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ша терапии ГР. Все это послужило причиной выполнения на­
стоящего исследования.

Цель исследования — изучить эффективность заместитель­
ной терапии рекомбинантным ГР человека нордитропином у 
детей с СТГ-дефинитом.

Обследовано 208 детей и подростков в возрасте от 5 до 17 лет 
.средний возраст 1 1,4 ± 0,4 года) с згщержкой роста, у 56 из них 
■ . -влена СТГ-недостаточность. Наличие СТГ-недостаточности 
.•станавливали на основании проведения двух стимуляционных 
проб: с глюкагоном и физической нагрузкой. Критериями на­
личия СТГ-дсфипита являлось отсутствие в ответ на стимуля- 
тию повышения уровня СТГ в крови выше 10 нг/мл.

Все больные были обследованы по разработанному нами ал­
горитму, включающему в себя общеклинические, биохимиче­
ские. гормональные, антропометрические, рентгенологические 
(краниография и рентгенография кисти с определением кост- 
иого возраста) исследования. Кроме того, у всех больных иссле­
довали соматический, эндокринный и неврологический статус, 
доводили нейрофизиологические исследования (ЭЭГ с цвет­
ами картированием головного мозга, РЭГ, ЭхоЭГ и др.) При 
-еооходимости больным выполняли исследование полового 
оомагина. кариотипа, а также компьютерную или ядерно-маг- 
■жтно-резонансную томографию гипоталамо-гипофизарной 
■блзсти головного мозга.

Использовали 2 схемы лечения: 27 детей получали лечение 
генно-инженерным ГР нордитропином в течение 1 года. Нор- 
.итропин в дозе 0,6 МЕ/кг в неделю вводили ежедневно под­
кожно, на ночь, 6 раз в неделю; 29 детей получали терапию нор- 
лжтропином в той же дозе, но прерывистым курсом (3 мес ле­
чение. 3 мес перерыв) также в течение I года.

505 роста у детей с СТГ-дефицитом составил в среднем 
- -.97 ± 0.63, значения БЭЗ костного возраста — 4,85 ± 0,7. Мак- 
..«мольный выброс ГР при проведении пробы с глюкагоном соста­
вил 3.76 ± 0,35 мкЕД/мл. пробы с физической нагрузкой — 
2.85 ± 0,36 мкЕД/мл.

В 1-й группе детей скорость роста до лечения составляла 
2 85 ± 0,14 см/год, через I год она увеличилась до 

10,07 ± 1,3 см/год; во 2-й группе исходная скорость роста бы­
ла 2,45 ±0,16 см/год, на фоне лечения она составила 
5,67 ±0,11 см/год.

Полученные данные свидетельствуют о том. что применение 
препарата ГР в непрерывном режиме оказывает высокоэффек­
тивное ростостимулируюшее действие. Перерывы в лечении 
значительно снижают ростовой эффект препарата.

Серьезных побочных эффектов при лечении нордитропи­
ном у больных не выявлено.

Нордитропин является высокоэффективным и безопасным 
препаратом при лечении СТГ-дсфицита у детей.

Лечение в режиме непрерывных ежедневных подкожных 
инъекций более эффективно по сравнению с лечением преры­
вистыми курсами.
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Надпочечниковая недостаточность может быть первичной — 
Х«к поражении надпочечников, и вторичной — при поражении 
ипоталамо-гипофизарной области, так называемая централь- 

1Я надпочечниковая недостаточность (ЦНН) [2|.
ЦНН чаще развивается при пангипопитуитаризме. Панги- 

□опитуитаризм может быть следствием ряда заболеваний гипо- 
тхгамо-гипофизарной области, таких как аденома гипофиза, 
□пухоль гипоталамуса, гринулематозныс заболевания, воспали­
тельные процессы, сосудистые нарушения и др [3]. Одной из 
причин гипопитуитаризма может быть ишемический некроз ги­
пофиза как результат спазма сосудов или диссеминированного 
внутрисосудистого свертывания (ДВС-синдром) Последняя 
причина лежит в основе развития синдрома Ш иены после родов.

При вскрытии умерших больных, страдавших сахарным 
диабетом, в 1—2% случаев имеются данные о наличии ишеми­
ческого некроза передней доли гипофиза при отсутствии кли­
нических признаков гипопитуитаризма [1]. Клинически развив­
шийся пангипопитуитаризм протекает с выпадением функции 
СТГ. гонадотропных гормонов, АКТГ. ТТГ. Степень выпадения 
тропных функций гормонов зависит от глубины некроза перед­
ней доли гипофиза. Изолированный дефицит АКТГ — редко 
встречающаяся патология [4]. Она может быть врожденного или 
аутоиммунного характера [3], а также результатом сосудистых 
нарушений: ишемии или ДВС-синдрома [1].

Клиническая картина хронической надпочечниковой не­
достаточности развивается постепенно, и большинство симпто- 
иов неспецифичны. Частыми симптомами являются общая сла­
бость. похудание, анорексия, гипогликемии, гипотония. Поху­
дание может сопровождаться клиникой желудочно-кишечных 

расстройств, болями в животе, усиливающимися в период де­
компенсации. что может привести к ошибочной диагностике.

При первичной надпочечниковой недостаточности ранним 
и долгое время единственным симптомом может быть гипср- 
пигментация в результате повышения уровня АКТГ или родст­
венных пептидов.

При ЦНН вследствие выпадения АКТГ гиперпигментация 
отсутствует. Гиперкалиемия практически не развивается, так 
как нс нарушается секреция альдостерона, регулируемая ренин- 
ангиотензиновой системой [4] Последнее обстоятельство пре­
пятствует выраженному уменьшению внутрисосудистого объе­
ма, и АД длительное время может быть в норме Поэтому диаг­
ноз ЦНН поставить трудно, тем более при изолированном де­
фиците АКТГ.

В отечественной литературе описание изолированного де­
фицита АКТГ мы не встретили.

В связи с этим представляет интерес собственное наблюде­
ние больной В., 50 лет, длительно страдающей сахарным диа­
бетом типа 2 на фоне ожирения, артериальной гипертензии, у 
которой после острого нарушения мозгового кровообращения 
(ОНМК) по ишемическому типу развилась клиническая карти­
на надпочечниковой недостаточности.

Больная В., 50 лет, страдает сахарным диабетом с 36 лет. 
Заболела на фоне избыточной массы тела (при росте 165 см мас­
са тела составляла 80 кг) и артериальной гипертонии. По поводу 
сахарного диабета были назначены сахарпонижаюшие сульфо- 
нилмочевинные препараты, чаше манинил 5 по 2—3 таблетки в 
сутки. Наблюдались гипогликемические состояния. Масса тела
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постепенно нарастала, и к 45 годам больная имела избыток мас­
сы 35 кг (115 кг).

В 45 и 47 лет (в 1995 и 1997 гг.) больная на фоне гипогли­
кемии перенесла ОНМК по ишемическому типу с правосторон­
ним гемипарезом и нарушением речи с последующим полным 
восстановлением. В 48 лет (в 1998 г.) в связи с перенесенным 
ОНМК больная была переведена на инсулинотерапию. В июне 
1999 г больная в связи с частыми гипогликемическими состоя­
ниями была переведена на терапию манинилом 5 по '/2 таблет­
ки 2 раза в день и сиофором по 500 мг 2 раза в день со строгой 
диетотерапией (10 X. Е. в сутки). Масса тела к этому времени 
составляла 115 кг.

В январе 2000 г. больная поступила по скорой медицинской 
помощи в хирургическое отделение ГКБ № 67 с выраженными 
болями в эпигастральной области, тошнотой, рвотой, резкой 
слабостью.

Предположительный диагноз острого панкреатита был хи­
рургами отвергнут. Больную перевели в эндокринологическое 
отделение. Из анамнеза выяснили, что за последние 6 мес боль­
ная похудела на 60 кг, связывая эту потерю массы тела с резким 
ограничением углеводов. В то же время стала нарастать общая и 
мышечная слабость, появилась анорексия. АД стало снижаться, 
продолжались гипогликемии. Несмотря на отмену гипотензив­
ных препаратов, наблюдалась гипотония, АД снижалось до 85/ 
40 мм рт. ст., гипогликемические состояния оставались и после 
отмены сахарпонижающей терапии, ухудшилась память, появи­
лась апатия.

В результате обследования было выявлено: гликемия без са­
харпонижающей терапии от 3,9 до 5,0 ммоль/л в течение суток, 
в крови лимфоцитоз 40—48%, эозинофилы в норме, К+ и №+ в 
крови в норме, биохимические анализы в норме Рентгенограм­
ма черепа и турецкого седла. ЭГДС без патологии. Тем не менее 
состояние больной оставалось тяжелым, ведущими симптомами 
были общая слабость, анорексия, гипогликемии и гипотония. 
Этот симптомокомплекс позволил предположить у больной 
надпочечниковую недостаточность. Предположение подтверди­
лось исследованием крови на кортизол и АКТГ. Содержание 
кортизола в крови оказалось резко сниженным (43,2 нмоль/л 
при норме 250—650 нмоль/л), АКТГ на нижней границе нормы 
(20,9 пг/мл при норме 8—172 пг/мл).

Поскольку у больной отсутствовали такие симптомы, как 
гиперпигментация, повышенная потребность в соли, витилиго, 
которые характерны для первичной надпочечниковой недоста­
точности, мы предположили наличие ЦНН.

Клинические данные и данные гормональных исследований 
свидетельствовали в пользу надпочечниковой недостаточности 
центрального генеза.

Чтобы убедиться в изолированном выпадении АКТГ, иссле­
довали кровь на ТТГ, тиреоидные гормоны, СТГ и ФСГ (ТТГ 
2,55 мкМЕ/мл при норме 0,47—5,01 мкЕД/мл, свТ4 19,3 при 
норме 11,5—23 мкЕд/л, ФСГ 220 мЕ/л при норме 18—153 мЕ/л, 
СТГ 0,59 при норме 0,5—5,0 нг/мл, альдостерон 21 пг/мл при 
норме 8—172 пг/мл).

Нормальные показатели ТТГ, СТГ и повышение уровня 
ФСГ в менопаузе свидетельствуют об изолированном дефиците 
АКТГ, а нормальные значения альдостерона подтверждают вто­
ричную надпочечниковую недостаточность.

Для более достоверного доказательства недостаточности 
АКТГ и СТГ желательно было бы провести пробу с инсулином. 
Однако, учитывая сердечно-сосудистую патологию, выражен­
ные гипогликемии даже без сахарпонижающей терапии, очень 
низкие значения кортизола, эта проба была не показана.

На основании анамнеза, клиники, полученных результатов 
обследования был поставлен диагноз изолированного дефицита 
АКТГ у больной, страдающей сахарным диабетом типа 2.

Характерными симптомами у наблюдаемой нами больной 
были гипогликемии (что заставило отменить сахарпонижаю- 
шую терапию), анорексия, похудание за 6 мес на 60 (!) кг, на­
растание общей слабости, снижение АД.

Болевой синдром со стороны желудочно-кишечного тракта 
с тошнотой и рвотой был также обусловлен надпочечниковой 
недостаточностью. Снижение уровня кортизола ниже 
140 нмоль/л также подтверждает диагноз надпочечниковой не­
достаточности [3|.

Анализ всех клинических нарушений, подтвержденных гор­
мональными исследованиями, позволил поставить патогенети­
чески обоснованный диагноз и назначить соответствующую те­
рапию: в течение 2 нед больной вводили гидрокортизон 100 мг/сут, 
5% раствор глюкозы с аскорбиновой кислотой.

У больной улучшилось общее самочувствие, появился аппе­
тит, уменьшилась слабость, повысилось АД. Это позволило пе­
ревести больную на терапию преднизолоном в дозе 10 мг/сут и 
0,05 мг кортинефа, так как АД оставалось в пределах 90/60 мм 
рт. ст. За время пребывания в стационаре больная прибавила в 
массе 3 кг. нормализовалось АД (120/70—110/60 мм рт. ст.), 
уменьшилась общая слабость, больная стала активнее, гликемия 
без сахарпонижающей терапии в течение суток колебалась от 
4,4 до 9.4 ммоль/л.

При выписке больной были рекомендованы прием предни­
золона по 10 мг/сут, контроль АД. массы тела, гликемии и на­
блюдение у эндокринолога.

После выписки состояние продолжало улучшаться, что по­
зволило больной поступить на работу, связанную с двигатель­
ной активностью.

Таким образом, представленный клинический случай ЦНН 
сложен в патогенетическом и диагностическом плане в связи с 
тем, что клиническая картина развития заболевания не специ­
фична и часто протекает под "маской" нейроциркуляторной 
дистонии по гипотоническому типу, астении, депрессии, забо­
левания желудочно-кишечного тракта.

У наблюдаемой нами больной причину развития заболева­
ния скорее всего можно связать с макро- и микроангиопатией, 
которые явились осложнениями сахарного диабета типа 2 дли­
тельностью в 14 лет. В результате нарушения мозгового крово­
обращения в 1995 и 1997 гг., возможно, произошел ишемиче­
ский некроз гипофиза с частичным дефицитом АКТГ.

В прогностическом плане необходимо дальнейшее наблю­
дение за функцией щитовидной железы, не исключено, что мо­
жет присоединиться выпадение и других тропных гормонов, а 
также за гликемией.

Описанный случай должен привлечь внимание врачей к 
анализу состояния больного сахарным диабетом с сосудистыми 
осложнениями на предмет выпадения тропных функций гипо­
физа в результате его ишемии и некроза.
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