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на) [3]. В эксперименте in vitro данная мутация 
проявлялась полной потерей ферментативной ак­
тивности. Подробный анамнез жизни пациента 
выявил, что с 1 до 11 мес жизни у него были частые 
рвоты (что связывали с пилороспазмом), масса тела 
не увеличивалась и к году составляла всего 5,5 кг. 
Его родители были троюродными братом и сест­
рой. Приведенный клинический пример является 
пока единственным описанием случая декомпенса­
ции минералокортикоидной недостаточности у 
взрослого человека, которая была спровоцирована 
сопутствующим заболеванием, приведшим к поте­
ре электролитов.

Первоначально лабораторная верификация де­
фицита Р450 aldo была основана на определении 
соотношения концентраций альдостерона и его 
предшественников в плазме и (или) метаболитов 
минералокортикоидов в моче. В связи с этим было 
принято выделять две формы заболевания: дефи­
цит альдостеронсинтазы I и II типов. При типе I 
уровень альдостерона будет значительно снижен, 
вплоть до неопределяемого, в сочетании с повы­
шенным уровнем 18-гидрокси-11-дезоксикорти­
костерона (18-ОНДОК) и повышенным соотно­
шением кортикостерон/18-гидроксикортикосте- 
рон (В/18-ОНВ). При типе II уровень альдостеро­
на может быть в пределах нижней рраницы нормы, 
уровни 18-ОНВ и 18-ОНДОК будут повышены, 
также как и соотношение 18-ОНВ/альдостерон. 
Однако при обоих типах заболевание связано с де­
фектом в гене CYP11B2. Как показано в экспери­
ментах in vitro, при дефиците СМО I чаще встре­
чаются мутации, приводящие к значительному 
снижению всех трех ферментативных активностей 
Р450 aldo — делеция 5 нуклеотидов в экзоне 1, 
Е255Х, R384P [2, 4], тогда как при дефиците СМО 
II (более легкая форма заболевания) 11р-гидрокси- 
лазная активность фермента сохранена, и мутации, 
описанные при дефиците СМО II, например 
E198D, V386A, Т318М, действительно имеют час­
тичную ферментативную активность in vitro [1, 6, 8, 
14]. Однако в последнее время не все авторы согла­
шаются с разграничением на формы, указывая на 
то, что, во-первых, не всегда возможно по биохи­

мическим маркерам четко разграничить две формы 
[13] и, во-вторых, не всегда выявляется фенотип- 
генотипическая корреляция [7].

Таким образом, впервые в отечественной лите­
ратуре нами описаны случаи изолированной мине­
ралокортикоидной недостаточности. Причиной за­
болевания является дефицит фермента альдосте­
ронсинтазы, что было доказано при идентифика­
ции неизвестной ранее гомозиготной мутации 
(}178Х в гене СУРИВ2 у одного пациента и состав­
ной гетерозиготной мутации Т1851/Ь299Р — у дру­
гого. Данное наблюдение расширяет наши пред­
ставления о наследственных вариантах нарушения 
биосинтеза кортикостероидов и подчеркивает не­
обходимость включения изолированного дефицита 
альдостерона в спектр нозологий при дифференци­
альной диагностике синдрома потери соли.
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Заболеваемость раком щитовидной железы 
(РЩЖ) в Российской Федерации неуклонно рас­
тет. В 2005 г. она составляла 6,0 на 100 000 населе­
ния и в настоящее время занимает первое место по 

темпам прироста среди всех злокачественных опу­
холей [4]. В Ростовской области за последние 17 лет 
заболеваемость РЩЖ увеличилась с 2,5 до 6,3, на 
100 000 населения. Среди больных РЩЖ до 30%
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Рис. 1. Циркулярная резекция трахеи.
а — рак шитовидной железы (РЩЖ), прорастающий стенку трахеи; б — анастомоз 
колеи трахеи коней в конец (возвратные нервы сохранены).

пациентов имели распространенность процесса, 
соответствующую III—IV стадии.

Особую сложность представляют больные, ко­
торым требуется проведение расширенных опера­
ций в связи с прорастанием опухоли в трахею. Пуб­
ликаций по данному разделу мало. Так, А. И. Па- 
чес и соавт. [2] сообщили о 8, а Е. А. Балдина [1] — 
о 6 случаях прорастания РЩЖ в трахею, потребо­
вавшего ее резекции.

Показания к расширенным операциям и мето­
дики их проведения изучены мало и до настоящего 
времени дискутабельны. Следует отметить, что 
консервативная терапия и нерадикальные опера­
ции приводят к летальному исходу из-за обструк­
ции трахеи.

Активные хирургические вмешательства в зави­
симости от распространенности процесса осущест­
вляются в виде циркулярной резекции трахеи с ее 
восстановлением анастомозом конец в конец или 
окончатого иссечения ее стенки.

Циркулярная резекция трахеи подробно описа­
на М. И. Перельманом [3].

При окончатой резекции тра­
хеи с шириной дефекта менее ее 
полуокружности и удалении не 
более 4 хрящевых колец пласти­
ку дефекта осуществляют сши­
ванием или укрытием его пред­
лежащими мягкими тканями 
(мышцами, фасцией). Сложно­
сти возникают при больших 
окончатых дефектах. Тактика 
при таких операциях различна. 
Пластику осуществляют ауто-, 
гомо- или аллотканями при по­
мощи свободных кожных, фас­
циальных или плевральных лос­
кутов, марлексовыми сетками и 
т. д.

В этой связи представляем 
наши наблюдения по данной па­
тологии.

а

С 1997 по 2008 г. в отделении "Опухолей головы 
и шеи" РНИОИ прооперированы 8 больных рас­
пространенным папиллярным РЩЖ, прорастаю­
щим в просвет трахеи. Всем больным произведена 
тиреоидэктомия. В зависимости от распространен­
ности процесса 4 пациентам осуществлена цирку­
лярная резекция трахеи, другим 4 больным — 
окончатая резекция.

При циркулярной резекции удалено от 4 до 6 
колец трахеи с положением анастомоза конец в 
конец и сохранением непораженных возвратных 
нервов (у 2 больных до операции был односто­
ронний паралич гортани, в связи с чем нерв ре­
зецирован) (рис. 1). При окончатых резекциях 
ширина дефекта была больше полуокружности 
трахеи. Восстановить трахею этим больным мож­
но было только протезированием, которое про­
водили с использованием свободного хрящевого 
лоскута, взятого из ушной раковины. Выбор до­
норского протеза был обусловлен формой ушно­
го хряща, изгиб которого в определенной степе­
ни соответствовал форме трахеи. Протез-"за- 
платку" укладывали на дефект, перекрывая его, и 
фиксировали викриловыми швами. Рану по­
слойно ушивали (рис. 2). Так же как и после цир­
кулярной резекции, формировали трахеостому. 
Все больные получили послеоперационную лу­
чевую терапию (40—50 Гр).

Заживление во всех случаях проходило первич­
ным натяжением. На 2—3-й неделе после операции 
производили декануляцию. Пластическое закры­
тие трахеостомы потребовалось 5 больным. Кон­
трольная эндоскопия через 1 мес у больных после 
циркулярной резекции показала картину сросше­
гося анастомоза с формирующимся рубцом по ли­
нии резекции, а у подвергнутых окончатой резек­
ции — эпителизацию с последующим к концу 2-го 
месяца рубцеванием. У всех больных восстанови­
лись естественное дыхание и речь.

При наблюдении в течение 3 лет рецидив за­
болевания отмечен у 2 больных на 12-м и 16-м 
месяце после циркулярной и у 1 пациента — на 
14-м месяце после окончатой резекции. Этим 
больным вновь была наложена трахеостома и на­

Рис. 2. Окончатая резекция трахеи.
а — РЩЖ, прорастающий стенку трахеи; б — резецированный участок трахеи — окончатый дефект; в — заготовка 
донорского протеза (хряща с надхрящницей) из ушной раковины; г — пластика дефекта трахеи гомохряшем.
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значена паллиативная химиотерапия, у них на­
ступил летальный исход. Остальные 5 пациентов 
находятся под наблюдением, рецидива заболева­
ния не выявлено.

Таким образом, выполнение расширенных опе­
раций с резекцией трахеи больным распространен­
ным РЩЖ позволяет в ряде случаев добиться кли­
нического выздоровления и восстановления функ­
ций трахеи.
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Первичный гиперпаратиреоз (ПГПТ) — заболе­
вание эндокринной системы, обусловленное избы­
точной секрецией паратиреоидного гормона (ПТГ) 
и характеризующееся выраженным нарушением 
обмена кальция и фосфора. Еще совсем недавно в 
России ПГПТ выявлялся крайне редко и часто 
скрывался под маской рецидивирующей мочека­
менной болезни, генерализованного остеопороза и 
другой патологии. В результате пациенты не полу­
чали адекватного лечения, что в определенном 
проценте случаев приводило к развитию тяжелых 
осложнений.

Между тем это распространенное заболевание, 
занимающее третье место среди эндокринопатий. 
Частота встречаемости ПГПТ, по международным 
данным, составляет 0,015—0,52% [1, 6].

Выраженность клинических проявлений ПГПТ, 
как правило, коррелирует с уровнем кальция в сы­
воротке крови, однако не редки малосимптомные 
(мягкие) и даже асимптомные формы заболевания, 
без поражения костей, с умеренной гиперкальцие­
мией, выявляемые случайно. В большинстве случа­
ев эти формы характерны для пациентов старше 50 
лет.

В классических случаях ПГПТ может прояв­
ляться гиперкальциемией, генерализованной ос­
теодистрофией, фиброкистозным остеитом, пора­
жением почек (нефролитиаз, нефрокальциноз, 
хроническая почечная недостаточность — ХПН), 
нарушениями психического статуса, нарушениями 
со стороны пищеварительной (язвенная болезнь, 
желудочно-пищеводный рефлюкс, желчекаменная 
болезнь, запоры) и костно-мышечной (миопатия, 
подагра, эрозивный артрит) систем.

К лабораторным признакам ПГПТ в большин­
стве случаев относятся повышение уровня общего 
и ионизированного кальция крови, гипофосфате­
мия, гиперфосфатурия, гиперкальциурия, повы­
шение уровня ПТГ. При поражении костей выяв­
ляются лабораторные признаки нарушения кост­
ного метаболизма — повышение маркеров косте­
образования и резорбции.

До середины 70—80-х годов прошлого века 
единственным методом лечения ПГПТ являлось 
хирургическое удаление аденом околощитовидных 
желез (ОЩЖ). В связи с совершенствованием ме­
тодов диагностики, в последние годы значительно 
чаще стали выявлять мягкие формы ПГПТ, осо­
бенно у лиц старшей возрастной группы [2]. При 
отсутствии висцеральных проявлений и тяжелого 
остеопороза эти случаи не требуют оперативного 
вмешательства и могут вестись консервативно. 
Опубликованы работы по предотвращению кост­
ных потерь и переломов при мягких формах ПГПТ 
с помощью бисфосфонатов, а также показана их 
эффективность для борьбы с гиперкальциемиче- 
ским кризом при тяжелом течении заболевания [3, 
4, 7, 9]. В настоящее время появились единичные 
сообщения о возможности снижении уровня каль­
ция и ПТГ кальцимиметиками при неоперабель­
ных формах риска ОЩЖ и рецидивирующем 
ПГПТ [3, 5, 8, 10].

Но и сейчас, когда выявляемость мягких и асим- 
птомных форм ПГПТ значительно улучшилась, 
приходится сталкиваться с тяжелыми и даже не­
операбельными случаями.

Приводим описание клинических случаев тяже­
лого ПГПТ у женщин в постменопаузе.

Больная В., жительница Москвы, 70 лет, поступила в тя­
желом состоянии в отделение нейроэндокринологии и остеопа­
тий Эндокринологического научного центра (ЭНЦ) с жалобами 
на одышку, боли в костях, крупных суставах и пояснице, общую 
слабость, повышенную утомляемость, боли в левом подреберье, 
боли в области сердца при небольшой физической нагрузке, на­
рушение сна.

При осмотре и сборе анамнеза выяснилось, что уже в тече­
ние 15 лет пациентка страдает нефролитиазом без приступов по­
чечной колики. Около 5 лет назад, после тяжелого стресса, на­
чала уменьшаться масса тела, стали беспокоить боли в плечевых 
суставах, костях, отметила снижение роста. Обращалась к тера­
певту по месту жительства, при обследовании неоднократно от­
мечалось умеренное повышение уровней креатинина, мочеви­
ны, мочевой кислоты, что на тот момент осталось без внимания 
врачей. Уровень электролитов крови не исследовался. Постав­
лен диагноз: остеохондроз, кифосколиоз грудного отдела позво­
ночника. Постепенно присоединились боли в спине, в ногах, в 
мелких суставах. В ноябре 2005 г. консультирована травматоло­
гами-ортопедами, состояние по-прежнему было расценено как 

33


