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ной группе школьников (медиана 170 мкг/л) и не­
значительное количество образцов с содержанием 
йода менее 100 мкг/л (13,3%) и менее 50 мкг/л 
(4,6%), что значительно меньше рекомендованных 
пороговых значений. Адекватное потребление йода 
достигнуто за счет всеобщего йодирования соли, а 
количество домохозяйств, потребляющих качест­
венную йодированную соль, составляет 100%.

Выводы
1. В Туркменистане достигнуто всеобщее обяза­

тельное йодирование пищевой поваренной соли. 
В общенациональном репрезентативном исследо­
вании, в котором приняли участие 879 школьни­
ков, доказано адекватное обеспечение населения 
йодом на всей территории страны (медиана йоду- 

рии 170 мкг/л), при этом 100% домохозяйств ис­
пользовали в питании качественную йодирован­
ную поваренную соль.

2. В 2004 г. ВОЗ, ЮНИСЕФ и МСКЙДЗ при­
знали Туркменистан как страну, устранившую де­
фицит йода в питании населения.
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С целью изучения эффективности нейрохирургического лечения болезни Иценко—Кушинга (БИК) нами проанализированы 
ранние и отдаленные результаты аденомэктомии у 99 пациентов (90 женщин и 9 мужчин) с БИК. Диагноз болезни Ицен­
ко—Кушинга был верифицирован на основании гормональных исследований, функциональных проб и результатов топиче­
ской диагностики. Все пациенты имели активную стадию заболевания и опухоль гипофиза по данным МРТ. Из 99 больных 
у 75% была микроаденома гипофиза по данным МРТ, а у 25% — макроаденома. Не найдено корреляции между размерами 
опухоли, длительностью заболевания и выраженностью гиперкортицизма. Показанием к оперативному лечению являлась 
четко локализованная опухоль гипофиза по данным МРТ. Больные, как правило, хорошо переносили нейрохирургическую 
операцию и только у 12% были осложнения в виде приходящего несахарного диабета, что согласуется с данными лите­
ратуры. Разработаны алгоритмы послеоперационного ведения таких пациентов. Полученные данные показали, что раз­
витие в первые послеоперационные дни гормональной и клинической картины гипокортицизма служит хорошим прогно­
стическим признаком радикально проведенной операции. Через 6 мес после операции у 82% пациентов наблюдалась ремис­
сия. При среднем сроке наблюдения 8,6 года ремиссия сохранялась у 69 (85,2%) из 81 пациента. Однако пациенты с БИК 
после операции должны находиться на диспансерном наблюдении, так каку 14% в отдаленном послеоперационном периоде 
развился рецидив заболевания.
Ключевые слова: транссфеноидальная аденомэктомия, болезнь Иценко—Кушинга.

То study the efficiency of neurosurgical treatment of the Itsenko-Cushing disease (ICD), the authors analyzed the early and late 
results of adenomectomy in 99 patients (90females and 9 males) with ICD. The diagnosis of ICD was verified on the basis of hormonal 
studies, functional tests, and the results of topic diagnosis. All the patients had an active stage of the disease and a pituitary tumor, 
as evidenced by magnetic resonance imaging (MR1). Out of the 99 patients, 75% had a microadenoma of the pituitary and 25% 
had its macroadenoma. No correlation was found between the sizes of a tumor, the duration of the disease, and the severity of hy- 
percorticism. The indication for surgery was a well-defined localized pituitary tumor as verified by MRI. The patients tolerated a 
neurosurgery well and complications as incoming diabetes insipidus were observed only in 12%, which is in agreement with the data 
available in the literature. Algorithms were developed for postoperative management of these patients. The findings have indicated 
that the development of the hormonal and clinical signs of hypocorticism serves as a good predictive marker of a radically performed 
operation. Six months after surgery, 82% of the patients were at remission. At an average 8.6-year follow-up, remission continued 
to be in 69 (85.2%) of 81 patients. After surgery, patients with ICD should be, however, followed up since 14% developed a recurrence 
in the late postoperative period.
Key words: transsphenoidal adenectomy, Itsenko-Cushing disease.

Болезнь Иценко—Кушинга (БИК) представляет 
собой тяжелое заболевание гипоталамо-гипофизар- 
ного генеза, обусловленное опухолью гипофиза (кор­
тикотропиномой) или гиперплазией аденоматозных 
клеток, секретирующих повышенное количество ад­
ренокортикотропного гормона (АКТГ), увеличением 
продукции кортизола корой надпочечников с разви­
тием клинической картины гиперкортицизма.

Диагностика кортикотропином значительно 
улучшилась в последние годы в связи с внедрением 
в клиническую практику новых технологий и ме­
тодов диагностики, таких как компьютерная и маг­
нитно-резонансная томография (КТ и МРТ). МРТ 
головного мозга, в том числе с применением пара­
магнитных контрастных средств, является методом 
выбора в диагностике микроаденом гипофиза и 
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кортикотропином в частности. С применением 
этих современных методов топической диагности­
ки появилась возможность не только диагностиро­
вать кортикотропиному на ранней стадии заболе­
вания, но и определить ее точную локализацию, 
размеры, направление роста и взаимоотношение с 
окружающими тканями и выбрать оптимальный 
метод лечения в каждом конкретном случае.

Опухоли гипофиза, по данным различных авто­
ров, встречаются у 75—80% пациентов с БИК [10]. 
Эти опухоли чаще всего относятся к микроадено­
мам, характеризуются небольшим размером (до 
10 мм) и располагаются в пределах турецкого сед­
ла. Так, по данным МРТ средний диаметр корти­
котропином составляет обычно 5—6 мм. Однако у 
части пациентов кортикотропиномы могут пред­
ставлять собой скопления мелких образований аде­
номатозной ткани в виде "гнезд", выявление кото­
рых затруднено. В некоторых случаях встречаются 
микроаденомы небольших размеров (менее 1— 
2 мм) и из-за определенных пределов разрешаю­
щей способности МРТ-исследования диагностика 
их затруднена. Реже встречаются макроаденомы 
гипофиза.

У некоторых пациентов с БИК имеет место 
диффузная гиперплазия аденогипофиза или гипер­
функция кортикотрофов без формирования аде­
номы.

В работе, проведенной А. В. Воронцовым на ба­
зе ЭНЦ РАМН, было показано, что 72% всех вы­
явленных кортикотропином располагались эндо- 
селлярно и размеры их не превышали 1 см, 20% 
опухолей имели эндосупраселлярную локализа­
цию, а 8% — пара- и инфраселлярное распростра­
нение [4]. Таким образом, данное исследование по­
казало высокую диагностическую ценность МРТ в 
диагностике кортикотропином.

Учитывая, что БИК обусловлена наличием опу­
холи гипофиза, за последние годы изменились под­
ходы к лечению этого тяжелого заболевания. Цель 
лечения больных БИК — обратное развитие кли­
нических симптомов заболевания, нормализация 
уровня кортизола и АКТГ в плазме крови с восста­
новлением их суточного ритма и уровня кортизола 
в суточной моче.

Долгое время лечение БИК было направлено на 
подавление секреции глюкокортикоидов путем од­
но- или двусторонней адреналэктомии. Проводи­
мая до начала 80-х годов лучевая гамма-терапия хо­
тя и считалась патогенетическим методом лечения, 
однако к стойкому терапевтическому эффекту при­
водила лишь у 66% больных [6] и сопровождалась 
такими серьезными осложнениями, как лучевой 
некроз головного мозга, лучевое повреждение хи­
азмы и зрительных нервов, пангипопитуитаризм и 
т. д.

Научно-техническим прогрессом обусловлено 
появление нового поколения магнитно-резонанс­
ных компьютерных томографов, позволивших вы­
являть опухоли гипофиза на ранних этапах разви­
тия заболевания, а облучение пучками тяжелых за­
ряженных частиц [12] и микрохирургическая тех­
ника [7, 8] существенно расширили возможности 
диагностики и лечения БИК. У эндокринологов 

появилась альтернатива для выбора оптимального 
метода лечения в каждом конкретном наблюдении.

В настоящее время протонотерапия считается 
эффективным методом лечения БИК. В отличие от 
гамма-терапии эффективность этого метода высо­
ка и достигает 83%. У лиц молодого возраста (10— 
25 лет) с легкой формой заболевания протонотера­
пия используется как самостоятельный метод лече­
ния с высокой (96%) эффективностью, а при сред­
ней и среднетяжелой формах заболевания ее ис­
пользуют в комбинации с односторонней адрена­
лэктомией, при крайне тяжелой форме — с двусто­
ронней адреналэктомией. Однако, учитывая физи­
ко-технические параметры протонного пучка, для 
проведения протонотерапии существует ряд проти­
вопоказаний, несколько ограничивающих приме­
нение этого метода: размер опухоли более 15 мм, 
экстраселлярное распространение опухоли, нали­
чие синдрома "пустого" турецкого седла. Тем не ме­
нее до 90-х годов в нашей стране протонотерапия 
оставалась единственным патогенетическим мето­
дом лечения БИК.

Появление и стремительное развитие транссфе­
ноидальной техники открыло новую эру в лечении 
БИК. Большинство авторов показывают, что быст­
рая и стойкая ремиссия заболевания после микро­
хирургической аденомэктомии при БИК наступает 
в 80—89% случаев. Этот метод практически не име­
ет противопоказаний и сопровождается минималь­
ным количеством серьезных осложнений (около 
3—5%) и минимальной послеоперационной ле­
тальностью (0—1%) [7, 9].

В настоящее время во всем мире как первично­
му методу лечения БИК при наличии аденомы ги­
пофиза предпочтение отдается микрохирургиче­
ской операции [1, 3, 6—10]. На сегодняшний день 
существует большое количество публикаций, сви­
детельствующих, что транссфеноидальная адено- 
мэктомия при БИК является патогенетическим, 
самостоятельным, эффективным и безопасным ме­
тодом лечения. Главным преимуществом опера­
тивного вмешательства является быстрое (через 6 
мес) наступление ремиссии заболевания в случае 
радикально проведенной операции. Критериями 
клинико-гормональной ремиссии нейрохирурги­
ческой операции являются обратное развитие кли­
нических симптомов заболевания, нормализация 
уровня АКТГ и кортизола в плазме крови с восста­
новлением их суточного ритма, нормализация 
уровня кортизола в суточной моче и подавление 
продукции кортизола в крови малыми дозами дек­
саметазона. При регрессе основных клинических 
симптомов гиперкортицизма без нормализации су­
точного ритма секреции кортизола и АКТГ резуль­
тат операции принято расценивать как улучшение. 
Операция считается неэффективной, если нет по­
ложительной динамики в клинической и гормо­
нальной картине заболевания через 6 мес.

На сегодняшний день в нашей стране широко 
используются 2 основных патогенетических метода 
лечения — нейрохирургический и радиотерапия 
пучками протонов. Вопрос о выборе метода лече­
ния в каждом конкретном наблюдении решается 
индивидуально, но основным фактором, опреде­
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ляющим выбор метода лечения, является наличие 
опухоли гипофиза.

В России впервые нейрохирургическое лечение 
БИК стало применяться с 90-х годов в Институте 
нейрохирургии им. Н. И. Бурденко (зав. отделени­
ем — проф. Б. А. Кадашев), а в последние годы в 
хирургическом отделении (зав. — проф. Н. С. Куз­
нецов) ЭНЦ РАМН.

К настоящему времени аденомэктомия проведе­
на у 99 пациентов с БИК, отдаленные результаты 
которой представлены в этой статье. Результат 
транссфеноидальной аденомэктомии во многом 
зависит от тщательного предоперационного обсле­
дования больного и четкого дифференциального 
диагноза между БИК и другими формами гипер- 
кортицизма, а также от размеров и топографиче­
ского расположения опухоли.

Целью нашего исследования явилась оценка 
ранних и отдаленных результатов транссфенои­
дальной аденомэктомии у пациентов с БИК, а так­
же выработка оптимальных показаний и противо­
показаний для оперативного лечения. Оценка ди­
намики клинической картины и гормонального 
статуса до и после операции дала возможность раз­
работать конкретную схему послеоперационного 
ведения этих больных и более качественно прогно­
зировать ранние и отдаленные результаты лечения.

Материалы и методы
Под наблюдением находилось 99 пациентов с 

БИК, которым была проведена аденомэктомия.
Все пациенты перед операцией обследованы в 

отделении нейроэндокринологии ЭНЦ РАМН. 
С целью оценки степени активности гипоталамо- 
гипофизарно-надпочечниковой системы до лече­
ния и в различные сроки после оперативного лече­
ния у всех больных определяли суточный ритм сек­
реции АКТГ и кортизола (8 и 23 ч) в сыворотке 
крови, уровень свободного кортизола суточной мо­
чи, проведены малая и большая пробы с дексаме­
тазоном. Топическую диагностику гипоталамо-ги- 
пофизарной области и надпочечников проводили с 
помощью МРТ и/или КТ головного мозга и над­
почечников. МРТ головного мозга и надпочечни­
ков выполнена в отделении лучевой диагностики 
(зав. — доктор мед. наук А. В. Воронцов) ЭНЦ 
РАМН. Содержание в сыворотке крови АКТГ, кор­
тизола и свободного кортизола суточной мочи оп­
ределяли радиоиммунологическим методом в лабо­
ратории биохимической эндокринологии и гормо­
нального анализа (зав. — проф. Н. П. Гончаров) 
ЭНЦ РАМН.

Статистическую обработку результатов прово­
дили с помощью методов вариационной статисти­
ки с использованием /-критерия Стьюдента. Дан­
ные представлены в виде средней ± ошибка сред­
ней.

Результаты и их обсуждение
Проведенное обследование показало, что все 

пациенты имели активную стадию заболевания: у 
85% больных БИК была средней тяжести, у 11 % па­
циентов — среднетяжелая форма и у 4% — легкая

Рис. 1. Размеры опухолей по отношению к турецкому седлу. 
/— микроадсномы; II— макроаденомы.

форма. При определении степени тяжести заболе­
вания особое значение придавали выраженности 
остеопороза, состоянию углеводного и минераль­
ного обмена, функции сердечно-сосудистой, нерв­
ной и других систем.

Из 99 больных только у 1 пациента размеры и 
характер роста аденомы требовали удаления опухо­
ли транскраниальным доступом. Остальным боль­
ным удаление опухоли было проведено при помо­
щи транссфеноидального доступа.

У 86 (87%) больных нейрохирургическая опера­
ция была проведена как первичный метод лечения 
БИК, а у 13 (13%) пациентов в разные сроки до 
аденомэктомии применялись другие методы лече­
ния (лучевая терапия или односторонняя адренал­
эктомия), но без достижения ремиссии заболева­
ния.

Из 99 пациентов было 90 женщин и 9 мужчин в 
возрасте от 17 до 57 лет (средний возраст 35,8 года). 
Длительность заболевания 2,5 ± 0,6 года.

Целью топической диагностики БИК является 
выявление опухоли гипофиза и гиперплазии над­
почечников.

Как правило, первым этапом топической диаг­
ностики аденомы гипофиза принято считать рент­
генологическое исследование (боковая кранио­
грамма). По мнению некоторых авторов, существу­
ет ряд признаков, позволяющих предположить на­
личие микроаденомы гипофиза (остеопороз спин­
ки турецкого седла, истончение его стенок и т. д.). 
Несмотря на это, краниография при диагностике 
кортикотропином имеет лишь вспомогательное 
значение, так как только у 42% больных имелись 
признаки микроаденомы, у остальных пациентов 
патологии по данным краниограммы отмечено не 
было.

Анализ данных диагностики опухоли гипофиза у 
больных БИК с помощью КТ и МРТ показал, что 
МРТ является методом выбора в диагностике кор­
тикотропиномы, этой точки зрения придерживают­
ся и зарубежные авторы [7, 13]. По нашим данным, 
у всех 99 пациентов до операции была диагностиро­
вана опухоль гипофиза. 75% всех выявленных кор­
тикотропином были микроаденомами, располага­
лись эндоселлярно и размеры их не превышали 1 см; 
25% опухолей были макроаденомами, которые име­
ли эндосупраселлярную локализацию с пара- и ин­
фраселлярным распространением (рис. 1).

Зависимости размеров опухоли гипофиза от 
длительности заболевания, выраженности гипер- 
кортицизма и степени тяжести заболевания выяв­
лено не было. Не найдено также корреляции между 

18



ПРОБЛЕМЫ ЭНДОКРИНОЛОГИИ, 2006, Т. 52, № 4.

размером опухоли и уровнем АКТГ и кортизола в 
плазме крови и суточной моче.

Показанием к аденомэктомии, по нашим дан­
ным, являлась четко локализованная по МРТ или 
КТ опухоль гипофиза.

Операцию производили под эндотрахеальным 
наркозом, в положении больного полусидя, кото­
рое обеспечивает снижение центрального венозно­
го давления и тем самым уменьшает кровоточи­
вость тканей в носовом канале. Для удаления аде­
ном гипофиза используется эндоназальный транс­
сфеноидальный доступ по Грифицу в модифика­
ции Ю. К. Трунина. Особенности доступа состоят 
в следующем: пересечение носовой перегородки 
осуществляют в задниц ее отделах, отступив от пе­
редней стенки клиновидной пазухи на 10—15 мм, с 
предварительным рассечением слизистой оболоч­
ки. После отсепарирования слизистой производит­
ся резекция носовой перегородки и трепанация пе­
редней стенки основной пазухи. Слизистая, высти­
лающая основную пазуху, удаляется, после чего 
производится трепанация дна и передней стенки 
турецкого седла. Турецкое седло вскрывается ши­
роко: по сторонам — до края обоих пещеристых си­
нусов, кверху — до места соединения диафрагмы 
турецкого седла с бугорком седла, книзу — до го­
ризонтальной площадки основания турецкого сед­
ла. После этого производится пункция полости ту­
рецкого седла. При этом уточняются анатомиче­
ские ориентиры и удаляется кистозная часть опу­
холи. Твердая мозговая оболочка вскрывается кре­
стообразным разрезом, после чего с помощью мик­
рохирургических ложек и отсоса производится уда­
ление опухоли. После ее удаления на экране элек­
тронно-оптического преобразователя наблюдается 
отчетливое просветление на месте опухоли. Заклю­
чительный этап операции — поэтапная тампонада 
полости седла гемостатической губкой с пластикой 
турецкого седла костным фрагментом носовой пе­
регородки.

При сравнении сложности проведенной опера­
ции нейрохирургами было отмечено, что у первич­
но оперированных больных операция протекала 
менее травматично и опухоль удалялась более ра­
дикально, чем у пациентов, которым до этого была 
применена лучевая терапия.

Транссфеноидальная аденомэктомия чаще все­
го хорошо переносится даже при среднетяжелой 
форме заболевания. Послеоперационная леталь­
ность составляет 0—1%, а количество осложнений 
— 2—15%. При этом было показано, что количест­
во осложнений и летальных исходов больше всего 
связано с опытом оперирующих хирургов.

По данным литературы, наиболее часто причи­
ной осложнений после операции являются: назаль­
ная ликворея, послеоперационный менингит, изо­
лированные (гайморит, фронтит и т. д.) или рас­
пространенные (пансинусит) воспалительные про­
цессы в придаточных пазухах (0—8%), перфорация 
носовой перегородки (0—7%), сосудистые наруше­
ния (0—1,4%), несахарный диабет в раннем после­
операционном периоде (0—12%). Более серьезные 
осложнения при удалении кортикотропином 
встречаются крайне редко и в основном при удале-

Рис. 2. Клиническая эффективность аденомэктомии при БИК 
через 6 мес.
I — ремиссия заболевания (82% пациентов); II —без эффекта (11% пациентов); 
III— клиническое улучшение (7% пациентов).

нии макроаденом с выраженной инвазией в окру- 
жающие структуры [7—9].

Гипокортицизм, который развивается примерно 
у 30—40% пациентов, является хорошим прогно­
стическим признаком радикально проведенной 
операции.

В нашем исследовании послеоперационные ос­
ложнения наблюдали у 12% пациентов. Наиболее 
часто отмечали транзиторный несахарный диабет в 
раннем послеоперационном периоде, который не 
требовал длительного лечения. В единичных случа­
ях зафиксированы назальная ликворея и воспали­
тельные процессы в придаточных пазухах (гаймо­
рит).

В отделении нейроэндокринологии для оценки 
эффективности аденомэктомии разработан алго­
ритм обследования пациентов.

• Исследование ритма секреции АКТГ и корти­
зола в плазме крови в ранний послеоперационный 
период (7—10 дней). При клинических и гормо­
нальных признаках гипокортицизма назначается 
заместительная гормональная терапия (глюкокор­
тикоиды и минералокортикоиды в индивидуаль­
ных дозах).

• Обследование через 6 мес после операции для 
оценки начала ремиссии или ремиссии заболева­
ния (определение ритма секреции кортизола и 
АКТГ, исследование суточной экскреции кортизо­
ла в суточной моче и проведение малой пробы с 
дексаметазоном). Проба по Зимницкому (для ис­
ключения послеоперационного несахарного диа­
бета).

• Обследование через 12 мес и затем ежегодно, 
как минимум в течение 5—7 лет после операции, 
для исключения рецидива заболевания (определе­
ние ритма секреции кортизола и АКТГ, исследова­
ние суточной экскреции кортизола в суточной мо­
че и проведение малой пробы с дексаметазоном, 
проведение МРТ головного мозга).

По нашим данным, у подавляющего большин­
ства больных уже через 7—10 дней после успешно 
проведенной операции отмечаются улучшение са­
мочувствия, уменьшение аппетита, головных болей 
и некоторый регресс основных симптомов гипер- 
кортицизма (снижение АД, побледнение стрий, 
снижение массы тела), а также снижение уровня 
кортизола в плазме крови и экскреции кортизола в 
суточной моче.

Развитие в первые дни после операции клини­
ческой и гормональной картины гипокортицизма
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Рис. 3. Малая проба с дексаметазоном у больных БИК до опе­
рации и через 6 мес после аденомэктомии.
По оси ординат — уровень кортизола (в нмоль/л). 1 — до операции, 2 — операция 
без эффекта, 3 — после эффективной операции, 4 — контроль (норма).

служит хорошим прогностическим признаком ра­
дикально проведенной операции, но окончатель- 
ная оценка эффективности аденомэктомии прово­
дится не ранее чем через 6 мес после операции.

По нашим данным, в первые дни после опера­
ции клиническая и гормональная картина гипо- 
кортицизма, которая требовала назначения замес­
тительной гормональной терапии, развилась у 45% 
пациентов.

Анализ полученных данных показал, что через 
6 мес после проведенной операции у 81 (82%) из 99 
пациентов была отмечена клинико-гормональная 
ремиссия заболевания (рис. 2).

У 7% пациентов ремиссии заболевания отмече­
но не было, но у них наблюдалось клиническое 
улучшение состояния, которое сопровождалось 
достоверным снижением уровней кортизола в 
плазме крови и суточной моче по сравнению с по­
казателями до операции (р < 0,01). Состояние па­
циентов было расценено как клиническое улучше­
ние.

У 11% больных нейрохирургическая операция 
оказалась неэффективной. У этих пациентов не 
было отмечено снижения уровней кортизола и 
АКТГ по сравнению с показателями до операции. 
В связи с отсутствием эффекта от операции дан­
ным больным были применены другие методы ле­
чения (блокаторы стероидогенеза, радиотерапия, 
адреналэктомия).

Все пациенты с БИК после аденомэктомии ну­
ждаются в ежегодном обследовании, так как кор­
тикотропиномы имеют склонность к рецидивиро- 
ванию.

Известно, что при активной фазе заболевания у 
пациентов с БИК [2] снижается чувствительность 
гипоталамо-гипофизарной системы к кортикосте­
роидам (дексаметазону).

До операции у всех больных снижения содержа­
ния в плазме крови кортизола после приема 1 мг 
дексаметазона не наблюдалось (рис. 3).

После успешно проведенной операции наряду с 
регрессом основных симптомов заболевания были 
восстановлены и гипоталамо-гипофизарно-надпо- 
чечниковые взаимоотношения. У всех больных, 
находившихся в ремиссии заболевания, исходный 
уровень кортизола был в пределах нормы, а резуль­
таты теста соответствовали таковым у здоровых лиц 
(отмечалось снижение уровня кортизола более чем 

на 50% от исходного уровня), при отсутствии ре­
миссии заболевания тест был отрицательный. Мы 
рекомендуем использовать малый тест с дексаме­
тазоном после удаления опухоли у больных БИК с 
целью прогнозирования или выявления раннего 
рецидива заболевания.

Через 1 год после операции у всех пациентов (81 
больной) сохранялась клинико-гормональная ре­
миссия заболевания. Таким образом, наши данные 
аналогичны результатам, опубликованным в лите­
ратуре (80—85%) по анализу эффективности адено­
мэктомии у больных БИК через 1 год после опера­
ции [7—9, 11].

Несмотря на очевидные успехи в нейрохирурги­
ческом лечении БИК, у 15—25% пациентов возни­
кают рецидивы в течение 10 лет. Было показано, 
что клинико-биохимическая ремиссия при БИК 
сохраняется у 83% больных через 2 года, у 79% — 
через 5 лет, у 75% — через 10 лет после нейрохи­
рургической операции [7—9].

Основными факторами риска развития рециди­
ва считаются неполное удаление опухоли, чаще 
всего связанное с ее инвазией в окружающие 
структуры (в частности, в кавернозный синус), и 
наличие большого количество митозов с клеточ­
ным атипизмом клеток в удаленной опухоли.

Такие факторы, как возраст, пол, длительность 
и степень тяжести заболевания, уровень кортизола 
и АКТГ в плазме крови, по мнению ряда авторов, 
существенно не влияют на возможность развития 
рецидива заболевания после достижения полной 
клинико-гормональной ремиссии заболевания.

В нашем исследовании при 15-летнем сроке на­
блюдения (средний срок 8,6 года) показано, что у 
69 (85,2%) пациентов из 81 сохраняется длительная 
ремиссия заболевания, у 12 (14,8%) больных в раз­
личные сроки после операции развился рецидив 
заболевания. При анализе уровня кортизола в ран­
нем послеоперационном периоде у этих 12 больных 
не отмечено признаков надпочечниковой недоста­
точности. У 3 пациенток рецидив был спровоциро­
ван беременностью.

Наши данные согласуются с результатами рет­
роспективных многоцентровых исследований по 
эффективности аденомэктомии, проведенных в 25 
европейских странах с участием 668 пациентов [8].

С целью исследования потенциальной роли 
клинических и гормональных факторов в про­
гнозировании результата оперативного лечения 
некоторые из них были проанализированы. Вы­
явлено, что о полном удалении опухоли свиде­
тельствуют низкие уровни кортизола в плазме 
крови и суточной моче, а также АКТГ в раннем 
послеоперационном периоде (5—10 дней) и при­
знаки надпочечниковой недостаточности, тре­
бующие назначения заместительной терапии. 
При отсутствии у пациента признаков надпочеч- 
никой недостаточности в раннем послеопераци­
онном периоде необходимо длительное наблю­
дение за этим пациентом из-за высокой вероят­
ности рецидива.

Для лечения рецидива БИК применяют как по­
вторные операции (при четком выявлении опухоли 
гипофиза по данным МРТ), так и радиотерапию. 
Иногда требуется комбинирование указанных ме­
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тодов с односторонней адреналэктомией. В нашем 
исследовании 2 пациентам была проведена повтор­
ная операция с ремиссией заболевания в течение 5 
лет. Остальным пациентам проведена радиотера­
пия (протонотерапия и гамма-терапия), приведшая 
к ремиссии заболевания.

Выводы
1. Транссфеноидальная аденомэктомия у паци­

ентов с БИК показана при четко локализованной 
по МРТ опухоли гипофиза независимо от ее раз­
меров.

2. Аденомэктомия является безопасным и эф­
фективным методом лечения с минимальным 
уровнем осложнений и смертности. При этом 
развивается быстрая ремиссия заболевания, ко­
торая может достигать 82% через 6 мес после 
операции.

3. Хорошим прогностическим признаком ради­
кального удаления опухоли и длительной ремиссии 
заболевания является развитие клинических и гор­
мональных признаков надпочечниковой недоста­
точности в ближайший период после операции (7— 
10 дней), требующей назначения заместительной 
гормональной терапии.
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Представлены данные, полученные при обследовании и лечении детей с преждевременным половым развитием (ППР), яв­
ляющимся результатом редкой мальформации мозга — гипоталамической гамартомы. Проанализированы результаты 27 
наблюдений, что является одной из самых крупных серий мировых наблюдений данной патологии. Наибольший интерес 
представляют проведенные авторами клинико-анатомические сопоставления, позволяющие определить заинтересован­
ность различных структур гипоталамуса в развитии конкретных эндокринных нарушений. Для парагипоталамической 
локализации гамартом (педункулярный тип) характерно наличие симптомов ППР, при интрагипоталамической локали­
зации (сессильный тип), помимо ППР, имеются судорожные типичные симптомы (приступы насильственного смеха). Для 
супрагипоталамической локализации типичными являются диэнцефальные нарушения (ожирение, несахарный диабет). 
Представлены результаты хирургического и гормонального лечения (применение длительно действующих аналогов ЛГ-РГ), 
доказана высокая эффективность консервативного лечения и малая эффективность, сопряженная с высоким риском ос­
ложнений, оперативного лечения.

Ключевые слова: гамартомы, гипоталамус, дети.

The paper presents the data of examination and treatment of children with pubertas precox (PP) resulting from hypothalamic hamar­
toma, a rare malformation of the brain. It analyzes the results of 27 cases that is one of the largest series of cases in the world 
literature. Of the greatest interest are the clinical and anatomic comparisons presented by the authors, which make it possible to 
define the involvement of different hypothalamic structures in the development of specific endocrine disorders. When located parahy- 
pothalamically, hamartomas (a peduncular type) are characterized by the symptoms of PP; when located intrahypothalamically (a 
sessile type), in addition to PP, there are convulsive typical symptoms (compulsive laughter attacks). At the suprahypothalamic site, 
there are commonly diencephalic disorders (obesity, diabetes insipidus). The paper provides the results of surgical and hormonal 
treatment (the use of long-acting luteinizing hormone-releasing hormone analogues), evidence for the high efficiency of medical treat­
ment and the low efficiency attended by a high risk of complications, surgical treatment.

Key words: hamartoma, hypothalamus, children.

'Доложено на Всероссийской конференции по детской эндокринологии "Достижения науки в практику детской эндок­
ринологии".
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