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Аннотация
Введение. Острая надпочечниковая недостаточность (ОНН) — тяжелая эндокринопатия, поражающая 

пациентов, в т. ч. детей и подростков, с невысокими показателями заболеваемости, но потенциальным риском 
развития летального исхода. Рассмотрение вопросов оказания неотложной помощи детям с этой патологией 
является актуальным направлением детской анестезиологии-реаниматологии.

Цель работы — определение современного состояния проблемы этиопатогенеза, клинико-лабораторной 
диагностики и интенсивной терапии при ОНН в детском возрасте.

Материалы и методы. Выполнен поиск и анализ научных работ с использованием баз данных Cochrane 
Library, PubMed и Medscape по поисковым словам: «острая надпочечниковая недостаточность, дети и под-
ростки, глюкокортикоиды, интенсивная терапия, инфузионная терапия». Для обзора отобрано 65 источников.

Результаты и обсуждение. Патофизиология ОНН обусловлена резким дефицитом кортизола (и мине-
ралокортикоидов), который запускает воспалительную реакцию, электролитный дисбаланс и гемодинамиче-
ские нарушения. Клинические проявления ОНН включают в себя признаки эксикоза, тошноту, рвоту, болевой 
синдром, снижение артериального давления, тахикардию, судороги и нарушение сознания вплоть до комы. 
При лабораторном исследовании у детей часто диагностируются гиперкалиемия, гипонатриемия, гипоглике-
мия и гиперкальциемия. Основой интенсивной терапии в отделении анестезиологии и реанимации при ОНН 
является парентеральное введение ГК (препарат выбора — гидрокортизон, внутривенно). При стабилизации 
состояния ребенка спустя 2–3 дня производят перевод на пероральные формы гормонов. Параллельно осу-
ществляется инфузионная терапия для повышения объема циркулирующей крови и купирования эксикоза 
за счет назначения кристаллоидных растворов длительностью до 2–3 дней.

Заключение. Более полное понимание аспектов этиопатогенеза, клинических проявления и диагности-
ческих особенностей при ОНН, а также знание алгоритмов неотложной помощи позволят повысить качество 
оказания экстренной помощи при рассматриваемой патологии в педиатрической практике.

Ключевые слова: острая надпочечниковая недостаточность, дети и подростки, интенсивная терапия, 
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Abstract
Introduction. Acute adrenal insufficiency (AAI) is a severe endocrinopathy whose victims include children and 

adolescents and which can be life-threatening despite its low incidence. Analysis of issues associated with intensive care 
of children with this pathology is of vital interest for pediatric anesthesiology and critical care medicine.

The aim of this work was to assess current views on the etiopathogenesis, clinical pathology and intensive treat-
ment of pediatric AAI.

Materials and methods. The topic was researched by analyzing publications found in the Cochrane Library, Pu-
bMed and Medscape using the following search terms: “acute adrenal insufficiency, children and adolescents, intensive 
therapy, fluid management”, with 65 published sources chosen.

Results and discussion. In AAI, caused by a sharp deficiency of cortisol (and mineralocorticoids), which trig-
gers an inflammatory reaction, electrolyte imbalance and hemodynamic disorders. AAI presents with dehydration, 
nausea and vomiting, feelings of pain, hypotension, tachycardia, seizures and impaired consciousness up to coma. 
Laboratory tests  in children often reveal hyperkalemia, hyponatremia, hypoglycemia and hypercalcemia. Inten-
sive management of AAI in the ICU relies on parenteral corticosteroids (preferably intravenous hydrocortisone). 
Two or three days later, when the child  is stable, they are switched to oral hormones. Meanwhile, fluid manage-
ment is performed over 2 to 3 days to increase the circulating blood volume and relieve dehydration with crystal- 
loid fluids.

Conclusion. A clearer understanding of the etiopathogenesis, clinical manifestations and diagnostic features of 
AAI, along with knowledge of emergency care algorithms, will improve the quality of intensive therapy of pediatric 
patients with this condition.

Keywords: acute adrenal insufficiency, children and adolescents, intensive therapy, hydrocortisone, fluid man-
agement 
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Список сокращений
ОНН — острая надпочечниковая недостаточность 
НН — надпочечниковая недостаточность 
ГК — глюкокортикоиды 
МК — минералокортикоиды 
АГ — артериальная гипотония 
АД — артериальное давление 
ПНН — первичная надпочечниковая недостаточность 
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ВНН — вторичная надпочечниковая недостаточность 
АКТГ — адренокортикотропный гормон 
ВГН — врожденная гиперплазия надпочечников 
ОЦК — объем циркулирующей крови 
ОРИТ — отделение реанимации и интенсивной терапии 

Введение
Надпочечниковая недостаточность (НН) — тяжелое эндокринное заболевание, возни-

кающее в результате нарушения выработки глюкокортикоидов (ГК), минералокортикоидов 
(МК) и других гормонов вследствие разрушения коры надпочечников [1–4]. При НН паци-
енты страдают от недостаточной выработки кортизола и МК, что требует пожизненной за-
местительной гормональной терапии [5]. Согласно мировым статистическим данным, НН 
является редким эндокринным заболеванием, распространенность которого оценивается 
в 120 случаев на миллион в детском возрасте при увеличении до 300 случаев на миллион 
среди взрослого населения [6]. В настоящее время НН представляет собой одну из ведущих 
причин смертности среди детей с эндокринологической патологией, особенно в возрастной 
группе от 1 года до 3 лет [7–9]. Острая надпочечниковая недостаточность (ОНН) — экс-
тренная патология, формирующаяся в результате снижения выработки ГК и МК, которая 
может привести к  острой сердечно-сосудистой недостаточности и  тяжелому нарушению 
электролитного баланса [6, 10–12]. Согласно современным данным клинических исследо-
ваний, ежегодная частота ОНН у детей с НН составляет 5–10 эпизодов на 100 пациентов  
в год [2, 13–15]. Известно, что один из 200 эпизодов ОНН в педиатрической практике при-
водит к летальному исходу [6, 16, 17].

В современной научной литературе существует несколько определений этого состоя-
ния, в связи с этим в клинической практике острые клинические нарушения у детей с уста-
новленной НН часто обозначаются как ОНН, надпочечниковый криз или аддисоновый 
криз [5, 14]. Присутствует общее мнение ученых относительно этиологических факторов 
и патофизиологических механизмов, лежащих в основе развития НН, а также его симпто-
мов (неспецифичных) и алгоритмов по оказанию неотложной помощи [9, 18].

Б. Аллолио (англ. B. Allolio.) определяет ОНН как сочетание минимум двух следующих 
неспецифических клинических проявлений:

1) артериальной гипотонии (АГ)  — систолического артериального давления (АД) 
<100 мм рт. ст., тошноты или рвоты;

2) астенического синдрома — гипонатриемии, гипогликемии и гиперкалиемии, требу-
ющих последующего экстренного парентерального введения ГК [16].

Р. Л. Рашфор и др. (англ. R. L. Rushworth et al.) предлагают определять ОНН как острое 
ургентное состояние на фоне НН, связанное с абсолютной (систолическое АД на 100 мм рт. ст.  
ниже физиологической нормы) или относительной АГ (систолическое АД на 20 мм рт. ст. 
ниже физиологической нормы ребенка), электролитными нарушениями (гипонатриемией, 
гиперкалиемией, гипогликемией), которые не  могут быть объяснены другой патологией, 
отличающееся тем, что картина заболевания значительно улучшается в течение 1–2 часов 
после экстренного внутривенного введения гидрокортизона [6].

По другим имеющимся определениям, ОНН является результатом абсолютного или 
относительного дефицита кортизола при неадекватной активности ГК на тканевом уровне 
из-за имеющихся внутренних либо внешних провоцирующих факторов [12, 19].
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Несмотря на  то, что назначение ГК является эффективной заместительной (базо-
вой) терапией у детей с НН, ОНН по-прежнему возникает у многих пациентов детского 
возраста с  этой патологией, требующих экстренной диагностики и  неотложного лече- 
ния [8, 13, 15, 19–21]. Без своевременного вмешательства у детей с ОНН может наблюдаться 
быстрое ухудшение состояния, что потенциально приводит к летальному исходу [12].

Цель работы — определение современного состояния проблемы этиопатогенеза, кли-
нико-лабораторной диагностики и интенсивной терапии при ОНН в детском возрасте.

Материалы и методы
Проведен поиск и анализ современных зарубежных и российских работ по изучаемой 

проблематике с использованием баз данных Cochrane Library, Medscape и PubMed (ключе-
вые слова: acute adrenal  insufficiency, children and adolescents, glucocorticosteroids, intensive 
care, infusion therapy). Найдено 189 работ, опубликованных в высокорейтинговых зарубеж-
ных и российских журналах с 2003 по 2023 г. После анализа полученных материалов для 
обзора отобрано 64 работы, которые четко отвечали его цели.

Критерий включения источников в обзор литературы — результаты научных исследо-
ваний, в которых представлена информация об основных факторах риска, патофизиологи-
ческих механизмах, клинических проявлениях, диагностике и интенсивной терапии ОНН 
у детей и подростков.

Критерий невключения  — результаты научных работ, в  которых освещены вопросы 
ОНН у взрослых и пожилых пациентов.

Результаты и обсуждение
Факторы риска (триггеры)
Основными факторами риска развития НН являются ранний детский возраст на момент 

постановки диагноза (меньше 3 лет), первичная НН (ПНН), высокая потребность в лечении 
МК и частые повторные госпитализации в стационар [22]. Известно, что сопутствующие забо-
левания могут спровоцировать ОНН, если надпочечники не способны секретировать адекват-
ное количество эндогенного кортизола и (или) если применяемая заместительная терапия ГК 
у ребенка была не достаточна [23]. Инфекционные заболевания обычно провоцируют ОНН, 
выступая в качестве специфических воспалительных стрессоров [1, 19, 22]. Приводятся дан-
ные, что бактериальные инфекции преобладают в качестве провоцирующих факторов у детей 
именно старшего возраста, тогда как острые вирусные заболевания являются частыми тригге-
рами у детей младшей возрастной группы (менее 5 лет) [2, 19, 22]. Важными провоцирующими 
факторами при рассматриваемом ургентном состоянии в детском и подростковом возрасте 
часто являются тяжелые аллергические реакции или тяжелая гипогликемия у пациентов с са-
харным диабетом [13]. Некоторыми авторами отмечается, что сопутствующий гастроэнтерит 
у ребенка может быть особенно опасным триггером при ОНН, поскольку рвота и диарея ухуд-
шают всасывание пероральных ГК и могут усугубить проявления эксикоза [10, 19].

Другие ведущие триггеры у детей и подростков могут включать в себя травмы голов-
ного мозга, различные хирургические вмешательства, проведение анестезиологического 
пособия, усиленную физическую нагрузку и эмоциональный стресс [17, 19, 24]. Согласно 
некоторым источникам, неудовлетворительное соблюдение режима заместительной тера-
пии ГК со стороны родителей пациентов младшего возраста или детей старшего возраста 
может спровоцировать ОНН [19, 22].
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Этиология ОНН
Причины НН у детей и подростков обширны и включают в себя дефицит ферментов 

стероидогенеза, метаболические и  генетические нарушения, аутоиммунную патологию, 
кровоизлияние или инфаркт надпочечников, инфекции, а также возможные побочные эф-
фекты различных лекарственных препаратов (кетоконазол, медроксипрогестерон, этоми-
дат, рифампицин, фенитоин, барбитураты и др.) [25].

По этиологии НН (в зависимости от уровня нарушения гипоталамо-гипофизарно-над-
почечниковой оси) подразделяют на две основные группы: ПНН и вторичную (централь-
ную) НН (ВНН)1 [8, 26].

ПНН в основном связана с дисфункцией надпочечников, а при ВНН дефект обусловлен 
дисфункцией гипоталамуса и (или) гипофиза со снижением секреции адренокортикотроп-
ного гормона (АКТГ) [8, 17, 20].

Показано, что ОНН гораздо чаще встречается у детей с ПНН, тогда как ВНН наблюда-
ются реже в связи с имеющейся длительной терапией ГК при такой форме заболевания [4, 
14, 19, 21]. Отдельно у детей также выделяют третичную форму НН, обусловленную недо-
статочностью гипоталамической секреции кортикотропного рилизинг-гормона вследствие 
длительного применения экзогенных ГК [8, 13].

ПНН
ПНН возникает в  результате разрушения или дисфункции надпочечников (первич-

ные заболевания надпочечников), когда из-за патологического процесса повреждаются все 
три зоны коры надпочечников, что приводит к  дефициту кортизола, МК (альдостерона) 
и андрогенных гормонов [5, 8, 27]. Иными словами, ПНН характеризуется неспособностью 
коры надпочечников вырабатывать достаточное количество ГК и (или) МК, тогда как се-
креция андрогенов может быть нормальной, сниженной или повышенной в зависимости 
от  основного (фонового) заболевания [9, 10, 20, 29]. Согласно преобладающему мнению, 
наиболее частой причиной ПНН у детей является врожденная гиперплазия надпочечников 
(ВГН), частота которой варьируется от 1/14 000 до 1/18 000 [3, 17, 29, 30]. Основным фак-
тором ВГН является дефицит 21-гидроксилазы, характеризующийся избытком андрогенов 
в надпочечниках вследствие накопления 17 ОН-прогестерона, обладающего сильными ан-
дрогенными свойствами [31].

Менее распространенные причины ПНН в детском и подростковом возрасте включают 
в себя аутоиммунный адреналит, двустороннее кровоизлияние в надпочечники и различ-
ные генетические синдромы, например X-сцепленную адренолейкодистрофию 2 [8, 17, 20, 
32, 33]. Злокачественные новообразования (только после удаления обоих надпочечников) 
и аутоиммунные состояния (болезнь Аддисона) также рассматриваются в качестве важных 
причин ПНН3 [29, 30]. Приводятся данные, что аутоиммунный адреналит (болезнь Аддисо-
на) составляет примерно 15 % случаев ПНН у детей и подростков [8, 20].

Тяжелая дегидратация с  гипонатриемией, гипогликемией и  метаболическим ацидо-
зом в неонатальном периоде представляет собой наиболее распространенное проявление 
врожденной ПНН [19]. Редкие генетические заболевания, либо поражающие исключитель-

1 Федеральные клинические рекомендации (протоколы) по ведению детей с эндокринными заболева- 
ниями / Е. А. Андрианова, О. Б. Безлепкина, О. В. Васюкова [и др.] ; под общ. ред. И. И. Дедова и В. А. Петер-
ковой. М. : Практика, 2014. 442 с. EDN: https://elibrary.ru/zrvgjv.

2 Там же.
3 Там же. ; Первичная надпочечниковая недостаточность : клинические рекомендации М-ва здравоохра-

нения РФ / Рос. ассоц. эндокринологов. 2021. URL: https://clck.ru/3Ce7Lr (дата обращения: 14.05.2024).
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но надпочечники, либо имеющие системное поражение, в настоящее время признаны важ-
ными причинами ПНН в педиатрической практике [3]. Считается, что ОНН наиболее часто 
связана именно с ПНН [14]. Сообщается, что частота ОНН у детей и подростков с ПНН 
составляет около 8 % [34].

ВНН
Наиболее распространенной причиной ВНН является низкий уровень АКТГ вслед-

ствие ятрогенного подавления кортикотрофов гипофиза при длительном применении 
пероральных ГК, обычно назначаемых для лечения заболеваний, таких как бронхиальная 
астма, гематологические и  (или) онкологические заболевания, воспалительные заболева-
ния кишечника, ревматологические состояния, нефротический синдром, неврологические 
расстройства, постнейрохирургические состояния, трансплантация кроветворных органов 
и др. [17]. По мнению большинства авторов, ВНН обычно обусловлена внутричерепной па-
тологией и может быть связана с изолированным дефицитом АКТГ в сочетании с другими 
гормональными дефицитами гипофиза (гипопитуитаризм)1 [5, 8, 10, 29, 30].

Подавление АКТГ, приводящее к развитию НН, также рассматривается как результат 
экзогенного применения высоких доз ГК [10]. Известно, что при ВНН снижение продукции 
АКТГ приводит к атрофии пучковой зоны коры надпочечников, тогда как продукция МК 
сохраняется за счет ренин-ангиотензин-альдостероновой системы [8, 9, 17, 19].

Патофизиология ОНН
Согласно современным научным данным, патофизиология формирования ОНН 

до конца еще не изучена [5, 24]. Точно известно, что при ОНН у детей и подростков возни-
кает несоответствие между потребностью и доступностью кортизола [8, 17, 24, 35]. Физио-
логические последствия острого дефицита последнего огромны и сопровождаются широ-
ким спектром симптомов, возникающих уже после нескольких часов депривации кортизола 
из-за короткого периода полураспада уровня этого гормона, составляющего всего 90 минут 
[14]. Известные биологические эффекты кортизола обусловливают то, что у взрослых па-
циентов с НН это ургентное состояние обычно развивается в течение нескольких часов, 
а у детей еще быстрее (менее 1 часа) [16].

Дефицит кортизола приводит к утрате синергического действия такого гормона с ка-
техоламинами на реактивность сосудов, что вызывает вазодилатацию и АГ [5, 19, 36]. Сле-
довательно, АГ при ОНН возникает вторично по отношению как к гиповолемии, так и ги-
покортицизму [36]. Дефицит кортизола также влияет на функцию печени и метаболизм, 
вызывая гипогликемию вследствие нарушения глюконеогенеза [5, 19].

Воздействие стрессоров при ОНН у детей и подростков провоцирует активное высво-
бождение воспалительных цитокинов, таких как фактор некроза опухоли альфа и интер-
лейкины 1 и 6, которые активируют ось «гипоталамус — гипофиз — надпочечники» [37]. 
Хорошо известно, что повышенная секреция кортизола оказывает противовоспалитель-
ный эффект за счет снижения лейкоцитарной реакции и блокирования выработки цито-
кинов, а  в  ситуациях резкого дефицита кортизола при ОНН этот клеточный иммунитет 
снижается [24]. При дефиците гормона на фоне рассматриваемого экстренного состояния 
теряется нормальный супрессивный контроль эндогенных глюкокортикостероидов за вос-
палительными цитокинами, что приводит к усиленному высвобождению цитокинов в со-

1 Федеральные клинические рекомендации (протоколы) по ведению детей с эндокринными заболевани-
ями. EDN: https://elibrary.ru/zrvgjv ; Первичная надпочечниковая недостаточность. URL: https://clck.ru/3Ce7Lr 
(дата обращения: 14.05.2024).
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четании с повышенной чувствительностью к их токсическому действию [5]. Показано, что 
этот обширный выброс цитокинов ответственен за  системную воспалительную реакцию 
во время ОНН, которая проявляется у детей лихорадкой, анорексией и выраженным боле-
вым синдромом [14, 16, 19]. Дефицит кортизола также влияет на клетки иммунной системы, 
вызывая нейтропению, эозинофилию и лимфоцитоз [19].

При ПНН процесс усиливается за счет нарушения выведения натрия и жидкости в ре-
зультате наличия сопутствующего дефицита МК [36, 38]. При ПНН у детей будут повы-
шенные уровни АКТГ и  ренина, а  также низкий уровень альдостерона [9]. Приводятся 
данные, что дефицит последнего приводит к выведению большого количества натрия (по-
теря соли) и задержке калия [7, 17, 19, 39]. Доказано, что истощение объема циркулирую-
щей крови (ОЦК) в детском возрасте может еще больше усиливаться из-за рвоты и диареи, 
что в целом объясняет электролитные нарушения во время ОНН [5]. Гиповолемия и по-
вышенные концентрации калия в  сыворотке стимулируют высвобождение МК (альдо-
стерона) из клубочковой зоны надпочечников под воздействием ренин-ангиотензиновой 
оси II [40]. Альдостерон действует на дистальные почечные канальцы, вызывая задержку 
натрия и воды и усиливая выведение калия с мочой [40]. Таким образом, гормон выполня-
ет важнейшую функцию, поддерживая нормальный уровень общего содержания натрия 
и воды в организме, защищая организм от гиперкалиемии, эксикоза и гиповолемического  
шока [41].

Ярким признаком дефицита МК в любом возрасте, особенно у обезвоженных детей, яв-
ляется полиурия [40]. Кортикотропин-рилизинг-фактор КРФ высвобождается из гипотала-
муса во время стресса или гипогликемии и стимулирует высвобождение АКТГ из гипофиза 
[41]. АКТГ активизирует пучковую зону надпочечников, которая секретирует гидрокор-
тизон и выполняет защитную функцию организма против гипогликемии и гиповолемиче-
ского шока [41]. ОНН приводит к невозможности ребенка поддерживать электролитный 
баланс, снижению ОЦК, АД и уровня глюкозы в крови во время «стресса надпочечников», 
что может привести к летальному исходу [42].

Клинические проявления ОНН
Из-за постепенного начала и  неспецифичности первичных симптомов НН у  детей 

и подростков является типичным заболеванием с поздней и зачастую неверной диагности-
кой, в связи с чем правильный клинический диагноз часто может быть не установлен, что 
может привести к летальному исходу1 [1, 43–45]. На практике ОНН часто ошибочно при-
нимают за другие неотложные состояния (например, септический шок, не поддающийся ле-
чению инотропами, или острый хирургический абдоминальный синдром) [28, 39, 47]. У де-
тей клиника ОНН может имитировать проявления острой кишечной инфекции [39, 47].  
Показано, что ПНН и ВНН — недостаточно распознаваемые состояния среди пациентов 
детского возраста отделений реанимации и интенсивной терапии (ОРИТ), которые диагно-
стируются только у 10–20 % детей в критическом состоянии на фоне НН [39]. Несвоевре-
менное выявление симптоматики ОНН, характеризующейся АГ, электролитными наруше-
ниями, нарушением сознания и острыми абдоминальными симптомами, может привести 
к летальному исходу [2, 17–19, 23, 48, 49].

В связи с этим диагностика ОНН является сложной задачей, поскольку клинические 
признаки у  ребенка неспецифичны, к  тому  же могут незаметно прогрессировать с  тече-
нием времени [17, 30]. Признаками дефицита ГК являются слабость, анорексия и потеря  

1 Первичная надпочечниковая недостаточность. URL: https://clck.ru/3Ce7Lr (дата обращения: 14.05.2024).
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веса [11]. Родители детей младшего возраста или сами дети более взрослого возраста при 
появлении ОНН часто жалуются на сильное недомогание, утомляемость, тошноту, рвоту, 
боль в животе и мышечную боль [4, 5, 8, 11, 15–17]. Болезненность в животе может приве-
сти к ошибочному диагнозу острого абдоминального синдрома и необоснованному хирур-
гическому вмешательству без необходимого назначения ГК [8, 16, 19]. Тяжелая гипоглике-
мия при ОНН вызывает у ребенка слабость, бледность, гипергидроз и нарушение сознания 
(оглушение → сопор → кома), а также судорожный синдром [8, 11, 20, 36, 50].

Лихорадка у  детей часто является клиническим проявлением ОНН, поскольку мно-
гие эпизоды НН провоцированы бактериальной или вирусной инфекцией и повышенным 
уровнем воспалительных цитокинов [8, 36]. Лихорадка обычно вызвана острым инфекци-
онным процессом и является вторичной по отношению к гипокортизолемии [1, 8]. Однако 
эта системная воспалительная реакция может быть замаскирована резким уменьшением 
ОЦК и даже привести к гипотермии [5].

При обезвоживании у ребенка могут наблюдаться снижение тургора кожи, запавшие 
глаза, отсутствие слез и слюней, сухость слизистых оболочек, симптом наполнения капил-
ляров ≥3 секунд [40]. Снижение ОЦК может усиливаться рвотой и диареей [14]. Обезвожи-
вание у детей и подростков часто приводит к АГ, синусовой тахикардии, гиповолемическо-
му шоку и метаболическому ацидозу [2, 5, 6, 8, 16, 19, 20, 45, 51].

Лабораторные изменения при ОНН
Комбинированный дефицит ГК и МК на фоне ОНН в детском возрасте может приве-

сти к  выраженному электролитному дисбалансу: гипонатриемии, гиперкалиемии, гипог-
ликемии [5, 8, 11, 14, 18, 20, 30, 40]. На фоне ОНН основные лабораторные критерии: ги-
перкалиемия в сочетании с гипонатриемией, которые присутствуют у всех пациентов [2].  
Однако не так редко при ОНН у детей не выявляется никаких электролитных нарушений, 
что может быть диагностической ловушкой и  приводить к  установлению ошибочного  
диагноза [5].

Гипонатриемия
Гипонатриемия — наиболее специфический и важный биохимический маркер ОНН, 

т. к. нарушение в выработке натрия затрагивается чаще всего [11, 19]. В первую очередь это 
состояние может наблюдаться у детей и подростков при ВНН из-за неадекватного увели-
чения секреции или действия вазопрессина в ответ на АГ, вызванную дефицитом кортизо-
ла, с последующей неспособностью выводить жидкость из клеток [19]. Более того, низкие 
уровни циркулирующего кортизола приводят к  увеличению гипоталамической секреции 
кортикотропного рилизинг-гормона, который действует как прямой стимулятор секреции 
антидиуретического гормона [19]. Известно, что гипонатриемия представляет собой осо-
бую проблему у детей грудного и раннего возраста с ПНН вследствие незрелости функции 
почечных канальцев [53]. В связи с этим у детей с ПНН может наблюдаться выраженная 
гипонатриемия, которая требует тщательного регулирования баланса жидкости для вос-
становления уровня электролитов до нормального уровня [18].

Гиперкалиемия
Приводятся данные, что гиперкалиемия присутствует примерно у 50 % детей с ПНН 

и может быть связана с  гиперкальциемией и метаболическим ацидозом [17, 19, 52]. При 
ВПП это состояние у пациентов детского и подросткового возраста обычно отсутствует [19].  
Гиперкалиемия на фоне ОНН у детей может быть особенно тяжелой и связана с опасными 
для жизни сердечными аритмиями [18]. Однако нельзя забывать о том, что отсутствие по-
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вышенного содержания калия в крови на фоне тяжелой гипонатриемии не может исклю-
чать ОНН у детей и подростков с НН [8].

Гипогликемия и гиперкальциемия
Гипогликемия чаще встречается у детей и реже у взрослых с ОНН, может возникнуть 

из-за снижения глюконеогенеза [37]. Показано, что гипогликемия нередко встречается 
у новорожденных и детей грудного возраста независимо от типа НН [17–19]. Гипогликемия 
может быть более выраженной в контексте ОНН при врожденных состояниях, таких как 
ВГН, из-за проблем с недоразвитием надпочечников и выработкой адреналина [53]. Острая 
гипогликемия может быть связана с судорогами, которые могут привести к долгосрочным 
неврологическим последствиям и даже летальному исходу [18].

Гиперкальциемия вызвана снижением экскреции кальция на  фоне повышенной ре-
зорбцией из костной ткани во время ОНН и может усугубляться при снижении ОЦК [18].  
Кроме того, в  результате гиповолемии может наблюдаться острая почечная недостаточ-
ность различной степени тяжести, а  также гипогликемия вследствие снижения процесса 
глюконеогенеза [5].

Другие лабораторные отклонения при ОНН в детском возрасте включают в себя легкую 
нормоцитарную анемию, увеличение маркеров воспаления (С-реактивного белка) и изме-
нение популяций иммунных клеток, таких как нейтропения, лимфоцитоз или эозинофи- 
лия [2, 5, 14, 19, 36].

Интенсивная терапия ОНН в детском возрасте
В настоящее время уже не вызывает сомнения тот факт, что ОНН является опасным 

для жизни состоянием у детей и подростков, интенсивное лечение при котором эффектив-
но, если его начать своевременно [2, 8, 11, 17]. Однако научные данные свидетельствуют 
о том, что интенсивная терапия при ОНН часто бывает недостаточной, что способствует 
повышению уровня смертности среди пациентов детского и подросткового возраста [54]. 
Ранняя диагностика, заместительное лечение ГК и регидратация являются важными кра-
еугольными камнями интенсивной терапии в  педиатрической практике, без проведения 
которых могут возникнуть катастрофические последствия, включая летальный исход [1, 
17]. Приводятся данные, что ОНН чаще возникает у детей именно с ПНН, поскольку основ-
ным провоцирующим фактором в таком случае является недостаточность МК, приводящая 
к нарушению баланса электролитов и жидкости (отсюда и название — надпочечниковый 
криз, а не гипофизарный) [2].

Неотложную помощь при ОНН необходимо осуществлять в ОРИТ при поступлении ре-
бенка в стационар, сразу необходимо обеспечить периферический венозный доступ [39, 55].  
В случае наличия гиповолемического шока и нестабильности сердечно-сосудистой деятель-
ности следует рассмотреть вопрос о  постановке центрального венозного катетера [39, 54]. 
Как показывают многочисленные практические наблюдения, комбинация внутривенных ГК 
и изотонического физиологического раствора почти всегда приводит к быстрому купирова-
нию симптомов ОНН у детей и подростков в течение нескольких дней после госпитализации 
[8, 16, 18, 45, 49]. При госпитализации в ОРИТ у ребенка необходимо взять кровь на сыворо-
точный кортизол, АКТГ, ионы натрия и калия, креатинин, мочевину, глюкозу и другие анализы 
на возможные провоцирующие триггеры (бактериальные или вирусные инфекции) [13, 55].

Глюкокортикостериоды
Лечение ОНН следует начинать за счет экстренного внутривенного болюсного введе-

ния ГК [54]. В ОРИТ внутривенное введение у ребенка является предпочтительным, однако,  
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если венозный доступ не может быть обеспечен по техническим сложностям, первоначаль-
ную («стрессовую») дозу ГК следует вводить внутримышечно [10, 11, 17]. Следует отметить, 
что рекомендуемые дозы ГК при купировании ОНН в педиатрической практике не основа-
ны на каких-либо фактических данных или рандомизированных контролируемых исследо-
ваниях, а являются чисто эмпирическими [13, 35, 54]. К тому же дозы ГК у детей и подрост-
ков при таком экстренном состоянии могут быть индивидуализированы из-за широкой 
вариабельности чувствительности к ГК, обусловленной полиморфизмами к глюкокортико-
идным рецепторам [54].

Гидрокортизон
Гидрокортизона натрия сукцинат («Солу-Кортеф») оказывает выраженный противо-

воспалительный, противошоковый, десенсибилизирующий, антитоксический и  антиме-
таболический эффекты [19]. В высоких дозах этот ГК оказывает мощное минералокорти-
коидное действие, поэтому пероральную базисную терапию флудрокортизоном (которую, 
например, получал ребенок при ВНН до стадии обострения) можно прекратить, пока ему 
назначают стрессовые дозы гидрокортизона и инфузионную терапию [19]. До госпитализа-
ции пациент (или его родители) самостоятельно вводит гидрокортизон 25–50 мг внутри-
мышечно (2–5 мг/кг массы тела)1.

В стационаре вводят гидрокортизон («Солу-Кортеф») 100  мг/м 2 поверхности тела 
внутривенно болюсно2 [8]. Одновременно начинают инфузию растворов и  гидрокорти-
зона: физиологического раствора с  5–10 %-й глюкозой 450–500  мл/м 2 в  течение первого 
часа; объем инфузионной терапии за первые сутки — ≥2,0 л/м 2 под контролем гемодина-
мики и электролитов крови3 [8, 11, 16–19, 28, 54]. Гидрокортизон («Солу-Кортеф») в дозе 
100–200  мг/м 2 в  сутки продолжают вводить внутривенно капельно в  течение 1–2  суток 
под контролем уровня калия, натрия и глюкозы в крови каждые 2 часа 4 [8, 11, 16, 28]. При 
нормализации состояния ребенка и уровня электролитов переходят на внутримышечное 
введение гидрокортизона (каждые 4, 6, 8 часов в зависимости от состояния больного по 25, 
50, 75 мг на инъекцию) с постепенным снижением дозы и переходом на пероральные пре-
параты. «Кортеф» (таблетированный гидрокортизон) назначают при дозе гидрокортизона 
менее 50 мг в сутки и сочетают с приемом «Кортинеффа» (флудрокортизона). Европейская 
справочная сеть по редким эндокринным заболеваниям (англ. European Reference Network 
on Rare Endocrine Conditions) предлагает альтернативную схему болюсного стресс-дозиро-
вания гидрокортизона в зависимости от возраста и веса пациента, согласно которой дозы 
этого ГК для детей <15 кг (0–2 года) — 25 мг; 15–25 кг (2–6 лет) — 50 мг; >25 кг (>6 лет) — 
100 мг [19, 49].

Таким образом, постоянные стрессовые дозы гидрокортизона обычно вводятся парен-
терально в течение первых 24–48 часов в условиях ОРИТ, а затем, если позволяет состояние 
ребенка, при положительной динамике переходят на пероральный прием ГК [13, 17, 36]. 
Необходимо помнить, что пероральный гидрокортизон является заместительной терапи-

1 Федеральные клинические рекомендации (протоколы) по ведению детей с эндокринными заболевани-
ями. EDN: https://elibrary.ru/zrvgjv ; Первичная надпочечниковая недостаточность. URL: https://clck.ru/3Ce7Lr 
(дата обращения: 14.05.2024).

2 Там же ; Федеральные клинические рекомендации (протоколы) по ведению детей с эндокринными за-
болеваниями. EDN: https://elibrary.ru/zrvgjv.

3 Там же ; Первичная надпочечниковая недостаточность. URL: https://clck.ru/3Ce7Lr (дата обращения: 
14.05.2024).

4 Там же ; Федеральные клинические рекомендации (протоколы) по ведению детей с эндокринными за-
болеваниями. EDN: https://elibrary.ru/zrvgjv.
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ей первого выбора у детей с ОНН из-за его короткого периода полувыведения, быстрого 
пика концентрации в плазме и минимального количества побочных эффектов, чем у пред-
низолона и дексаметазона [56]. Согласно практическим рекомендациям, первую и самую 
большую дозу гидрокортизона следует принять при пробуждении ребенка, следующую — 
во второй половине дня, чтобы избежать нарушений сна [28].

Другие глюкокортикостериоды при купировании ОНН
При рассмотрении других ГК следует отметить, что дексаметазон в дозе 1,5–2,0 мг/кг 

используется при ВНН внутривенно болюсно (только в случае отсутствия гидрокортизона 
и преднизолона), однако он не пригоден для лечения ПНН у детей, поскольку не оказыва-
ет минералокортикоидного эффекта [17]. Если по  каким-либо причинам гидрокортизон 
в  стационаре недоступен, метилпреднизолон в  дозе 10–25  мг/кг внутримышечно можно 
использовать для лечения ОНН, хотя он обладает меньшей минералокортикоидной актив-
ностью, чем гидрокортизон [54, 57]. Переход на флудрокортизон следует начинать у детей 
с ПНН, когда доза гидрокортизона снизится до <50 мг в сутки и пациенты могут принимать 
ГК перорально 1 [8, 13, 54]. Флудрокортизон в настоящее время является единственным до-
ступным МК, детям его назначают в дозировке 0,05–0,10 мг в сутки перорально [36, 54]. 
Приводятся данные, что лечение флудрокортизоном эффективно только при достаточном 
потреблении ребенком соли (1–2 г в сутки или 17–34 мэкв Na) [54].

Согласно современным рекомендациям, эффективность лечения ГК при ОНН у детей 
и подростков обязательно следует контролировать клинически (АД, вес, АКТГ, уровни ре-
нина, предшественников андрогенов, электролиты и уровень глюкозы в сыворотке крови 
натощак у ребенка в зависимости от этиологии НН) [54].

Особенности инфузионной терапии
Основными клиническими проявлениями ОНН у детей являются нестабильность ге-

модинамических показателей (АГ, тахикардия), связанная с уменьшением ОЦК [36]. В свя-
зи с этим неотложное лечение ОНН у ребенка в ОРИТ должно быть направлено на быстрое 
восстановление тканевой перфузии и коррекцию дегидратации [5, 39, 53]. Для купирова-
ния АГ следует вводить болюсно физиологический раствор в дозе 20 мл/кг в течение 30–
60 минут; однако, согласно многочисленным рекомендациям, при гемодинамическом шоке 
болюс у ребенка должен быть увеличен до 60 мл/кг [8, 10, 11, 13, 17–19, 40, 54]. Если АГ, пер-
воначально вызванная ОНН, не купируется после парентеральной инфузии ГК, необходи-
мо исключить наличие других состояний, связанных с АГ, таких как сепсис или острая кро-
вопотеря [14]. При дальнейшей (поддерживающей) инфузионной терапии используются 
в основном кристаллоидные растворы (глюкозо-солевые) из расчета 20 мл/кг в сутки [8, 10, 
18, 54]. Согласно практическим рекомендациям, внутривенное введение кристаллоидных 
инфузионных сред на скорости 20 мл/кг в сутки следует продолжать в течение следующих 
24–48 часов, пока ребенок не станет гемодинамически стабильным [8, 13].

Коррекция гиперкалиемии
У детей с ПНН может наблюдаться гиперкалиемия из-за дефицита МК [10]. Показано, 

что неотложное лечение ОНН с помощью внутривенного введения ГК и инфузионной те-
рапии (физиологический раствор) приведет к снижению уровня калия в клетке [10]. Необ-
ходимо помнить, что гиперкалиемия потенциально опасна для жизни ребенка и  может 

1 Федеральные клинические рекомендации (протоколы) по ведению детей с эндокринными заболевани-
ями. EDN: https://elibrary.ru/zrvgjv ; Первичная надпочечниковая недостаточность. URL: https://clck.ru/3Ce7Lr 
(дата обращения: 14.05.2024).
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привести к  серьезным сердечным аритмиям, поэтому следует рассмотреть возможность 
применения дополнительных мер, которые могут привести к снижению содержания калия 
в  крови, таких как внутривенное введение глюконата кальция, инсулина и  глюкозы или 
бикарбоната, назначение ингаляционного сальбутамола [58]. Инсулин и  глюкоза в  дозе 
0,1 ед/кг и 0,5 г/кг соответственно внутривенно вводятся для снижения уровня калия в сы-
воротке крови при тщательном мониторинге уровня глюкозы в крови [54]. Если гиперка-
лиемия связана с электрокардиографическими изменениями, может потребоваться исполь-
зование натрий-калиевой обменной смолы, например, полистиролсульфоната натрия [54].

Коррекция гипонатриемии
Физиологический раствор и 5 %-я глюкоза являются стандартным выбором для стар-

товой инфузионной терапии у ребенка с ОНН, если клиническая и биохимическая кар-
тины демонстрируют, что низкий уровень натрия возник в первую очередь из-за потери 
соли [10]. При ПНН дефицит МК вызывает гипонатриемию из-за почечных потерь [10]. 
При ВНН дефицит кортизола может привести к  отсутствию клиренса свободной воды, 
что может способствовать гипонатриемии [10]. При ее наличии (менее 130 ммоль/л) ре-
комендуют болюсное введение 150 мл гипертонического физиологического раствора для 
повышения уровня натрия в сыворотке крови на 5 ммоль/л в течение первого часа интен-
сивной терапии [59]. При тяжелых проявлениях (уровень натрия менее 120 ммоль/л) сле-
дует вводить болюсно 100 мл 3 %-го физиологического раствора в течение 10 минут и при 
необходимости повторять до трех раз в зависимости от клинико-лабораторных показате-
лей ребенка [60].

Коррекция гипогликемии
Гипогликемия (менее 3,0 ммоль/л) требует срочного лечения внутривенным введением 

10 %-го раствора глюкозы (детям до 12 лет — 5–10 мл/кг, старше — 0,5–1,0 г/кг) с постоян-
ным мониторингом гликемического профиля (каждые 30 минут)1 [17, 18, 27, 40]. При от-
сутствии периферического или центрального венозного доступа необходимо рассмотреть 
возможность внутримышечного введения глюкагона [4]. Если у  ребенка имеется гипо-
гликемия, но  он находится в  сознании, ему следует давать перорально быстродействую-
щие углеводы, такие как сладкие соки, а затем углеводы длительного действия, например  
печенье [4].

Профилактика ОНН в детском возрасте
Обучение лиц (родителей, родственников, опекунов), осуществляющих уход за детьми 

с НН младшего детского возраста, и пациентов в подростковом возрасте имеет решающее 
значение для предотвращения ОНН [11, 24, 61]. Ухаживающие лица должны вовремя уметь 
распознавать признаки и  симптомы криза надпочечников у  ребенка и  четко знать алго-
ритмы неотложной помощи по изменению схемы назначения глюкокортикостероидов при 
рассматриваемой ургентной ситуации [11, 24]. Детские эндокринологи, осуществляющие 
лечение детей и подростков с НН, должны предусмотреть наличие у пациентов дополни-
тельных пероральных ГК и  провести инструктаж по  адекватную экстренному самостоя-
тельному введению гидрокортизона со стороны ухаживающих лиц [11]. Пациентам и их 
родственникам рекомендуется брать с собой дополнительный гидрокортизон при поездке 
за границу, а также письменные рекомендации эндокринолога [24]. Дети и подростки с НН 

1 Федеральные клинические рекомендации (протоколы) по ведению детей с эндокринными заболевани-
ями. EDN: https://elibrary.ru/zrvgjv ; Первичная надпочечниковая недостаточность. URL: https://clck.ru/3Ce7Lr 
(дата обращения: 14.05.2024).
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всегда должны иметь при себе дополнительные таблетки гидрокортизона, флакон с инъ-
екционным гидрокортизоном и шприц [2]. Подростки, родители или родственники детей 
младшего детского возраста должны быть обучены парентеральному введению гидрокор-
тизона при экстренном появлении клинических признаков ОНН [2].

Стратегии профилактики ОНН в  педиатрической практике также включают в  себя 
персонализированный и периодически обновляемый план назначения пероральных стрес-
совых доз со стороны эндокринолога и рекомендации по парентеральному (внутримышеч-
ному или подкожному) введению гидрокортизона в домашних условиях, если пероральный 
гидрокортизон по каким-то причинам невозможно принимать регулярно [19].

Основным шагом в предотвращении ОНН служит поддержание адекватной замести-
тельной терапии ГК [19]. В детском возрасте гидрокортизон, молекула которого идентична 
эндогенному кортизолу, является единственным ГК, рекомендуемым для лечения НН [19]. 
Другие ГК длительного действия, такие как дексаметазон и преднизолон, не назначаются, 
главным образом из-за их подавляющего эффекта на рост ребенка [19].

После острого приступа надпочечникового криза рекомендуется регулярный осмотр 
детского эндокринолога в течение нескольких месяцев после обострения, а затем динами-
ческое наблюдение 1 раз в 3–6 месяцев1 [24]. Пациентам и их родителям (родственникам, 
опекунам) необходимо предоставить возможность вносить соответствующие коррективы 
в принимаемые ими лекарства в отсутствие эндокринолога и адаптировать дозу ГК в со-
ответствии с  индивидуальными потребностями ребенка [24]. Дополнительную дозу ги-
дрокортизона можно рассмотреть в ситуациях тяжелого и длительного психологического 
стресса или изнурительных физических нагрузок [24]. В случае нахождения ребенка в ус-
ловиях жаркого климата или сильного потоотделения необходимо для компенсации увели-
чить дозу флудрокортизона (0,1–0,2 мг в сутки) или прием соли [24].

Во время любого интеркуррентного заболевания, такого как простуда, грипп или 
инфекция, которое протекает с  повышением температуры >37,5  °C или вызывает общее 
недомогание, суточную дозу гидрокортизона ребенку следует удвоить и тщательно контро-
лировать гидратацию [62]. Необходимо помнить, что две трети ОНН и неотложных госпи-
тализаций в педиатрической практике связаны именно с желудочно-кишечными расстрой-
ствами [33], поэтому детям и подросткам следует с осторожностью подходить к удвоению 
дозы гидрокортизона, если у  них развивается диарея [2]. После эпизода рвоты ребенку 
следует немедленно принять двойную обычную пероральную дозу гидрокортизона, а если 
рвота продолжится в течение 30 минут после приема этой дозы, то оправдана внутримы-
шечная инъекция гидрокортизона [63]. Необходимо усилить обучение пациентов и их ро-
дителей в контексте экстренной госпитализации и попытаться выявить любые упущенные 
возможности, которые могли бы предотвратить ОНН [2].

Заключение
ОНН у  детей и  подростков является экстренной эндокринологической неотложной 

ситуацией, которая имеет тяжелые клинические проявления, с риском летального исхода. 
Из-за неспецифической симптоматики состояние ОНН в педиатрической практике часто 
не диагностируется с последующей ошибочной терапевтической тактикой, что приводит 

1 Федеральные клинические рекомендации (протоколы) по ведению детей с эндокринными заболевани-
ями. EDN: https://elibrary.ru/zrvgjv ; Первичная надпочечниковая недостаточность. URL: https://clck.ru/3Ce7Lr 
(дата обращения: 14.05.2024).
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к фатальным последствиям. Четкое понимание клинико-диагностических критериев ОНН 
и знание алгоритмов экстренной помощи при рассматриваемом состоянии позволят улуч-
шить качество оказания экстренной помощи этому контингенту пациентов.
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