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Первичный гиперальдостеронизм (ПГА) — клиниче­
ский синдром, развивающийся в результате избыточной 
продукции альдостерона корой надпочечников и прояв­
ляющийся низкорениновой гиперальдостеронемией в со­
четании с артериальной гипертензией (АГ). Распростра­
ненность ПГА у больных с АГ составляет до 17% от всех 
случаев АГ и до 35% случаев вторичных (симптоматиче­
ских) АГ [1, 11, 15, 18, 21]. Источником повышенной 
концентрации альдостерона являются опухолевые или 
гиперпластические изменения в коре надпочечников.

На сегодняшний день нет единой общепринятой 
классификации ПГА. Чаще используют классификацию 
по нозологическому принципу [5, 11].

Одиночная альдостеронпродуцирующая аденома (А ПА) 
надпочечника — солитарная опухоль (аденома) коркового 
слоя коры надпочечника, секретирующая альдостерон. 
Около 80% альдостером являются абсолютно автоном­
ным источником продукции альдостерона в связи с пол­
ной утратой механизма обратной отрицательной связи 
между опухолевыми клетками и ренин-ангиотензиновой 
системой (РАС); 20% аденом надпочечника, секрети­
рующих альдостерон, являются в разной степени чувст­
вительными к ангиотензину II [7, 8]. Распространен­
ность альдостеромы в структуре синдрома ПГА оценива­
ется неоднозначно и составляет от 40 до 85%, в среднем 
около 60% [1, 4, 7, 15]. При морфологическом исследо­
вании АПА представлена крупными светлыми и/или 
темными клетками на фоне неизмененной, атрофиро­
ванной или гиперплазированной ткани надпочечника.

Кроме того, выделяют альдостеронпродуцирующую 
карциному (0,3—1% случаев), в силу низкой дифферен­
цировки клеток опухоли отмечается полная резистент­
ность к ангиотензину II. В то же время клиническое зна­
чение этой формы ПГА необходимо оценивать в рамках 
адренокортикального рака с минералкортикоидной ак­
тивностью. Показания к операции и объем оперативного 
лечения определяются в этом случае, исходя из онколо­
гической ситуации.

Идиопатический гиперальдостеронизм (ИГА) — дву­
сторонняя диффузно-узелковая гиперплазия — второй 
по распространенности вариант в структуре синдрома 
ПГА. Удельный вес этой нозологической формы ПГАсо­
ставляет по различным оценкам от 20 до 55%, в среднем 
около 1/3 больных ПГА [1,4—7, 15]. При морфологиче­
ском исследовании выявляется двусторонняя микро- 
или макронодулярная гиперплазия [7, 13, 24]. Основной 
отличительной чертой ИГА от альдостеромы надпочеч­
ника является функциональная зависимость клеток коры 
надпочечника от уровня ангиотензина II даже при самых 
низких значениях активности ренина плазмы (АРП) — в 
подавляющем числе наблюдений.

Глюкокортикоидподавляемый гиперальдостеронизм 
(ГПГА) — семейный гиперальдостеронизм I типа — 
встречается крайне редко (1—2% случаев) [9]. Это забо­
левание относится к числу наследственных, с аутосомно­
доминантным типом наследования. При ГПГА синтез 
альдостерона происходит в пучковой зоне коры надпо­
чечника под регуляторным влиянием АКТГ в отличие от 
других форм, когда альдостерон синтезируется в клубоч­
ковой зоне. При ГПГА отмечается отчетливый терапев­

тический эффект глюкокортикоидов. ГПГА является ре­
зистентным к ангиотензину II.

Синдром эктопированной продукции альдостерона — 
описаны единичные наблюдения с локализацией опухо­
ли в щитовидной железе, яичниках, поджелудочной же­
лезе, кишке и др. [8].

Особого внимания заслуживает понятие "низкорени­
новая форма АГ". Под этим термином подразумевают 
АГ, сопровождающуюся низкой АРП, нормальной кон­
центрацией альдостерона плазмы (КАП) при отсутствии 
изменений в надпочечниках. Как и при ИГА, при низ­
корениновой форме АГ не утрачена взаимосвязь с РАС. 
В свете приведенной выше функционально-морфологи­
ческой классификации форм ПГА можно с высокой ве­
роятностью предположить, что низкорениновая форма 
АГ является начальной стадией ИГА и самостоятельного 
значения не имеет.

Необходимо отметить, что главная цель в диагности­
ке нозологических вариантов ПГА состоит в дифферен­
цировке между АПА и ИГА как наиболее часто встре­
чающимися формами ПГА (до 95% наблюдений). Раз­
личные лечебные подходы в отношении альдостеромы и 
ИГА, плохой прогноз при неправильно выбранном ва­
рианте лечения делают эту проблему крайне актуальной.

Клиническая картина гиперальдостеронизма. ПГА про­
текает с клиническими проявлениями, обусловленными 
следующими тремя основными синдромами: сердечно­
сосудистым, нейромышечным и почечным.

Единственным практически постоянным синдромом 
ПГА является АГ, ее частота составляет от 75 до 98% [3, 
9, 17]. Тем не менее примерно у 4% пациентов отмеча­
ется нормальное давление [3, 5, 7]. Частота злокачест­
венной гипертонии при ПГА составляет 6—9% [7], о чем 
свидетельствует развитие дегенеративных изменений в 
сетчатке за сроки более короткие, чем при эссенциаль­
ной гипертензии 17, 17]. Частота сосудистых осложнений 
составляет 20—25%. У 50% больных наблюдается пора­
жение сосудов глазного дна, у 20% — нарушение функ­
ции зрения вследствие трофических изменений (17].

Другие синдромы встречаются значительно реже. 
Развитие нейромышечного и почечного синдромов обу­
словлено наличием и степенью выраженности гипока­
лиемии. Нейромышечный синдром (мышечная слабость, 
судороги, парестезии) встречается в 38—75% наблюде­
ний [13], почечный синдром — в 50—70% случаев и про­
является снижением концентрационной способности 
почек, полиурией, полидипсией, никтурией (3, 6, 7].

На сегодняшний день большинство исследователей 
сходятся во мнении, что отсутствие у больного других 
клинических симптомов ПГА, помимо АГ, не должно 
быть основанием для отказа от дальнейшего обследова­
ния [4, 5, 11, 15]. Необходимо подчеркнуть, что все вы­
шеописанные клинические синдромы являются неспе­
цифичными по отношению к формам ПГА. Дифферен­
циальный диагноз АГ с ориентацией на одни лишь кли­
нические проявления невозможен.

Лабораторная диагностика ПГА. В первую очередь не­
обходимо лабораторное подтверждение низкорениново­
го гиперальдостеронизма.

Важно отметить, что КАП и АРП могут зависеть от 
ряда факторов. Одним из основных является прием ле-
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Алгоритм дифференциальной диагностики ПГА.

карственных препаратов антигипертензивного действия, 
который приводит к нормализации и перераспределе­
нию объема циркулирующей жидкости, что благоприят­
но влияет на функционирование РАС и положительно с 
лечебной точки зрения, однако приводит как к ложно­
положительным, так и к ложноотрицательным результа­
там лабораторных тестов и функциональных проб. Анта­
гонисты альдостерона, р-адреноблокаторы, ингибиторы 
ангиотензинпреврашающего фермента, блокаторы ан­
гиотензиновых рецепторов, диуретики, слабительные, 
препараты калия необходимо исключить за 10—14 дней 
до исследования.

В период отмены перечисленных средств для гипо­
тензивной терапии возможно использование препаратов 
центрального действия (клонидин, метилдофа) [10, 21].

Важный фактор, влияющий на гормональную диаг­
ностику ПГА, — это нефропатия, обусловленная дли­
тельно существующей АГ (в том числе при ПГА). Необ­
ходимо помнить о возможных самостоятельных заболе­
ваниях, которые приводят к повышению АРП, — стенозе 
почечных артерий различного генеза, гломерулонефри­
те, феохромоцитоме.

Для выявления ПГА важны не столько абсолютные зна­
чения этих показателей, сколько соотношение КАП/АРП. 
Согласно данным многочисленных исследований соот­
ношение КАП/АРП является простым и надежным 
скрининговым тестом в диагностике ПГА [6, 11, 18, 19, 
25]. Диагноз ПГА подтверждается, если КАП (нг/дл)/АРП 
(нг/мл/ч) выше 50 [20]; если оно находится в пределах 
25—50, проводят функциональные и нагрузочные пробы 
(проба с физиологическим раствором, проба с флудро- 
кортизоном, проба с фуросемидом и ортостатической 
нагрузкой), с помощью которых можно выявить авто­
номность секреции альдостерона, а также полное или 
частичное подавление секреции ренина [2, 13]. При оп­
ределении КАП в пмоль/л необходимо применить уве­
личивающий коэффициент 27,6 (при пересчете из нг/дл) 
или коэффициент 2,76 (при пересчете из пг/мл). При ис­

пользовании указанных единиц измерения диагностиче­
ское соотношение КАП/АРП при ПГА составляет более 
1400 или 140 соответственно.

В настоящее время установлено, что существует нор- 
мокалиемический вариант ПГА и около 30—80% ПГА 
протекают с нормальным уровнем калия в сыворотке [4, 
6, 9, 19, 22], а выраженная гипокалиемия встречается 
редко и свидетельствует о необратимых изменениях в 
почках и сердечно-сосудистой системе [11].

Необходимо помнить, что до 5% в популяции имеют 
низкую АРП. При отсутствии проявлений АГ в этих на­
блюдениях в дальнейшем диагностическом поиске нет 
необходимости.

Важным фактором, влияющим на результаты опреде­
ления базальных значений АРП и КАП, является строгое 
соблюдение условий забора крови: в горизонтальном по­
ложении после ночного сна, доставка и хранение плазмы 
в холодовом режиме. Несоблюдение этих требований 
приводит к гипердиагностике ПГА.

При формировании лечебной тактики основным эта­
пом после подтверждения ПГА является установление 
его нозологической формы.

Дифференциальная диагностика ПГА. Для дифференци­
альной диагностики АПА и ИГА проводят маршевую про­
бу — наиболее простой и широко используемый тест. 
В основе пробы лежит различная чувствительность гипер­
плазированного клубочкового слоя коры надпочечников и 
АПА к стимулирующему действию ангиотензина II.

При проведении маршевой пробы у здоровых людей с 
сохраненной функцией РАС отмечается повышение 
КАП и АРП. Это связано со снижением почечного кро­
вотока в результате перераспределения объема циркули­
рующей крови; снижением скорости метаболического 
клиренса альдостерона; повышением скорости секреции 
альдостерона. При проведении пробы у больных с аре- 
активностью к компонентам РАС регистрируется "пара­
доксальное" отсутствие повышения КАП после ходьбы. 
У пациентов с ИГА этот показатель возрастает, коррели­
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руя с цифрами АРП. Чувствительность маршевой пробы 
в выявлении АП А составляет около 60—70% [6, 9, 11, 15].

Для дифференциальной диагностики между АПА и 
ИГА используют определение уровня 18-гидроксикорти­
костерона плазмы (18-ГК.С), который является одним из 
промежуточных соединений синтеза альдостерона из де­
зоксикортикостерона под действием альдостеронсинтета- 
зы (CYPIIB2). Уровень 18-ГК.С более 100 нг/дл отмеча­
ется при АПА [24]. При ИГА уровень 18-ГКС в плазме 
ниже 100 нг/дл (как правило, не превышает 50 нг/дл). 
Чувствительность исследования 18-ГКС в диагностике 
АПА составляет 82% [23].

Топическая диагностика. Первым этапом диагностики 
у больных с заболеваниями надпочечников должно быть 
проведение ультразвукового исследования (полипозици- 
онное УЗИ, УЗИ с цветным допплеровским картирова­
нием). Чувствительность УЗИ составляет до 96% при вы­
явлении АПА и до 76% при диффузной гиперплазии [8]. 
Наиболее часто используемыми методами являются ком­
пьютерная (КТ) и магнитно-резонансная томография 
(МРТ). Новейшие методы КТ (спиральная КТ, мультис- 
пиральная КТ с трехмерной реконструкцией, КТ с кон­
трастированием) обладают высокой чувствительностью 
(97% при АПА, 78% при диффузной гиперплазии) [3].

Нельзя не упомянуть и о сцинтиграфии с 131-1-19- 
йодхолестеролом в выявлении альдостером. Так же как и 
УЗИ, КТ, МРТ, сцинтиграфия не является специфич­
ной, не несет дополнительной информации о морфоло­
гической структуре опухоли надпочечника.

При сомнительных данных о функциональной авто­
номности опухоли, что и является сутью дифференци­
ального диагноза АПА и ИГА, наиболее точным методом 
оценки функциональной активности надпочечников яв­
ляется флебография с суперселективным забором крови 
непосредственно из надпочечниковых вен [2, 3, 6, 24]. 
Выявление опухоли надпочечника при ПГА не гаранти­
рует того, что это не ИГА в сочетании с макроаденома- 
тозом или односторонней гормонально-неактивной опу­
холью. Отправным моментом в интерпретации результа­
тов исследования является контроль точности располо­
жения катетера во время процедуры [25]. Такой контроль 
осуществляется с помощью одновременного определе­
ния кортизола и концентрации альдостерона в одних и 
тех же пробах крови. Исследование уровня кортизола по­
зволяет избежать ошибки, связанной с эффектом разве­
дения крови, полученной при неселективном заборе. 
В крови, собранной непосредственно в надпочечнико­
вой вене, концентрация свободного кортизола в не­
сколько раз выше концентрации в нижней полой вене. 
Затем определяют отношение альдостерон/кортизол в 
нижней полой вене и в обеих надпочечниковых венах. 
Необходимо отметить, что определение АРП в селектив­
ных пробах не имеет диагностического смысла. Следует 
учитывать, что в настоящее время отсутствует единый 
общепринятый протокол интерпретации результатов 
этого исследования, что создает существенные сложно­
сти при пограничных значениях и, следовательно, в при­
нятии решения о выборе дальнейшей тактики лечения 
[6, 24]. Объективные трудности связаны с тем, что в 10— 
50% наблюдений не удается катетеризовать правую цен­
тральную надпочечниковую вену, что обусловлено ее не­
большой длиной и острым углом впадения в нижнюю по­
лую вену. По данным литературы, результативность ве­
нозного забора крови составляет 70—80%, при правиль­
ной интерпретации результатов чувствительность метода 
достигает 90% [3, 12], специфичность — 87—92%.

В схематическом виде алгоритм диагностики ПГА 
представлен на рисунке.

Необходимо обратить внимание на то, что при опу­
холи надпочечника, лабораторно доказанном ПГА веро­

ятность того, что источником повышенной продукции 
альдостерона является опухоль, а не окружающая кора 
надпочечника, составляет 60—65%. Таким образом, ве­
роятность необоснованной операции составляет до 40% 
(!), что подчеркивает необходимость тщательного диф­
ференциального диагноза вариантов ПГА даже в таких 
"очевидных" наблюдениях.

При сомнительных данных дифференциального ди­
агноза ПГА решение о необходимости оперативного ле­
чения принимается, исходя из прогностических крите­
риев эффективности хирургического лечения. В настоя­
щее время таковыми служат следующие показатели: воз­
раст пациента, длительность и характер течения АГ, ин­
дивидуальный риск операции и анестезиологического 
пособия, характер поражения органов-мишеней ПГА 
(артериолосклеротический нефросклероз, гипертрофия 
миокарда, кардиофиброз и т. д.).
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