
оригинальные статьи / ORIGINAL Studies

◆ Педиатр. Т. 8. Вып. 5 / Pediatrician (St. Petersburg). 2017;8(5)  	I SSN 2079-7850 

20

DOI: 10.17816/PED8520-24

Первичный гиперпаратиреоз в детском возрасте

© А.В. Гостимский, З.С. Матвеева, А.Ф. Романчишен, И.В. Карпатский, С.С. Передереев, 
О.В. Лисовский, В.В. Погорельчук

ФГБОУ ВО «Санкт-Петербургский государственный педиатрический медицинский университет» Минздрава России
Для цитирования: Гостимский А.В., Матвеева З.С., Романчишен А.Ф., и др. Первичный гиперпаратиреоз в детском возрасте // 
Педиатр. – 2017. – Т. 8. – № 5. – С. 20–24. doi: 10.17816/PED8520-24
Поступила в редакцию: 30.08.2017	 Принята к печати: 12.10.2017

Первичный гиперпаратиреоз — заболевание, вызванное избыточной продукцией паратгормона околощитовидными 
железами. Чаще всего встречаются спорадические случаи заболевания. При семейной форме гиперпаратиреоза, а так-
же в составе синдромов множественной эндокринной неоплазии болезнь обусловлена генетическими изменениями. 
При манифестных формах болезни гиперпаратиринемия приводит к деструкции и деформациям костной ткани, остео-
порозу, уролитиазу, холелитиазу, панкреатиту, язвенной болезни, нарушениям минерального и электролитного обмена. 
Костные проявления заболевания могут привести к инвалидизации ребенка. В статье представлен опыт хирургического 
лечения 15 детей, больных первичным гиперпаратиреозом, в возрасте от 6 до 18 лет, из них 10 девочек и 5 мальчиков, 
оперированных в период с 1973 по 2017 г. Представлены основные методы диагностики заболевания, трудности свое
временной постановки диагноза. Наглядно представлены особенности лабораторных показателей клинических прояв-
лений заболевания. Первичный гиперпаратиреоз у детей сопровождался более тяжелым, чем у взрослых, поражением 
костной ткани с развитием грубых деформаций конечностей. У 8 (57,3 %) из 15 детей диагностированы манифестные 
формы заболевания. У 7 (46,7 %) детей паратиреоаденомы обнаружены и удалены в ходе операций по поводу раз-
личных заболеваний щитовидной железы. У двух больных паратиреоаденомы удалены в ходе операций, выполняемых 
по поводу генетически подтвержденного синдрома множественной эндокринной неоплазии IIа типа. В данном иссле-
довании показаны особенности локализации аденом околощитовидной железы, возможности хирургического лечения 
и динамика клинических проявлений после операции, что позволяет достичь полного выздоровления.
Ключевые слова: околощитовидные железы; паратгормон; первичный гиперпаратиреоз.
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Primary hyperparathyroidism is a disease caused by excessive production of parathyroid hormone by the parathyroid glands. Most 
often, sporadic cases of the disease occur. In the family form of hyperparathyroidism, as well as in the syndrome of multiple endo-
crine neoplasia, the disease is caused by genetic changes. In manifest forms of the disease, hyperparathyroidism leads to destruc-
tion and deformation of bone tissue, osteoporosis, urolithiasis, cholelithiasis, pancreatitis, peptic ulcer disease, and disorders of 
mineral and electrolyte metabolism. Bone manifestations of the disease can lead to disability of the child. The article presents 
the experience of surgical treatment of 15 children, patients with primary hyperparathyroidism, aged from 6 to 18 years old, 10 of 
them girls and 5 boys operated in the period from 1973 to 2017. The main methods of diagnosis of the disease, the difficulties of 
timely diagnostic are discussed. The features of laboratory indicators of clinical manifestations of the disease are clearly shown. 
The clinical manifestations of primary hyperparathyroidism in children differed from adults more heavily damage of bone tissue 
with the development of gross deformities of the limbs. In 8 (57.3%) of 15 children, manifest forms of the disease were diagnosed. 
In 7 (46.7%) children, parathyroid adenomas were detected and removed during surgery for various thyroid diseases. In two patients, 
parathyroid adenomas were removed during operations performed for a genetically confirmed syndrome of multiple endocrine 
neoplasia of type IIa. In this study, the features of adenoma localization of the parathyroid gland, the possibility of surgical treatment 
and the dynamics of clinical manifestations after surgery are discussed. Proper treatment allowed to achieve full recovery.
Keywords: parathyroid glands; parathyroid hormone; primary hyperparathyroidism.

Введение
Первичный гиперпаратиреоз (ПГПТ) — ​заболе-

вание, вызванное избыточной продукцией паратгор-

мона (ПТГ) околощитовидными железами (ОЩЖ). 
Чаще всего встречаются спорадические случаи забо-
левания. Реже болезнь обусловлена генетическими 
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изменениями: семейная форма гиперпаратиреоза, 
а  также новообразования из  паратиреоидной тка-
ни в составе синдромов множественной эндокрин-
ной неоплазии (МЭН). При манифестных формах 
болезни гиперпаратиринемия приводит к  деструк-
ции  и  деформациям костной ткани, остеопорозу, 
уролитиазу, холелитиазу, панкреатиту, язвенной бо-
лезни, нарушениям минерального и электролитного 
обмена.

При возникновении ПГПТ в детском и подрост-
ковом возрасте, когда происходит активный рост 
и формирование скелета, костные проявления забо-
левания выходят на первый план [2] и могут стать 
причиной инвалидизации ребенка.

Первыми специалистами, к  которым обраща-
ются дети и  родители, как правило, оказываются 
участковые педиатры, ревматологи, ортопеды, трав-
матологи и гастроэнтерологи. Вследствие того что 
ПГПТ в детском возрасте встречается крайне редко 
и  знания об  этом заболевании педиатров недоста-
точны, возможны диагностические ошибки, приво-
дящие к поздней постановке диагноза.

Первый случай ПГПТ у ребенка описан в 1930 г., 
когда J. Pemberton и  K. Geddie из  клиники Мэйо, 
США, представили больную девочку в  возрасте 
14 лет [11]. С тех пор опубликовано около трехсот 
наблюдений ПГПТ у детей и подростков. Как пра-
вило, авторы сообщают о  наблюдениях от  одного 
до  нескольких десятков случаев этого заболева-
ния в  детском и  подростковом возрасте [1, 3–7, 9, 
10, 12]. Наибольшее число наблюдений представле-
но из клиники Мэйо — ​52 пациента до 19 лет [11], 
при этом у  2 больных аденомы ОЩЖ диагности-
рованы в составе синдрома МЭН 2а типа (синдром 
Сиппла), у одного пациента выявлен семейный ва-
риант ПГПТ.

Все авторы отмечают яркую выраженность сим-
птомов заболевания в  детском возрасте. Однако 
есть описания и  бессимптомной формы этой па-
тологии [8]. В ходе обследования 11-летнего маль-
чика обнаружена гиперкальциемия и  гиперпарати-
ринемия, вызванные солитарной аденомой ОЩЖ. 
При этом клинические проявления гиперпаратире-
оза отсутствовали.

Материа лы и методы
В Центре хирургии органов эндокринной систе-

мы г. Санкт-Петербурга в период с 1973 по 2017 г. 
оперировано 15 больных ПГПТ в  возрасте от  6 
до 18 лет, из них 10 девочек и 5 мальчиков. Коэффи-
циент Ленц – Бауэра составил 1 : 2. Средний возраст 
больных — ​11,9 ± 0,71 года.

Применялись следующие методы обследования: 
определение в  сыворотке крови уровней общего 

и ионизированного кальция, неорганического фос-
фора, исследовалось содержание кальция в  суточ-
ной моче. Уровень ПТГ определялся у  пациентов, 
находившихся в клинике после 1995 г. Для обнару-
жения костных проявлений заболевания использо-
вались рентгенография и  денситометрия. Состоя-
ние мочевыделительной системы оценивалось при 
помощи пробы Реберга, ультразвукового исследова-
ния (УЗИ), ренографии и урографии. С целью топи-
ческой диагностики паратиреоаденом выполнялись 
УЗИ, сцинтиграфия с технетрилом.

Результаты и обсу ж дение
Более чем в  половине наших наблюдений диа-

гностированы манифестные формы заболевания: 
у 8 (57,3 %) из 15 детей.

В ходе осмотра и  обследования пациентов от-
мечено, что у 6 (40,0 %) больных ПГПТ в клиниче-
ской картине заболевания преобладали проявления 
костной формы заболевания: резкая мышечная сла-
бость, выраженные деформации скелета, особенно 
нижних конечностей, за счет растяжения суставных 
связок и  нарушений зон роста, костные и  сустав-
ные боли, остеопороз, отставание костного возрас-
та от  паспортного, задержка физического разви-
тия (рис. 1).

Несмотря на  яркую клиническую картину, 
во всех наблюдениях правильный диагноз установ-
лен спустя 2–3 года от предъявления первых жалоб. 
У двух (13,3 %) 14-летних пациентов поздняя диа-
гностика заболевания привела к  развитию гипер-
кальциемического криза.

У одного (6,7 %) подростка ПГПТ проявился 
только повторными приступами почечных колик.

Еще у одного (6,7 %) пациента 17 лет ПГПТ ма-
нифестировал диспептическими явлениями, болями 

Рис. 1.	Костные проявления первичного гиперпаратиреоза 
у ребенка 
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в  животе, запорами и  был причиной хронической 
язвы двенадцатиперстной кишки (висцеропатиче-
ская форма ПГПТ).

У 7 (46,7 %) детей паратиреоаденомы обнаруже-
ны и удалены в ходе операций по поводу различных 
заболеваний щитовидной железы. У  4 пациентов 
поводом к  хирургическому лечению были диагно-
стированные до операции карциномы щитовидной 
железы: в трех наблюдениях папиллярный рак, в од-
ном — ​медуллярный. Случайной находкой аденома 
ОЩЖ стала в ходе профилактической тиреоидэкто-
мии по поводу синдрома Сиппла. Еще в одном на-
блюдении больная оперирована по поводу диффуз-
ного токсического зоба.

При этом в трех (20,0 %) наблюдениях новообра-
зования ОЩЖ не сопровождались ни клинически-
ми, ни  лабораторными проявлениями заболевания 
и расценены как инциденталомы.

Еще у четырех (26,7 %) больных опухоли ОЩЖ 
проявились до операции только лабораторными из-
менениями (гиперкальциемией и гиперпаратирине-
мией). Эти наблюдения отнесены к  лабораторной 
форме ПГПТ.

У 6 (42,9 %) пациентов в клинической картине от-
мечены полиурия и полидипсия. Также у 6 (40,0 %) 
больных в анализах мочи выявлены гиперкальциу-

рия, гипоизостенурия, оксалатурия. Гиперкальци-
емия в пределах от 2,6 до 3,6 ммоль/л и  гипофос-
фатемия отмечены в  анализах крови 12  (80,0 %) 
больных.

Уровень ПТГ до  операции исследован 
у  12  (80,0 %) детей, оперированных после 2000 г. 
Гиперпаратиринемия установлена в 11 (73,3 %) слу-
чаях. При костной форме заболевания уровень ПТГ 
превысил нормальные значения в десятки раз.

Наиболее информативным методом топической 
диагностики паратиреоаденом был радиоизотопный 
метод (рис. 2), использованный в 6 (40,0 %) наблю-
дениях. Данные о  расположении паратиреоидных 
опухолей, полученные этим методом исследования, 
соответствовали интраоперационным находкам 
у всех больных.

УЗИ, выполненное на  амбулаторном этапе об-
следования, оказалось неинформативным в  шести 
случаях из  десяти. Ложноотрицательные результа-
ты обусловлены тем, что новообразования ОЩЖ 
расценивались как узлы щитовидной железы или 
не  были обнаружены вовсе. Пример визуализации 
паратиреоаденомы при помощи УЗИ представлен 
на рис. 3.

У двух больных паратиреоаденомы удалены 
в ходе операций, выполняемых по поводу генетиче-
ски подтвержденного синдрома МЭН IIа типа (син-
дром Сиппла). В одном наблюдении (мальчик 6 лет) 
выполнена профилактическая тиреоидэктомия 
и  удаление паратиреоаденомы, не  сопровождав-
шейся повышением уровней кальция и паратгормо-
на крови. В  ходе последующего гистологического 
исследования препаратов установлена С-клеточная 
гиперплазия в ткани щитовидной железы и светло-
клеточная аденома ОЩЖ. Во втором случае (девоч-
ка 12 лет) удалена щитовидная железа с фокусами 
медуллярного рака, подтвержденного впоследствии 
гистологически, и аденома ОЩЖ, имевшая интра-
тимическое расположение. Во  втором наблюдении 
уровень кальция и паратгормона до операции также 
был нормальным. Паратиреоаденомы в этих случа-
ях отнесены к инциденталомам. Оба приведенных 
примера доказывают необходимость тщательной 
ревизии всех зон вероятного расположения парати-
реоидной ткани опытными высококвалифицирован-
ными хирургами-эндокринологами.

Предоперационная подготовка детей, больных 
ПГПТ, ход хирургических вмешательств не отлича-
лись от таковых у взрослых больных ПГПТ.

В одном наблюдении инциденталомы ОЩЖ за-
бор крови производился в ходе операции: до и по-
сле удаления паратиреоаденомы. В ходе исследова-
ния зарегистрированы нормальные значения ПТГ 
без снижения показателя после операции.

Рис. 2.	Сцинтиграфия околощитовидных желез с радио-
фармпрепаратом 99mTc-пертехнетрат. Гиперфикса-
ция радиофармпрепарата в проекции аденомы око-
лощитовидной железы, расположенной у нижнего 
полюса левой доли щитовидной железы

Рис. 3.	УЗ-картина аденомы околощитовидной железы 
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У всех оперированных детей аденомы ОЩЖ 
располагались на шее, диаметр — ​от 0,5 до 4,5 см 
(в среднем — ​2,2 ± 0,47 см) и масса — ​от 0,5 до 6,5 г 
(в среднем — ​3,7 ± 0,85 г) (рис. 4). Множественные 
аденомы удалены в двух случаях.

У большинства пациентов аденомы располага-
лись в  типично расположенных ОЩЖ. В двух на-
блюдениях (13,3 %) паратиреоаденомы были дисто-
пированы и располагались в ткани верхних полюсов 
вилочковой железы. В ходе послеоперационного ги-
стологического исследования у всех больных вери-
фицированы светлоклеточные аденомы ОЩЖ.

В послеоперационном периоде у 9 (66,7 %) больных 
отмечалось снижение уровня кальция крови и  ПТГ 
сразу после операции. В сроки от 6 до 18 мес. исчезли 
рентгенологические признаки ПГПТ, а в дальнейшем, 
по мере роста детей, наблюдалось исправление кост-
ных деформаций конечностей, рассасывание экзосто-
зов. У одного пациента в течение года после операции 
сохранялась гиперпаратиринемия при значении общего 
кальция крови 2,0–2,1 ммоль/л, что объяснялось «син-
дромом голодных костей» и потребовало длительного 
приема препаратов кальция и витамина D3. Рецидивов 
заболевания выявлено не было. Одной пациентке че-
рез 2  года после паратиреоаденомэктомии выполне-
на тимэктомия по  поводу миастенической тимомы.

Зак лючение
Клинические проявления ПГПТ у детей отлича-

лись более тяжелым, чем у взрослых, поражением 
костной ткани с развитием грубых деформаций ко-
нечностей. Диагностика и  хирургическое лечение 
ПГПТ у  детей и  подростков были такими  же, как 
у взрослых пациентов. Хирургическое лечение, вы-
полненное опытными хирургами-эндокринологами, 
позволило эффективно лечить этих больных, доби-
ваясь полного выздоровления.
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