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JE Тема Продолжи-
тельность

Преподаватель

1 Организация помощи детям и подросткам с эндокринной
патологией. Принципы организации эндокринологиче-
ской помощи детям в РФ. Взаимосвязь эндокринологиче-
ских консультаций и стационаров с другими медицин-
скими учреждениями. Задачи и функции эндокринологи-
ческих консультаций и стационаров. Оснащение. Орга-
низация труда врача детского эндокринолога и находя-
щегося в распоряжении медицинского персон€rла. Долж-
ностные обязанности медицинского персонала.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

2 Строение гипотirламуса. Струкryра ткани (гипоталамиче-
ские ядра). Строение гипофиза. Струкryра ткани гипо-
физа (базофипы, эозинофилы, хромофобные клетки). Фи-
зиология. Понятие о нейроэндокринологии. Реализую-
щие гормоны (либерины); Ингибирующие гормоны (ста-
тины). Нейрогормоны.

6 ак.ч Барыкина И.Н.

a
J Виды гормонов. Гормонокомпетентные, гормоЕорези-

стентные и гормонозависимые структуры. Органы, ткани
и кJIетки-мишени. Тропные гормоны гипофиза. Биологи-
ческое значение гипоталамических и гипофизарньж гор-
монов. Механизм формирования циркадных ритмов.
Методы исследования функции гипоталамо-гипофизар-
ной системы. Первичные нарушения функции перифери-
ческих эндокринных желез. Гипо- и гиперфункция эндо-
кринных желез. Врожденные и наследственные эrцокри-
нопатии. Врожденные дефекты рt}звития эндокринных
желез.

6 ак.ч Лутова В.О.

4 Вторичные нарушения функции периферических эндо-
кринных желез. Третичные эндокринопатии. Щентраль-
ные гипотrUIамические расстройства. Этиологические
факторы избыточной и недостаточной продукции рили-
зинг-факторов. Нарушение центральной нервной реry-
ляции при лок€rлизации патологического процесса в
коре головного мозга и в различных подкорковых струк-
турах. Внежелезистые периферические формы эндо-
кринных расстройств. Нарушение транспорта гормона к
кJIеткам-мишеням. Нарушение рецепции гормона в ор*
ганах-мишенях. Нарушение метаболизма и инактивации
гормона.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

5 Система ((гипоftшамус - гипофиз - надпочечникп>. Гор-
моны коры надпочечников, химическое строение, биоло-

6 ак.ч Барыкина И.Н.



гическое действие. Гормоны мозгового вещества надпо-
чечников - катехоламины. Физиологическое действие
катехоламинов.

6 Анатомо-физиологические особенности системы ((гипо-

таламус - гипофиз - щитовидная железal). Регуляция
функции щитовидной железы. Обмен йода в организме.

6 ак.ч Попова Е.А.

,7 Система (гипоталамус - гипофиз - гонады). Эмбриоге-
нез полового аппарата. Анатомия и гистология половых
желез и гениталий.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

8 Общие принципы диагностики и лечения эндокринной
патологии у детей и подростков. ИнтерпретациJI данных
анамнеза, кJIинической картины и обследования. Особен-
ности обследования пациентов с эндокринной патоло-
ги9й. Гормональные исследования. Инструментatльные
методы, Особенности эндокринной патологии у детей
рilзньж возрастных групп и подростков. Заместительная
терапия препаратами гормонов при недостаточности эн-
докринной железы. Фармакодинамическм терапия. Су-
прессивная терапия. Стимулирующая терапия для акти-
вации деятельности периферических эндокринных же-
лез.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

9 Медицинская реабилитация детей и подростков с эндо-
кринной патологией. Обучение детей и подростков с эн-
докринной патологией (а также их родителей) управле-
нию заболеванием. Школа самоконтроля сахарного диа-
бета. Школа правильного питания при ожирении. Ме-
дико-социальная экспертиза детей и подростков с эндо-
кринной патологией. Медицинские показания для оказа-
ния пulллиативной помощи детям и подросткам с заболе-
ваниями эндокринной системы.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

10 Этические вопросы при эндокринологическом консуль-
тировании и лечении детей и подростков. Ответствен-
ность врача детского эндокринолога за постановку диа-
гноза и назначенное лечение детям и подросткам с эндо-
кринной патологией. Принцип конфиденциtшьности в

работе врача-детского эндокринолога. Основные норма-
тивные документы, значимые при ок{вании медицин-
ской помощи детям и подросткам с эндокринной пато-
логией. Стандарты окzвания медицинской помощи де-
тям и подросткам с эндокринной патологией. Клиниче-
ские рекомендации (протоколы) по ведению детей и
подростков с эндокринной патологией. ОформJIения ме-
дицинской документации.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

11 Физиология и патология роста у детей. Закономерности

физического развития. Реryляция синтеза и секреции со-
матотропного гормона. Генетические и гормонirльные
механизмы. Биологические эффекты. Рецепторы гормона

роста, механизмы сигнальной трансдукции. Биологиче-
ская роль ИРФ-1 иИРФ-2 и связывающшr их белков. Воз-

растные особенности роста у детей. Созревание костной
системы, костный возраст. Метаболические эффекты
СТГ. Методы диагностики патологии роста у детей.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

l2 Снижение секреции СТГ (соматотропная недостаточ-
нооть). Этиопатогенез. Наследственные формы дефицита
гормона роста. Классификвация. Клинические проявле-
ния. Гормон€uIьная диагностика дефицита гормона роста.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.



Фармакологические тесты оценки секреции гормона ро-
ста (стимулирующие). Алгоритм диагностики наруше-
ний в системе ((гормон роста-ИРФ-1 -органы-мишени).

1з Нечувствительность к гормону роста. Щифференциаль-
нiш диагностика задержки роста у детей. Констиryцио-
нальная задержка роста и гrубертата. Хромосомные нару-
шения. Лечение дефицита гормона роста у детей. Пубер-
тат и терапиJI гормоном роста. Прогноз. Экспертиза тру-
доспособности и реабилитация.

б ак.ч Никифорова
Е.м.

l4 Гиперсекреция СТГ (акромегалия и гигантизм). Этиоло-
гия. Патогенез гигантизма и акромегzlлии. Основные кли-
нические проявления: изменения внешности, спланхно-
мегЕuIия с последующим рzlзвитием органной недостаточ-
ности, головные боли, синдром апноэ во сне, гипофизар-
ная недостаточность, хиазмalльный синдром, симпгома-
тический сахарный диабет, рiввитие доброкачественных
и злокачественных огцlхолей различной локttлизации.

6 ак.ч Лутова В.О

15 .Щиагностика: метод определения базального уровня гор-
мона роста, оральный глюкозотолерантный тест (ОГТТ),
метод определение ypoBIuI ИПФР-1. МРТ гипофиза для
визуirлизации аденомы, скрининг осложнений. Щиффе-
ренциальная диагностика. Лечение: хирургический ме-
тод - транссфеноидrlльное удаление аденомы гипофиза,
аналоги соматостатина, блокаторы рецепторов гормона
роста, лучевая терапия. Прогноз. Реабилитация.

6 ак.ч Лутова В.О.

1б Гипоталамо-гипофизарн€ш недостаточность. Определе-
ние понятия. Распространенность. Соотношение по полу.
ЭТИОЛогия: оtц/холи, оперативные вмешательства и облу_
чения гипоталамо-гипофизарной области, апопJlексия ги-
пофиза, инфильтративные заболевания, тяжелая че-

репно-мозговая травма, синдром ((пустого)) турецкого
седла, врожденные и наследственные синдромы (наслед-
ственный дефицит гормона роста и ряда тропных гормо-
нов, дефекты развития гипот€L.Iамо-гипофизарной си-
стемы, идиопатический дефицит гормона роста и троп-
ных гормонов гипофиза). Патогенез гормонarльных и ме-
таболических нарушениий. Патоморфология. Основные
кJIинические проявления: парциальный гипопитуита-
ризм, гипофизарный нанизм и пангипопитуитарный
нанизм.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

l7 .Щиагностика. .Щанные гормонilJIьного исследования: тест
с инсулиновой гипогликемией (вторичный гипокорти-
цизм - дефицит АКТГ и кортизола), метод определения
базального уровня ТТГ и Т4 (вторичный гипотиреоз - де-
фицит или норма ТТГ и дефицит Т4), метод определения
базального уровня ЛГ/ФСГ и B2lT (вторичный гипого-
надизм - дефицит ЛГ/ФСГ и E2lT), тест с инсулиновой
гипогликемией (дефицит ГР и ИПФР-1). ,Щанные невро-
логического обследования.,Щифференциiшьная диагно-
стика гипофизарного нанизма от других форм низкорос-
лости иряда редких генетических синдромов.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

18 Лечение: заместительнаJI гормонотерапия вторичных ги-
покортицизма, гипотиреоза, гипогонадизма; замести-
тельнаJI терапия препаратами генно_ин)кенерного чело-
веческого ГР. Прогноз. .ЩиспансеризациJI. Экспертиза
трудоспособности (военно-медицинскiш экспертиза) и
реабилитация.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.



-

l9 Несахарный диабет. Этиология - центрtulьный (гипота-
ламо-гипофизарный) и почечный несахарный диабет
(НД). Идиопатический, симптоматический (опухоли) и
врожденный (синдром Вольфрама - DIDMOAD, ауто-
сомно-доминантный) центраJIьный НД. Приобретенный
(токсический, патология почек) и врожденный Н,Щ. Па-
тогенез центрaшьного и почечного Н.Щ. Эпидемиология.
Основные кгIинические проявления. .Щиагностика НrЩ:

полиурия (> 3л в день), нормогликемия (исключение са-
харного диабета), низкая относительная IuIoTHocTb мочи
(< l005), гипосмолярность мочи (< ЗOOмОсм/кг), отсут-
ствие патологии почек, гиперкальциемии и гипокаJIие-
мии, тест с сухоедением, МРТ. ДифференциаJIьнаJI диа-
гностика. Лечение: терапия десмопрессином (адиуре-
тин). Прогноз

6 ак.ч Барыкина И.Н.

20 Болезни эпифиза. Эпидемиология. Интракраниzrльные и
эпифизарные герминативно-кJIеточные огryхоли. Клас-
сификация. Этиология. Патогенез. Клинические прояв-
ления.,Щиагностика. Лечение. Прогноз.

6 ак.ч Попова Е.А.

2| Анатомия и физиология поджелудочной железы. Гор-
моны поджеrryдочной железы. Клинические аспекты фи-
зиологии углеводного обмена. Эпидемиология сахар-
ного диабета у летей и подростков. Удельный вес в
структуре общей заболеваемости. Распространенность

различньж вариантов нарушения углеводного обмена у
детей.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

22 Этиологическая кJIассификация нарушений гликемии
(ВОЗ) l999 год. Клинические классы. Мать-плацеrrга
плод - взаимоотношения между гормонами островко-
вого аппарата матери и плода. Понятие инсулинорези-
стентности, патогенез. Расчет инсулинорезистентности
по методу ((кJIэмп глюкозы)). ,Щиагностика сахарного
диабета в детском и подростковом возрасте. ,Щиагности-
ческие критерии С,Щ и лругих нарушений гликемии. Ал-
горитм дифференциальной диагностики СЩ. Лаборатор-
ные диагностические исследования, проводимые в це-
лях дифференциальной диагностики. Медико-генетиче-
ское консультирование семей больных С,Щ.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

2з Сахарный диабет 1 типа у детей и подростков. Иммуно-
логические аспекты патогенеза сirхарного диабета типа 1.

Роль генетических факторов. Роль аутоиммунных факто-
ров и вирусной инфекции. Клинические проявления.
Фазы течения: докJIинический диабет, манифестация, де-
бют, частичная ремиссия (<<медовый месяц>>), хрониче-
ская фаза пожизненной зависимости от инсулина, неста-
бильный этап гryбертатного периода, стабильный период
после периода полового созревания. ,Щиагностика С,Щ 1

типа: лабораторные исследования - уровень гликемии,
определение кетонов в крови и моче, уровень гликиро-
ванного гемоглобина, специфические аутоантитела, С-
пептид. Оценка иммунологического исследования (титр
специфических антител). Дифференциальный диагноз
(почечный диабет, несахарный диабет, глюкагономц со-
матостатинома и др.).

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

24 Инсулинотерапия. Устройства для введения инсулина.
Характеристика препаратов инсулина.,Щозы инсулина.
Режимы инсулинотерапии, Алгоритм перевода на др.

6 ак.ч Попова Е.А



препараты инсулина. Техника инъекций и инфузии инсу-
лина. Помповая инсулинотерапия: преимущества инсу-
линовых помп. Показания к использованию помповой
инсулинотерапии. Противопокч}зания - противопоказа-
ния для перевода на помповую инсулинотерапию. Усло-
вия для перевода на помповую инсулинотерапию. Усло-
вия прекращения помповой терапии.

25 Сахарный диабет 2 типа (СД2). Определение. Этиология
и патогенез. Эпидемиология. Риск развития СЩ2 у род-
ственников больных, Особенности кJIинических проявле-
ний в детском и подростковом возрасте. Щиагностика: ла-

бораторные исследования - уровень гликемии, определе-
ние глюкозы в моче, определение кетонов в крови и моче,

уровень гликированного гемоглобина, определение

уровня иммунореактивного инсулина, вычисление ин-

дексов инсулинорезистентности, определение специфи-
ческих антител (ICA, GADa, к тирозин-фосфотазе), био-
химический анализ крови (активность АлАТ, АсАТ,
уровни ЛПВП, ЛПНП, триглицеридов, общего холесте-

рина, мочевины, креатинина, мочевой кислотыю, С-реак-
тивного белка).

6 ак.ч Барыкина И.Н.

26 Специфические и редкие типы сахарного диабета. Гене-
тические дефекты функции бета-клеток. MODY, неона-
тальный диабет. Эпидемиология. Этиология. Патогенез.

,Щиагностика. .Щифференциzlльная диагностика. Лечение.
Генетические дефекты действия инсулина. Резистент-
ность к инсулину типа А, лепречаунизм, синдром Раб-
сона-Менделхолла, липоатрофический СД и др. Этиоло-
гия. Патогенез.,Щиагностика. rЩифференчичl,tьная диагно-
стика. Лечение.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

27 Лечение СЩ2типау детей и подростков, Рациональное
питание и физическая активность. Медикаментозная те-

рапия: биryаниды и инсулины. Характеристика саха-

роснюкающшх препаратов. Механизм действия. Прин-
ципы терапии. Персонztлизация выбора сахароснижаю-

щих препаратов у детей и подростков. Алгоритм лече-

ния СЩ2, Сахарный диабет в подростковом возрасте.
Особенности течения С.Щ в подростковом возрасте.
Сложности компенсации СД у подростков.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

28 Самоконтроль СrЩ l и2т:ипа: глюкометры, целевые по-

казатели углеводного обмена, системы непрерывного
мониторинга гликемии. Обучение подростков само-
контролю заболевания. Подростки и вредные привычки.
Сексуальное здоровье. Контрацепция. Планирование бе-

ременности у пациенток с С.Щ. Обучение принципам

управления заболеваниgм. ((ТIIкола для пациентов с са-

харным диабетом>>. Щели и задачи обучения. Принципы
обучения. Струкryрированные программы обучения.
Содержание программ обучения.

6 ак.ч Барыкина И.Н.

29 ,Щиабетический кетоацидоз и кетоацидотическая кома
(ДКА). Определение. Этиология и патогенез. Биохимиче-
ские критерии ЩКА. Клиническая картина ЩКА. Неот-
ложная помощь при ,ЩКА: регидратация, инсулинотера-
пия, восстановление уровня к€UIия, борьба с ацидозом,
мониторинг состояния больногq осложнения терапии.

б ак.ч Никифорова
Е.м.



з0 Гиперосмолярное гипергликемическое состояние. Мо-
лочнокислый ацидоз (лактатацидоз). Причины. Провоци-

лечения.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

31 гипогликемия. Определение. Причины гипогликемий.
патогенез. Клиническая картина (нейрогликопенические
симптомы, автономные симптомы). Степени тяжести ги-
погликемических состояний. Лечение. Профилактика.
Неотложная помощь при гипогликемической коме. Веде-
ние больных о С!1 при интеркуррентных заболеваниях.
Оперативное вмешательство у больных с СЩ1. Предопе-
рационная подготовка и послеоперационное ведение де-
теи и с

6 ак.ч Барыкина И.Н.

з2 этиологические факторы и триггерные механизмы р€в-
вупия хронических осложнений гипергликемии у детей и
подростков. Патогенез диабетических микроангиопатий
и макроангиопатий. Изменения со стороны различных
органов и систем. Щиабетическiul ретинопатия (факторы
риска, частота. Классификация (ВОЗ), профилактика, ле-
чение. Прогноз). Щиабетическая нефропатия: факторы
риска, частота. Классификация, профилактика, лечение.

6 ак.ч Лутова В.О

JJ ,щиабетическая нейропатия: факторы риска, частота.
Классификация, патогенез, кJIиника, профилактика, ле-
чение. Прогноз. Синдром диабетической стопы (сдс).
Классификация кJIинических форr. !ифференциzlJIьная
диагностика. Изменения кожных покровов при СЩ (диа-
бетический румянец, ксантоматоз, липоидный некро-
биоз, грибковые порiDкения кожи, диабетическая дермо-
пuгlуIя) диабетические пузыри и др.).Нарушения опорно-
двигательного аппарата при С.Щ (остеопения, остеопороз,

Лечение,

6 ак.ч Барыкина И.Н.

з4 Начапо скрининIа оспожtrений СЩl.. МакроанIиопа-гии.

| 
Факгоры риска р€tзвития. Сроки и частота проведениJI скри-

| 
нингового обследования. Эгиология. Патогенез. Ктассифи-

| качия (артериальнчш гипертензиlI, атеросIшероз, диабетиче-
скаJI кардиомиопатиrI, церебровасщулярные заболевания,
дислипидемия). Задержка физического развитиJI. Задержка
полового развития. Нарушение менструtшьного цикпа, Ги-
погонадизм. Синдром Мориака. Синдром Нобекура.

6 ак.ч БарыкинаИ.Н.

з5 Врояqценный гиперинсулинизм. Определение. Классифика-
ция ВГИ. Транзиторные и персистир}тощие формы ВГИ.
Эгиологические варианты ВГИ: Nýлации генов, участв}то-
щID( в реryляции секреции инсулиriа; синдромальные
формы; осложнениJI внутриуrробного и перинатiulьного пе-
риодов рi}звитиJI. Морфологические формы ВГИ: диффуз-
ная, фокальнzUI, атипичная. Этиопатогенез. Клиническая

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

зб ЩиагностикаВГИ, Клиническое обследование пациентов с
ВГИ: харакгерные жа.побы, данные анамнеза, физикаль-
ный осмотр. ЛабораторнЕuI диагностика: диагностическuul
проба с голоданием, стимуJuIционные пробы, генетиtIеское
обследование. ЩифференциаJIьная диагностика фокальной
и диффузной форм ВГИ. Щифференциальная диагностика
гипогликемий различного генеза. Лечение. Особенности
питаниJI. Неотложная

б ак.ч Никифорова
Е.м.

поI\rоIIIl, при гиперинсулинемиче-



I

ской гипогликемии. Медикамеrпознiш терапия. Оператив-
ное лечение ВГИ. .Щинамическое наблюдение за пациен-
тами с ВГИ. Самоконтроль и обучение родителей.

эl Анатомия и физиологиJI щитовидной железы у детей и
подростков. Тиреоидные гормоны: тироксин (Т4),
трийодтиронин (Т3 ), кчtльцитонин. Синтез гормонов.
Физиология щитовидной железы. Регуляция и поддер-
жание основного обмена. Калоригенный эффект тирео-
идных гормонов. Методы обследования детей и под-

ростков с болезнями щитовидной железы. Физикальные
методы.,Щанные анамнеза. .Щанные пальпации. Класси-

фикация ВОЗ. Лабораторные методы. Метод определе-
ния базальных уровней ТТГ, свободных и связанньш Т4
и Т3. ,Щиагностика субклинических и явных (мани-

фестных) нарушений функции IЩЖ. Определенйе

уровня тиреоглобулина при высокодифференцирован-
ном раке ЩЖ. Опрелеление уровня аутоантител (АТ-
ТГ, АТ-ТПО) при аутоиммунньж заболеваниях IЩЖ.

Определение уровня кztпьционина для диагностики ме-

дуллярного рака ЩЖ. Определение экскреции йода с
мочой при йодиндуцированных заболеваниях П]Ж и в

рамках проведения эпидемиологических исследований

для оценки вырФкенности йодного дефицита в той или
иной местности.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

з8 ИнструментЕlJIьные методы. УЗИ, сцинтиграфия, пунк-
ционнttя биопсия. Компьютерная и магнитно-резонанс-
HiuI томография, рентгенография органов шеи. Особен-
ности проведения у детей. Показания, противопоказа-
ния,

6 ак.ч Попова Е.А

з9 Врожденный гипотиреоз. Определение. Эпидемиология.
Этиология. Патогенез, Основные кJIинические проявле-
ния у новорожденных, наЗ-4 месяце жизни, на 5-6 месяце
жизни. Неонатальный скрининг. .Щифференциzrльная ди-
агностика. Трактовка результатов (ложноположительные
и ложноотрицательные результаты). Лечение - замести-
тельная терапия препаратами левотироксина натрия.
Прогноз.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

40 ГIриобретенный гипотиреоз. Первичный и вторичный ги-
потиреоз. Этиология: АИТ, ятрогенный (послеопераци-

онный) гипотиреоз, транзиторный гипотиреоз, идиопати-
ческий гипотиреоз, йододефицитный гипотиреоз, де-
структивные процессы в гипотiulамо-гипофизарной о6-
ласти (макроаденомы гипофиза и супраселлярных струк-

ryр). Эпидемиология. Патогенез. <<Маски>> гипотиреоза:
гастроэнтерологические, ревматологические, дерматоло-
гические, гинекологические, кардиологические, психиат-

рические, Особенности диагностики приобретенного ги-
потиреоза: базальный уровень ТТГ и Т4. Группы риска
по р.ввитию гипотиреоза.,Щифференциirльная диагно-
стика. Лечение: заместительная терапия препаратами ле-
вотироксина натрия. Оценка качества компенсации пер-
вичного и вторичного приобретенного гипотиреоза. Про-
гноз.

6 ак.ч Попова Е.А.

4\ Эпидемиология йоддефицитных iаболеваний rЙДЬi.
!иффузный эутиреоидный зоб. Этиология. Эндемиче-
ский и спорадический диффузный эутиреоидный зоб. Па-

6 ак.ч Барыкина И.Н.
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тогенез. Эпидемиология. Основные кJIинические прояв-
ления. .Щиагностика: пzlJIьпация, УЗИ, определение

уровня ТТГ. Щифференциальная диагностика. Критерии
оценки тяжести йодной эндемии. Нарушения психиче-
ского и физического развития, связанные с дефицитом
йода. Этиология и патогенез. Неврологический крети-
низм и пограничное снижение интеллекта.

42 Лечение - терапия препаратамийода, супрессивная тера-
пия препаратами левотироксина натрия, комбинирован-
ная терапия препаратами йодида кiLпия и левотироксина
натрия. Профилактика йод-дефицитных состояний. Реко-
мендации ВОЗ. Группы риска. Специфическая и не спе-
цифическая профилактика. Препараты йода. Критерии
эффективности профилактики. Прогноз.

6 ак.ч Барыкина И.Н.

4з Функциональная автономия щитовидной железы. Этио-
логия - хроническая гиперстимуляция ЩЖ в условиях
йодного дефицита. Этапы патогенеза. Активирующие
мутации рецептора ТТГ, а-субъединицы каскада аде-
нилатцикJI,Iзы. Эпидемиология. Основные кJIинические
проявления. ,Щиагностика - гормончlльное исследование
крови, УЗИи сцинтиграфия ЩЖ. .ЩифференциЕчIьная ди-
агностика: функциональная автономия и болезнь
Грейвса. Лечение: терапия 1З1I, оперативное лечение
(тиреоэктомия). Прогноз.

6 ак.ч Попова Е.А.

44 Гипертиреоз. Болезнь Грейвса. Определение. Болезнь
Грейвса и диффузный токсический зоб - этиология.
Аутоиммунный полигландулярный синдром 2 типа. Па-
тогенез - образование стимулирующих антител к рецеп-
тору ТТГ (АТ-рТТГ). Эпидемиология. Основные кJIини-
ческие проявления: кожные покровы, нервная система,
сердечно-сосудистая система, жеJryдочно-кишечный
тракт, половые органы, глilзные симптомы тиротокси-
коза.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

45 Критерии оценки степени тяжести тиротоксикоза у де-
тей. Особенности течениJI тиротоксикоза у детей. Лече-
ние - консервативная терапия (препараты тиомочевины),
оперативное лечение (тиреоидэктомия, предельная суб-
тотalльная резекция щитовидной железы) и терапиJI ра-
диоактивным йодом (13 1I). Прогноз.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

46 Хронический аутоиммунный тиреоидит. Определение.
Этиология. Патогенез - гипертрофическая и атрофиче-
ская форма; эутиреоидная фаза, фаза субклинического
гипотиреоза и фаза явного гипотиреоза. Эпидемиология.
Основные кJIинические проявления и диагностика: повы-
шение уровня циркулирующих антител к ЩЖ (АТ-ТПО),
типичные ультрaввуковые признаки АИТ, первичный ги-
потиреоз (субклинический или манифестный). Диффе-
ренциальная диагностика. Лечение - заместительная те-

рапия препаратами левотироксина натрия. Прогноз.

6 ак.ч Попова Е.А

47 Подострый тиреоидит. Этиология: вирусы, генетическая
предрасположенность к рarзвитию заболевания. Вирусная
теория патогенеза. Эпидемиология. Основные кJIиниче-
ские проявления - три группы симптомов: болевой син-
дром в области шеи, тиреотоксикоз (легкий или умерен-
ный) и симптоматика острого инфекционного заболева-
ния (интоксикация, потливость, субфеб!цдцтqт)

6 ак.ч
Попова Е.А,



стика: повышение Соэ, отсутствие лейкоцитоза, тирео-

токсикоз (чаще легкий), <<облаковидные) зоны эхогенно-
сти при УЗИ, снижение или отс}"тствие накоIUIени,I

99mTc по данным сцинтиграфии, положительный тест

Крайля. ЩифференциаJIьная диагностика подострого ти-

реоидита. Лечение. Прогноз. Редкие формы тиреоидита.

Острый гнойный тиреоидит. Фиброзирующий тиреоидит

48 Узловой и многоузловой эутиреоидный зоб

Частые нозологические формы: узловой коллоидный в

разной степени пролиферирующий зоб, фолликулярные
аденомы, злокачественные оtryхоли Щж. Этиология. Па-

тогенез при оrтухолях и при узловом коллоидном зобе.

Эпидемиология. основные кJIинические проявления:

косметический дефект на шее, компрессионный син-

дром, функциональная автономия Щж с развитием ти-

реотоксикоза. ,Щиагностика: п€шьпация и УЗИ щеrговид-
ной железы, тонкоигольная аспирационная биопсия,

сцинтиграфия. Щифференциzlльная диагностика узловых
образований щж У детей и подростков. Лечение: опера-

тивное и терапия 131l. Рак щитовидной железы (РЩЖ):

высокодифференчированный рак щитовидной железы

(ВДЩЖ), медуллярный рак щитовидной железы

(МРЩЖ) и недифференцированный анапластический

рак щитовидной железы. Этиология, Патогенез. Эпиде-

миология. основные кJIинические проявления. .Щиагно-
стика: Узи, тонкоигольная аспирационная биопсия. Ле-

чоние при Вщрщж, при медуллярном и анапластическом
рщж.прогноз при В.щрщж, при медуллярном и анапла-

стическом

6 ак.ч Попова Е.А.

49 Анатомо-физиологические особенности околощитовид-
ных желез у детей. Возрастные особенности секреции па-

ратиреоидных гормонов. Формы паратгормона, его

функчии. Реryляция обмена к.tльция. Синтез и метабо-

лизм витамина D3. Процесс ремоделирования кости. Ме-
тоды обследования при болезнях паращитовидньж же-

лез. Физика"пьные методы: осмотр костей скелета и пtUIь-

пация области шеи. Лабораторные методы: определение

уровня ионизированного к{lJIьция, фосфора и интактного

паратгормона в сыворотке; экскреции кальция и фосфора
с мочой; оценка сывороточньж маркеров костной резорб-

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

50 Инструмент{tльные методы: УЗИ, сцинтиграфия с техне-

триJIом, рентгенография, костная денситометрия, двух-
энергетическая рентгеновская абсорбциометрия, количе-

ственная компьютерная томография; биопсия костной
ткани. Неоната,тьн{ш гиперкiшьциемия. Метафизарная

хондродисп лазия (болезнь Янсона). Идиопатическая ги-

перкальциемия новорожденных (синдром Вильямса).

синдром голубых пеленок. Эпидемиология. основные
кJIинические с)собенности

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

51 первичный гиперпаратиреоз У детей старшего возраста.

Этиология. Патогенез. Эпидемиология. основные кJIини-

ческие проявления: почечные симптомы, желудочно-ки-
шечная симптоматика, сердечно-сосудистая симгпома-

ПГПТ:

6 ак.ч Никифорова
Е.м.



определение уровня паратгормона, топическая диагно-
стика, диагностика осложнений. .Щифференциальная диа-
гностика: гиперкaльциемия другого генеза, вторичный
гиперпаратиреоз, скрининг для искJIючения синдромов
множественных эндокринных неоплазия (МЭН). Лече-
ние: абсолютные и относительные пок€вания к хирурги-
ческому лечению, динамическое наблюдение, медика-
ментозное лечение - препараты выбора для лечения осте-
опороза и лечение гиперкrльциемического криза.

52 Гиперкальциемический криз. Клиника, диагностика.
Неотложная помощь. Гиперкальциемия при
заболеваниях эндокринной системы и злокачественных
новообразованиях. Прогноз. Выявление скрытьш форм
тетании. Наблюдение за больными гипопаратиреозом.
Лечение гипокЕUIьциемии: экстренные мероприятиrI в

острых сJý/чаях - купирование гипокzlJIьциемических
судорог; постоянная поддерживающая терапия.
Псевдогипопаратиреоз. Этиология. Лечение. Прогно9.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

53 Особенности анатомии и физиологии надпочечников у
детей. Физиологические эффекты гормонов надпочечни-
ков. АКТГ-независимая штубочковая зона надпочечника
и АКТГ-зависимые пучковая и сетчатая зоны. Гормоны
надпочечников - кортикостероиды трех кJIассов: мине-

рirлокортикоиды, глюкокортикоиды и андрогены. Функ-
ции коры надпочечников. Система ренин-ангиотензин-
альдостерон. Адреналин и норадренttлин. Методы об-
сл9дования пациентов с болезнями надпочечников. Фи-
зикiшьное обследование при патологии надпочечников:

данные анамнеза и физического обследование в диагно-
стике патологии надпочечников.

6 ак.ч
Никифорова

Е.м.

54 Лабораторные методы: м€шая и большая дексаметtвоно-
вые пробы, проба с АКТГ, проба с инсулиновой гипо-
гликемией, определение базального уровня альдосте-

рона и ренина, ортостатическая проба, определение ба-
зЕlльного уровня ДЭА (ДАЭ-С), 1 7-гидроксипроге-сте-

рон, определение метанефринов в крови и моче, экскре-

ция с мочой ванилил-миндальной кислоты. Инструмен-
тrlльные методы: КТ и МРТ. Классификация болезней
надпочечников. Гиперкортицизм. НадпочечниковаlI не-

достаточность (Гипокортицизм).,Щисфункция коры
надпочечников. Патология мозгового вещества надпо-
чечников.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

55 Надпочечниковая недостаточность (гипокортицизм).
Первичная и вторичная надпочечников€UI недостаточ-
ность. Хроническая первичная надпочечниковая недо-
статочность (ХПНН). Эпидемиология. Этиология. Пато-
генез. Клиническая картина. 3 этапа диагностики надпо-
чечниковой недостаточности. rЩиагностика первичной
надпочечниковой недостаточности: показания. rЩиагно-
стика дефицита глюкокортикоидов, диагностика дефи-
цита минерirлокортикоидов. Стимуляционные тесты:
стимуляционный тест с АКТГ, диагностика дефицита
минерirлокортикоидов. Алгоритм дифференциальной
диагностики ХПНН. Лечение. Основные цели лечениJI.

Заместительная терапиJI надпочечниковой недостаточ-
ности.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.



56

лечении.

лечение острого адренi}лового криза. Неотложная тера-

пия. Острая недостаточность надпочечников (Синдром

Уотерхауса - Фридериксена). Этиология. Патогенез.

клинические проявления заболевания. Неотложная по-

мощь. Обучение пациента и его семьи. Коррекция тера-

пии пациентам с Хпнн при плановом хирургическом

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

57

большая

гиперкортицизм. Синдром Кушинга. Этиологическая
классификация СК. Этиология АКТГ-независимого и эк-

зогенного Ск: кортикостерома надпочечника, карцинома

надпочечника, нодулярная гиперплазия надпочечника,

прием препаратов глюкокортикоидов. Патогенез, эпиде-

миология АКТГ-независимого и экзогенного СК. основ-
ные кJIинические проявления.,Щиагностика АКТГ-неза-
висимого СК. Значение данных анамнеза и физикального
обследованиrl - кJIиническая картина АКТГ-независи-
мого и экзогенного Ск: ожирение, атрофия мышц, кож-

ные симптомы, остеопороз, кардиомиопатия, нервная

симптоматика, стероидный сахарный диабет, гирсутизм,

аменорея. Лабораторная диагностика: определение ба-

зrшьного уровня кортизола и АКТГ, определение суточ-

ной экскреции свободного кортизола с мочой, мапая и

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

58

С)сложнения СК. и лечение осложнений Ск.

Щифференчиальная диагностика АКТГ-зависимого и

АКТГ-независимого СК. Лечение АКТГ-независимого
ск: ингибиторы стероидогенеза (хлодитан, аминоглюте-
тимид) адренirлэктомия, симптоматическая терапия.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

59 АКТГ-зависимый гиперкотицизм. Болезнь Иценко- Ку-
шинга (Бик). Определение. Эпидемиология. Этиологи-

ческая классификация ГК. Виды АКТГ-зависимого ГК,
Синдром эктопической гиперпродукции Актг/крг,
Этиология АКТГ-зависимого ГК. Патогенез. основные
кJIинические проявления АКТГ-зависимого ГК: ожире-

ние, атрофия мышц, атрофия кожи, гиперпигментация,
остеопороз, кардиомиопатия, нервно-психические реак-

ции, стероидный сахарный диабет, аменорея, гирсутизм,
гипокztлиемия, гипернатриемия.,щиагностика: малая и

большая дексаметазоновzUI пробы, МРТ гипофиза, скри-

нинг осложнений АКТГ-зависимого ГК.

6 ак.ч Барыкина И.Н.

60 щифференциальная диагностика Бик. Лечение: трансс-

феноидальное удаJIение кортитропиномы гипофиза при

болезни Иценко-КУшинга, протонотерапиJI при болезни

иценко-кушинга, ингибиторы стероидогенеза,и двусто-

ронняя адреналэктомия при эктопированном АКТГ-син-
дроме. Симптоматическая терапия осложнений АКТГ-за-
висимого ГК.

6 ак.ч Барыкина И.Н.

61 Врожденная гиперплазия надпочечников (вгн). Формы
ВГН. Эпидемиология. Этиология. Патогенез. Клиниче-

ская картина - дифференциальная диагностика форм
ВГН с дефицитом и избытком минераJIокортикоидов;
нарушение синтеза половых стероидов; нарушение стро-

ения наружных половых органов; симптомы гиперандро-

гении, ускорение роста, низкорослость.,Щиагностика,
Неонатальный скрининг. Первый этап скрининга дIя ди-
агностики кJIассических форм дефицита 21-гидрокси-

лzlзы. этап

6 ак.ч Барыкина И.Н.



| 
спектра стероидов методом тандемной масс-спектромет-
рии и определение расчетного показателя (17ОН-проге-
стерон + 21-ЩОIVкортизол). .Щиагностика дефицита 21-
гидроксилазы вне процедуры скрининга. Проба с синак-
теном с определением широкого спектра стероидов в ди-
агностике некJIассической формы дефицита 2 1 -гидрокси-
лЕlзы и дифференциальной диагностике редких форм
ВГН. Генетическое тестирование.

62 Особенности физического и полового рrlзвития у мальчи-
ков и девочек. Простая вирильная форма, обусловленная
недостаточностью 21-гидроксилазы. Клиника сольтеря-
ющей формы гиперплазии надпочечников. Клиника ги-
пертензионной формы гиперплазии надпочечников. Ле-
чение: препараты выбора для лечения детей с ВГН, Тера-
пия глюкокортикоидами (таблетированная форма гидро-
кортизона). Терапия минер:rлокортикоидами (Фrvлро-
кортизон) лри сольтеряющей форме ВГН и при ВГН с

б ак.ч Никифорова
Е.м.

бз Ведение пациентов с ВГН, выявленных по результатам
неонатit.льного скрининга. Ведение пациентов с дефици-
том 21-гидроксилrвы в детском и подростковом возрасте.
Профилактика криза надпочечниковой недостаточности.
Хирургическое лечение. Феминизирующая пластика. По-
казания. Одноэтапное и двухэтапное лечение. Предопе-
рационная подготовка и послеоперационное ведение де-
теии с Вгн. осложнения Вгн

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

64 Огryхоли надпочечников. Распространенность огrухолей
надпочечников. Андростерома. Этиология. Патогенез.
Патогенез симптомов, обусловленных избытком андро-
генов. trOlиника.,Щиагноз. .Щифференциальный диагноз
(опухоли яичников, ППР церебрiшьного генезау мilJIьчи-
ков, гинекомастия у мaшьчиков, опухоли яичек, врожден-
ный адреногенитzulьный синдром.). Лечение. Хирургиче-
ское лечение, предоперационн:ш подготовка, особенно-
сти послеоперационного ведения больных. Альдосте-
рома. Этиология. Патогенез. Патогенез симптомов, обу-
словленных избытком минерЕUIокотикоидов. Клиника.
Щиагноз. .Щифференциальный диагноз (идиопатический
гипершIьдостеронизм, ферментопжии - 1 1Р-гидрокси-
лzlзнаJI недостаточность, дексаметазонподавляемый ги-
перirльдостеронизм). Хирургическое лечение, предопера-
ционная подготовка, особенности послеоперационного
ведения больных.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

65 Феохромоцитома. Определение. ЭпидемиологиrI. Этио-
логия. Патогенез. Клиническая картина. rЩиагностика: ла-
бораторнм (исследование свободньж метанефринов в
плазме иJIи коньюгированных метанефринов в моче); то-
пическая (УЗИ, КТ, МРТ, сцинтиграфия с МЙБГ); допол-
нительные методы диагностики (офтальмоскопия; ЭКГ,
ЭхоКГ; генетическое исследование). .Щифференциitльн.ul
диагностика.

6 ак.ч Барыкина И.Н.

66 Лечение феохромоцитомы: хир)Фгическое,
предоперационная подготовка; лучевая терапия.
,Щинамическое наблюдение. Синдромы множественных
эндокринных неоплЕlзий: МЭН-l, МЭН-2а (синдром
Сиппла); МЭН-2б (синдром Горлина); болезнь фон
Реклингхаузена (нейрофиброматоз II типа); болезнь фон

6 ак.ч
Барыкина И.Н.



Хиппеля-Линдау; синдром семейных параганглиом.
Определение. Эпидемиология. Этиология. Патогенез.
Клинические картина.,Щиагностика. Лечение.
Экспертиза инваJIидности. Прогноз.

67 Ожирение. Особенности формирования жировой ткани
внутриутробно и раннем возрасте. Влияние генетиче-
ских и эпигенетических факторов. Питание в раннем
возрасте как фактор риска формирования ожирениJI и
других метаболических заболеваний в последующие
годы. Эпидемиология. Критерии диагноза. Индекс
массы тела. Класоификация. По этиологии: простое
(конституционно-экзогенное, идиопатическое), гипота-
ламическое, ожирение при нейроэндокринных заболева-
ниях, ятрогенное, моногенное, синдромztпьное.

6 ак.ч Барыкина И.Н.

68 Классификация по нzlличию осложнений и коморбид-
ных состояний: нарушение углеводного обмена, не€tлко-

гольная жировая болезнь печени, дислипидемия, артери-
€tльнrш гипертензия, сахарный диабет 2 типа, задержка
полового рчlзвития, ускоренное половое рilзвитие, гине-
комастия, синдром гиперандрогении, синдром апноэ,
нарушения опорно-двигательной системы, желчнока-
менная болезнь. По степени ожирения: SDS ИМТ 2,0-2,5

- I степень, SDS ИМТ 2,6-З,0 - II степень, SDS ИМТ 3,1-
З,9 - IП степень, SDS ИМТ >З,9 - морбидное.

6 ак.ч Никифорова
E.I\4.

69 Клинические особенности рiвличных форм ожирения у
детей. rЩифференциаJIьнм диагностика ожирения. Мо-
ногенные формы ожирения. Эпидемиология. Этиология
Патогенез. Клиническая картина.,Щиагностика. .Щиффе-

ренциальная диагностика. Лечение. Прогноз. rЩиспан-
серное наблюдение. Синдромчlльные формы ожирения.
Тактика ведения. Прогноз.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

70 Принципы лечения ожирения у детей и подростков.
Меры по изменению образа жизни. Принципы диетоте-

рапии в детском возрасте. Гипокалорийные диеты. Гли-
кемический индекс. Физическая нагрузка. Обучение па-

циентов с ожирением. IТТl9л51 правильного питания при
ожирении.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

,7l Медикаментозная терапия, Показания и противопоказа-
ния к применению. Осложнения, ассоциированные с
ожирением. Психологические аспекты лечения ожире-
ния. Занятия с психотерапевтом. Социальные аспекты
ожирения. Основные условия для проведения бариатри-
ческого вмешательства. Профилактика и реабилитация.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

,72 Ожирение и коморбидные состояния. Метаболический
синдром. Факторы, дотерминирующие развитие
метаболического синдрома: гормонаJlьные,
генетические, метаболические, центрirльно-нервные,
психологические, пищевые, социilльно-экономические,
Вторичные формы ожиренLш. Этиология вторичньгх

форм ожирения. Патогенетические механизмы.
Заболевания сопровождающиося рtввитием ожирен}ш:
гипотиреоз, сахарный диабет, синдром Иценко-
Кушинга, генетические синдромы и другие. Критерии
дифференциальной диагностики. Алгоритмы лечения.
Тактика ведения. Щиспан-серизация. Реабилитация.
Профилактика

6 ак.ч Попова Е.А.



lэ Анатомия и физиологиJI репродуктивной системы у де-
вочек в р:вные возрастные периоды. Эндокринная ак-
тивность гонад у девочек в разные возрастные периоды.

Стероидные гормоны яичников: эстрогены, прогесте-

рон, андрогены - биосиrrтез, механизм действия. Пубер-
татный и догryбертатный период эндокринной активно-
сти гонад у девочек. Гипоталамо-гипофизарная реryля-
ция: цикJIичность секреции гонадотропин-рилизинг-гор-
мона (ГРГ), влияние ЛГ и ФСГ. Овариальный цикл.
Фазы овариatльного цикJIа. Анатомия и физиология ре-
продуктивной системы у мtшьчиков в рtвные возраст-
ные периоды. ЭндокриннаJI активность гонад у мalJIьчи-

ков в разные возрастные периоды. Пролукчия мужских
половых гормонов (андрогенов) в шlетках Лейдига (те-

стостерон) и кJIетках Сертоли (ингибин В) яичек. Пубер-
татный и догryбертатный период эндокринной активно-
сти гонад у маJIьчиков. Тестостерон и его биологическое

действие на все ткани организма. Гипоталамо-гипофи-
зарная реryляция: постоянный тонический центр гона-

влияние ЛГ и ФСГ

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

,74 Методы обследования девочек с нарушениями полового

р{lзвития и созревания. Физикальные методы: гинеколо-
гический и общий осмотр (тип телосложения, выр{Dкен-

ность и распределение жировой клетчатки, состояние
молочных желез, характер оволосения), сбор данных
анамнеза. Лабораторные методы: исследование карио-
типа при рождении ребенка с неправиJIьным строением
наружных гениталий, исследование базальных уровней
гонадотропинов, определение уровня прогестерона в

крови в лютеиновой фазе цикJIа, определение в плазме

дегидроэпиандростеронасульфата (ДЭАС) и тестосте-

рона, фармакологическая проба с хорионическим гона-

дотропином и с аналогами гонадотропин-риJIизинг-гор-
мона (бусерелин, трипторелин). ИнструментаJIьные ме-

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

,75 Методы обследования мzulьчиков с нарушениями поло-
вого развития и созреВания. Физик€Lтьные методы: сома-
тическое обследование (выявление характерньж призна-

ков развития скелета, мышечной системы, жировой
клетчатки), осмотр половых органов (строение наруж-
ных генитulлий, величина полового член и яичек, харак-

тер оволосения), пальпация яичек. Лабораторные ме-

тоды: определение содержания тестостерона в крови;

определение содержания в сыворотке основного белка,

связывающего тестостерон ГСПГ; определение базаль-

ных уровней ЛГ и ФСГ; проба с хорионическим гонадо-
тропином; проба с гонадотропин-рилизинг-гормоном.
Инструментuulьные методы : УЗИ.

6 ак.ч Никифорова
Е.м,

,76 Нарушения полового рilзвития (НПР).
Определение. Эпидемиология. Классификация НПР. .Щи-

агностика Нпр. Нозологические формы Нпр. Клиниче-
ские проявления. Хромосомное НПР: с-м Шерешев-
ского-Тернера и его варианты (45,Х); с-м Клайнфель-
тера и его варианты (47,XXY); смешанная дисгенезия
гонад (45,Х/ 46,ХY); овотестикулярное Н.ЩП

(46,хя46,хY).

б ак.ч Никифорова
Е.м.

тоды: УЗИ. эндоскопические методы.



НПР 46,ХY: нарушениJI развитиJI гонад; нарушениJI син-
теза андрогенов; нарушения действия андрогенов; де-

фект АМГ. НПР 46,ХХ: нарушения развития гонад; из-
быток андрогенов. Тактика ведения пациентов с НПР.
Лечение. Прогноз.

,77 Первичный (гипергонадотропный) гипогонадизм. Врож-
денные формы - хромосомные аномrlJIии; дефекты фер-
ментов, участвующих в биосинтезе стероидньж гормо-
нов; резистентность к гонадотропинам. Приобретенные

формы - перекрут яичек, синдром регрессии яичек,
анорхизм, орхит, преждевременное истощение яични-
ков, травмы, операции, лучевая терапия, химиотерапия,
аутоиммунные заболеваниJI; инфекции, передаваемые
половым путем; прием токсичных веществ; прием ле-
карственных препаратов, блокирующих синтез половых
гормонов. Вторичный (гипогонадотропный) гипого-
надизм. Врожденные формы * изолированные формы
(синдром Каллмана, синдром фертильных евнухов); в

составе дефицита других тропньгх гормонов; при син-
дромirльных патологиях (синдром Прадера-Вилли, син-
дром Барле-Бидля, синдром Лоренса-Муна, синдром
Рода, синдром Мэдока); мозжечковые атаксии с гипого-
надизмом; гипопл€lзия надпочечников в сочетании с ги-
погонадизмом (мутация гена DAX-I ). Приобретенные

формы - травмы, операции, лучевая терапия, химиоте-

рапия, аутоиммунные заболевания; прием опиоидов, по-
ловых гормонов; прием психотропных препаратов.
Транзиторные формы - конституционzlJIьная задержка

роста и полового рrlзвития, как осложнение на фоне не-
благоприятных эндогенных и экзогенных факторов.

6 ак.ч Никифорова
Е.м,

78 ЭпидемиологиJI гипогонадизма. Клиническая картина:
внутриутробные, догryбертатЕые и постгryбертатные
кJIинические проявления гипогонадизма. .Щиагностика.
Подробный семейный анамнез, анамнез жизни
пациента. Физикальный осмотр: оценка состояния
кожных покровов, антропометрическое исследование,
оценка степени рiввития и характер распределения
подкожной жировой кJIетчатки. Осмотр наружных
половых органов. Определение степени полового
созревания по шкtlле Таннера. Лабораторные
исследования: кариотипирование, определение уровня
половых гормонов в крови (определенный спектр
анализов и референсные значения N|я соответствующих
полу и возрастной группе). В период минигryбертата: у
м€uIьчиков (0-5 мео) ЛГ, ФСГ, тестостерон, АМГ;у
девочек (0-1,5 года) ЛГ, ФСГ, Э2. Проведение
стимуляционных проб для оценки состояния
гипоfiшамо-гипофизар-ной системы при отсутствии
признаков полового созревания после 1 3 лет у девочек и
14 лет у маJIьчиков - стимуляционн€ш проба с
гонадолиберином, проба с человеческим хорионическим
гонадотропином (ХГч) у маJIьчиков, тест с
прогестероном у девочек, тест с антогонистами Гн-РГ.

,Щополнительное обследование при гипогонадизме: УЗИ
органов маJIого таза у девочек и органов мошонки и
простаты у мальчиков. Оценка костного возраста -

рентгенологическое определение костного

6 ак.ч Никифорова
Е.м.
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показания к денситометрии и Мрт головного мозга,

,щифференциальная диагностика. Констиryциональная

задержка роста и полового созревания (КЗРПС):
наследственный и спорадический (илиопатический или

в следствии эндогенных или экзогенных факторов)

Формы
кзрпс.

гипергонадотропного гипогонадизма. Синдром 6 ак.ч

Шерешевского- ернера (сшт). этиопатогенез Клини,т

внешних анома"пий

ческая картина заболевания: нарушение роста, наруше_

ние деятельности репродуктивной системы. особенно-
сти строения области шеи и грудной кJIетки, нарушение

формирования костей с риском рilзвития остеопороза,

фу"r.ч"о"-ьные нарушения сердечно-сосудистой си-

стемы, нарушения со стороны органов зрения и органов

слуха, пороки мочевыделительной системы, rЩиагно-

стика: кариотипирование, показания к кариотипирова_

нию при пренатrrльной и неонатальной диагностике, в

детстве и в гryбертатном возрасте. особенности гонадо-

тропной, соматотропной и тиреотропной функций при

сшт. .Щифференrrиальный диагноз - определение кари-

отипа. Антропометрия. УЗИ органов мЕ}лого таза, брюш-

ной полости и забрюшинного пространства, Рентгеноло-

гическое исследование - определение костного возраста

и в случаях нuulичия аномалий скелета. Оценка секреции

гормона роста (гр) - стимуляционные пробы с инсули-

ном, клофелином, L-допа. Определение уровня тиреоид-

ных гормонов. Определение уровней ЛГ и ФСГ, Кон-

троль уровня глюкозы крови. Показания к консульта-

циям кардиолога, гинеколога, окулиста, отоларинголога,

ортодонта, психолога. Лечение: лечение низкорослости

препаратами Гр; индукция гryбертата - заместительная

терапия эстрогенами и препаратами прогестерона, Кор-

Никифорова
Е.м.

Никифорова
Е.м.80 Формы гипергонадотропного гипогонадизма, Синдром

клайнфельтера. Этиология, патогенез, эпидемиология,

Клиническая картина.,Щиагностика. Гормональный про-

филь: высокие уровни ЛГ и ФСГ при низком уровне те-

стостерона. Синдром Нунан. Этиология, патогенез, эпи-

д"rrопо."". Клиническая картина. .Щиагностика,,Щиф-

ференциальная диагностика с синдромом Шерешев-

ского-тернера. Синдром нечувствительности к андроге-

нам (синдром резистентности к андрогенам, синдром

мориса, синдром тестикулярной феминизации), Этиоло-

гиl{, патогенез, эпидемиология. Клиническая картина,

Полная и неполная форма синдрома. Синдром Рейфен-

штейна.,Щиагностика. С индром (исчезIIувших яичек)

(синдром регрессии яичек). Этиология, патогенез, эпи-

д"*rоrrоa"". Клиническая картина.,Щиагностика, Син-

дром 46,XХ-male (синдром де ля Шапеля), Этиология,

патогенез, эпидемиология. Клиническая картина,,Щиа-

гностика. .Щифференчи€lльЕая диагностика с синдромом

щругие формы гипергонадотропного гипогонадизма:

микроделеции Y-хромосомы, врожденные тестикуJIяр-

ные дисгенезии, дефект рецептора к JIГ, различные

формы нарушения стероидогенеза, приобретенные
гипогонадизма.

6 ак.ч

6 ак.ч Никифорова
Е.м.81
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Врожденные формы - пангипопитуитаризм. Изолиро-
ванные формы - синдром Каллмана и другие генетиче-
ские дефекты. Врожденный гипогонадотропный гипого-
надизм в составе синдромirльной патологии. Хрониче-
ские (системные) заболевания. Гемохроматоз. Лечение.
Общие принципы. Показания к проведению постоянной
заместительной терапии препаратами андрогенов у
мrtльчиков иJIи эстроген-прогестогенными препаратами

у девочек при первичном и вторичном гипогонадизме,
препаратами гонадотропинов при вторичном гипоти-

82 Прежлевременное половое созревание (ППС). Опреде-

ление. Эпидемиология. Этиология - нозологические

формы ППР: истинные (центральные) формы, ложные
(периферические) формы, гонадотропин-независимые

формы, парциrrльные (неполные) формы. Классифика-

ция ППС. Гонадотропинзависимое ППС (гипоталамиче-
ская гамартома, секретирующая гонадотропин-рили-
зинг-гормон и активирующая гипофизарно-гонадную
систему; объемные образования головного мозга; орга-
ническое пор:uкение IdHC; идиопатическое ППС). Гона-

дотропин-независимое rrПС (у девочек: синдром Мак-
Кьюна-Олбрайта-Брайцева, персистирующие фоллику-
лярные кисты; у мztльчиков: ХГЧ-секретирующие оtц/-

холи (герминомы, тестотоксикоз). Преждевременное по-

ловое развитие у девочек. Ложное ППС. Изосексуальное
IШС - у девочек: эстрогенпродуцирующие огryхоли

яичников и надпочечников; у мальчиков: андрогенпро-

дуцирующие опухоли яичек и надпочечников, ВГН (де-

фицит 21-гидрок-силzвы или 1 1в-гидроксилазы). Гете-

росексуirльное ППС - у девочек: андрогенпродуцирую-

щие опухоли яичников или надпочечников, ВГН (дефи-

цит 21-гидроксиJIазы или l1в-гидроксилазы); у мrrльчи-

ков: эстрогенпродуцирующие Оtц/холи яичек или надпо-
чечников. Изолированные формы ППС: изолированное
преждевременное телархе, изолированное преждевре-

менное адренархе. особенности кJIинической картины
при рzвличных нозологических формах ППС. Синдром
Мак-Кьюна - Олбрайта - Брайцева. Этиология. Эпиде-
миология. Клиническая

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

8з Преждевременное половое рilзвитие у мальчиков. Осо-
бенности кJIинической картины при различных нозоло-

гических формах ППС. Тестотоксикоз. Этиология. Эпи-

демиология. Клиническая картина. Гипота-памическая
гамартома. Этиология. Эпидемиология. Клиническая
картина. Глиомы и астроцитомы. Этиология. Эпидемио-
логия. Клиническая картина. ХГЧ-секретирующие опу-
холи. Этиология. Эпидемиология. Клиническая картина.

.Щиагностика ППС. Этапы диагностики. Первый этап -
этап подтверждения ППС. Оценка стадии полового р:в-
вчIтия по шкаJIе Таннера. Антропометрия. Подсчет ско-

рости роста за предшествующие 6-i2 месяцев. Оценка
костного возраста на основании рентгенографии кистей.
УЗИ органов маJIого таза для девочек. Определение

уровЕя ЛГ, ФСГ, соотношения ЛГ/ФСГ. Второй этап -
дифференциrlльная диагностика нозологических форм
ппс с ГнРГ. Г

6 ак.ч Никифорова
Е,м

реозе. Прогноз.



профиJIь: у мальчиков - 17-гидрокси-прогестерон, в-
хгч, дегидроэпиандросерона"/дегидроандростерон суль-
фат (дгэА/дгЭАс); у девочек - 1 7-гидрокси-прогесте-
рон, дегидроэпиандросерона / дегидроандростерон суль-
фат (ДГЭА/ДГЭАс), андростендион, тестостерон.

84 Визуализирующие методы обследования: МРТ голов-
ного мозга, УЗИ надлочечников, мошонки, яичников,
УЗИ печени, КТ средостения. Проба с АКТГ. Молеку-
лярно-генетические методы, Лечение гонадотропинза-
висимого ппс - анаJIоги ГнРГ пролонгированного дей-
ствия. Ведение пациентов с гонадотропинзависимым
ппс. Сроки отмены терапии. Лечение гонадотропин-не-
зависимого ппс - хирургическое лечение при р€влич-
ных формах гонадотропин-независимого ППС. Терапев-
тическое лечение гонадотропин-независимого ппс _

кJIинических исследований.

6 ак.ч Никифорова
Е.м.

Заведующий кафедрой

Руководитель обрсвовательной программы Е.М. Никифорова

*в соответСтвии С ФгоС и ФГоС 3+ вО по всем образовательным программам ординатуры коли-
чество семинаров - 84 (504 ак. часа)


