуемый показатель у данного ребенка; М – среднеарифметиче-
ский показатель у здоровых детей соответствующего возраста.

Показатель М±SD (SDS от +1 до –1) – область средних величин, свой-
ственных примерно 68% здоровых детей исследуемой группы. Отклонения 
в пределах от 1 до 2SD (SDS от +1 до +2 и от –1 до –2) – область величин 
ниже (выше) средних, свойственных здоровым детям. Отклонения в преде-
лах от 2 до 3SD (SDS от +2 до +3 и от –2 до –3) – область низких (высоких) 
величин, свойственных примерно 3% здоровых детей. Отклонения более 3SD 
(SDS выше 3 и ниже –3) и ниже 3SD – область очень низких (очень высоких) 
величин, свойственных лишь 0,5% здоровых детей. Отклонения исследуемого 
параметра более чем на 2SD (SDS >2 и <–2) расценивают как патологические, 
и пациенты с неясным диагнозом требуют дополнительного обследования.

В  педиатрии в  настоящее время чаще используют оценку признаков 
с  помощью центильных шкал. Этот метод проще и  удобнее, особенно 
при массовых обследованиях здоровых детей, для выделения групп с «погра-
ничными» значениями и  возможными патологическими отклонениями, 
но не пригоден для описания и оценки резко выраженных отклонений (массы 
тела, роста, уровней гормонов), которые чаще характеризуют эндокринную 
патологию. Hекотоpые таблицы для оценки роста и массы тела, приведенные 
в справочнике, – центильные. Величины в пределах от +2SD (SDS +2), точ-
нее от +1,88SD до –2SD (SDS –2), точнее до –1,88SD, приблизительно соот-
ветствуют величинам от 97-го до 3-го центиля.

При подготовке 3-го издания книги весь материал переработан: устране-
ны некоторые вкравшиеся во 2-е издание неточности, внесены уточнения, 
обусловленные накоплением знаний в детской эндокринологии. Это было 
очень трудно в связи с тем, что в момент выхода 1-го издания ушла из жизни 
наш лидер как в научном, так и в человеческом плане, наш общий друг – Вера 
Львовна Лисс. Именно она была нашим нравственным стержнем, образцом 
врачевания и основным автором книги. Мы очень старались не подвести 
наших друзей-учителей – Л. М.Скородка и В. Л.Лисс.

Любые замечания примем с благодарностью.
Авторы
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Pост pебенка  – генетически запрограммированный процесс увеличения 
линейных и объемных размеров тела при оптимальном поступлении ингре-
диентов питания и благоприятных условиях окружающей среды – состав-
ляет одну из основных характеристик детского возраста. Pост является 
интегpальным показателем влияния генетических, гоpмональных, тканевых 
и внешних фактоpов на кость и дpугие ткани оpганизма.

Согласно Ю.Е.Вельтищеву (2000), среди множества генов (бо лее  100), 
регулирующих рост, наиболее изучены:

 • гомеобокс-гены (участки ДНК гомологичной структуры, регулирую-
щие синтез белков, специфичных для определенных стадий развития 
скелета и соединительной ткани, эпителия; локализованы на 2, 7, 12 
и 17-й хромосомах);

 • гены «переключения» (свитч-гены, от англ. switch – переключать), опре-
деляющие экспрессию генов возраст-специфических белков с заменой 
эмбриональных, детских белковых структур на взрослые; менее диф-
ференцированных тканевых структур на более зрелые;

 • протоонкогены и антионкогены;
 • гены апоптоза (программированной смерти клеток);
 • гены, контролирующие синтез гормонов и факторов роста;
 • гены, контролирующие синтез белков, связывающих гор моны;
 • гены клеточных рецепторов для гормонов и факторов роста.

Достаточно широкие вариации параметров тела у  взрослых, в  частно-
сти, можно объяснить и  исходя из  развиваемых М. Д. Голубовским (2000) 
представлений о геноме как системе взаимодействующих информационных 
макромолекул и существовании разных форм наследственной изменчивости 
в ходе онтогенеза (большие биологические часы – по В. М. Дильману, 1981). 
Согласно М. Д. Голубовскому (2000), геном естественным образом подразделя-
ется на две подсистемы – облигатных и факультативных компонентов, каж-
дый из которых имеет свои особенности изменчивости. Помимо мутацион-
ной, следует выделить вариационную и эпигенетическую (эпигенную) форму 
наследственных изменений. Деление наследственной памяти на постоянную 

НАРУШЕНИЯ РОСТА У ДЕТЕЙ
1
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и оперативную, воплощенное в виде генов и генных комплексов, с одной сто-
роны, и множества факультативных элементов – с другой, а также динами-
ческий способ хранения и передачи наследственной информации – все это 
обеспечивает разнообразные неканонические формы и пути наследственной 
изменчивости, в том числе и фенотипической.

1.1. Гормональная регуляция роста

Генетическая пpогpамма pоста pеализуется чеpез гумоpальную эндокpинную 
систему, включающую все известные гормоны (тиpеоидные, инсулин, 
кальцийpегулиpующие, надпочечниковые, половые), но особое значение 
имеет гипоталамо-гипофизаpная регуляция роста, центральным звеном 
которой является гормон роста (ГР), или соматотропный гормон (сомато-
тропин, СТГ).

Биосинтез и секреция ГР происходят в соматотрофах – наиболее много-
численных клетках, составляющих около 50% массы аденогипофиза. ГР пред-
ставляет собой одноцепочечный пептид, содержащий 191 аминокислоту. Ген, 
контролирующий синтез ГР, локализован на длинном плече 17-й хромосо-
мы (17q22–q24). От 5 до 15% от общего количества гормона представлено 
ГР, состоящим из 176 аминокислот и обладающим более низкой биологи-
ческой активностью. ГР секретируется эпизодически в виде секреторных 
пиков. Продолжительность такого секреторного импульса варьирует от 2 до 
6 ч. Нередко один пик включает несколько кратковременных секреторных 
импульсов продолжительностью 30–40 мин. Количество ГР, секретируемо-
го у здоровых детей, зависит от пола, возраста и стадии полового развития 
и колеблется от 6,7 до 20 мкг/кг/сут. Синтез и секреция ГР контролируются 
двумя гипоталамическими нейропептидами – гормона роста рилизинг-гор-
моном (ГР-РГ, соматолиберин) и соматостатином (ССТ).

ГР-РГ синтезируется преимущественно в нейронах аркуатных ядер, аксо-
ны которых заканчиваются в  области срединного возвышения гипотала-
муса. Ген, контролирующий синтез ГР-РГ, локализован на 20-й хромосоме 
(20q11.2). ГР-РГ стимулирует синтез и секрецию ГР соматотрофами и опре-
деляет преимущественно амплитуду секреторного выброса.

ССТ (3q28) синтезируется в нейронах перивентрикулярного сплетения, 
паравентрикулярных, супраоптических, аркуатных и вентромедиальных 
ядер гипоталамуса. Окончания нейронов находятся в  срединном возвы-
шении гипоталамуса, откуда гормон попадает в портальную систему кро-
вообращения гипофиза. ССТ представлен двумя биологически активными 
пептидами, состоящими из 14 и 28 аминокислот. Кроме того, ССТ обнару-
жен в эндокринных клетках различных органов (желудок, поджелудочная 
железа, тонкая кишка, щитовидная железа и др.) и в других отделах мозга 
и  периферической нервной системы. ССТ в  гипофизе ингибирует секре-
цию ГР и  модулирует в  гипоталамусе время возникновения секреторно-
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и модулируют секрецию ГР, поэтому в пубертатном периоде среднесуточ-
ная концентрация гормона увеличивается примерно в 3 раза. Под влияни-
ем андрогенов увеличивается амплитуда, но не частота секреторных выбро-
сов. Под влиянием эстрогенов повышение ГР происходит за счет учащения 
секреторных выбросов без  увеличения их  амплитуды. Половые стероиды 
оказывают и прямое действие на процессы роста: под влиянием андроге-
нов ускоряется линейный рост скелета, а эстрогены и у женщин, и у муж-
чин способствуют закрытию зон роста.

На развитие костной системы и, следовательно, рост ребенка влияют 
инсулин, пролактин, кальцийрегулирующие гормоны, гормоны коры над-
почечников.

Гипоталамус

Передняя доля 
гипофиза

Гормон
роста

Метаболические
эффекты

ИФР-I

Печень

Кость

Соматостатин

СТГ-РГ

Рис. 1.1. Регуляция секреции гормона роста (Kettyle W.M., Arky R.A., 2001).
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На рисунке 1.1 и схеме 1.1 показаны взаимосвязи в системе «гипотала-
мус – ГР – ИФР – периферическая ткань», а на схеме 1.2 – влияние стимули-
рующих и ингибирующих факторов на систему регуляции роста.

 1.2. Диагностика нарушений роста

Методика обследования больных с нарушением роста включает:

1. Оценку роста и скорости роста, пропорций тела.
2. Определение биологического («костного») возраста.
3.  Подробный анамнез, включая семейный, с расчетом среднего ожидаемого конеч-

ного роста.
4.  Стандартное обследование для выявления наиболее распространенных соматиче-

ских заболеваний (клинический анализ крови, анализ мочи, копрограмма, иссле-
дование биохимических показателей крови, ЭКГ, УЗИ органов брюшной полости, 
измерение АД и т.д.) и гипотиреоза (ТТГ, FТ4).

5.  Медико-генетическое консультирование. Исследование базальных уровней ИФР-I, 
ИФРСБ-3.

6. Проведение медикаментозных стандартных тестов.
7.  При подозрении на опухоль в гипоталамо-гипофизарных отделах мозга – КТ или МРТ.

Схема 1.1. Регуляция секреции гормона роста.

ЦНС

Нейротрансмиттеры

Гипоталамус

Гипофиз

Печень, почки, 
другие органы

Кость, другие ткани

Внешние факторы

ССТ

ГР

ИФР-I, ИФР-II

Пролиферация, 
метаболические эффекты

Стресс
–

Глюкоза
–

Аминокислоты
+

Сон
+

ГР-РГ±

± 

+

–

––

+

– ? +

+

± 
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Схема 5.5. Лечебно-диагностическая тактика при пальпируемых узлах/узле в ЩЖ.

ТАБ ТТГ АИТ

АТ к ТГ, ТПОКонтроль через 
6–12 мес.

Хирургическое лечение 
при невозможности ТАБ

Папиллярный рак
Медуллярный рак

Фолликулярная 
опухоль

Коллоидный 
узел

Цитологическая 
картина АИТ

Хирургическое лечение Наблюдение
Консервативное 

лечение, наблюдение

Пальпируемый узел/узлы ЩЖ

УЗИ ЩЖ

Структура 
не нарушена Диффузные изменения

Нет Есть

ТТГ �ТТГ N

Очаговые изменения (узлы)

Узел с признаками 
злокачественного 

роста

Одиночный 
узел или 

несколько узлов
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6.1.  Гормональная регуляция водно-солевого обмена

Количество и распределение воды в организме зависят от возраста, пола, 
соотношения мышечного, жирового и костного компонентов массы тела. 
Общее содержание воды в организме включает внеклеточную и внутрикле-
точную жидкость. В свою очередь, внеклеточная жидкость состоит из интер-
стициальной (около 3/4) и внутрисосудистой (1/4) воды.

Регуляция общего баланса воды необходима для поддержания нор-
мальных значений осмоляльности плазмы крови, составляющей от 280 до 
295 мОсм/кг. В этих пределах баланс воды устанавливается в основном за счет 
изменения уровня почечной экскреции воды и почечного концентрационно-
го механизма. Экскрецию или задержку соли и воды почками контролируют 
несколько гормональных и негормональных факторов – антидиуретический 
гормон (АДГ, вазопрессин, аргинин-вазопрессин), предсердный натрийуре-
тический пептид (ПНУП), альдостерон, простагландины, ангиотензин II, 
ПНУП-подобный гормон в почках (уродилатин) и др. Главным регулятором 
задержки и выделения воды является АДГ.

6.1.1. Регуляция почечной экскреции воды

АДГ представляет собой нонапептид, состоящий из 6 аминокислот, зам-
кнутых в кольцо, с боковой цепью из 3 аминокислот. Основное количество 
АДГ синтезируется в  нейронах супраоптических и  паравентрикулярных 
ядер гипоталамуса в виде предшественника, который в составе нейросе-
креторных гранул транспортируется по  аксонам нейронов в  нейрогипо-
физ. В процессе транспорта проАДГ расщепляется на зрелый АДГ и белок 
нейрофизин II, которые накапливаются в  терминальных расширениях 
аксонов в нейрогипофизе. Секреция АДГ и нейрофизина II в системный 
кровоток и  в  гипоталамо-гипофизарную портальную систему происхо-
дит путем экзоцитоза. АДГ синтезируется и в других тканях – надпочеч-
никах, гонадах, симпатических ганглиях. В  крови основное количество 
АДГ содержится в тромбоцитах. Период полураспада гормона короткий – 
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СОЛЕВОГО ОБМЕНА
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15–20 мин, деградация происходит в печени, почках, ткани мозга, частич-
но АДГ выводится с мочой.

Важнейшая функция АДГ  – поддержание осмотического гомеостаза 
и объема циркулирующей жидкости путем регуляции диуреза. На мембра-
не клеток дистальных отделов почечных канальцев и собирательных трубо-
чек почек расположены рецепторы к АДГ типа V2, сопряженные с аденилат-
циклазой. Проницаемость клеток этих отделов почечных канальцев для воды 
определяется числом водных каналов, образуемых молекулами аквапори-
на-2, встроенными в апикальную мембрану. В отсутствие АДГ число водных 
каналов невелико и эпителий становится почти непроницаемым для воды, 
реабсорбция ее резко снижена, поэтому почки выделяют большое количе-
ство мочи с низкой удельной плотностью. Гор мон-рецепторный комплекс 
(АДГ + V2) активирует аденилатциклазу; образующийся цАМФ стимулиру-
ет встраивание молекул аквапорина-2 в апикальную мембрану, и эпителий 
становится проницаемым для воды, что обеспечивает ее пассивную реаб-
сорбцию в  гипертоническое мозговое вещество почек. Около 20% рецеп-
торов АДГ в почках представлены V1-рецепторами, которые активируются 
только при очень высоких концентрациях АДГ, в результате чего блокиру-
ется реабсорбция воды и кратковременная петля отрицательной обратной 
связи предупреждает избыточный эффект АДГ. Именно благодаря этому 
механизму поддерживается постоянство осмоляльности и объема жидких 
сред организма. V1-рецепторы имеются также в сосудах. Сосудосуживаю-
щий эффект АДГ проявляется только при высокой концентрации гормона 
на фоне резкого падения АД.

Регуляция секреции АДГ осуществляется в первую очередь посредством 
осморецепторов гипоталамуса: сдвиг осмоляльности всего на 1% приводит 
к существенным изменениям секреции АДГ. Когда осмоляльность плазмы 
опускается ниже порогового уровня (около 280  мОсм/кг), секреция АДГ 
тормозится, что приводит к выделению большого объема максимально 
разведенной мочи. При повышении осмоляльности плазмы выше порога 
секреция АДГ усиливается и приблизительно при 295 мОсм/кг становится 
достаточной для обеспечения максимального антидиуретического эффекта. 
При этом уровне осмоляльности активируется центр жажды, что приводит 
к увеличению потребления воды.

Второй механизм регуляции секреции АДГ – изменение объема циркули-
рующей крови (ОЦК) – осуществляется барорецепторами легочных артерий 
(барорецепторами системы низкого давления). Гиперволемия стимулирует 
эти рецепторы и вызывает снижение секреции АДГ. Барорецепторная систе-
ма регуляции менее чувствительна, чем осморецепторная: для стимуляции 
секреции АДГ необходимо снижение ОЦК в сосудах малого круга на 5–10%, 
и тот же эффект возникает при изменении осмоляльности на 1%.

Существенное влияние на секрецию АДГ оказывают сигналы, поступа-
ющие с барорецепторов, расположенных в каротидном синусе и дуге аорты 
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анамнеза и простейших лабораторных исследованиях: подтверждении поли-
урии и полидипсии (проба по Зимницкому), выявлении гиперосмоляльности 
плазмы, гипернатриемии, гипоосмоляльности мочи с низкой относительной 
плотностью (табл. 6.7).

Для выяснения природы заболевания и, по возможности, его причины, 
а также, если после первоначального обследования диагноз остается неяс-
ным, проводят пробу с лишением воды (рис. 6.1, табл. 6.8). У больных с цен-
тральным и нефрогенным несахарным диабетом симптомы тяжелой деги-
дратации могут появиться при потере 3–5% жидкости. В этих случаях 
пробу прерывают и начинают регидратацию.

При первичной полидипсии, как и у здоровых, на фоне дегидратации сни-
жается скорость выделения мочи, относительная плотность мочи повыша-
ется; осмоляльность мочи превышает осмоляльность плазмы (ОМ/ОП >1). 
У этих больных реакция на лишение воды может быть замедленной и появить-
ся через 9–12 ч. Уровень АДГ в крови на фоне лишения воды нормализуется, 
но также с запозданием. Введение препаратов АДГ при первичной полидип-
сии противопоказано из-за высокого риска развития водной интоксикации.

При центральном и нефрогенном несахарном диабете на фоне лишения 
воды скорость диуреза и относительная плотность мочи не изменяются, 
осмоляльность мочи всегда ниже осмоляльности плазмы (ОМ/ОП <1).

При центральном несахарном диабете после введения АДГ диурез сни-
жается, а относительная плотность и осмоляльность мочи возрастают более 
чем на 50%. Уровень АДГ в крови снижен даже после лишения воды.
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Рис. 6.1. Проба с ограничением приема жидкости у больных с различными форма-
ми гипотонической полиурии.



7 7. Нарушения полового развития у мальчиков

254

половых признаков. Основные симптомы и лабораторные данные при раз-
личных формах ЗПР у мальчиков приведены в таблице 7.16.

ЗПР чаще бывает самостоятельным синдромом, но может быть одним 
из симптомов (иногда единственным) гипогонадизма. Поскольку при гипого-
надизме требуется длительная, часто пожизненная заместительная терапия, 
дифференциальный диагноз с ЗПР пубертатном возрасте приобретает важ-
ное значение (схема 7.3, см. также табл. 7.17). Однако клинические и лабо-
раторные данные не  всегда позволяют надежно дифференцировать неко-
торые формы заболевания, например изолированный гипогонадотропный 
гипогонадизм и ложную адипозогенитальную дистрофию. Поэтому важное 
значение приобретает наблюдение за эффективностью лечения в динамике 
и повторное обследование.

Лечение. Мальчикам с гипергонадотропным гипогонадизмом в допу-
бертатном возрасте, если необходима коррекция размеров полового члена, 

Кариотип

Симптоматиче-
ская гиперпро-

лактинемия

Гипогонадотропный 
гипогонадизм

ЗПР

Гиперпролак-
тинемический 
гипогонадизм

Лечение

КТ или МРТ головного мозга
Проба с Диферелином ФПТ 
с 1-кратным введением ХГ

Отсутствие вторичных половых признаков 
после 13,5–14 лет

ЛГ и ФСГ

Положительная
Нет 

крипторхизма
Есть микро- или 
макро аденома

Нет прогрессирования пубер-
тата после отмены лечения

Аномальный

Отрицательная

Крипторхизм

Нет 
органического 

поражения ЦНС

Прогрессирование пубертата 
после отмены лечения

Нормальный

�

�

� или N

� или N

Диагностическая 
лапароскопия или 

лапаротомия

Синдром 
Клайнфельтера и 
другие сходные 

синдромы

ПРЛ

Наблюдение и лечение

Чаще ЗПР
Чаще гипого-
надотропный 
гипо гонадизм

Схема 7.3. Алгоритм дифференциальной диагностики гипогонадизма и ЗПР.

Первичный 
гипогонадизм
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