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Актуальность. На сегодняшний день ранняя клиническая постановка 

диагноза врожденной дисфункции коры надпочечников (ВДКН) при отсут-

ствии проведения в Республике Беларусь неонатального скрининга [1], 

предотвращение дополнительных терапевтических и психокоррекционных 

вмешательств [3], связанных с необходимостью перемены паспортного пола и 

выраженной низкорослостью пациента, предупреждение неадекватного назна-

чения глюкокортикоидных препаратов является сложной задачей в работе эн-

докринологов и педиатров [2]. 

Цель исследования: установить клинико-лабораторные особенности 

манифестации ВДКН и оценить эффективность лечения разных форм заболе-

вания у детей грудного возраста. 

Материал и методы исследования. Проведен ретроспективный анализ 

32 амбулаторных карт пациентов с ВДКН, состоящих на учёте в городском 

детском эндокринологическом центре на базе УЗ «2-я городская детская кли-

ническая больница» г. Минска в 2015 – 2016 гг. Оценены сроки манифестации 

при сольтеряющей (СФ) и вирильной формах (ВФ) заболевания в зависимости 

от пола ребенка, степень вирилизации у девочек (по Прадеру).  Рассмотрены 

изменения в динамике (при манифестации и через год наблюдения):  метабо-

лических показателей (калия, натрия, глюкозы, pH, BE, 17-

гидроксипрогестерона (17-ОНП), адренокортикотропного гормона); суточных 
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доз глюкокортикостероидов (ГКС) и минералокортикоидов (МК) (при сольте-

ряющей форме ВДКН); антропометрического статуса. 

Статистическая обработка данных проведена с помощью программы 

Microsoft Exсel 2013. 

Результаты. В анализируемой выборке 29 детей (18 мальчиков и 11 де-

вочек) имели СФ, 3 пациентов (1 мальчик и 2 девочки) – ВФ.  

Срок манифестации при СФ составил 59,41±4,66 дней для мальчиков и 

16,3±3,15 дней для девочек, при ВФ - 110 дней для мальчика, 285±233,35 дней 

для девочек (p<0,05). 

I степень вирилизации наружных половых органов по Прадеру была 

установлена у 3 новорождённых девочек, II степень - у 4 пациенток, III сте-

пень – у 2 девочек; IV степень и V степень не отмечены ни у одной из пациен-

ток. Таким образом, в исследуемой выборке признаки внутриутробной вири-

лизация выявлены у 9 из 11 девочек (81,8%), которым был установлен диагноз 

ВДКН в первый месяц жизни. По нашим данным у мальчиков с СФ и ВФ за-

болевания отмечены пигментация наружных половых органов и увеличение 

размеров полового члена.  

При манифестации СФ у пациентов обоего пола установлен выражен-

ный метаболический дисбаланс: гиперкалиемия (5,6±0,25 ммоль/л), гипо-

натриемия (130,19±1,81 ммоль/л), pH 7,31±0,02, BE=-7,96±0,77 ммоль/л 

(p<0,05 в сравнении с референтными нормами использованных диагностиче-

ских наборов). Патологии со стороны углеводного звена не отмечено - эугли-

кемия (4,57±0,1 ммоль/л).  

В проведенном нами исследовании все обследованные пациенты имели 

характерные для СФ начальные гормональные нарушения. Отмечено значи-

тельное повышение уровней 17-ОНП (358,8±39,12 нмоль/л, норма до 3 

нмоль/л, p<0,05). Показатели АКТГ составили 69,6±7,95 пг/мл (норма до 50 

пг/мл, p<0,05).  

Лабораторным критерием диагностики ВФ у пациентов является повы-

шенный уровень 17-ОНП без развития сольтеряющего синдрома. В нашей ра-

боте при манифестации этой формы эндокринопатии установлено увеличение 

концентраций 17-ОНП - 158,83±15,11 нмоль/л (p<0,05). Показатели АКТГ 

также превышали нормы диагностических наборов (63,00±0,79 пг/мл, p<0,05). 

Сывороточные значения электролитов (калия и натрия) соответствовали нор-

ме.  

При манифестации СФ заболевания стартовые суточные дозы ГКС и МК 

составили: гидрокортизон - 26,09±2,82 мг/м2, флудрокортизон - 0,46±0,03 

мг/м2 в сутки. Пациенты с ВФ получали гидрокортизон в начальной дозе 

15,35±3,80 мг/м2 в сутки. Коррекция дозы препаратов у детей проводилась ин-

дивидуально, с учетом показателей метаболического и гормонального стату-

сов. 

Через год динамического наблюдения и лечения у пациентов с СФ обое-

го пола выявлена нормализация сывороточных концентраций калия - 
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4,32±0,10 ммоль/л (р<0,01 в сравнении показателями при манифестации) и 

натрия - 138,2±0,84 ммоль/л (p<0,005 в сравнении показателями при манифе-

стации). Однако отмечено сохранение достоверного увеличения уровней 17-

ОНП относительно диагностических норм (34,80±7,00 нмоль/л, p<0,05) при 

нормализации секреции АКТГ, что указывало на состояние метаболической 

субкомпенсации заболевания. На фоне терапии ГКС зарегистрировано сниже-

ние показателей роста пациентов в среднем на -1 сигмальное отклонение. По-

сле года наблюдения у 6 детей (4 мальчиков и 2 девочек) отмечено уменьше-

ние скорости роста на 3 сигмальных отклонения вследствие неадекватной 

коррекции дозы ГКС и отсутствия достижения метаболической компенсации. 

У пациентов с ВФ заболевания через год динамического наблюдения 

выявлено повышение уровней 17-ОНП относительно целевых норм 

(34,50±4,08 нмоль/л, p<0,05). В этой группе пациентов через год заместитель-

ной терапии отмечено увеличение показателей роста относительно средних 

возрастных норм. 

Через год наблюдения нами установлено достоверное снижение суточ-

ной дозы препаратов ГКС и МК у всех пациентов с СФ (гидрокортизон 

13,28±1,14 мг/м2 и флудрокортизон 0,20±0,02 мг/м2) и ВФ (гидрокортизон 

12,68±3,85 мг/м2) относительно стартовых значений (р<0,05). В нашей работе 

достигнутые поддерживающие дозы препаратов при приеме внутрь полностью 

соответствовали дозам, рекомендуемым международным консенсусом по диа-

гностике и лечению 21-гидроксилазной недостаточности у детей (2002)[4], 

принятому на объединенном конгрессе Европейского общества педиатров-

эндокринологов и Общества педиатров-эндокринологов Лоусона Вилкинса 

(США).   

В ходе исследования нами были выявлены достоверные корреляции 

между возрастом манифестации СФ заболевания и стартовой дозой МК (r=-

0,37; p<0,001), дозой ГКС и уровнями 17-ОНП при СФ (r=-0,3; p<0,05), дозой 

ГКС и показателями скорости роста пациентов при СФ и ВФ (r=-0,3; p<0,01). 

Выводы: 
1 Установлена поздняя диагностика СФ и ВФ вне зависимости от пола, 

что подтверждается данными клинического и гормонально-метаболического 

статусов. 

2 Более позднее выявление СФ у мальчиков связано с отсутствием при 

рождении специфических симптомов заболевания (соответствие наружных 

половых органов генетическому мужскому полу). 

3 При манифестации заболевания пациентам вне зависимости от формы 

ВДКН назначались супрафизиологические дозы ГКС, что было обусловлено 

тяжестью клинической картины. При коррекции лечения в динамике установ-

лено достоверное уменьшение дозы гидрокортизона до рекомендуемых значе-

ний [4]. 

4 Отмечено, что адекватно подобранные дозы ГКС и МК обеспечивают 

нормальные темпы роста пациентов с ВДКН.  
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