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ВВЕДЕНИЕ

Врожденный гипотиреоз (ВГ) представляет собой 
гетерогенную группу заболеваний, обусловленных мор-
фофункциональной незрелостью щитовидной железы 
(ЩЖ), гипоталамо-гипофизарной системы, а также нару-
шенным действием гормонов ЩЖ (дисгормоногенезом), 
манифестирует при рождении и в результате приводит 
к дефициту гормонов ЩЖ различной степени тяжести.

Гормоны ЩЖ играют решающую роль в развитии нерв-
ной системы, поэтому своевременная диагностика и лече-
ние ВГ позволяют предотвратить грубые неврологические 
и психические нарушения. Ранняя диагностика заболе-
вания возможна только при проведении неонатально-
го скрининга. Впервые скрининг на ВГ был осуществлен 
в 1974 г. в Квебеке (Канада) [1], в настоящее время прово-
дится в большинстве развитых стран мира. В Российской 
Федерации скрининг на ВГ в пилотных регионах страны 
был начат в 1993 г., в настоящее время является обязатель-
ной процедурой обследования новорожденных.

В 2014 г. в журнале Hormone Research in Paediatrics был 
опубликован международный консенсус по скринингу, 
диагностике и лечению ВГ, обобщающий многолетние дан-

ные, в том числе по проведению скрининга на ВГ [2]. Обнов-
ленные клинические рекомендации по ВГ представлены 
в декабрьском номере журнале Thyroid в 2020 г. [3]. В 2014 г. 
опубликованы отечественные клинические рекомендации 
по диагностике и лечению ВГ [4], в настоящее время про-
фессиональным сообществом обсуждается актуализиро-
ванный вариант данных рекомендаций [5]. Предлагаемая 
статья является переводом основных положений Европей-
ских рекомендаций 2020 г. с комментариями.

Сила (уровень) рекомендаций и их качество ранжи-
рованы в соответствии с системой GRADE (the Grading 
of Recommendations, Assessment, Development and 
Evaluation) [6].

1. НЕОНАТАЛЬНЫЙ СКРИНИНГ

1.1.	 Преимущества скрининга на ВГ.
•	 Раннее выявление ВГ с помощью неонатального 

скрининга и своевременно начатое лечение предот-
вращают необратимую задержку развития нервной 
системы и улучшают прогноз (1/⊕⊕⊕).

•	 Скрининг на ВГ должен быть внедрен во всем мире 
(1/⊕⊕⊕).
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1.2. Методология и эффективность скрининга на ВГ.
•	 Частота первичного ВГ составляет 1 случай 

на 2000–3000 и частично зависит от стратегии скри-
нинга (применяемого метода исследования); заболе-
ваемость центральным ВГ составляет около 1 случая 
на 16 000 (1/⊕⊕⊕).

•	 Главная цель неонатального скрининга на ВГ — вы-
явление всех форм первичного ВГ — легкой, средней 
тяжести и тяжелой; наиболее чувствительным иссле-
дованием для выявления первичного ВГ является 
определение уровня тиреотропного гормона (ТТГ) 
(1/⊕⊕⊕).

•	 При наличии финансовых ресурсов для скрининга 
центрального ВГ рекомендуется к ТТГ добавить изме-
рение общего (Т4) или свободного тироксина (св. T4) 
(2/⊕⊕○).
Комментарии. В Европейском консенсусе 2014 г. [2] 

приоритетным направлением было выявление всех 
форм первичного ВГ, обновленные рекомендации осве-
щают вопрос скрининга центрального ВГ. Распростра-
ненность первичного ВГ в РФ по результатам неонаталь-
ного скрининга составляет 1 на 3617 новорожденных [7]. 
В настоящее время скрининг на центральный ВГ в РФ 
не проводится [4].

1.3. Тактика после проведения скрининга для 
новорожденных, подверженных высокому риску 
развития ВГ.

•	 Некоторые группы детей (недоношенные новоро-
жденные, новорожденные с низкой массой тела при 
рождении, дети с сопутствующими заболеваниями 
в неонатальном периоде) могут иметь ложноотрица-
тельный результат неонатального скрининга или вы-
сокий риск легкой формы ВГ, не выявленного при нео-
натальном скрининге; для этих групп предполагается 
повторное обследование в возрасте от 10 до 14 дней 
(1/⊕○○).

•	 У пациентов с синдромом Дауна рекомендуется опре-
делять уровень ТТГ к концу первого месяца жизни 
(1/⊕⊕○).

•	 Первичный скрининг у пробанда может быть лож-
ноотрицательным; необходимо рассмотреть вопрос 
о проведении повторного скрининга у однополых 
близнецов. У сиблинга, не имеющего ВГ, уровень ТТГ 
должен контролироваться в более позднем возрасте 
настолько долго, насколько это возможно (2/⊕○○).

•	 При клиническом подозрении на гипотиреоз, несмо-
тря на нормальный уровень ТТГ по скринингу, необ-
ходимо дальнейшее обследование (редко, но встре-
чаются ложноотрицательные результаты), особенно 
у детей с отягощенным наследственным анамнезом 
по центральному ВГ (2/⊕○○).
Комментарии. Ложноотрицательный результат нео-

натального скрининга у перечисленных выше категорий 
новорожденных может быть обусловлен незрелостью ги-
поталамо-гипофизарно-тиреоидной оси [8, 9]. Также сле-
дует иметь в виду высокую частоту транзиторных форм ВГ 
у данных пациентов, что требует повторного обследова-
ния для уточнения диагноза в более позднем возрасте.

Как в зарубежных рекомендациях 2014 г. [2], так 
и в Российских [4] не освещены сроки контроля уровня 
ТТГ для детей с синдромом Дауна. Поскольку большин-

ство новорожденных с этим синдромом при рождении 
имеют тяжелую сопутствующую патологию, синтез ТТГ 
может быть нарушен, что приводит к ложноотрица-
тельному результату неонатального скрининга и тре-
бует повторного определения уровня ТТГ в возрасте 
3–4 нед [10, 11].

Особая ситуация складывается при многоплодной 
беременности. Из-за смешивания крови плодов кон-
центрация ТТГ у близнеца с ВГ может быть ниже истин-
ных значений, и ВГ может не выявляться при скрининге, 
в связи с чем необходим повторный контроль у однопо-
лых близнецов [12, 13, 14].

2. ДИАГНОСТИКА И КРИТЕРИИ ДЛЯ НАЧАЛА ЛЕЧЕНИЯ

2.1. Биохимические критерии, используемые при 
принятии решения о начале лечения ВГ.

•	 При отклонении результатов неонатального скринин-
га от референсных значений, новорожденный дол-
жен быть направлен в специализированный центр 
(1/⊕⊕○).

•	 При положительном результате скрининга необходи-
мо провести подтверждающее исследование, вклю-
чающее определение уровня св. T4 и ТТГ венозной 
крови (1/⊕⊕○).

•	 Если уровень св. T4 в сыворотке крови ниже порого-
вого значения, а ТТГ выше референсного интервала, 
показано немедленное назначение лечения левоти-
роксином (1/⊕⊕⊕).

•	 Если уровень ТТГ в сыворотке крови составляет бо-
лее 20 МЕ/л при подтверждающем исследовании 
(приблизительно на 2-й неделе жизни), лечение сле-
дует начинать, даже если св. Т4 в норме (2/⊕○○).

•	 Если уровень ТТГ в сыворотке крови составляет 
6–20 МЕ/л после 21-дневного возраста у здорового 
новорожденного с уровнем св. T4 в пределах воз-
растного референсного интервала, предлагается: 
немедленно начать лечение левотироксином и про-
вести повторное исследование на более позднем 
этапе (на фоне отмены терапии) либо воздержать-
ся от лечения, но повторить обследование через 
1–2 нед (2/⊕⊕○).

•	 Если уровень св. T4 низкий, уровень ТТГ низкий, нор-
мальный или немного повышенный, диагностика 
центрального ВГ должна быть продолжена (1/⊕⊕○).

•	 У новорожденных с центральным ВГ рекомендуется 
начинать лечение левотироксином только после ис-
ключения надпочечниковой недостаточности; если 
центральная надпочечниковая недостаточность 
не может быть исключена, лечение глюкокортикои-
дами должно предшествовать лечению левотирокси-
ном, чтобы предотвратить возможное развитие криза 
надпочечниковой недостаточности (2/⊕○○).

•	 В странах или регионах, где гормональные исследо-
вания для оценки функции ЩЖ недоступны, лечение 
левотироксином следует начинать, если концентра-
ция ТТГ в пятне фильтровальной бумаги составляет 
более 40 МЕ/л (2/⊕○○).
Комментарии. Раннее выявление и своевременно 

начатое лечение ВГ (в течение первых 2 нед жизни) име-
ют важное значение для нейрокогнитивного развития 
и роста ребенка.
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В РФ рекомендуется забор образцов капиллярной 
крови для проведения неонатального скрининга у доно-
шенных новорожденных на 3–4-е сутки жизни, у недоно-
шенных — не ранее 7 сут [4, 15]. Референсный уровень 
ТТГ зависит от диагностических наборов, например, для 
иммунодиагностической системы «Делфия» («Делфия 
неонатал ТТГ») нормальным является уровень ТТГ капил-
лярной крови менее 9 мЕд/л.

В случае повышенного уровня ТТГ проводится по-
вторное определение ТТГ из того же образца крови, 
и при повторно повышенном уровне неонатального ТТГ 
срочно уведомляются врачи детской поликлиники, где 
ребенку производится забор венозной крови для опре-
деления уровней ТТГ и св. Т4. Если уровень неонатально-
го ТТГ был выше 40 мЕд/л — не дожидаясь результатов 
из венозной крови, назначается заместительная тера-
пия левотироксином. Во всех остальных случаях тактика 
определяется после получения результатов ТТГ и св. Т4 
в сыворотке.

При получении результатов в пределах референсных 
значений терапия отменяется. Остальные рекомендации 
аналогичны рекомендациям Европейского консенсуса 
2020 г. [3].

Остается спорным вопрос о пользе назначения лече-
ния левотироксином новорожденных с «умеренным» ги-
потиреозом (уровень ТТГ 6–20 мЕ/л и нормальный св. T4) 
[16, 17, 18]. Динамическое наблюдение за детьми с ВГ 
осуществляется детским эндокринологом.

2.2. Оповещение о положительном результате 
неонатального скрининга. 

•	 Положительный результат неонатального скрининга 
должен быть сообщен специалистом (детским эндо-
кринологом, педиатром или врачом общей практики) 
по телефону либо лично и дополнен письменной ин-
формацией для семьи ребенка (2/⊕○○).
Комментарии. В Российской Федерации инфор-

мация о повышенном уровне ТТГ и необходимости до-
полнительного обследования (определение ТТГ и св. Т4 
в сыворотке крови) передается сотрудниками медико-
генетических лабораторий в детскую поликлинику.

2.3. Методы визуализации при ВГ.
•	 Пациентам с установленным диагнозом ВГ насто-

ятельно рекомендуется начать лечение левоти-
роксином до инструментальной визуализации ЩЖ 
(1/⊕⊕○).

•	 Рекомендуется визуализировать ЩЖ при помощи 
радиоизотопного сканирования (сцинтиграфия) или 
ультразвукового исследования (УЗИ) либо с исполь-
зованием обоих методов (1/⊕⊕○).

•	 Для оценки тяжести внутриутробного гипотиреоза 
может быть выполнена рентгенография коленного 
сустава (2/⊕○○).
Комментарии. Несмотря на то что этиология не вли-

яет на тактику лечения, всем детям с ВГ рекомендовано 
проведение визуализации тиреоидной ткани. В настоя-
щее время в РФ детям с ВГ с целью топической диагно-
стики рутинно проводится только УЗИ ЩЖ, тиреосцин-
тиграфия не получила широкого применения в связи 
с низкой доступностью и выполняется в редких случаях, 
как правило, детям старшего возраста.

Визуализация с использованием УЗИ и сцинтиграфии 
обеспечивает высокое анатомическое и функциональ-
ное разрешение, позволяющее различить перманент-
ный и транзиторный ВГ [19]. Сочетание двух методов осо-
бенно эффективно в случаях аплазии и эктопии ЩЖ [20] 
и устраняет необходимость дальнейшего диагностиче-
ского поиска.

2.4. Сопутствующие пороки развития и синдромы.
•	 Все новорожденные с высокой концентрацией ТТГ 

должны быть тщательно обследованы на наличие 
дисморфических особенностей, свидетельствующих 
о синдромальной форме ВГ, а также о врожденных 
пороках развития (в особенности пороков сердца) 
(1/⊕⊕⊕).

3. ЛЕЧЕНИЕ И МОНИТОРИНГ ВГ

3.1. Начало лечения первичного ВГ.
•	 Для лечения ВГ единственный рекомендованный 

препарат выбора — левотироксин (1/⊕⊕○).
•	 Лечение левотироксином следует начинать как мож-

но скорее, не позднее чем через 2 нед после рожде-
ния ребенка или сразу после подтверждения диа-
гноза (на основании гормонов в сыворотке крови) 
(1/⊕⊕○).

•	 Начальная максимальная доза левотироксина долж-
на составлять не более 15 мкг/кг/сут, с учетом различ-
ной тяжести ВГ (1/⊕⊕○).

•	 В случае тяжелых форм ВГ: низкие уровни общего 
Т4 и/или св. Т4 (в сыворотке крови до лечения менее 
5 пмоль/л) в сочетании с повышенным уровнем ТТГ 
(выше нормального диапазона с учетом гестационно-
го возраста и возраста с момента рождения), следует 
начинать лечение с максимальной начальной дозы 
(10–15 мкг/кг/сут) (1/⊕⊕○).

•	 Младенцам с умеренным ВГ (до лечения св. T4 
в сыворотке более 10 пмоль/л в сочетании с повы-
шенным ТТГ) лечение следует начинать с началь-
ной дозы 10  мкг/кг в сутки; при повышенном 
ТТГ и референсном св. T4 — с начальной дозы 
5–10 мкг/кг/сут (1/⊕⊕○).

•	 Левотироксин следует принимать перорально, 1 раз 
в день (1/⊕⊕○).

•	 Доказательства в пользу использования оригиналь-
ного препарата левотироксина против дженерика 
неоднозначны, но, основываясь на личном опыте/
экспертном мнении, рекомендуется оригинальный 
препарат, а не дженерик (2/⊕⊕○).
Комментарии. На сегодняшний день отсутствуют 

рандомизированные клинические исследования, в ко-
торых был бы указан конкретный подход к лечению, ос-
нованный на высококачественных доказательствах. Пер-
воначально изучалось соматическое развитие с оценкой 
роста и полового созревания, но в дальнейшем фокусом 
исследований стала оценка когнитивного статуса (IQ). Са-
мый высокий уровень доказательств был получен в тех 
исследованиях, которые оценивали IQ у пациентов с ВГ, 
где контрольной группой служили здоровые сибсы. Ис-
следования указывают на выраженное влияние двух ос-
новных факторов, определяющих когнитивный исход, — 
возраста начала лечения левотироксином и стартовой 
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дозы препарата. Основываясь на литературных данных, 
можно сделать вывод, что ребенок даже с тяжелой фор-
мой ВГ может достичь нормального IQ, который не отли-
чается от здоровых братьев и сестер, если лечение лево-
тироксином начинается до достижения возраста 10 дней 
и начальная доза составляет не менее 10 мкг/кг/сут, а при 
тяжелых формах — 15 мкг/кг/сут [21, 22].

3.2. Мониторинг лечения при первичном ВГ.
•	 Рекомендуется измерять концентрацию св. T4 и ТТГ 

в сыворотке крови до или по крайней мере через 4 ч 
после приема левотироксина (1/⊕⊕○).

•	 Рекомендуется оценивать св. Т4 и ТТГ в соответ-
ствии с возрастными референсными интервалами 
(1/⊕⊕○).

•	 Основная цель лечения новорожденных с первич-
ным ВГ заключается в быстром повышении уровня 
св. Т4, что приводит к нормализации уровня ТТГ в сы-
воротке крови; в дальнейшем ТТГ следует поддержи-
вать в пределах референсного интервала.

•	 Если ТТГ находится в референсном интервале, то до-
пустима концентрация св. T4 выше верхнего предела 
референсного интервала и рекомендовано поддер-
живать ту же дозу препарата (1/⊕⊕○).

•	 Любое снижение дозы левотироксина не должно ос-
новываться на единичном превышении нормальной 
концентрации св. T4, если только ТТГ не подавлен (т. е. 
ниже нижней границы референсного интервала) или 
нет признаков тиреотоксикоза (например, тремор 
или тахикардия) (1/⊕⊕○).

•	 Первая клиническая и биохимическая оценка должна 
проводиться через 1–2 нед после начала лечения ле-
вотироксином (не позднее 1 нед в случае начальной 
дозы 50 мкг в день и более) (1/⊕○○).

•	 Последующий контроль должен проводиться каж-
дые 2 нед до нормализации уровня ТТГ в сыворотке 
крови, после чего частота может быть уменьшена 
до 1 раза в 1–3 мес до достижения 12-месячного воз-
раста (1/⊕○○).

•	 В возрасте от 12 мес до 3 лет периодичность контроля 
может быть уменьшена до 1 раза в 2–4 месяца; после 
этого оценка должна проводиться каждые 3–6 мес 
до завершения роста (1/⊕○○).

•	 Если обнаружены отклонения св. T4 или ТТГ от ре-
ференсных значений или результат сомнительный, 
то частота обследований должна быть увеличена 
(2/⊕○○).

•	 После изменения дозы или замены препарата следу-
ет провести дополнительный контроль через 4–6 нед 
(2/⊕○○).

•	 В отличие от взрослых, у новорожденных, младен-
цев и детей левотироксин можно принимать вместе 
с пищей (без соевого белка и растительных воло-
кон); препарат следует принимать ежедневно в одно 
и то же время с целью обеспечения лучшей абсорб-
ции препарата и при этом лучшего титрования дозы 
(2/⊕○○).

•	 В случае неожиданной необходимости увеличения 
дозы, снижения абсорбции или увеличения мета-
болизма тироксина при других заболеваниях (на-
пример, желудочно-кишечного тракта) следует рас-
смотреть вопрос о раздельном приеме пищи или 

медикаментов (2/⊕○○); наиболее частой причиной 
может быть несоблюдение рекомендаций, особенно 
у подростков.
Комментарии. В предыдущем Европейском консен-

сусе 2014 г. [4] исследование гормонального профиля 
было рекомендовано через 4 ч от последнего приема 
левотироксина, настоящие рекомендации позволяют 
проводить контроль как до, так и после приема препа-
рата. Нет убедительных доказательств в пользу одной 
оптимальной схемы наблюдения, основанной на иссле-
дованиях с оценкой развития нервной системы, однако 
проведенные исследования свидетельствуют о важно-
сти частого лабораторного мониторинга и коррекции 
дозы в течение первых 2–3 лет жизни. В Европейских 
рекомендациях предложен более частый мониторинг 
гормональных показателей в раннем возрасте. Лечение 
высокими дозами препарата (10–15 мкг/кг/сут) требует 
более частой коррекции дозы [23, 24].

3.3. Лечение и мониторинг при центральном ВГ.
•	 При тяжелых формах центрального ВГ (св. T4 менее 

5 пмоль/л) для быстрой нормализации уровня св. Т4 
также рекомендуется начинать лечение левотирокси-
ном в максимально ранние сроки в дозах, подобных 
первичному ВГ (10–15 мкг/кг/сут) (1/⊕⊕○).

•	 При более легких формах центрального ВГ предлага-
ется начинать лечение с более низкой дозы левоти-
роксина (5–10 мкг/кг/сут) (1/⊕⊕○).

•	 У новорожденных с центральным ВГ рекомендуется 
оценивать лечение путем контроля св. T4 и ТТГ по той 
же схеме, что и для первичного ВГ; уровень св. T4 
должен быть выше среднего/медианного значения 
возрастного референсного интервала; если уровень 
ТТГ до начала терапии низкий, в дальнейшем можно 
не проводить его контроль (1/⊕○○).

•	 При подозрении на недостаточное лечение или пе-
редозировку у пациента с центральным ВГ можно 
провести контроль уровня ТТГ, св. Т3 или общего T3 
(1/⊕○○).

•	 Уровень св. Т4 у нижней границы референсного ин-
тервала, а особенно при ТТГ более 1,0 мЕ/л, должен 
учитываться при лечении.

•	 Когда уровень св. T4 находится около или выше верх-
него предела референсного интервала, следует рас-
смотреть вопрос о передозировке (если перед взяти-
ем крови не было приема левотироксина), особенно 
если имеются клинические признаки тиреотоксикоза 
или высокая концентрация св. Т3 (1/⊕○○).
Комментарии. Данный раздел консенсуса является 

новым. В Российских протоколах по диагностике и лече-
нию гипопитуитаризма у детей и подростков (2014 г.) [5] 
рекомендуется доза левотироксина 50 мкг/м2/сут или 
около половины дозы, используемой при лечении пер-
вичного гипотиреоза; критерий компенсации — нор-
мальный уровень св. Т4, в то время как настоящий кон-
сенсус не выделяет различий в дозе препарата при 
первичном и центральном ВГ.

3.4. Повторная оценка функции ЩЖ с целью 
уточнения диагноза.

•	 Если в первые недели или месяцы лечения не был 
установлен окончательный диагноз ВГ, показана 
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повторная оценка гипоталамо-гипофизарно-ти-
реоидной оси после 2–3 лет, особенно у детей 
с ЩЖ в типичном месте (a gland-in-situ) и у детей 
с подозрением на изолированный центральный ВГ 
(1/⊕⊕○).

•	 Для уточнения диагноза терапию левотироксином 
необходимо отменить постепенно в течение 4–6 нед 
или сразу, и через 4 нед провести повторную оценку 
функции ЩЖ (св. Т4 и ТТГ).

•	 Если первичный гипотиреоз подтвержден только 
уровнем ТТГ (ТТГ больше или равен 10 мЕ/л), то сле-
дует рассмотреть возможность проведения визуали-
зации ЩЖ и генетического исследования; если цен-
тральный ВГ вероятен (св. T4 ниже нижней границы 
референсного интервала в сочетании с низким, нор-
мальным или незначительно повышенным ТТГ), сле-
дует провести оценку других гормонов передней 
доли гипофиза и генетическое исследование.

•	 Если ТТГ выше верхней границы референсного 
интервала, но менее 10 мЕ/л или св. Т4 находится 
на нижней границе референсного интервала, то не-
обходимо продолжить наблюдение на фоне отмены 
препарата и провести повторное исследование еще 
через 3–4 нед (1/⊕⊕○).

•	 Если ребенку с диагнозом транзиторный ВГ и ЩЖ 
в типичном месте требуется доза левотироксина ме-
нее 3 мкг/кг/сут в возрасте 6 мес, то повторная оцен-
ка функции может быть проведена уже в это время, 
а не после 2–3 лет (1/⊕⊕○).

•	 Рекомендуется избегать использования йодсодержа-
щих антисептиков в пери- и неонатальном периоде, 
так как они могут вызвать транзиторный ВГ (1/⊕⊕○).
Комментарии. В последние годы неуклонно растет 

распространенность транзиторного ВГ. Согласно исследо-
ваниям, проведенным в 2018 г., при обследовании детей 
с ВГ и типичным расположением ЩЖ на долю транзитор-
ного гипотиреоза приходится 20–54% случаев [25, 26]. 
По литературным данным, к факторам, повышающим веро-
ятность транзиторного ВГ, можно отнести пол (чаще у маль-
чиков)  [27], низкий вес при рождении [28], неонатальную 
патологию, требующую интенсивной терапии [29], «легкие» 
формы ВГ на момент установки диагноза [30–37]. Прове-
денные исследования подчеркивают необходимость про-
ведения повторного обследования для выявления детей, 
которые не нуждаются в длительной терапии.

Согласно Российским рекомендациям по лечению 
и диагностике ВГ 2014 г. [4] (и проекту клинических ре-
комендаций 2020 г. [5]), уточнение диагноза и решение 
вопроса о необходимости продолжения лечения прово-
дится в возрасте после 1 года на фоне отмены препарата 
на 3–4 нед.

Новым положением Европейского консенсуса 
2020  г. является ограничение применения кожных 
антисептиков с содержанием йода (в акушерстве 
и неонатологии), поскольку йод легко проникает в ЩЖ 
плода или новорожденного, вызывая транзиторный 
гипотиреоз [38, 39].

3.5. Лечение и наблюдение беременных женщин 
с ВГ.

•	 У пациенток с ВГ, планирующих беременность, ре-
комендуется тщательно контролировать лечение 

левотироксином; кроме того, они должны быть про-
информированы о возможности увеличения дозы 
препарата во время беременности (1/⊕⊕○).

•	 Уровни св. Т4 (или общего Т4) и ТТГ следует контро-
лировать каждые 4–6 нед в течение беременности, 
уровень ТТГ в соответствии с современными реко-
мендациями по лечению гипотиреоза должен быть 
не выше 2,5 мЕ/л на протяжении всей беременности 
у пациенток, получающих лечение левотироксином 
(1/⊕○○).

•	 У беременных женщин с центральным ВГ дозу лево-
тироксина следует увеличивать, стремясь к уровню 
св.  Т4 выше среднего/медианного значения рефе-
ренсного интервала для соответствующего триме-
стра беременности (1/⊕○○).

•	 После родов рекомендуется снизить дозу левоти-
роксина до прежней, которая была до беременно-
сти; дополнительно оценка функции ЩЖ должна 
проводиться примерно через 6 нед после родов 
(1/⊕⊕○).

•	 Все беременные женщины должны принимать 
250 мкг препаратов йода в сутки (1/⊕⊕○).
Комментарии. В Российских клинических рекомен-

дациях по диагностике и лечению ВГ у детей [4] такти-
ка наблюдения при беременности отсутствует. Однако 
в связи с возможностью беременности в подростковом 
возрасте данный раздел консенсуса является важным. 
По сравнению с Европейским консенсусом 2014 г. [2] об-
новленные рекомендации не выделяют целевой уровень 
ТТГ в зависимости от срока беременности, а рекоменду-
ют придерживаться уровня менее 2,5 мЕ/л на всем про-
тяжении беременности. Также к рекомендациям добав-
лены сведения о применении препаратов йода в дозе, 
рекомендованной ВОЗ.

4. РЕЗУЛЬТАТЫ НЕОНАТАЛЬНОГО СКРИНИНГА 
И РАННЕГО НАЧАЛА ЛЕЧЕНИЯ

4.1. Развитие нервной системы.
•	 Психомоторное развитие и успеваемость в школе 

должны периодически оцениваться у всех детей 
с ВГ; поводом для дополнительной оценки являются 
задержка речи, проблемы с вниманием и памятью, 
а также поведенческие проблемы (1/⊕⊕○).

•	 У небольшой части детей с ВГ, у которых наблюдает-
ся значительная задержка психомоторного развития 
при своевременно начатом лечении, необходимо ис-
ключить другие причины интеллектуальных наруше-
ний, кроме ВГ (1/⊕○○).

•	 У детей с ВГ исследование слуха необходимо прово-
дить не только в неонатальном периоде, но и позже — 
до школьного возраста, при необходимости и во вре-
мя дальнейшего наблюдения (2/⊕⊕○).
Комментарии. В настоящее время большинство 

детей с ВГ имеют нормальное нервно-психическое 
развитие и успеваемость. Однако, несмотря на сво-
евременно начатую и адекватную терапию, у пациен-
тов с тяжелой формой ВГ может быть незначительный 
когнитивный и моторный дефицит. Своевременно 
не диагностированное нарушение слуха может отри-
цательно сказаться на развитии речи, успеваемости 
в школе и качестве жизни. Согласно отечественным 
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клиническим рекомендациям 2014 г. [4] и проекту 
2020  г. [5], определены сроки диспансерного наблю-
дения для детей с ВГ: на первом году жизни рекомен-
дован осмотр оториноларингологом, консультация не-
вролога 1 раз в 3–6 мес, в 1 год — осмотр сурдологом 
и в возрасте 4–5 лет — логопедом, дальнейшее обсле-
дование по показаниям. Настоящий Европейский кон-
сенсус не регламентирует конкретные сроки обследо-
вания узкими специалистами.

4.2. Развитие зоба при дисгормоногенезе ЩЖ.
•	 У детей и подростков с первичным ВГ, возникшим 

вследствие дисгормоногенеза, могут сформиро-
ваться зоб и узлы; в этих случаях целевые значе-
ния сывороточного ТТГ должны быть у нижней 
границы референсного интервала, для монито-
ринга объема ЩЖ рекомендовано периодическое 
УЗИ (2/⊕⊕○).

•	 Так как было зарегистрировано несколько случаев 
рака ЩЖ, в случае подозрительных узлов при УЗИ 
должна быть выполнена тонкоигольная аспирацион-
ная биопсия (ТАБ) (1/⊕○○).
Комментарии. Данный раздел консенсуса являет-

ся новым. С целью своевременного выявления узлов 
необходимо регулярное проведение УЗИ ЩЖ (каждые 
2–3  года) [3]. В Российских рекомендациях сроки вы-
полнения УЗИ при наличии зоба определены как 1 раз 
в 6–12 мес [4, 5].

4.3. Рост, половое созревание и фертильность.
•	 Дети с несиндромальным ВГ, получающие адекватную 

заместительную терапию, имеют нормальный рост 
и половое созревание, их фертильность ничем не от-
личается от лиц без ВГ (1/⊕⊕⊕).

4.4. Опорно-двигательный аппарат, обмен 
веществ и сердечно-сосудистая система.

•	 Дети с несиндромальным ВГ, получающие адекват-
ную заместительную терапию, также имеют нор-
мальное состояние опорно-двигательного аппара-
та, обмена веществ и сердечно-сосудистой системы 
(1/⊕⊕○).

4.4. Обучение пациентов и врачей, а также 
качество жизни, связанное со здоровьем.

•	 Медицинские образовательные программы по во-
просам ВГ должны совершенствоваться и регулярно 
обновляться (1/⊕⊕⊕).

•	 Начиная с момента постановки диагноза необходимо 
обучение родителей, а в дальнейшем и самого паци-
ента приверженности лечению; особые периоды — 
переход во взрослое лечебное учреждение, женщи-
ны с ВГ во время беременности (1/⊕⊕⊕).

•	 Приверженность лечению следует стимулировать 
на протяжении всей жизни (1/⊕⊕○)

4.5. Переход во взрослое лечебное учреждение.
•	 При переводе пациентов из педиатрического ле-

чебного учреждения в терапевтическое основны-
ми целями являются непрерывность лечения, ка-
чество жизни, улучшение понимания проблемы ВГ 
(1/⊕⊕⊕).

Комментарии. Следует уделять должное внима-
ние переводу пациента из педиатрической службы 
во взрослое лечебное учреждение, поскольку он может 
быть связан со снижением приверженности к лечению 
и нерегулярным последующим наблюдением, что может 
привести к ухудшению течения заболевания.

5. ГЕНЕТИКА ВРОЖДЕННОГО ГИПОТИРЕОЗА, 
ГЕНЕТИЧЕСКОЕ КОНСУЛЬТИРОВАНИЕ И ДОРОДОВОЕ 
ВЕДЕНИЕ

5.1. Критерии генетического консультирования.
•	 Генетическое консультирование должно быть персо-

нализированным для каждого пациента с ВГ и прово-
диться опытным специалистом (2/⊕⊕○).

•	 Консультирование должно включать в себя обсуж-
дение характера наследования заболевания и риска 
возникновения повторных случаев ВГ в семье. Если 
известен семейный анамнез, то установления генети-
ческой причины (1/⊕⊕○).

•	 Семьи, имеющие ребенка с ВГ, должны быть инфор-
мированы о двух самых частых формах первично-
го ВГ  — дисгенезии ЩЖ и дисгормоногенезе, при 
включении определения св. Т4 в неонатальный скри-
нинг — о центральном ВГ (1/⊕⊕⊕).

5.2. Генетика ВГ.
•	 Если проводится генетическое исследование, то его 

целью должно быть улучшение диагностики, лечения 
или прогноза (1/⊕⊕○).

•	 До начала исследования следует обсудить с родите-
лями/семьей возможности и ограничения генетиче-
ского тестирования (1/⊕⊕○).

•	 По возможности генетическое исследование должно 
проводиться с помощью новых методов, таких как 
сравнительная геномная гибридизация (CGH), секве-
нирование нового поколения панели генов (NGS) или 
полное экзомное секвенирование (WES) (1/⊕⊕○).

•	 Генетическому исследованию должно предшествовать 
тщательное фенотипическое описание пациента с ВГ, 
включая морфологию ЩЖ (2/⊕⊕○).

•	 Не только пациенты с дисгормоногенезом, но и се-
мейные случаи дисгенезии ЩЖ и центрального ВГ 
должны подлежать генетическому обследованию 
(1/⊕⊕○).

•	 Сочетание ВГ с синдромальной патологией требует 
молекулярно-генетической верификации для выяв-
ления новых генов-кандидатов (1/⊕⊕○).

•	 Необходимо проведение дальнейших исследований 
для определения категорий пациентов, которым 
потребуются новые диагностические возможности 
(2/⊕⊕○).
Комментарии. Определить генетическую основу 

заболевания позволяет молекулярно-генетическое об-
следование. В представленных Европейских рекомен-
дациях вопросу генетики ВГ уделяется большее вни-
мание. Перед направлением пациента на генетическое 
исследование необходимо обратить внимание на на-
личие фенотипических особенностей. Поиск мутаций 
генов-кандидатов, ответственных за развитие врожден-
ного гипотиреоза, целесообразно проводить во всех 
семейных случаях ВГ.
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5.3. Антенатальная диагностика, оценка функции 
ЩЖ плода и лечение гипотиреоза плода.

•	 Антенатальная диагностика рекомендуется в случаях 
зоба, выявленного при УЗИ плода (1/⊕⊕⊕); семей-
ного случая ВГ, обусловленного дисгормоногенезом 
(частота повторных случаев 25%) (1/⊕⊕⊕); и извест-
ных дефектах генов, участвующих в развитии ЩЖ 
(1/⊕⊕○). Особенно важно рассматривать синдро-
мальные случаи с потенциальной смертностью и эм-
бриональным мозаицизмом (например, мутации/де-
леции гена NKX2-1 и тяжелая легочная дисфункция). 
Семейные случаи ВГ, обусловленные дисгенезией 
(2% семейных случаев), требуют дальнейшего изуче-
ния для определения целесообразности и клиниче-
ской значимости антенатального выявления.

•	 Для оценки объема ЩЖ плода рекомендуется прове-
дение УЗИ в сроке от 20 до 22 нед беременности — 
этим методом могут быть выявлены зоб или дисге-
незия, в том числе отсутствие ткани ЩЖ. При оценке 
размеров ЩЖ следует учитывать гестационный воз-
раст, в случаях зоба должен быть измерен объем ЩЖ 
(1/⊕⊕⊕).

•	 Если у плода диагностирован зоб, пренатальная по-
мощь должна оказываться в специализированном 
перинатальном центре (1/⊕⊕⊕).

•	 В качестве эталонного метода оценки функции ЩЖ 
плода рекомендуется кордоцентез, а не амнио-
центез. Данное обследование следует проводить 
только в том случае, если рассматривается вопрос 
о пренатальном вмешательстве (1/⊕⊕⊕).
В большинстве случаев состояние ЩЖ плода можно 

оценить на основании УЗ-критериев, поэтому забор кро-
ви плода требуется только в исключительных случаях 
(2/⊕⊕○).
•	 У эутиреоидной беременной женщины с прогресси-

рующим многоводием, при больших размерах зоба 
у плода и/или с окклюзией трахеи плода, а также 
риском преждевременных родов, рекомендуется 
лечение плода внутриамниотическими инъекциями 
тироксина; у беременной женщины с гипотиреозом 
рекомендуется лечить женщину (а не плод) левоти-
роксином (1/⊕⊕○).

•	 При неиммунном гипотиреозе и наличии зоба у пло-
да на фоне многоводия рекомендуются внутриамни-
отические инъекции левотироксина для уменьшения 
размеров ЩЖ плода. Инъекции должны выполнять-
ся многопрофильными бригадами специалистов 
(1/⊕⊕⊕). Экспертная группа предлагает исполь-
зовать 10 мкг/кг расчетной массы плода в течение 
15 дней в виде внутриамниотического введения пре-
парата. Риск для плода и психологическая нагрузка 
на родителей должны быть учтены при оценке риска/
пользы (2/⊕○○).
Комментарии. В отличие от Европейских ре-

комендаций 2014 г., это во многом новый раздел, 
в частности, определены дозы левотироксина для 
внутриутробного лечения зоба плода. В Российской 
Федерации данный метод лечения не используется 
(нет зарегистрированных парентеральных форм ле-
вотироксина).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Представленные материалы отражают современ-
ные взгляды на диагностику, лечение и наблюдение 
за пациентами с ВГ. Расширены разделы, посвященные 
молекулярно-генетическому обследованию пациен-
тов/семей и наблюдению за беременными пациентка-
ми с ВГ, а также введены новые разделы, в частности, 
наблюдение за детьми с ВГ и зобом и центральным 
гипотиреозом.
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