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ВВЕДЕНИЕ.

Знаниеипониманиепатогенезазаболеванийоколощитовидных

железнасегодняшнийденьостается,ксожалению,нанедостаточном

уровне среди врачей всех специальностей.В то же время с этой

патологиейповсеместновстречаютсяврачи-травматологи,челюстно-

лицевыехирурги,урологи,онкологи,хирургии,конечно,эндокринологи.

Несмотря на широкое распространение, к примеру, первичного

гиперпаратиреоза -1% взрослого населения планеты,отношение к

диагностикеилечениюэтойпатологииоставляетжелатьлучшего.

Первичныйгиперпаратиреоз-однаизсамыхраспространённых

эндокринопатий,занимающаятретьеместопослесахарногодиабетаи

заболеваний щитовидной железы.Первичным гиперпаратиреозом

страдаетпримерно1% взрослогонаселения.Рискеговозникновения

превышает2% в возрастестарше55 лет,женщины страдаютэтим

заболеванием в 2-3 разачащемужчин (мужчины 1:2 000,женщины

постменопаузального возраста1:500). Заболеваемость первичным

гиперпаратиреозом составляет20-200новыхнаблюденийна100000

населения.ВСШАежегоднорегистрируютоколо100000случаев,это

составляет15,4на100000,асредипожилыхлюдей-150случаевна

100000человек.ВЕвропеэтотпоказательвыше,всреднем300случаев

на 100000 человек. Согласно докладу отдела народонаселения

Организации Объединенных Наций от 2001 г.,старение населения

практическинеобратимо.Доляпожилыхлюдейв1950г.составляла8%,

в2000г.-10%и,попрогнозам,к2050г.достигнет21%.Такимобразом,

по мере старения населения частота первичного гиперпаратиреоза

будетнеуклонновозрастать.

В Российской Федерации только 5% больных с первичным

гиперпаратиреозом оперируютсявдоклиническойстадии,остальные

95% обращаются за помощью в стадии выраженных клинических
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проявленийиосложненийгиперпаратиреоза.

1.ИСТОРИЯ

Термин паращитовидная железа впервые ввёл шведский

профессор Ивар Сандстром из города Упсалы. В 1891 г. Фон

Реклингхаузен, изучая на аутопсийном материале различные

поражения костной системы, выявил своеобразное сочетание

признаков и назвал его «osteitis fibrosa cystica generalisata».

Патогенетическая связь специфического костного поражения,

обнаруженногоРеклингхаузеном,сопухолью паращитовидныхжелез

былаокончательноустановленак1925г.,тогдажебылавыполнена

перваяоперацияпоудалению паращитовидныхжелез.ЕёавторЮлиус

фон Хоченег Феликс Мандл стал родоначальником хирургии

паращитовидныхжелез.Успехоперациивызвалвовсёммиребольшой

интерес к проблеме первичного гиперпаратиреоза.Было описано

множество клинических форм этого заболевания, проведены

фундаментальныеисследования,нопервичныйгиперпаратиреозещё

долгоевремя считали сравнительно редкой болезнью,для которой

характерны высокие показатели инвалидизации и смертности,а

диагностикавозможналишьприпоявлениитяжёлыхосложнений.

В70-хгодахсталодоступнорутинноескрининговоеисследование

сывороточной концентрации ионизированного кальция. Это

способствовало бурному развитию диагностики первичного

гиперпаратиреоза и позволило некоторым авторам ввести термин

«эпидемиягиперпаратиреоза»-большуючастьпациентовспервичным

гиперпаратиреозом ранееневыявляли,и лечениеполучали только

пациентысяркимисимптомамизаболевания.Разработкаивнедрение

в диагностический алгоритм радиоиммунологического метода
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определения паратгормона крови позволили дифференцировать

между собой заболевания, протекающие с синдромом

гиперкальциемии.Активное повсеместное внедрение лабораторной

диагностики позволяетвыявитьпациентов,страдающихпервичным

гиперпаратиреозом, на стадии минимальных признаков,

малодоступныхклиническомураспознаванию.

2.КЛИНИЧЕСКАЯАНАТОМИЯОКОЛОЩИТОВИДНЫХЖЕЛЕЗ

Околощитовидные железы (синоним: эпителиальные тельца,

паращитовидные железы, паратиреоидные железы) - железы

внутренней секреции, продуцирующие паратиреоидный гормон -

паратгормон.Околощитовидныежелезы(ОЩЖ)располагаютсяпозади

боковых долей щитовидной железы в виде коричнево-красных

сплющенных зерен,обычно по два с каждой стороны (рис.1).

Возможно атипичное расположение околощитовидных желез в

областишеи.Величинаоколощитовидныхжелезпримерно6х4х2мм.
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Рис.1.Околощитовидные
железы человека,
внешний вид (правая
сторона)итопография:
1—lingua(язык);
2—gl.submandibularis;
3—a.lingualis;
4—a.thyreoideasup.;
5—v.thyreoideaesup.(BNA);
6—a.carotisint.;
7—rr.glandulares;
8—v.jugularisint.;
9—a.carotiscomm.;
10—gl.Thyreoidea
(щитовиднаяжелеза);
11—v.thyreoideainf.;
12—a.thyreoideainf.;
13—trachea;
14—n.laryngeusrecurrens;
15—oesophagus(пищевод);
16—r.oesopliagei;
17—gl.parathyroideainf.
(нижняяоколощитовидная
железа);
18—n.laryngeusinf.;
19—gl.parathyroideasup.
(верхняяоколощитовидная
железа);
20—r.pharyngeus:
21—plexuspharyngeus;
22—pharynx;
23—v.pharyngeal;
24—a.carotisext.;
25—palatum molle.

Околощитовидные железы состоят из массы эпителиальных

железистых клеток,группирующихся в тяжи или дольки,которые

разделяются тонкими соединительнотканными перегородками.

Секреторныйпроцесспроисходитнепрерывно.Соединительнотканные

прослойкиначинаютсяоткапсулы иявляютсяместом прохождения

сосудов и нервов.Кровь к железе поступает по ветвям нижней

щитовиднойартерии.Богатаясетькапилляровоплетаетстолбыклеток

и альвеолы.Оттекающаякровьсобираетсявсубкапсулярныевены,

которыевыходятнаповерхностьоколощитовидныхжелезивпадаютв



8

близлежащие вены. Иннервируются околощитовидные железы

шейнымотделомсимпатическогостволаиблуждающимнервом.

Околощитовидные железы участвуют в регуляции обмена

кальция и фосфора. Удаление желез сопровождается падением

концентрации кальция в сыворотке крови. Нарушение функций

околощитовидных желез и связанное с этим изменение уровня

паратгормона вызываетизменение концентрации ионов кальция в

кровииприводиткразвитию рядазаболеваний-гиперпаратиреозу,

приводящемукповышению уровнякальцияиснижению фосфорав

крови,игипопаратиреозу.

Сформированные ОЩЖ локализуются на задней поверхности

щитовидной железы (рис. 1). Верхняя пара их лежит позади

восходящей ветви нижней щитовидной артерии и возвратного

гортанногонерваумедиальногокраящитовиднойжелезы науровне

нижнего края перстневидного хряща.Нижняя пара ОЩЖ обычно

располагаетсяунижнегоконцабоковыхдолейщитовиднойжелезы

или у верхнего конца вилочковой железы кпереди от нижней

щитовиднойартерии.Возможныразличныеиндивидуальныевариации

топографииОЩЖ.ВескаждойОЩЖ всреднемсоставляет35-40мг.

Околощитовидныежелезыобильноснабжаютсякровью главным

образомотспециальныхветвейнижнейщитовиднойартерии.Войдяв

воротаОЩЖ,артерияобразуетсетькапилляров,котораясобираетсяв

расположенную подкапсулойвенозную сеть.Вены ОЩЖ впадаютв

веныщитовиднойжелезы,трахеиипищевода.

Симпатическую иннервацию ОЩЖ получаютотверхнихинижних

шейных и звездчатых ганглиев соответствующей стороны;

парасимпатическую -отблуждающихнервов.Кроме терминальных

разветвленийнервныхволокон,образующихпетелькиипуговкимежду

железистыми клетками, в ОЩЖ описаны концевые аппараты

симпатическихволоконввидекорзиноквокругоксифильныхклеток.
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Чувствительная иннервация ОЩЖ осуществляется волокнами

невроновсистемы блуждающегонерва;теланервныхклетоклежатв

ganglionnodosum соответствующейстороны.

3.ЭМБРИОЛОГИЯИГИСТОЛОГИЯОКОЛОЩИТОВИДНЫХЖЕЛЕЗ

Околощитовидные железы - железы внутренней секреции,

относящиесякгруппебранхиогенных(греч.branchia-жабры,genos-

происхождение),т.е.желез,развивающихсяизжаберныхкарманов

глоточнойкишки.

Верхняя пара ОЩЖ происходит из выростов дорсально-

краниальногокраяIVпары жаберныхкарманов;нижняя-изIIIпары

жаберных карманов,выросты которых смещаются в каудальном

направлении.

Каждая околощитовидная железа покрыта снаружи

соединительнотканной капсулой. Внутреннее строение

околощитовидныхжелезварьируетглавным образом взависимости

от возраста: у детей преобладает компактное расположение

железистыхклетокОЩЖ;уюношейтяжиклетокОЩЖ располагаютсяв

виде столбов или сетей,разделенных соединительной тканью;в

зреломипожиломвозрастезасчетутолщениясоединительнотканных

прослоекОЩЖ расчленяютсянадолькиразличногоразмера.Среди

железистых элементов ОЩЖ наиболее многочисленны так

называемые главные клетки,которые имеют небольшие размеры,

светлую гомогенную цитоплазмуикрупныепузырьковидныеядра.В

цитоплазмеглавныхклетоксодержатсявключениягликогенаижира.

По периферии ОЩЖ располагаются тяжи или небольшие

скопленияоксифильныхклеток,отличающихсяотглавныхбольшей

величиной и содержанием в цитоплазме многочисленных мелких

оксифильных гранул. Ядра оксифильных клеток компактны; в
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цитоплазме,какправило,отсутствуютвключениягликогенаижира.

ОксифильныеклеткипоявляютсявОЩЖ человекапосле4,5-7-летнего

возраста;вдальнейшем ихколичествонескольконарастает.Между

этимидвумяосновнымивидамиклетокОЩЖ встречаютсяпереходные

формы («темныеглавныеклетки»).Наиболеевероятнымпродуцентом

гормонаОЩЖ являютсяглавныеклетки;оксифильныеклеткиобычно

рассматриваюткакстареющиеэлементы.«Темныеглавныеклетки»,

по-видимому,являются переходной стадией между ними,но при

возбуждении деятельности ОЩЖ могут активизироваться и

превращатьсявобычныесветлыеглавныеклетки.НередковОЩЖ

формируются фолликулоподобные структуры,заполненные похожей

наколлоидмассойинапоминающиефолликулы щитовиднойжелезы.

Однаковсодержимом этихструктурйодотсутствует,искореевсего

они являются кистоподобными образованиями, возникающими

вследствиезадержкивыделениягормонаОЩЖ (рис.2и3).

Рис.2.НормальноестроениеОЩЖ Рис. 3. «Фолликулоподобная»
перестройкаОЩЖ.

4.ФОСФОРНО-КАЛЬЦИЕВЫЙОБМЕНИЕГОРЕГУЛЯЦИЯ

Регуляцию обменов фосфора и кальция, настолько тесно

связанных между собой,что обычно их объединяют в единый

фосфорно-кальциевыйобмен,осуществляютпаращитовидныежелезы
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(синтезируемыйимипаратгормон),витамерывитаминаD,кальцитонин.

ПаратгормонивитаминD3вызываютповышениеконцентрацииионов

Са2+ в крови и тканях. Основными органами-мишенями для

паратгормона являются кости,почки и тонкая кишка.Паратгормон

стимулирует резорбцию костной ткани с освобождением кальция,

входящего в ее состав;в почках под действием паратгормона

стимулируется реабсорбция ионов Са2+ из первичной мочи (т.о.

выведение кальция снижается);в тонкой кишке под влиянием

паратгормонаусиливаетсявсасываниекальцияпищи.Всвою очередь,

скоростьсинтезаиколичествопоступившеговкровотокпаратгормона

зависятотконцентрацииионовСа2+ вкрови.ВитаминD3 принимает

участиеврегуляциитранспортакальцияифосфорачерезклеточную

мембрануэпителиятонкойкишкивпроцессеихвсасыванияизпищи,а

также в мобилизации кальция из кости путем рассасывания

предобразованной костной ткани. Антагонистом паратгормона и

витамина D3 является пептидный гормон кальцитонин,который

обладаетгипокальциемическим и гипофосфатемическим действием.

Количество кальцитонина в кровотоке регулируется концентрацией

ионовСа2+ вкрови:ееувеличениеусиливаетвыброскальцитонинав

кровь,ауменьшение-подавляет.Совместноедействиепаратгормона,

витаминаD3икальцитонинатонкорегулируетсодержаниекальцияи

фосфоравкрови,поддерживаяегонапостоянномуровне.

4.1Типовыеформы нарушениярегуляциифосфорно-кальциевого

обмена.

Гиперкальциемия.Увеличениесодержаниякальциявсыворотке

крови выше 2,5 ммоль/л называется гиперкальциемией. Она

развивается при гиперфункции околощитовидных желез,

гипервитаминозеD,гипертиреозе,злокачественныхновообразованиях,

гиперкортицизме(болезниИценко-Кушинга).
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Гиперкальциемия может возникнуть у больных язвенной

болезнью желудка,улиц,употребляющихбольшоеколичествомолока

ищелочныхпродуктов.Гиперкальциемияспособствуетобразованию

камней в почках и мочевом пузыре,снижает нервно-мышечную

возбудимость, способствует появлению парезов и параличей.

Длительнаягиперкальциемияпроявляетсявзадержкероста,запорах,

жажде, мышечной гипотонии и гиперрефлексии, артериальной

гипертензии.Нарушениясостороны ЦНСвыражаютсявспутанности

сознания, провалах памяти. На ЭКГ выявляется уменьшение

амплитудызубцаQT,увеличениедлительностиинтервалаPQ.

Гипокальциемия.Уменьшениесодержаниякальциявсыворотке

крови ниже 2,0 ммоль/л называют гипокальциемией.Последняя

встречается чаще, чем гиперкальциемия, и наблюдается при

гипофункции околощитовидныхжелез,гиперсекреции кальцитонина,

при снижении всасывания кальция в кишечнике,после инфузии

большихдозщелочныхраствороввпослеоперационном периодедля

коррекциикислотно-основногоравновесия,Атакже,послеоперацийна

щитовидной железе (в объеме тотальных и субтотальных

тиреоидэктомий).

Клинически гипокальциемия характеризуется повышенной

возбудимостью нервнойсистемы,вплотьдотетании.Тетаниялегкой

степенипроявляетсяпарестезиями,спазмами,ощущением «ползания

мурашек». Выраженная гипокальциемия проявляется приступами

судорогирасстройствомдыхания.

Гипофосфатемия.При гиперфункции околощитовидных желез,

гиповитаминозеD,первичнойнедостаточностиканальцевпочек,при

которой снижается реабсорбиия фосфатов, развивается

гипофосфатемия.

Гиперфосфатемия.При гипофункции околощитовидных желез,

поражении клубочков почек,вызывающих уменьшение выделения
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фосфатов,возникаетгиперфосфатемия.

Пригипо-,гиперкальциемии,гипо-,гиперфосфатемиивключаются

компенсаторные механизмы, направленные на нормализацию

константэтихэлементов.

Таким образом,нарушение обмена кальция сопровождается

развитиемпатологическогосостояния.

Кальцийотноситсяктрудноусвояемым элементам.Только1%

кальция,который содержится в организме человека,находится в

циркулирующейкрови.Есликальцийнепоступаеторганизм спищей,

то в кровь он поступает сначала из осевого скелета,затем из

остальных костей,приводя уменьшению костной массы,развитию

остеопороза.

5.КЛАССИФИКАЦИЯПАТОЛОГИИОКОЛОЩИТОВИДНЫХЖЕЛЕЗ

Различаютгипопаратиреозигиперпаратиреоз.

Недостаточность функции ОЩЖ (гипопаратиреоз) может

наблюдатьсяуноворожденныхвпервыенеделижизниребенка.Это

связаностем,чтоорганизм младенцаневсостояниивырабатывать

достаточное количество паратгормона. Иногда паращитовидные

железы могут отсутствовать или быть недоразвиты. Однако

гипофункция паращитовидныхжелезможетвозникатьи по другим

причинам,например,метастазыопухолимогутдействоватьнафункции

паращитовидных желез. Ослабление или прекращение функции

паращитовидныхжелезпроисходитпослеопераций нащитовидной

железе, в результате удаления или случайного повреждения

паращитовидной железы. Могут быть и врожденные аномалии:

недоразвитие железы,синдром ди Георги.Иногда это является

результатомхромосомныхилигенетическихнарушений

ИзбыточностьфункцииОЩЖ (гиперпаратиреоз):
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 первичный(болезньРеклингхаузена),

 вторичный (вторичная гиперфункция и гиперплазия ОЩЖ

придлительнойгипокальциемииигиперфосфатемии),

 третичный (автономно функционирующая аденома

(аденомы)ОЩЖ,развивающаясянафонедлительносуществующего

вторичногогиперпаратиреоза).

Крометого,выделяютформыгиперпаратиреоза:

 костную,

 висцеральную,

 смешаннуюи

 лабораторную.

В зависимости от причины развития гиперпаратиреоз

подразделяютна:

Первичный гиперпаратиреоз - патология собственно ОЩЖ.

Вызывается:

 солита́ рнойаденомой(80-85%),

 множественнойаденомой(2-3%),

 гиперпалазиейжелез(2-12%),

 карциномойоколощитовиднойжелезы(менее5%).

Вторичный гиперпаратиреоз - патология, обусловленная

компенсаторным повышением продукции паратгормона в ответ на

длительнуюгипокальциемию.

Причины:

 недостаточностькальциявпище,

 синдроммальабсорбции,

 хроническаяпочечнаянедостаточность(гемодиализ),

 патология костной системы (остеомаляция,

деформирующаяостеодистрофия),

 гиповитаминозD.

Третичный гиперпаратиреоз - состояние, возникающее с
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развитием автономно функционирующей аденомой ОЩЖ на фоне

длительносуществующеговторичногогиперпаратиреоза.

Псевдогиперпаратиреоз - состояние, возникающее при

гиперпродукции паратгормона эктопическими опухолями или

метастазамиракаОЩЖ.

6. ПЕРВИЧНЫЙГИПЕРПАРАТИРЕОЗ(ПГПТ)

Ги́ перпаратирео́ з(Бернетасиндром,болезньРеклингхаузена,

фиброзная генерализованная остеодистрофия,фиброзно-кистозный

остит)-заболеваниеэндокриннойсистемы,обусловленноеизбыточной

продукцией паратгормона вследствие гиперплазии ОЩЖ или их

опухолевого поражения и характеризующееся выраженным

нарушениемобменакальцияифосфора.

6.1.Патогенезпервичногогиперпаратиреоза

Механизм формирования гиперпаратиреоза заключается в

избыточной продукции паратгормона, нарушении кальций-

фософорногогомеостаза.Избытокпаратгормонаповышаетрезорбцию

костей и мобилизацию из них кальция и фосфора, снижает

реабсорбцию фосфата в почках, что ведёт к гиперкальциемии

(увеличение концентрации кальция в крови выше 2,57 ммоль/л),

гипофосфатемии, гиперкальциурии и фосфатурии. Избыточная

секрецияпаратгормонавызываетвысвобождениекальцияиздепов

кровь,чтоприводиткгиперкальциемии.ПовышениеуровняПТГв2и

болеераз(более64пг/мл).Этиизмененияспособствуютнарушению

функции почек,образованию камней и кальцификатов в почечной

паренхиме.Гиперпаратиреозпровоцируетповышенноеобразование1,

25(OH)2D3,чтоусиливаетвсасываниекальциявпросветекишечника,

усугубляягиперкальциемию,располагаеткразвитиюязвеннойболезни
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желудкаи12-перстнойкишки,панкреатита.Врезультатеразвиваются

следующиепатологическиесостояния:

Остеопороз.Паратгормон высвобождаеткальций изосновного

депо — костей, что приводит к дистрофии костной ткани с

уменьшением её плотности. Декальцификация костей нередко

сопровождаетсяболямиипатологическимипереломами.Этоявление

называютпаратиреоднойостеодистрофией.Образованиекостныхкист

очень часто симулирует метастатическое и опухолевое поражение

костей(остеобластокластомы).

Нефроуролитиаз.Кальцийвыводитсяизорганизмапочками.При

его избытке образуются камни в мочевыводящих путях.

Сопровождаетсяклинической картиной мочекаменной болезни.При

длительном течении приводит к вторично сморщенной почке и

нефрокальцинозу.

Желудочно-кишечные расстройства. Увеличение кальция во

внеклеточной жидкости приводит к трансмембранному дисбалансу

ионов,развитию дистрофических процессов в тканях,повышения

активности симпато-адреналовых влияний на желудочно-кишечный

тракт.Что приводит к тошноте,рвоте,ослаблению перистальтики

желудкаи кишечника,запорам,болям вживоте,частовыявляются

пептические язвы,анорексия. Повышение концентрации кальция

такжеприводяткобразованию камнейвжёлчном пузыреипротоках

поджелудочнойжелезы.

Психоневрологические расстройства. Снижение содержания

внутриклеточного кальция приводит к нарушению формирования

мембранногопотенциалапокоя,нарушениюклеточногометаболизмаи

пластических процессов. Что проявляется снижением

интеллектуальной деятельности,быстрой утомляемостью,летаргией,

ступором,комой.

Кардио-имиопатия.Снижениевнутриклеточногоуровнякальция
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приводит к нарушению образования потенциала покоя, что

сопровождаетсягипотониеймышц.Сердцехужеперекачиваеткровь,

возможноразвитиеаритмии.

Васкулярные расстройства. Увеличение внеклеточной

концентрации кальция приводитк повышению жёсткости мембран

эритроцитов, уменьшает их способность к деформации при

прохождениичерезкапилляры,чтоведёткихповреждению.Кроме

того, в кровотоке увеличивается агрегационная способность

тромбоцитов,возрастаеттонуссосудов.

6.2.Клиническаякартинапервичногогиперпаратиреоза

Зачастую гиперпаратиреоздлительнопротекаетбезвыраженной

клинической симптоматики.Существует пять основных признаков

первичногогиперпаратиреоза,разныесочетаниякоторыхформируют

егомноголикуюклиническуюкартину.

 Остеопатия (остеопороз, деформация костей,

патологическиепереломы).

 Нефропатия(нефрокальцинозинефрокалькулёз).

 Висцеропатия (желчекаменная болезнь, калькулёзный

панкреатит,язвеннаяболезньжелудка).

 Психопатия.

 Миопатия.

Посколькуспецифическихпризнаковзаболеваниянесуществует,

диагностический поиск базируется на комплексной оценке жалоб,

анамнезаиданныхобъективногообследования.

 Общиесимптомы

1. Слабость

2. Апатия

3. Обезвоживание

 Признакипораженияпочек
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1. Полиурия

2. Нефролитиази/илинефрокальциноз

3. Снижениевыделительнойфункциипочек

 признакипораженияЖКТ

1. Потеряаппетита

2. Тошнота

3. Запор

4. Больвживоте

 признакипораженияЦНС

1. Депрессия

2. Снижениекогнитивныхфункций

3. Измененияпсихоэмоциональногостатуса

4. Психоз

 Признакипоражениясердечно-сосудистойсистемы

1. Артериальнаягипертензия

2. УкорочениеинтервалаQT

3. Повышеннаячувствительностькпрепаратамнаперстянки

Наиболее ярким примером клинической картины первичного

гиперпаратиреоза служитгиперкальциемический криз,при котором

вышеперечисленные признаки гиперкальциемии принимают

жизнеугрожающийхарактер.Этоосложнениеобычноразвиваетсяпри

подъёмесывороточнойконцентрациикальциявыше3,5ммоль/л.

6.3.Гиперкальциемическийкриз

Проявляется тошнотой,неукротимой рвотой,паралитической

кишечной непроходимостью, болями в животе, анурией,

обезвоживанием организма. Кожа становится сухой, её тургор

снижается,отмечается резкая мышечная слабость,пациенты не в

состоянии обслуживатьсебя.Постояннаябольв костяхстановится

изнуряющей, в первые часы криза появляется артериальная

гипертензия.Сухожильныерефлексы снижаются.Иногдавозникают
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внутрисосудистые тромбозы, синдром диссеминированного

внутрисосудистогосвёртывания.

Нейропсихические расстройства при гиперкальциемическом

кризе проявляются спутанностью сознания,депрессией,психозами

или психомоторным возбуждением.При достижении сывороточной

концентрации кальция 3,6-4,0 ммоль/л возможно угнетение

деятельности ЦНС с торможением функции дыхательного и

сосудодвигательного центров и развитием необратимого шока.

Больные в состоянии гиперкальциемического криза нуждаются в

экстреннойгоспитализациииинтенсивнойтерапии.

6.4ДиагностикаПГПТ

 Лабораторнаядиагностика:

1. Повышениесывороточнойконцентрациикальция(более2,5

ммоль/л)иегоионизированнойформы(более1,5ммоль/л).

2. Гиперкальциемия в сочетании со снижением уровня

неорганическихфосфатов(менее0,9ммоль/л).

3. РезкоположительнаяпробаСулковича(экскрециякальция

смочойпревышает200мг/сут.),однакопринарушениифункциипочек

этогоможетненаблюдаться.

4. ПовышениеуровняПТГ(более64нг/мл,иногдавдесяткии

сотнираз).

5. Повышение уровня щелочной фосфатазы (особенно при

костныхформахПГПТ).

Дифференциальнаядиагностикагиперкальциемии:

1. Положительнаяпробастиазиднымидиуретиками.

2. Отрицательнаяпробасгидрокортизоном.

Инструментальнаядиагностика:

1. Ультразвуковое исследование - наиболее простой и
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дешёвый метод инструментальной диагностики образований

околощитовидныхжелез-УЗИможетприменятьсяинтраоперационно

дляпоискажелёз.РезультатыоченьсильнозависятотопытаврачаУЗ-

диагностики,таккакчастозаоколощитовидныежелезы принимают

узлы щитовиднойжелезы,лимфатическиеузлы,мышцы,сосуды итак

далее.

2. Компьютерная томография с внутривенным

контрастированием — оченьчувствительныйметодисследования,его

преимуществозаключаетсявтом,чтоможновыявлятьзагрудинные

паращитовидныежелезы.

3. Радионуклидная диагностика с технетрилом - оценка

функциональнойактивностиобразованийоколощитовидныхжелёзи

ихтопическаядиагностика.

4. Денситометрия – определение минеральной плотности

костей.

6.5.ЛечениеПГПТ

При лечении первичного гиперпаратиреоза применяют

терапевтические и хирургическиеметоды,использованиетого или

иного метода зависитотфункционального состояния пациентов,а

также технических возможностей. Методом выбора является

хирургическое удаление патологически измененных ОЩЖ, либо

малоинвазивное консервативное разрушение ОЩЖ: введение

рентгеноконтрастного вещества в паренхиму ОЩЖ, в артерию

кровоснабжающуюОЩЖ,чрезкожнаяаблацияэтанолом

Медикаментозная терапия применяется при низких

функциональных возможностях пациентов, не предполагающих

хирургическоелечение:

- Фосфаты. ЭтолечениепротивопоказаноприХПН,концентрации

общегокальцияболее3ммоль/л,дегидротации.ВРоссиифосфатыдля
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коррекциигиперпаратиреозанеприменяются.

-Эстрогены(монотерапиявсочетаниисгестагенами)уженщинс

«мягкой»формойПГПТвраннейпостменопаузе

- бифосфонаты – подавляют резорбцию кости. Позволяет

нормализоватьуровенькальциянасрокдонесколькихнедельу80-

100% больных. Не снижают уровень ПТГ, но препятствуют

прогрессированию остеопороза и возникновению новыхпереломов

костей

 Памидроноваякислотав/в60мг1разв4-6нед.,2-5летили

 Алендроноваякислотавнутрьнатощак10мг1развсут.или

70мг1развнеделю,2-5лет

Оценка эффективности лечения:исчезновение и уменьшение

болейвкостяхвтечение3-6мес.,приростминеральнойплотности

костнойткани(МПКТ)через6-12мес.на3-20% отисходногоуровня,

отсутствие рецидивов язвенной болезни и нефролитиаза,

нормализация уровней кальция и ПТГ происходитнепосредственно

послехирургическоголечения,нормализациясодержанияфосфораи

уровняЩФ–через6мес.

На сегодняшний день консервативные методы лечения

(форсированный диурез,инфузия растворов хлорида или сульфата

натрия, введение бифосфонатов и глюкокортикостероидов) не

показалиэффективностивкачествесамостоятельногометодалечения

гиперпаратиреоза.

«Золотым стандартом» в лечении гиперпаратиреоза является

хирургическийметод.В рукахопытныххирурговегоэффективность

достигает95-98%сминимальнымрискомразвитияосложнений.

Оперативное вмешательство осуществляется под наркозом

(общейанестезией).Дляосуществлениядоступакпаращитовидным

железамвыполняетсяразрезпереднейповерхностишеидлиной5-7см

в поперечном направлении (доступ по Кохеру).Поиск измененных
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околощитовидныхжелезпозаднейповерхностищитовиднойжелезы

чащевсегоневызываетзатруднений.Гораздорежедлятопической

диагностики паращитовидных желез и контроля эффективности

проведенного оперативного вмешательства интраоперационно

выполняют:исследованиеуровня кальция и паратгормонав крови,

УЗИ игамма-детекцию паращитовидныхжелез.Серьёзным иредким

осложнениемпаратиреодэктомииявляется-повреждениевозвратного

гортанного нерва (одно- или двустороннее). Клиническими

проявлениямиповреждениявозвратногогортанногонерваявляются:

осиплость или отсутствие голоса, стридорозное дыхание.

Немаловажно,чтобы оперативноевмешательствоосуществлялосьв

специализированнойклиникеопытнымэндокриннымхирургом.

7. ВТОРИЧНЫЙИТРЕТИЧНЫЙГИПЕРПАРАТИРЕОЗ

Вторичный гиперпаратиреоз (ВГПТ) - частота вторичного

гиперпаратиреоза,поданнымразныхавторов,средипациентовсХПН,

получающихлечениегемодиализом или перитониальным диализом,

составляетот45до70%.

ВГПТ характеризуется избыточной секрецией ПТГ в ответ на

гипокальциемию,гиперфосфатемию инизкийуровенькальцитриола.

Все это имеет место при ХПН,которая является наиболее частой

причинойВГПТ.Другиепричины редкие– мальабсорбцияпищевого

кальция при патологии ЖКТ,дефицит витамина Д или нарушения

метаболизма,высокаяэкскрециякальцияпочками.

Патогенез.Уменьшениемассы действующихнефроновприХПН

ведет к гиперфосфатемии, сопровождающейся реципрокным

снижением ионов кальция в крови. Гипокальциемия и

гиперфосфатемиястимулируетсинтезПТГОЩЖ.ПринарастанииХПН

возникает дефицит синтезируемого в почках кальцитриола,



23

уменьшается количество рецепторов к немув ОЩЖ.В результате

ослабеваетсупрессивныйэффекткальцитриоланасинтезисекрецию

ПТГ и возникает резистентность скелета к кальциемическому

действию,чтотакжесопровождаетсягиперсекрецией ПТГ.Дефицит

кальцитриолауменьшаетвсасываниекальциявкишечнике,чтоведетк

гипокальцемии и развитию остеомаляции. Гипокальцемия

дополнительно стимулирует выработку ПТГ, что способствует

усиленной костной резорбции и разрушению кости. Длительная

стимуляцияПТГприводиткгиперплазииОЩЖ.

Клиническиепризнакиисимптомы вторичногогиперпаратиреоза

 боливкостях,

 кожныйзуд,

 миопатия,

 диффузнаякальцификацияоргановитканей,

 кальцифилаксия(очагиотложениякальциявмягкихтканях),

 анемия,

 переломыкостей,

 костныедеформации,

 уровеньПТГболее500нг/мл,

 высокаяактивностьщелочнойфосфатазы,

 гиперфосфатемия.

Остеомаляция(приХПН,гемодиализе)

 нарушениеминерализации

 резкозамедленоремоделированиекостнойткани

 интенсивныеоссалгии

 частыепатологическиепереломы

 поражениеЦНС(вплотьдодиализнойдеменциииугнетения

кроветворения)

Третичныйгиперпаратиреоз

 протекаеткаквыраженныйвторичныйгипепаратиреоз.
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Клинические рекомендации при лечении вторичного

гиперпаратиреоза.

Цели:

1. Предотвращение или замедление развития костных

осложненийВГРПТ.

2. Предотвращение или замедление развития сосудистых

осложненийВГПТ.

3. Достижение нормального (при патологии ЖКТ) или

оптимального(приХПН)уровняПТГ.

4. Нормализация содержания уровня кальция и фосфора в

крови(произведенияконцентрацийкальцийнафосфордо4,5).

ТерапиягиперфосфатемииприХПН:

 Диета–ограничениепотребленияфосфора(молоко,бобы,

соя,овощныесмеси,яйца,печень,лососевыерыбы,сардины,тунец,

кукурузныйхлеб,ячмень,отруби,вафли,хлебсотрубями,пиво,кофе,

кола,шоколад,орехи)

 терапияпрепаратамикальция

-кальциякарбонат–вовремяедыилипослееды,запивая200мл

воды–50-100мг3разввсут.,затем1250-2500мг3р./сут.длительно.

Дозуможноувеличиватькаждые2-4неддооптимальнойдозы-4г/сут.

(макс – 6 г/сут.).Не следует применять цитрат кальция и другие

препараты,в состав которыхвходитцитрат,т.к.они способствуют

всасываниюалюминиявкишечнике.

 Терапия препаратами витамина Д.Активные метаболиты

витаминаДпоказаныпри:гипокальциемии,ВГПТ,остеомаляции,ХПНу

детей,ХПН+противосудорожнаятерапия,проксимальноймиопатии.

-альфакальцидол–1-4мкг/нед.врежимеежедневногоприема,

приемачерезденьилипульс-терапии1-2раз/нед.,длительно,или

-кальцитриолв/в2-4мкг2раза/нед.,2-4мес.,затемвнутрь0,75-4

мкг/нед.врежимеежедневногоприема,приемачерезденьилипульс-
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терапии1-2раз/нед.,длительно

5. Хирургическое лечение– при неэффективности

консервативной терапии ВГПТ. Хирургическое вмешательство

показановтакихслучаях,какпостоянноповышенныйуровенькальция

в крови (переход вторичного в третичный); прогрессирующее

поражение скелета,вызванное ВГПТ;постоянный,мучительный,не

поддающийсяобычнымиметодам лечениязуд;кальцифилаксия(при

повышении ПТГ боле 800-1000 нг/мл,произведения концентраций

кальцийнафосфорболее5).

Оценкаэффективностилечения:

 Оптимальный уровень ПТГ (не менее 200 пк/мл) в

зависимостиотстадииХПН:

 Нормализация уровней кальция, фосфора в крови и

произведение концентрации кальция на концентрацию фосфора в

пределах4-5

 Ликвидациязуда,уменьшениемышечнойслабости

 СтабилизацияМПКТподаннымденситометриииотсутствие

новыхпатологическихпереломовкостей.

НедопустимоназначениеактивныхметаболитоввитаминаД при

гиперфосфатемии и гиперкальциемии. Произведение кальция на

фосфорнедолжнопревышать6ммоль/л,иначерезковозрастаетриск

метастатическойкальцификации.

Третичный гиперпаратиреоз(ТГПТ).Спонтаннаясменанизкого

илинормальногокальциянагиперкальциемию приВГПТуказываетна

переходвторичногоГПТвтретичный(таблица1).Притретичном ГПТ

содержаниеПТГвкровипревышаетнормальноев10-20раз.

Таблица 1. Дифференциальная лабораторная диагностика
гиперпаратиреоза.

Гиперпаратиреоз ПТГ
Кальци

й
Фосфор

Первичный ↑਋ ↑ ↓
Вторичный ↑↑ ↓਋ ↑਋↓
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Третичный ↑↑↑ ↑ ↑਋

ЛечениеТГПТ.КонсервативнаятерапияприформированииТГПТ

практически во всех случаях неэффективна,поэтомуединственной

возможностью помочь пациенту является выполнение

субтотальной/тотальной паратиреоидэктомии.Оперативное лечение

должно выполнятся в специализированных центрах эндокринной

хирургии,либоотделениях,специализирующихсявобластипатологии

щитовиднойиоколощитовиднойжелез,врачами-хирургамивысокой

квалификации. Как правило, хирургическое вмешательство

заключаетсяввизуализациииполномудаленииОЩЖ споследующей

реплантации½ наименееизмененнойОЩЖ вмышцы предплечья.По

данным большинстваспециалистоввобластиэндокриннойхирургии

приживление остатка ОЩЖ в новом месте происходит в 85-96%

случаев.В редких случаях гибели аутотрансплантата развивается

стойкийгипопаратиреоз,подробноелечениекоторогорассмотренов

соответствующемразделе.

8.ГИПОПАРАТИРЕОЗ

Характерные признаки ослабления функции паращитовидных

желез:жар,головокружение,учащенноесердцебиение,возбуждение

нервно-мышечнойсистемы,приступы судорог(тетания).Кромеэтого,

позжепроявляютсяпризнакигипопаратиреоза-синдрома,развитие

которого связано с недостаточностью секреции паратгормона,

снижением кальциявкрови,чтоприводиткгипокальцемии.Кальций

обеспечиваетпрочностькостей,способствуетсвертываемостикрови,

необходим для нормальной работы мышц и нервной системы.

Оказывает положительное влияние на сердечную деятельность.

Гипокальцемияможетпроявлятьсячувством онемения,покалывания,

мышечными судорогами и подергиваниями.Отмечается ломкость
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ногтей,волос,дистрофиязубнойэмали,нарушениеработы желудочно-

пищеварительного тракта,тошнота,рвота.Встречаются изменения

органов зрения: светобоязнь, конъюнктивит, катаракта.

Недостаточностьфункциипаращитовидныхжелезможетнаблюдаться

уноворожденныхвпервыенеделижизниребенка.Этосвязаностем,

что организм младенца не в состоянии вырабатывать достаточное

количество паратгормона.Иногда околощитовидные железы могут

отсутствовать или быть недоразвиты. Однако гипофункция

паращитовидных желез может возникать и по другим причинам,

например, метастазы опухоли могут действовать на функции

околощитовидных желез. Ослабление или прекращение функции

паращитовидныхжелезпроисходитпослеопераций нащитовидной

железе, в результате удаления или случайного повреждения

паращитовидных желез. Могут быть и врожденные аномалии:

недоразвитие железы,синдром ди Георги.Иногда это является

результатомхромосомныхилигенетическихнарушений.

Симптомыгипопаратиреоза

 Судороги(спазмы)мышцлицаиконечностей.

 Тошнота,дефектыкожи,ногтей,зубов.

 Диарея,снижениемочеотделения.

 Катаракта.

8.1.Лечениегипопаратиреоза

При судорогах врач вводит пациенту внутривенно раствор

кальция (хлорид или глюконат кальция 1% -200-300 мл),далее

назначает препараты витамина D. Кроме того,пациент должен

употреблятьвпищупродукты,содержащиемногокальция.Пациент

должен принимать назначенные врачом препараты витамина D и

выполнятьвсеегопредписания.
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Характерным симптомом гипопаратиреоза являются приступы

судорог.Онимогутвозникатьипослеоперациинащитовиднойжелезе.

Припоявлениисудорогнеобходимообязательнообратитьсякврачу.

Врачнаосновесимптомовпроверитсодержаниекальцияифосфатав

кровиимоче.Есликонцентрацияионизированногокальциявкрови

ниже 1,12 ммоль/л,а фосфата выше чем 1,5 ммоль/л,то врач

диагностируетснижениефункциипаращитовидныхжелез.

Снижение функции паращитовидных желез у новорожденных

носит временный характер. Когда железы окончательно

сформированы,нормализуетсяихработаиконцентрациякальцияв

крови.В остальных случаях гипофункция паращитовидных желез

сохраняетсяв течениевсей жизни.Концентрацию кальцияв крови

больной должен компенсировать,регулярно употребляя препараты

витаминаDипродуктысповышеннымсодержаниемкальция.

Тетанические судороги у новорожденных, вызванные

гипофункцией паращитовидных желез,могут вызвать нарушение

дыхания.В таком случае ребенка необходимо срочно доставить в

больницу.

9.РАКОКОЛОЩИТОВИДНОЙЖЕЛЕЗЫ

Рак околощитовидной железы (РОЩЖ)может развиваться в

результатеозлокачествленияпредшествующейаденомы или,гораздо

реже, является первичным. Он сопровождается повышенной

секрециейпаратиреоидногогормона-первичнымгиперпаратиреозом.

ДанныйвидэндокриннойнеоплазиивпервыеописалТ.Kocherв1899г.

По данным литературы,первичный ракявляетсяпричиной 1% всех

случаевпервичногогиперпаратиреоза.
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Рак околощитовидных желез встречается гораздо реже

доброкачественныхаденом.Размеры раковыхопухолейбольше,чем

аденом,аконсистенцияихзначительноплотнее,чтодаетвозможность

прощупатьиувидетьопухольнашее.Размерыопухолимогутдостигать

10-12см,формаокруглая,консистенцияплотная.Опухолимогутбыть

бугристыми,на разрезе серо-коричневого или красно-коричневого

цвета. Микроскопически наиболее часто они имеют строение

трабекулярного солидного рака. Так же как аденомы, рак

паращитовидных желез часто сопровождается явлениями

гиперпаратиреоза,что приводит к изменениям в почках и костях,

аналогичнымтем,которыеописаны приаденомах,асоответственнов

тойжесимптоматике.Ракоколощитовидныхжелезрастетмедленно,

придостижениибольшихразмеровпрорастаетвокружающиеткани,

сдавливаети смещаетпищевод и трахею,давая соответствующую

симптоматику.Дляракаоколощитовидныхжелезхарактерны частые

рецидивы после операций, метастазы, в первую очередь в

лимфатическиеузлышеиисредостения,влегкие,режевкости,печень

ипочки.

Лечение только хирургическое. Дает эффект при раннем

распознавании и радикальном удалении опухоли.Лучевая терапия

неэффективна.Частонаблюдаютсярецидивы.

10.ПОСЛЕОПЕРАЦИОННОЕВЕДЕНИЕ

ИДИСПАНСЕРНОЕНАБЛЮДЕНИЕЗАПАЦИЕНТАМИ,

ПЕРЕНЕСШИМИХИРУРГИЧЕСКОЕВМЕШАТЕЛЬСТВОНАОЩЖ

Диспансерное наблюдение за пациентами, перенесшими
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оперативные вмешательства на ОЩЖ или находящимися на этапе

консервативного лечения, является неотъемлемой частью

рациональной терапии. Следует отметить,что для оптимизации

диспансерного наблюдения,его желательно проводить в одном

лечебномучреждении.

ДлительносуществующаяаденомаОЩЖ приводиткугнетению

остальныхпаращитовидныхжелез,таккакстойкаягиперкальциемия,

какединственныйрегуляторработынормальнойтканиОЩЖ,приводит

кподавлениюсекрецииПТГздоровымиОЩЖ.Поэтомупослеудаления

аденомоколощитовиднойжелезыприПГПТразвивается,какправило,

гипокальциемия, требующая медикаментозной коррекции. С

аналогичнымипроявлениямигипопаратиреозамыможемвстретиться

послесубтотальнойпаратиреоидэктомиейприВГПТиТГПТ,атакже

приоперацияхнащитовиднойжелезе.Взависимостиотдлительности

проявлениягипокальциемииразличаюттранзиторный(временный)и

перманент (стойкий) гипопаратиреоз. Под транзиторным

гиперпаратиреозомподразумеваютвременноеугнетениесекрецииПТГ

(до 6 мес.) в следствие операционной травмы ОЩЖ,а также

восстановления работы угнетенных аденомой здоровых ОЩЖ.Под

перманентным гипопаратиреозом подразумевают стойкую

гипокальциемию,обусловленнуюотсутствиемОЩЖ (более6мес.).

Клиническая картина варьирует от легких проявлений до

развитияугрожающихжизнисостояний.

Приступу судорог обычно предшествуют чувство онемения,

ползания мурашек в области верхней губы,пальцев рук и ног,

похолоданиеконечностей,чувство скованности.Затем развиваются

болезненныетоническиеи клониче¬скиесудороги отдельныхгрупп

мышц: конечностей, лица, туловища. Судороги наблюдаются

преимущественно в сгибательных мышцах, поэтому кисть руки

принимает характерное положение «руки акушера».При тетании
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сгибательных мышц нижних конечностей стопа сгибается внутрь,

пальцы подгибаютсякподошве(«конскаястопа»).Судорогилицевой

мускулатуры сопровождаютсятризмом,образованием «рыбьегорта».

Распространениесудорогнамышцышеиможетвызватьларингоспазм,

сопровождающийся одышкой,цианозом,иногда асфиксией.Могут

развиться пилороспазм с рвотой,тошнотой,ацидо¬зом;спазмы

мускулатуры кишечника,мочевогопузыря.Спазм венечныхсосу¬дов

сердцасопровождаетсярезкимиболямивобластисердца.Приступы

тета¬нии провоцируются различными раздражителями:болевыми,

механическими,термическими,гипервентиляцией.

Постукивание по стволу лицевого нерва около наружного

слуховогопроходавызываетсокращениемышцлба,верхнеговека,рта

(симптом Хвостека),постукивание вдоль верхней веточки лицевого

нерваунаружногокраяглазницы приводитксокращению круговой

мышцы века; перетягивание плеча жгутом – к характерному

положениюкисти-«рукаакушера»(симптомТруссо).

Придлительном течениизаболеваниявмежприступныйпериод

больных беспокоят потливость,ухудшение зрения из-за нарушения

аккомодации, звон в ушах, снижение слуха. Развиваются

гипокальциемическаякатаракта,ломкостьногтей,ломкостьикариес

зубов. Наблюдаются изменения психики: снижение интеллекта,

нарушениепамяти,неврозы.

Содержаниекальциявкровиснижено,особенноионизированной

его фракции (ниже 1,0 ммоль/л);установлена зависимость между

тяжестью тетании и степенью снижения уровня кальция в крови.

Содержание фосфора в крови выше нормы,экскреция кальция и

фосфорасмочойснижена.Уровеньпара¬тиреоидногогормонавкрови

снижен.

Для купирования приступа тетании в/в вводят 10-20 мл 10%

растворахлоридаилиглюконатакальцияпаратиреоидин–2млв/м.
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Для предупреждения приступов назначают внутрь препараты

кальция (глюконат, лактат, глицерофосфат) по 4-6 г/сут.;

паратиреоидин–2мл2-3разавнеделюкурсами1,5-2мес.;препараты,

улучшающиевсасываниекальциявкишечнике(дигидротахистерол)по

10-25 капель 2-3 раза в день, анаболические стероиды

(метандростенолон,нероболил,ретаболил,силабо¬лин),диету,богатую

кальцием (молоко,сыр,капуста,салат,редис,абрикосы,клубника,

лимоны).

При транзиторном гипопаратиреозе эти явления быстро

купируютсяипомеревосстановленияфункцииОЩЖ необходимостьв

медикаментозной поддержке отпадает.Для решения вопроса об

отменеподдерживающейтерапиинеобходимопроверитьуровеньПТГ

на 10-14-е сутки с момента оперативного вмешательства.При его

физиологических величинах терапия отменяется, при низких

показателяхПТГ,близкихк0,наэтихсрокахследуетпредположить

перманентныйгипопаратиреозипродолжитьзаместительнуютерапию.

Выбор препаратов, кратность их приема, диета подбирается

индивидуальнопопоказателямкальциемии.
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ОЩЖ -околощитовиднаяжелезы

ПТГ–паратиреоидныйгормон

ТТГ–тиреотропныйгормон

УЗИ-ультразвуковоеисследование

ТАБ–тонкоигольнаяаспирационнаябиопсия

ПГПТ–первичныйгиперпаратиреоз

ВГПТ–вторичныйгиперпаратиреоз

ТГПТ–третичныйгиперпаратиреоз

РПЩЖ –ракпаращитовиднойжелезы

ЩФ–щелочнаяфосфатаза
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