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Учитывая высокую частоту (87,5%) двустороннего 
поражения ЩЖ, частое и раннее регионарное мета­
стазирование (46,9%) при ПМРЩЖ, минимальным 
объемом оперативного вмешательства должна быть 
тиреоидэктомия, дополненная различными вариан­
тами лимфодиссекции шеи. Результаты лечения на­
прямую зависят от стадии заболевания. Благодаря ге­
нетическому исследованию стала возможной ранняя, 
даже доклиническая диагностика НМРЩЖ. Так, мы 
выявили 8 носителей КЕТ-мутации на доклиниче­
ском этапе и у 3 из них выполнили ТТЭ. Во всех 3 
случаях были обнаружены микроочаги медуллярной 
карциномы без регионарных метастазов.

Учитывая редкость семейных случаев ПРЩЖ 
(4,3%), низкую выявляемость при клиническом 
скрининге (4 из 24 семей) и отсутствие данных в 
пользу большей агрессивности семейных случаев, 
проводить клиническое обследование кровных 
родственников больных СПРЩЖ нецелесообраз­
но. Лечебная тактика при СПРЩЖ не должна от­
личаться от стандартной, так как сравнительный 
анализ семейного и спорадического ПРЩЖ свиде­
тельствует об их сходном клиническом течении.

Выводы

1. Рак ЩЖ носил семейный характер в 6,6% 
случаев. МРЩЖ был наследственным у 26,5% 
больных, ПРЩЖ — у 4,3% обследованных.

2. Генетический скрининг среди кровных род­
ственников больных МРЩЖ позволил диагности­
ровать заболевание на доклинической стадии опу­
холи и провести превентивное хирургическое лече­
ние. Скрининг компонентов синдрома МЭН 2 по­
высил его выявляемость в 1,8 раза.

3. ИЕТ-мутации у больных НМРЩЖ чаще ло­
кализовались в 634-м кодоне (в 63,6% случаев). 
При данной мутации отмечено наиболее агрессив­
ное течение заболевания.

4. Мультицентричность и билатеральность опу­
холевых очагов (в 87,5% случаев), частое метаста­
тическое поражение регионарных лимфоузлов (в 
46,9% наблюдений) при НМРЩЖ оправдывают 
выполнение ТТЭ с различными вариантами лим- 
фодиссекций. Отсутствие различий в клиническом 
течении семейного и спорадического ПРЩЖ пре­
допределяет для них единую лечебную тактику.
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Акромегалия — тяжелое заболевание гипотала- 
мо-гипофизарной системы, обусловленное хрони­
ческой гиперпродукцией гормона роста (СТГ) у 
лиц с завершенным физиологическим ростом, по­
ражающее в основном людей трудоспособного воз­
раста. Заболевание характеризуется значительной 
инвалидизацией пациентов и сокращением про­
должительности жизни, главными причинами ко­
торых являются осложнения, обусловленные дли­
тельной гиперсекрецией СТГ. К ним относятся в 
первую очередь поражение сердечно-сосудистой 
системы, органов дыхания, метаболические нару­
шения, злокачественные новообразования желу­
дочно-кишечного тракта. В то же время своевре­

менная диагностика и адекватное лечение позволя­
ют в несколько раз сократить смертность, значи­
тельно улучшить качество жизни пациентов.

До сих пор проблема оптимизации диагностики 
акромегалии, особенно так называемой "мягкой" 
формы, а также выбора максимально эффективно­
го и безопасного метода лечения является актуаль­
ной во всем мире и в нашей стране в частности.

На V Всероссийском конгрессе по эндокрино­
логии обсуждался проект консенсуса по ведению 
пациентов с акромегалией. С учетом положений 
международного соглашения и российского опыта 
предлагаются рекомендации по диагностике, лече­
нию и мониторингу данного заболевания для даль­
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нейшего обсуждения с последующим принятием 
окончательного консенсуса.

Диагностика акромегалии

Диагноз акромегалии основывается на выявле­
нии характерных клинических признаков, а также 
нарушения секреции главных маркеров активности 
заболевания: СТГ и инсулин подобно го ростового 
фактора-1 (ИРФ-1).

Клинические проявления. Как правило, уже при 
первичном осмотре пациента и при тщательном 
опросе, диагноз не вызывает сомнений. При этом 
заболевании в патологический процесс вовлекают­
ся практически все органы и системы. Поражение 
кожи и мягких тканей: грубые кожные складки, ог­
рубение черт лица, утолщение пальцев, себорея, 
вульгарные угри, гирсутизм, профузная потли­
вость, бородавки, гидраденит. Характерны измене­
ния костной системы: диастема, прогнатизм, 
фронтальный гиперостоз, заболевания височно- 
нижнечелюстного сустава, остеоартриты, дорзаль­
ный кифоз. В патологический процесс вовлекают­
ся эндокринные железы, что проявляется наруше­
нием менструального цикла, аменореей у женщин, 
снижением либидо и потенции у мужчин. При до­
полнительном обследовании может выявляться 
лакторея с гиперпролактинемией и без нее, узло­
вой зоб с нарушениями функции и без них. Пора­
жение центральной и периферической нервной 
системы проявляется нарушением зрения, главным 
образом в виде сужения полей (при супраселляр­
ной аденоме), появлением синдрома карпального 
канала, проксимальной миопатии. До 50% пациен­
тов имеют поражение сердечно-сосудистой систе­
мы, для которого характерны артериальная гипер­
тензия и кардиомиопатия (гипертрофия левого же­
лудочка, нарушения сердечного ритма, сердечная 
недостаточность и др.). Ночные апноэ, повышен­
ная дневная сонливость — типичные признаки по­
ражения системы органов дыхания при акромега­
лии. Выявляются характерные нарушения метабо­
лизма: гипертриглицеридемия, нарушение толе­
рантности к глюкозе и диабет, гиперкальциурия с 
уролитиазом, холелитиаз.

К сожалению, в некоторых случаях при торпид- 
ном течении заболевания, так называемой "мяг­
кой" акромегалии, диагноз устанавливается лишь 
через 10 и даже 20 лет с момента начала болезни.

Лабораторная диагностика. В настоящее время в 
повседневной практике лабораторным стандартом 
диагностики акромегалии является оральный глю­
козотолерантный тест (ОПТ), так как прием глю­
козы (75 г) вызывает снижение уровня СТГ вплоть 
до минимального определяемого у 94% здоровых 
лиц, но не у больных акромегалией. При проведе­
нии теста кровь берут натощак, а также через каж­
дые 30 мин в течение 2 ч после приема глюкозы. 
При активной стадии акромегалии тест считается 
положительным, если уровень СТГ не падает ниже 
1 нг/мл (2,7 мЕд/л). Более того, до 30% людей име­
ют парадоксальный подъем уровня СТГ. Проблема 
возникает, когда тест проводится у больных с ми­
нимально выраженными клиническими признака­
ми акромегалии, базальным уровнем СТГ от 1 до 3 

нг/мл. Благодаря техническому прогрессу созданы 
новые высокочувствительные методики, в частно­
сти иммунолюминометрический и флюорометри­
ческий методы с чувствительностью до 0,05 нг/мл, 
реально определяющие базальный уровень СТГ у 
нормальных лиц. Предварительные результаты об­
следования здоровых лиц показали, что у молодых 
женщин в течение ОГ1 Г уровень СТГ снижается 
ниже 0,2 нг/мл, у молодых мужчин — ниже 0,1 нг/мл. 
Дальнейшее расширение исследований с включе­
нием больных с акромегалией в конечном резуль­
тате позволит использовать ОПТ для диагностики 
"мягкой" акромегалии.

Если у пациента заподозрена акромегалия, не­
обходимо определить уровень ИРФ-1 в крови. Этот 
показатель отражает суточную продукцию СТГ. 
Чрезвычайно редки случаи акромегалии без повы­
шения уровня ИРФ-1, что делает его высокоин­
формативным скрининговым тестом. Для правиль­
ной интерпретации результатов необходимо пом­
нить следующие положения:

1. Связь между СТГ и ИРФ-1 носит логарифми­
ческий характер. В частности, при уровне СТГ бо­
лее 20 нг/мл кривая содержания ИРФ-1 представ­
лена в виде "плато". Возможно, такой уровень СТГ 
максимально эффективен в отношении способно­
сти печени синтезировать ИРФ-1. В определенной 
мере это позволяет объяснить сходную активность 
заболевания со значительно различающимися 
уровнями СТГ.

2. Концентрация ИРФ-1 зависит от пола и воз­
раста, а также от характера питания. Ложное сни­
жение уровня ИРФ-1 (вплоть до нормы), возможно 
при недостаточности питания, голодании, тяжелых 
заболеваниях печени.

В настоящее время приняты следующие крите­
рии исключения акромегалии:

— случайный уровень СТГ < 0,4 нг/мл;
— нормальный уровень ИРФ-1; ___
— минимальный уровень СТГ на фоне 01 1 1 < 

1 нг/мл (2,7 мЕд/л),
— средний интегрированный уровень СТГ за 

сутки < 2,5 нг/мл.
Методы визуализации аденомы гипофиза. Как из­

вестно, более чем в 95% случаев акромегалия обу­
словлена первичной гиперпродукцией СТГ адено­
мой гипофиза. Оптимальная методом визуализа­
ции опухоли гипофиза, позволяющим определить 
ее размер, характер распространения, степень во­
влечения в патологический процесс латеро- и суп­
раселлярных структур, является магнитно-резо­
нансная томография (МРТ). Данный метод незаме­
ним при наличии аденомы гипофиза с кистозным 
компонентом, в сочетании с "пустым” турецким 
седлом, а также в случае микроаденомы. Отсутст­
вие лучевой нагрузки и возможность многократно­
го применения МРТ особенно ценны для динами­
ческого наблюдения на фоне проводимого лече­
ния. С целью наилучшей визуализации возможной 
остаточной аденоматозной ткани в послеопераци­
онном периоде желательно проведение МРТ с кон­
трастным усилением.

При наличии противопоказаний к проведению 
МРТ (присутствие металла в теле пациента, клаус - 
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трофобия) применяется компьютерная томография 
(КТ) с обязательным контрастным усилением.

Лечение акромегалии

В первую очередь лечение акромегалии должно 
быть максимально ранним и активным (по выра­
жению некоторых авторов — агрессивным). Это в 
первую очередь предполагает достижение полной 
ремиссии заболевания с жестким гормональным 
контролем. Для выполнения указанной цели тре­
буется: 1) нормализации секреции СТГ и ИРФ-1, 
что означает снижение уровня СТГ в ходе ОПТ 
ниже 1 нг/мл (или 2,7 мЕд/л) и нормализацию 
уровня ИРФ-1 в соответствии с половыми и воз­
растными нормами; 2) ликвидация источника из­
быточной продукции СТГ, каковым более чем в 
95% случаев является аденома гипофиза. При не­
возможности полного удаления опухоли необходи­
мо провести частичное ее удаление с последующей 
профилактикой рецидива и/или продолженного 
роста; 3) ликвидация основных клинических про­
явлений и осложнений заболевания. Применяя ме­
тоды терапии, необходимо соблюдать важнейшее 
требование безопасности и комфортности для па­
циента в каждом конкретном случае.

Оценка эффективности того или иного метода 
лечения должна проводиться с помощью критери­
ев, принятых в мае 2000 г. на основании интегри­
рованного опыта 68 лидирующих нейроэндокрино­
логов и нейрохирургов мира (см. таблицу). При 
этом надо отметить, что в связи с совершенствова­
нием лабораторных методик определения концен­
трации СТГ и введением высокочувствительного 
иммунометрического метода, в ближайшем буду­
щем возможно ужесточение критериев ремиссии 
акромегалии. В частности, при использовании вы­
шеуказанного метода показателем нормализации 
секреции СТГ будет снижение его уровня ниже 0,4 
нг/мл в ходе ОГГГ.

В настоящее время основными методами лече­
ния акромегалии являются: хирургический (в боль­
шинстве случаев транссфеноидальная, значитель­
но реже транскраниальная аденомэктомия), меди­
каментозный (агонисты дофамина, длительно дей-

Критерии ремиссии акромегалии

Степень контроля Критерии

Полная ремиссия Отсутствие клинических признаков ак­
тивности
СТГ базальный < 2,5 нг/мл 
Минимальный уровень СТГ на фоне 
ОГГГ < 1 нг/мл (2,7 мЕд/л) 
Нормальный уровень ИРФ-1 соответст­
венно полу и возрасту

Неполная ремиссия Отсутствие клинических признаков ак­
тивности
Минимальный уровень СТГ на фоне 
ОГГГ > 1 нг/мл (2,7 мЕд/л) или повы­
шенный уровень ИРФ-1

Отсутствие ремиссии Наличие клинических признаков актив­
ности
Минимальный уровень СТГ на фоне 
ОГГГ < 1 нг/мл (2,7 мЕд/л) 
Повышенный уровень ИРФ-1 

ствующие аналоги соматостатина, антагонист ре­
цепторов СТГ) и, наконец, лучевая терапия (дис­
танционная гамма-терапия, фокусированные ме­
тоды: протонотерапия, техника линейного ускоре­
ния, гамма-нож). К сожалению, нередко ни один 
из существующих на сегодняшний день методов те­
рапии в отдельности не позволяет добиться полно­
го клинико-гормонального контроля над заболева­
нием, и каждому из них присущи свои побочные 
эффекты и недостатки. В ходе проведенных иссле­
дований были разработаны рациональные подхо­
ды, позволяющие контролировать гиперсекрецию 
СТГ и ИРФ-1 — главных факторов, обусловливаю­
щих высокий уровень смертности больных акроме­
галией.

Хирургическое лечение

Данный вид лечения по-прежнему является 1-м 
методом терапии практически всех больных акро­
мегалией. В большинстве случаев проводится 
транссфеноидальная аденомэктомия. Транскрани­
альный доступ показан в крайне редких случаях. 
Целью хирургического лечения является полное 
удаление опухолевой ткани в случае микроаденомы 
или максимальное ее удаление при наличии мак­
роаденомы.

Абсолютными показаниями к проведению опе­
ративного вмешательства являются наличие у па­
циента признаков компрессии перекреста зритель­
ных нервов (хиазмального синдрома), установлен­
ных в результате осмотра глазного дна и перимет­
рии; обширное кровоизлияние в аденому, подтвер­
ждаемое результатами КТ головного мозга.

Абсолютные противопоказания для проведения 
аденомэктомии: декомпенсация акромегалической 
кардиомиопатии с развитием нарушений сердеч­
ного ритма с высоким риском смерти, декомпен­
сированной сердечной недостаточности и др.; вы­
сокий анестезиологический риск ввиду развития у 
пациента тяжелых обструктивных заболеваний ор­
ганов дыхания; неконтролируемый сахарный диа­
бет. В свою очередь назначение адекватной меди­
каментозной терапии (длительно действующих 
аналогов соматостатина), особенно при высокой 
чувствительности к ней, может свести к минимуму 
перечисленные выше противопоказания и перевес­
ти их в ранг относительных.

Относительными противопоказаниями к прове­
дению аденомэктомии, кроме того, являются кате­
горический отказ пациента, а также наличие у него 
психических нарушений.

Хирургическое лечение имеет ряд преимуществ 
по сравнению с другими методами лечения акро­
мегалии. Так, в случае полного удаления опухоли 
гипофиза происходит быстрая нормализация сек­
реции СТГ (в ближайшие недели после операции). 
Аденомэктомия позволяет ликвидировать так на­
зываемые масс-эффекты развившиеся у пациента 
вследствие давления опухолевой массы, зритель­
ные, различные неврологические нарушения, го­
ловные боли, нередко являющиеся основной жало­
бой. Более того, как показали последние исследо­
вания ведущих центров мира, оперативное вмеша­
тельство оптимизирует (усиливает) эффект после­
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дующей дополнительной терапии, в частности ана­
логами соматостатина, назначаемой в случае не­
полного удаления опухоли в силу ее значительных 
размеров и/или особенностей расположения.

Оптимальный результат хирургического лече­
ния может быть получен при удалении микроаде­
номы либо эндоселлярной макроаденомы, с предо­
перационным уровнем СТГ не более 45 нг/мл. На 
исход оперативного вмешательства влияет приме­
нение в ходе операции эндоскопического контро­
ля, нейронавигации, определения уровня гормо­
нов, а также интраоперационной МРТ, что позво­
ляет улучшить результаты, сократить количество 
осложнений. Важнейшим условием получения вы­
сокого результата оперативного вмешательства яв­
ляется выполнение его в условиях специализиро­
ванного нейрохирургического стационара или от­
деления высококвалифицированным нейрохирур­
гом, что подразумевает наличие предшествующего 
опыта не менее 100 операций с хирургической ак­
тивностью более 25 операций в год. Обязательно 
наличие иммунологической лаборатории и опыт­
ного патоморфолога, специализирующегося на за­
болеваниях гипофиза, для точной оценки резуль­
татов оперативного лечения.

С целью оценки радикальности проведенной 
аденомэктомии и определения необходимости до­
полнительной терапии акромегалии всем пациен­
там показан послеоперационный мониторинг. В 
частности, на 5—7-е сутки определяется содержа­
ние СТГ как базального, так и в ходе ОПТ. Кон­
троль уровня ИРФ-1 проводится через 2—3 мес по­
сле операции. Если в предоперационном периоде 
больному проводили терапию длительно действую­
щими аналогами соматостатина, уровень ИРФ-1 
определяют через 4 мес после их отмены. После 
операции контрольную МРТ делают через 6 мес, 
далее, по показаниям, в среднем 1 раз в год. Если у 
пациента в ходе ОПТ выявлен СТГ менее 1 нг/мл, 
а уровень ИРФ-1 превышает данную возрастную 
норму, необходимо назначить дополнительную те­
рапию. С другой стороны, у ряда пациентов при 
повторных исследованиях определяется нормаль­
ный уровень ИРФ-1, а показатели СТГ в ходе 
ОПТ незначительно превышают норму. При от­
сутствии MPT-признаков остаточной аденоматоз­
ной ткани и клинических симптомов заболевания 
дополнительного лечения не требуется, рекоменду­
ется активное наблюдение.

Кроме оценки эффективности проведенного 
оперативного вмешательства необходимо исклю­
чить развитие послеоперационного гипопитуита­
ризма и соответственно недостаточности функции 
периферических эндокринных желез. В связи с 
этим всем пациентам в раннем послеоперацион­
ном периоде необходимо определение суточного 
ритма кортизола, а также осмоляльности крови и 
мочи, а через 6—12 нед после операции — уровня 
свободного Т4, ЛГ, ФСГ, Э2, тестостерона.

При отсутствии после оперативного лечения ре­
миссии, определяемой в соответствии со строгими 
критериями, или рецидиве, подтвержденном ре­
зультатам МРТ, возможно проведение повторной 
операции с целью удаления остаточной аденома­

тозной ткани. Она проводится лишь при наличии 
реального шанса на полное удаление аденомы.

Медикаментозная терапия

Медикаментозная терапия акромегалии занима­
ет 2-е место по значимости и эффективности после 
хирургического вмешательства. В каждом конкрет­
ном случае необходимо определять как вид меди­
каментозной терапии, так и ее последовательность. 
Она может применяться как самостоятельный ме­
тод, так и в качестве дополнения к аденомэктомии 
и/или лучевой терапии.

Агонисты дофамина. В ряде случаев при акроме­
галии выявляется аденома гипофиза со смешанной 
гормональной активностью (СТГ-ПРЛ). При выяв­
лении значительно повышенного уровня пролак­
тина предпочтительно назначение агонистов дофа­
мина. Желательно использовать пролонгирован­
ные формы, в частности каберголин достинекс в 
дозе от 1,5 до 3,5 мг в 1 нед. Комбинированная те­
рапия с длительно действующими аналогами сома­
тостатина нередко позволяет повысить эффектив­
ность лечения. При наличии у пациента макроаде­
номы, характер распространения которой не по­
зволяет провести радикальную аденомэктомию, 
показано назначение агонистов дофамина как мо­
нотерапии либо в комбинации с длительно дейст­
вующими аналогами соматостатина в качестве пер­
вичной терапии. Длительность лечения определя­
ется в каждом конкретном случае и зависит от сте­
пени достигаемого гормонального контроля и ди­
намики размеров аденомы гипофиза. При недоста­
точной эффективности терапии пациенту предла­
гается оперативное вмешательство.

Длительно действующие аналоги соматостати­
на. К сожалению, агонисты дофамина эффективны 
не более чем у 20% больных акромегалией. Благо­
даря экспрессии СТГ-продуцирующими аденома­
ми гипофиза нескольких подклассов соматостати­
новых рецепторов, лиганды данных рецепторов, 
так называемые длительно действующие аналоги 
соматостатина, позволяют эффективно контроли­
ровать секрецию СТГ и ИРФ-1 у 70% пациентов, а 
также размер аденомы почти в 90% случаев с его 
уменьшением у 50% больных в среднем до 50% от 
исходного объема опухоли. В настоящее время — 
это препараты 1-й линии в медикаментозной тера­
пии акромегалии, применяемые в качестве первич­
ной терапии, предоперационной подготовки, а 
также как дополнительной терапии после неудач­
ной аденомэктомии и/или лучевой терапии. К ним 
относятся: сандостатин ЛАР ("Новартис Фарма”, 
Швейцария), ланреотид (соматулин) ("Ипсен", 
Франция), а также отечественный препарат октре­
отид—депо ("Фармсинтез"), уже зарегистрирован­
ный и прошедший клинические испытания.

В качестве средства предоперационной подго­
товки препараты данной группы рекомендовано 
применять:

— у лиц с относительными противопоказания­
ми к операции (ИБС, кардиомиопатия, тяжелые 
ночные апноэ, интубационные проблемы и др.);

— при СТГ—ТТГ-продуцирующих аденомах ги­
пофиза.
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Длительность терапии определяется индивиду­
ально. Максимальный эффект достигается при на­
личии четко инкапсулированной аденомы.

В качестве первичной медикаментозной тера­
пии препараты данной группы могут использовать­
ся при условии достижения на фоне их примене­
ния стабильного клинико-гормонального контро­
ля, а также отсутствия МРТ-признаков роста аде­
номы. Первичная медикаментозная терапия может 
быть проведена следующей категории больных:

— лицам с отсутствием риска зрительных нару­
шений, вызванных аденомой;

— при наличии абсолютных противопоказаний 
к хирургическому лечению;

— при категорическом отказе от операции;
— в случае ожидаемого неудовлетворительного 

исхода операции (например, при выраженном ла­
тероселлярном росте аденомы);

— при необходимости гарантии сохранения 
всех функций гипофиза в случае планирования бе­
ременности.

Независимо от цели назначения первичная доза 
препарата, в частности сандостатина ЛАР и октре­
отида-депо, составляет 20 мг внутримышечно 1 раз 
в 28 дней. Начальная доза ланреотида 30 мг внут­
римышечно 1 раз в 14 дней. Контроль уровня СТГ 
и ИРФ-1 должен проводиться после 3-й инъекции 
в случае терапии ланреотидом и через 3 мес от на­
чала терапии сандостатином ЛАР и октреотидом- 
депо. Снижение уровней СТГ и ИРФ-1 не менее 
чем на 30% от исходного является показателем це­
лесообразности последующей длительной терапии 
данными препаратами.

При отсутствии нормализации уровней СТГ и 
ИРФ-1 после 3 инъекций ланреотида либо через 3 
мес терапии сандостатином ЛАР и октреотидом- 
депо показано увеличение дозы соматулина до 
30 мг 1 раз в 10 дней, сандостатина ЛАР и октрео­
тида-депо — до 30—40 мг 1 раз в 28 дней. Отсутст­
вие нормализации уровней СТГ и ИРФ-1 через 3— 
6 мес терапии данными дозами является показани­
ем к проведению оперативного вмешательства. 
При выраженном снижении уровней СТГ и ИРФ-1 
допустимо уменьшение дозы сандостатина ЛАР и 
октреотида-депо до 10 мг. Последующий гормо­
нальный контроль проводится с частотой 1 раз в 
3—6 мес. 1-я, контрольная МРТ головного мозга с 
целью определения возможной динамики размеров 
аденомы показана через 6 мес от начала терапии. 
При очень высокой чувствительности к терапии 
аналогами соматостатина уже через 3 мес возможно 
уменьшение объема опухоли гипофиза. В случае 
наличия у пациента выраженных побочных эффек­
тов (изнуряющая диарея, появление камней в 
желчном пузыре с клинической картиной кальку- 
лезного холецистита) рассматривается вопрос об 
отмене препарата с учетом его эффективности.

Антагонисты рецепторов гормона роста. Антаго­
нист рецепторов гормона роста — пегвисомант (со- 
маверт) пока в России не зарегистрирован. Препа­
рат блокирует индукцию синтеза и секреции ИРФ-1 
и тем самым предупреждает периферические эф­
фекты избытка СТГ на клеточном уровне незави­
симо от присутствия соматостатиновых или дофа­
миновых рецепторов в опухоли гипофиза. Терапия 

пегвисомантом уже через 3 мес приводит к норма­
лизации уровня ИРФ-1 у 82% пациентов, а через 
12 мес — у 97% лиц при коррекции его дозы в про­
цессе лечения.

Несмотря на высокую эффективность препара­
та, ввиду недостаточной изученности его безопас­
ности и действия на размеры опухоли гипофиза, 
показаниями к его применению являются:

— отсутствие эффекта от хирургического и/или 
лучевого лечения;

— отсутствие эффекта терапии длительно дей­
ствующими аналогами соматостатина,

— сохранение выраженных побочных эффектов 
после 6 мес и более лечения данными препаратами, 
несмотря на их клинико-гормональную эффектив­
ность.

Начальная доза составляет 10 мг 1 раз в сут под­
кожно. Максимальная ежедневная доза — 30 мг.

На фоне терапии пегвисомантом 1 раз в 6 мес 
необходимо проведение контроля размеров адено­
мы гипофиза (по данным МРТ), а также функции 
печени (уровня трансаминаз) с частотой 1 раз в 
месяц в течение первых 6 мес лечения.

Лучевая терапия

Лучевые методы лечения занимают 3-е место по 
значимости в терапии акромегалии ввиду ряда су­
щественных недостатков, главными из которых яв­
ляются значительная отсроченность производимо­
го ими лечебного эффекта, а также развитие тяже­
лых осложнений (гипопитуитаризм до 70%, пора­
жение сосудов головного мозга, индукция злокаче­
ственных опухолей мозга).

В настоящее время показаниями к проведению 
лучевой терапии являются:

— наличие остаточной аденоматозной ткани с 
гиперпродукцией СТГ и ИРФ-1;

— отсутствие гормонального контроля на фоне 
дополнительной медикаментозной терапии при 
наличии резистентности либо серьезных противо­
показаниях к ее применению;

— гистологические признаки "агрессивной", 
склонной к инвазии опухоли.

Противопоказания для проведения лучевой те­
рапии:

— близкое расположение аденомы к перекресту 
зрительных нервов, особенно при наличии дефек­
тов полей зрения, так как после проведения луче­
вой терапии возникает отек, способный усугублять 
имеющиеся нарушения зрения. Так, фокусирован­
ные методы лучевой терапии (техника линейного 
ускорения, гамма-нож, протонотерапия) допусти­
мы при расположении остаточной аденоматозной 
ткани на расстоянии не менее 5 мм от хиазмы;

— наличие "пустого" турецкого седла.
После проведения лучевой терапии необходимо 

назначение медикаментозной терапии (в случае 
чувствительности к препарату). Каждые 6—12 мес 
рекомендуется отмена медикаментозной терапии с 
определением уровня СТГ в ходе ОГГГ и ИРФ-1, а 
также степени гипопитуитаризма с целью своевре­
менной коррекции заместительной гормональной 
терапии.
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Как во время, так и после проведения патогене­
тической терапии необходимо тщательное лечение 
и мониторинг сопутствующих осложнений и забо­
леваний. В частности, необходимо применение "аг­
рессивной" тактики лечения в отношении сердеч­
но-сосудистых осложнений (ИБС, артериальная 
гипертензия, аритмии, сердечная недостаточность) 
у лиц с поражением системы органов дыхания 
(ночные апноэ), сахарным диабетом. У пациентов с 
высоким риском осложнений со стороны сердеч­
но-сосудистой системы необходимо придерживать­
ся следующих показателей: АД < 130/80 мм рт. ст., 
НЬА1С < 6,5%, уровень ЛПНП < 3,4 ммоль/л, 
ТГ < 2,2 ммоль/л, ЛПВП > 1,5 ммоль/л. Каждые 
3—5 лет проведение колоноскопии ввиду повы­
шенного риска развития аденоматозных полипов и 
опухолей кишечника при акромегалии с учетом се­
мейного анамнеза и предшествующих эпизодов их 
обнаружения. Все другие осложнения также долж­
ны тщательно мониторироваться и лечиться (ман­
дибулярная дисфункция, дегенеративные артриты, 
остеопороз и др.).

В конечном итоге решение о выборе тактики ле­
чения должно быть интегрированным и прини­
маться опытной командой эндокринологов, хирур­
гов и радиологов. Необходимо тщательно взвесить 
все факторы риска и преимущества, противопока­
зания и побочные эффекты для каждого пациента. 
Выбор тактики со стороны пациента должен осно­
ваться на четком понимании всех возможных не­
достатков и преимуществ каждого из существую­
щих методов лечения и их влияния на профилак­
тику осложнений и уровень смертности.
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ГИСТИОЦИТОЗ, ЦЕНТРАЛЬНЫЙ НЕСАХАРНЫЙ ДИАБЕТ И БЕРЕМЕННОСТЬ

’Одесский государственный медицинский университет, ’Городской акарологический центр "Андромед”, 
Одесса

Нарушение функции гипоталамуса обусловливает 
значительный полиморфизм клинической симптома­
тики заболеваний гипоталамо-гипофизарной систе­
мы, связанный с избытком или дефицитом гормонов 
гипофиза и соответствующей гипер- или гипофунк­
цией периферических эндокринных желез. В частно­
сти, нарушение целостности гипоталамо-нейрогипо- 
физарного тракта, синтеза, транспортировки и вы­
свобождения вазопрессина приводит к расстройствам 
водного баланса в виде центрального несахарного 
диабета. В 15—30% всех случаев несахарногого диа­
бета выявляются его первичные (идиопатические) 
формы. Другими причинами нейрогенного несахар­
ного диабета могут быть генетические аномалии, ин­
фекции, сосудистые заболевания, операции на гипо­

физе, опухоли, черепно-мозговая травма, аутоиммун­
ные и инфильтративные процессы. Мы представляем 
случай сочетания центрального несахарного диабета 
при гистиоцитозе из клеток Лангерганса (гистиоци­
тозе X) и беременности.

Гистиоцитоз X — заболевание кроветворной сис­
темы, при котором происходит локальная или диссе­
минированная аномальная пролиферация макрофа­
гов без признаков атипии с формированием грану­
лем, эозинофильной инфильтрации во внутренних 
органах, остеолитических очагов. Так как пролифе­
рирующие макрофаги имеют структурное и функцио­
нальное сходство с клетками Лангерганса, то в 1986 г. 
был введен новый термин — гистиоцитоз из клеток 
Лангерганса [2]. Для гистиоцитоза X, проявляющего­
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