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Надпочечниковая недостаточность (недоста­
точность коры надпочечников, гипокортицизм, 
НН) — клинический синдром, обусловленный не­
достаточной секрецией гормонов коры надпочеч­
ников в результате нарушения функционирования 
одного или нескольких звеньев гипоталамо-гипо- 
физарно-надпочечниковой системы. Согласно на­
чальной локализации патологического процесса, 
НН делят на первичную (поражение самой коры 
надпочечников, 1-НН) и центральные формы, яв­
ляющиеся результатом нарушения секреции адре­
нокортикотропного гормона — АКТГ (вторичная 
НН) или КРГ (третичная НН). В связи с тем что в 
клинической практике наиболее часто встречается 
1-НН (более 95%), рассмотрению различных ас­
пектов этого вида гипокортицизма в мировой ли­
тературе отводится ведущее место.

1-НН — относительно редкое заболевание. Ее 
распространенность, по данным разных авторов, 
колеблется от 40—60 до 100—110 случаев в год на 
1 млн населения [24, 56, 79]. Клиническая карти­
на заболевания, связанного с деструкцией надпо­
чечников патологическим процессом, впервые и 
достаточно полно была описана в 1855 г. англий­
ским врачом Томасом Аддисоном (Thomas Addi­
son, 1793—1860 гг.). И хотя с тех пор в литературе 
неоднократно обсуждались частота и выражен­
ность различных клинических проявлений этого 
заболевания, диагностика его порой представляет 
сложности для практического врача. Это связано 
прежде всего с многообразием и неспецифично- 
стью симптомов гипокортицизма, а также с раз­
ной выраженностью клинической картины забо­
левания — от субклинических до манифестных 
форм. Своевременной диагностике 1-НН, пер­
вым этапом которой является клиническое и ла­
бораторное подтверждение синдрома гипокорти­
цизма, придается первостепенное значение, но 
не менее важным является и последующее выяв­
ление природы патологического процесса, развив­
шегося в надпочечниках. В связи с тем что в пре­
дыдущих работах нами уже обсуждались аспекты 
лабораторной диагностики 1-НН [4], в данном 
обзоре затрагиваются вопросы только этиологиче­
ской диагностики первичного гипокортицизма.

Основные причины хронической 1-НН

1. Аутоиммунная деструкция коркового веще­
ства надпочечников (80—85%).

2. Туберкулезное поражение надпочечников 
(5-10%).

3. Адренолейкодистрофия.
4. Метастатическое поражение коры надпочеч­

ников.

5. Поражение надпочечников при диссемини­
рованных грибковых инфекциях.

6. ВИЧ-ассоциированный комплекс.
7. Редкие причины (врожденная гипоплазия 

надпочечников, врожденная рефрактерность ко­
ры надпочечников к АКТГ) (рис. 1).

1-НН аутоиммунной и туберкулезной этиоло­
гии больше известна под названием "болезнь Ад­
дисона". В зарубежной литературе соответственно 
этиологическому фактору часто используются 
термины "аутоиммунная болезнь Аддисона" и "ту­
беркулезная болезнь Аддисона".

Аутоиммунное поражение коры надпочечников

Аутоиммунная деструкция коры надпочечни­
ков (аутоиммунный адреналит) в настоящее время 
является основной причиной 1-НН. Еще в 1855 г. 
при классическом описании 11 случаев Т. Адди­
соном была отмечена возможность развития забо­
левания вследствие атрофии коры надпочечников. 
По результатам вскрытия этих больных у 5 из 
них была выявлена туберкулезная деструкция 
надпочечников, у 1 — атрофия надпочечников, 
обусловленная, по мнению автора, предшествую­
щим воспалительным процессом, и у 4 — метаста­
зы опухолей. Но если во второй половине XIX — 
начале XX века на долю аутоиммунной деструк­
ции приходилось не более 15—20% от всех случа­
ев болезни Аддисона [28, 96], то на протяжении 
XX столетия соотношение этиологических факто­
ров первичного гипокортицизма постепенно из­
менялось в сторону преобладания аутоиммунной 
деструкции (атрофии) над туберкулезной (рис. 2). 
Так, если в 1943 г. атрофия коркового вещества 
надпочечников была причиной заболевания в 41%

Рис. 1. Этиологическая структура хронической 1-НН (подан­
ным разных авторов).
1 — аутоиммунная деструкция коры надпочечников (80%); 2 — туберкулезная де­
струкция надпочечников (10%); 3 — адренолейкодистрофия (5%); 4 — другие при­
чины 1-НН (метастатическое поражение, диссеминированная грибковая инфек­
ция, ВИЧ-ассоциированный комплекс, ятрогенная НН и др. — 5%).
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Рис. 2. Динамика этиологической структуры первичного ги- 
покортицизма (в % от общего числа обследованных; по дан­
ным разных авторов).
1 — аутоиммунная деструкция коры надпочечников; 2— туберкулезное поражение 
коры надпочечников.

случаев (7 из 17 больных) [27], то в 1974 г. идио­
патической болезнью Аддисона страдал 71 (66%) 
из 108 обследованных больных [79]. В настоящее 
время, по данным одних авторов, аутоиммунный 
процесс лежит в основе 1-НН в 70—75% случаев 
[87], по результатам других, аутоиммунная дест­
рукция коры надпочечников была причиной забо­
левания в 91—93% случаев [56, 121].

В начале и середине XX столетия было распро­
странено мнение, что у мужчин болезнь Аддисона 
встречается чаще, чем у женщин. Так, среди 158 
больных, описанных G. Thorn, было 89 (56%) 
мужчин и 69 (44%) женщин [109]. Это было свя­
зано, по-видимому, с преобладанием в те време­
на туберкулеза как причины 1-НН, который 
встречается чаще у лиц мужского пола. В настоя­
щее время получено много данных о том, что сре­
ди больных болезнью Аддисона преобладают жен­
щины, что связано с увеличением частоты ауто­
иммунной болезни Аддисона. Так, среди 71 боль­
ного с 1-НН аутоиммунного генеза, обследован­
ного J. Nerup (1974 г.), была 41 женщина (соотно­
шение 1:1,5) [79]. По данным других авторов, за­
болевание среди женщин встречается в 3,5—4 раза 
чаще, чем у мужчин [56, 104]. Средний возраст 
больных при манифестации заболевания, по ре­
зультатам большинства авторов, колеблется в пре­
делах 20—50 лет (чаще 30—40 лет) [56].

Причина нетуберкулезной деструкции коры 
надпочечников, приводящей к развитию болезни 
Аддисона, долгое время была неясна, из-за чего 
широко применялся термин "идиопатическая бо­
лезнь Аддисона". В 60-х годах XX столетия впер­
вые были высказаны предположения об аутоим­
мунной природе заболевания, что связано с выяв­
лением в крови больных с идиопатической болез­
нью Аддисона антител к различным компонен­
там коры надпочечников. Об этом свидетельству­
ет множество публикаций как в зарубежной, так и 
в отечественной литературе [1, 42, 80]. Было так­
же показано, что обнаруженные антитела в боль­
шинстве случаев взаимодействуют с внутрикле­
точными структурами клеток коры надпочечни­
ков (без точного описания структуры антигена) и 
редко — с компонентами других стероид продуци­
рующих тканей (гонады, плацента) [16].

В начале 90-х годов были опубликованы дан­
ные о том, что в крови больных с аутоиммунным 
полигландулярным синдромом (АПГС) I типа 

(см. ниже) были обнаружены антитела, связываю­
щие антиген размером 55 кД, соответствующий 
17а-гидроксилазе — одному из ключевых фермен­
тов надпочечникового и яичникового стероидоге­
неза [6, 58]. Однако при исследовании сыворотки 
от больных с изолированной болезнью Аддисона 
были получены отрицательные результаты.

В дальнейшем в работах многих авторов было 
показано, что "мишенью" для антител при болез­
ни Аддисона является другой ключевой фермент 
стероидогенеза — 21-гидроксилаза [12, 37, 116]. 
Этот фермент, локализуясь в эндоплазматиче­
ской сети клеток коры надпочечников, катализи­
рует реакцию превращения 17ос-гидроксипроге- 
стерона в 11-дезоксикортизол (соединение S 
Рейхштейна) в пучковой зоне, обеспечивая синтез 
кортизола, а также реакцию перехода прогестеро­
на в 11-дезоксикортикостерон в клубочковой зо­
не, обеспечивая синтез альдостерона. Для функ­
ционирования 21-гидроксилазы, как и для других 
реакций гидроксилирования в стероидогенезе, не­
обходимо наличие НАДФ • Н, молекулярного ки­
слорода и системы донора кислорода, включаю­
щей флавопротеин и цитохром Р-450 [6, 116]. По­
следний, хотя и выполняет во всех реакциях гид­
роксилирования одну и ту же функцию, различа­
ется в каждом случае по своей белковой части. 
Так, цитохром Р-450, принимающий участие в от­
щеплении боковой цепи (side chain cleavage en­
zyme; в отечественной литературе более распро­
странено название "20, 22-десмолаза"), обознача­
ют как Р-450Обц (P-450scc), цитохром Р-450, уча­
ствующий в гидроксилировании по 17-му атому 
углерода, — Р-450С17 и т. д. [6]. Многочисленные 
исследования показали, что специфическим анти­
генным эпитопом является белковая часть цито­
хрома Р-450.

В настоящее время антитела к 21-гидроксила­
зе обнаружены у большинства больных с идиопа­
тической болезнью Аддисона. Так, по данным 
разных авторов, они были выявлены у 64—86% 
больных [19, 33, 34, 104]. Четкой корреляции на­
личия антител с полом больных не отмечено 
[104]. В ходе исследований было также доказано, 
что содержание антител зависит от длительности 
заболевания. Так, по данным одних авторов, при 
исследовании крови больных с продолжительно­
стью болезни Аддисона менее 20 лет антитела бы­
ли обнаружены в 100% случаев, а с длительностью 
заболевания более 20 лет — в 67% [33].

По имеющимся представлениям, первой в про­
цесс вовлекается клубочковая зона коры надпо­
чечников, чему соответствует прогрессирующее 
снижение уровня альдостерона и соответствующее 
увеличение активности ренина плазмы. В даль­
нейшем деструкции подвергается пучковая зона, 
что сопровождается выпадением секреции корти­
зола и ростом плазменного уровня АКТГ [13]. 
Было также доказано, что исход в каждом кон­
кретном случае зависит не только от длительно­
сти заболевания, но и от титра антител. Так, в хо­
де одного из исследований все больные, у кото­
рых были обнаружены антитела к ткани надпо­
чечников, были разделены на 5 групп (стадий раз­
вития заболевания). В качестве критерия оцени­
валось состояние функциональных резервов ко­
ры надпочечников: стадия 0 — нормальные пока­
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затели функционирования коры надпочечников; 
стадия 1 — повышенный уровень активности ре­
нина плазмы (как показатель минералокортико­
идной недостаточности) в сочетании с нормаль­
ным или сниженным уровнем альдостерона; ста­
дия 2 — стадия 1 + сниженный выброс кортизола 
в ответ на стимуляцию АКТГ (при нормальном 
уровне АКТГ плазмы); стадия 3 — стадия 2 + по­
вышенный уровень АКТГ плазмы; стадия 4 — 
клинически выраженная болезнь Аддисона [13, 
23]. В результате исследования выявлено, что у 
большинства больных с титром антител от 1:8 до 
1:64 НН прогрессировала до стадий 3 или 4. На­
против, у больных с титром ниже 1:8 происходила 
спонтанная элиминация антител из сыворотки 
крови, особенно при назначении кортикостероид­
ной терапии при первом же их обнаружении [23].

Гены, кодирующие 21-гидроксилазу, располо­
жены в локусе III класса антигенов гистосовме­
стимости (МНС — Major Histocompatibility Com­
plex, короткое плечо хромосомы 6, гены TNF, 
HSP70, С4, 21ОН) [90, 116]. О связи заболевания 
с антигенами HLA свидетельствует и обнаружение 
у большинства больных гаплотипов DR3, DR4, 
Al, В8 [64, 113]. Доказано, что относительный 
риск развития заболевания возрастает примерно 
в 6,5 и 26,5 раза при наличии соответственно гап­
лотипов DR3, DR4 и гетерозиготности по этим 
аллелям (DR3/DR4) [64].

На основании вышесказанного становится яс­
ным, что основой современной этиологической 
диагностики аутоиммунной болезни Аддисона 
считается выявление в крови больных антител к 
21-гидроксилазе. Для их определения используют 
обычно такие методы, как радиоиммунологиче- 
ский анализ, вестерн-блоттинг, реакцию иммуно­
преципитации, обладающие наибольшей чувстви­
тельностью и специфичностью. Так, при исследо­
вании крови от больных с идиопатической болез­
нью Аддисона и АП ГС I и II типов антитела к 21- 
гидроксилазе с помощью радиоиммунологическо- 
го анализа были выявлены у 86% [33, 34], при ис­
пользовании вестерн-блоттинга — у 72% [104], а 
реакции иммунопреципитации — у 64—74% боль­
ных [14, 19, 20]. Результаты определения антител 
к 21-гидроксилазе методом вестерн-блоттинга 
также совпадали с результатами непрямого имму- 
нофлюоресцентного метода, используемого для 
определения антител к ткани надпочечников, что 
доказывает возможность использования последне­
го как дополнительного метода диагностики ауто­
иммунной природы заболевания [104|. В то же 
время на основании результатов исследования сы­
вороток больных с различными аутоиммунными 
заболеваниями, а также НН другой этиологии (ту­
беркулез, адренолейкодистрофия, двусторонняя 
адреналэктомия) показано, что антитела к 21-гид­
роксилазе являются высокоспецифичным марке­
ром аутоиммунного адреналита, протекавшего как 
в форме изолированной болезни Аддисона, так и 
в составе АПГС 1 или II типов (см. ниже) [19, 33, 
34, 104]. Так, в одном из исследований антитела к 
21-гидроксилазе не были обнаружены ни у одного 
из 5 пациентов, имевших туберкулезную природу 
1-НН, ни у одного из 3 пациентов с адренолейко­
дистрофией и ни у одного из 2 пациентов, пере­
несших адреналэктомию [33]. Эти антитела были 
обнаружены только у 1 (1,4%) из 70 здоровых лиц.

Традиционно как в этиологической диагност- 
ке НН, так и диагностике НН в целом визуализи­
рующим методам (рентгеновскому исследованию, 
компьютерной томографии — КТ) отводится не­
большая роль. Однако в настоящее время многи­
ми авторами накоплены данные о специфично­
сти и чувствительности КТ в этиологической ди­
агностике 1-НН. При этом практически у всех 
больных с аутоиммунной болезнью Аддисона вы­
является различной степени выраженности, чаще 
двусторонняя атрофия коркового вещества [8, 38]. 
Так, уменьшение в размерах обоих надпочечни­
ков и отсутствие кальцификации в них выявлены 
у всех больных, у которых были обнаружены ан­
титела к 21-гидроксилазе (100%) [38], что свиде­
тельствует о высокой специфичности КТ [38].

При патологоанатомическом исследовании при 
аутоиммунной болезни Аддисона отмечено, что 
надпочечники значительно уменьшены в разме­
рах, кора атрофирована, иногда — до полного ис­
чезновения, при интактности мозгового вещест­
ва. При микроскопии остатков коркового вещест­
ва определяется обильная инфильтрация коры 
лимфоцитами [3, 5].

Сочетание с другими аутоиммунными 
заболеваниями

Достаточно часто аутоиммунная 1-НН сочета­
ется с другими аутоиммунными эндокринопатия- 
ми. Так, по данным одних авторов, при обследо­
вании 97 больных подобные сочетания наблюда­
лись в 39 (40%) случаях [104]. По данным других 
исследователей, одновременное наличие у боль­
ных 1-НН и другого аутоиммунного эндокринно­
го заболевания выявлялось еще чаще (47—53%) 
[79, 121]. Сочетания первичного гипокортицизма 
с другими аутоиммунными заболеваниями тради­
ционно объединяют в АПГС. В настоящее время 
известно 2 основных синдрома — I и II типов. 
1-НН встречается при обоих типах АПГС и, как 
правило, является наиболее значимым их компо­
нентом. Принципиальным отличием АПГС I типа 
от АПГС II типа являются сочетание 1-НН с кли­
нически выраженным гипопаратиреозом и ред­
кость аутоиммунных тиреопатий. Кроме того, в 
классическую триаду компонентов АПГС I типа 
входит слизисто-кожный кандидоз. АПГС I типа — 
редкое заболевание с аутосомно-рецессивным ти­
пом наследования. Обычно первым проявлением 
синдрома является слизисто-кожный кандидоз в 
сочетании с гипопаратиреозом, как правило, в 
первые 10—15 лет жизни. Позднее (иногда через 
десятилетия) присоединяется надпочечниковая 
недостаточность. Помимо основных компонентов, 
с меньшей частотой с 1-НН в АПГС I типа соче­
таются первичный гипогонадизм [81, 100, 115], 
хронический активный гепатит [17, 69, 81], алопе­
ция [17], витилиго [50], пернициозная анемия [50, 
81], синдром мальабсорбции [81] и другие аутоим­
мунные заболевания.

АПГС II типа — наиболее частый вариант по- 
лигландулярных эндокринопатий. Наиболее час­
то в сочетании с 1-НН выступают аутоиммунный 
тиреоидит с исходом в первичный гипотиреоз 
(синдром Шмидта), инсулинзависимый сахарный 
диабет — ИЗСД (синдром Карпентера), первич­
ный гипогонадизм, диффузный токсический зоб 
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(ДТЗ) [89, 121]. Заболевание, как правило, мани­
фестирует в зрелом возрасте (пик в 30 лет), почти 
в 2 раза чаще встречается у женщин. Чаще всего 
АПГС II типа манифестирует надпочечниковой 
недостаточностью. Другой компонент (аутоим­
мунный тиреоидит, ИЗСД) присоединяется в 
среднем через 7 лет, хотя разрыв между началом 
заболеваний может составить и 20 лет [30]. Как и 
при изолированной болезни Аддисона, при 
АПГС II типа у больных часто выявляются лейко­
цитарные антигены гистосовместимости А1, В8, 
ЭИЗ, ОД4 [3, 48, 64, 113]. Лабораторным подтвер­
ждением вовлечения в аутоиммунный процесс 2 
эндокринных желез и более является частое обна­
ружение в крови больных 1-НН антител к микро­
сомальной фракции, тиреоглобулину, [3-клеткам 
островков Лангерганса, клеткам гонад, а также 
париетальным клеткам желез желудка и клеткам 
выводных протоков слюнных желез (как патоге­
нетическая основа пернициозной анемии и син­
дрома Шегрена) [80, 104].

Наиболее частым вариантом АПГС II типа яв­
ляется синдром Шмидта, при котором аутоим­
мунным процессом поражены надпочечники и 
щитовидная железа с развитием аутоиммунного 
тиреоидита (с исходом в первичный гипотиреоз) 
[3, 52]. Так, по данным одних авторов, аутоим­
мунный тиреодит проявлялся клинически у 24 
(23%) из 97 больных с болезнью Аддисона, при­
чем 24 из них были больными женского пола 
[104]. Схожие результаты были получены и други­
ми авторами [121]. По данным других исследова­
ний, тиреоидит Хашимото сопровождает НН все­
го в 7% случаев [79]. Антитела к тиреоглобулину и 
микросомальной фракции выявляются гораздо 
чаще клинически выраженного аутоиммунного 
тиреоидита — в 23—34 и 50—58% случаев у боль­
ных с болезнью Аддисона [79, 121], что свиде­
тельствует о длительном субклиническом течении 
заболевания.

ИЗСД — также частый компонент АПГС II ти­
па (синдром Карпентера). Так, среди 71 больного 
с идиопатической НН, обследованного 1. Иегир в 
1974 г., ИЗСД страдали 13 (18%), из них у 10 па­
циентов сахарный диабет предшествовал манифе­
стации НН [79]. Аналогичные данные были полу­
чены при обследовании 44 больных с аутоиммун­
ной болезнью Аддисона. Среди них ИЗСД наблю­
дался у 9 (21%) больных [89]. В отличие от анти­
тел к различным компонентам ткани щитовид­
ной железы (при синдроме Шмидта) антитела к 
островковым клеткам обычно выявляются гораздо 
реже — всего в 6—8% случаев [104, 121]. Однако 
если умеренное повышение титров антител к ти­
реоглобулину и микросомальной фракции часто 
обнаруживается и у здоровых людей, у большин­
ства из которых развития аутоиммунного тиреои­
дита не происходит, то обнаружение повышенно­
го титра антител к панкреатическим островкам 
имеет плохой прогноз. Так, в результате одного 
исследования эти антитела выявлялись всего у 
0,25% больных 1-НН, причем каждый год у 8% из 
них манифестировал ИЗСД [30, 108].

Несколько реже аутоиммунного тиреоидита и 
ИЗСД с 1-НН сочетаются первичный гипогона­
дизм и ДТЗ. По данным разных авторов, син­
дром преждевременного истощения яичников об­
наруживается у 7,3—11% женщин, больных ауто­

иммунной болезнью Аддисона [79, 121], в то вре­
мя как антитела к клеткам яичников выявляются 
в 29% случаев [79]. Среди больных, описанных 
I. №гир в 1974 г., ДТЗ сопровождал НН в 7 (10%) 
из 71 случая [79]. По данным других авторов, ДТЗ 
встречается в среднем в 6% случаев НН [121]. 
Описаны и другие, более редкие сочетания болез­
ни Аддисона с пернициозной анемией (2—4%), 
синдромом Шегрена (2,4%), неспецифическим 
язвенным колитом (1,2%) [79, 94, 121], а также 
единичные случаи наличия у больных сопутст­
вующих бронхиальной астмы [98], миастении 
[83], саркоидоза [114], антифосфолипидного син­
дрома [41], герпетиформного дерматита [94]. В 
таблице представлены данные о частоте встречае­
мости различных компонентов АПГС I и II типов.

В настоящее время большинством исследовате­
лей при иммунологическом исследовании крови 
больных с АПГС с использованием вестерн-блот- 
тинга обнаружены антитела к ключевым фермен­
там стероидогенеза. Как уже было сказано, в сы­
воротке больных с АПГС I типа с помощью им­
муноблоттинга и иммунодиффузии выявлены ан­
титела к 17а-гидроксилазе [58]. Аналогичные ре­
зультаты были опубликованы и позже [92, 112]. 
Другими авторами получены данные, свидетельст­
вующие о преобладании у этих больных антител к 
20, 22-десмолазе (зсс-епгуте), тогда как антитела 
к 17а-гидроксилазе обнаруживались у минималь­
ного числа больных (5 из 97) [104, 117, 118]. Ан­
титела к 21-гидроксилазе методом иммунопреци­
питации и иммуноблоттинга были выявлены у 
многих больных с АПГС I типа (64%) и у боль­
шинства больных с АПГС II типа (96%) [19, 111].

Учитывая то, что НН аутоиммунного генеза 
часто сочетается с другими аутоиммунными эн- 
докринопатиями, большинство авторов рекомен­
дуют скрининговое обследование сывороток боль­
ных с первичным гипокортицизмом на наличие 
органоспецифических антител (к тиреоглобули­
ну, микросомальной фракции, гонадам, островко­
вым клеткам), а также определение у них уров­
ней кальциемии, фосфатемии, гликемии, лютеи-

Частота встречаемости различных компонентов АПГС 
(по G. Eisenbarth, R. Jackson, 1992 г.)

АПГС I типа АПГС 11 типа

заболевание
частота 

встречае­
мости, %

заболевание
частота 

встречае­
мости, %

НН 100
Первичный гипоти- 69
реоз/ДТЗ
ИЗСД 52
Витилиго 5—50

Первичный гипого- 3,5
надизм

Гипопаратиреоз 82
Слизисто-кожный 75
кандидоз
НН 67
Первичный гипого­ 45
надизм
Алопеция 30

Мальабсорбция 23
Пернициозная ане­ 14
мия
Хронический актив­ 12
ный гепатит
Первичный гипоти- 10
реоз/ДТЗ
Витилиго 4
ИЗСД 2-4
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низирующего и фолликулостимулирующего гор­
монов, тироксина, тиреотропного гормона (ПТ) 
для исключения первичной недостаточности со­
ответствующих желез [4, 31, 52, 104, 118]. В ходе 
некоторых наблюдений обнаружено, что у боль­
ных с 1-НН при отмене заместительной глюко­
кортикоидной терапии наряду с уровнем АКТГ 
повышается и уровень ТТГ, причем уровень ти­
реоидных гормонов остается в норме. По-видимо- 
му, это связано со способностью кортизола и его 
производных взаимодействовать с рецепторами 
тиреотрофов и влиять на уровень ПТ. Вследствие 
этого, по мнению авторов, небольшое повыше­
ние уровня ПТ при декомпенсации 1-НН не сле­
дует рассматривать как достоверный признак пер­
вичного гипотиреоза [25]. Всем больным с ауто­
иммунным тиреоидитом, ИЗСД, первичным ги­
погонадизмом, гипопаратиреозом показано также 
иммунологическое обследование на наличие ан­
тител к 21-гидроксилазе и другим ферментам сте­
роидогенеза [15, 19, 33, 117].

Туберкулезное поражение коры надпочечников

Как уже говорилось, деструкция коркового ве­
щества надпочечников туберкулезным процессом 
занимает второе место в ряду этиологических 
факторов 1-НН. Туберкулез надпочечников раз­
вивается вследствие гематогенного распростране­
ния микобактерий. Обычно в процесс вовлекается 
как корковое, так и мозговое вещество (послед­
ний феномен клинического значения, по-видимо­
му, практически не имеет). Как и в случае ауто­
иммунного поражения, при туберкулезном про­
цессе НН клинически манифестирует только при 
разрушении 90% коркового вещества [3].

В конце прошлого и начале нынешнего столе­
тия туберкулез надпочечников был ведущей при­
чиной НН (см. рис. 2). Так, по результатам 
вскрытия 31 больного установлено, что у 26 (84%) 
больных заболевание было вызвано туберкулез­
ным процессом [96]. По данным отдельных авто­
ров, туберкулезная инфекция в те времена была в 
основном результатом инфицирования палочка­
ми М. bovis [28]. В 1934 г. высказано мнение о 
том, что туберкулез надпочечников постепенно 
уступает место идиопатической атрофии в ряду 
этиологических факторов болезни Аддисона [103]. 
Доказательством этого утверждения являлись дан­
ные вскрытий многих больных с 1-НН. Так, если 
в 1953 г. туберкулез был причиной заболевания в 
22 (60%) из 37 случаев [102], то в 1974 г. на долю 
туберкулезной болезни Аддисона приходилось не 
более 16% [79]. Указанные изменения в структуре 
причин НН являлись прежде всего результатом 
открытия химиотерапевтических средств и свя­
занного с этим начала эффективной профилакти­
ки и лечения туберкулеза. В настоящее время ту­
беркулез является причиной 1-НН примерно в 
6,6% случаев [121]. По данным других авторов, 
при обследовании 86 больных с болезнью Аддисо­
на достоверных данных, свидетельствующих о ту­
беркулезной этиологии заболевания, не установ­
лено ни у одного больного [56]. В отличие от ау­
тоиммунной болезни Аддисона НН туберкулезной 
этиологии редко манифестирует у лиц моложе 
40 лет, чаще мужского пола [79].

При туберкулезе надпочечников в большинстве 
случаев у больных имеются следы ранее перене­
сенного туберкулеза или активный процесс [5]. 
Чаще всего у больных имеется туберкулезное по­
ражение легких, мочеполовых путей, брюшины 
[5]. По данным проведенных исследований, у 32% 
больных хроническим туберкулезом легких был 
обнаружен сниженный выброс кортизола в ответ 
на стимуляцию синакгеном [75]. Описаны и более 
редкие случаи сочетания туберкулезной болезни Ад­
дисона с лимфаденитом, остеомиелитом [5], эпиди­
димитом [44], артритом [70] той же этиологии.

Традиционно считается, что инструментраль- 
ные методы являются ведущими в установлении 
туберкулезной этиологии 1-НН. Кальцификация 
надпочечников, определяемая обычным рентгено­
логическим методом, достаточно часто свидетель­
ствует о туберкулезной этиологии болезни Адди­
сона. Однако техника данного исследования дос­
таточно трудна и полученные результаты могут 
быть ошибочно оценены ввиду частой кальцифи­
кации реберных хрящей, тень которых наклады­
вается на надпочечники, а также в связи со встре­
чающимися иногда кальцифицированными лим­
фатическими узлами в области надпочечников [5]. 
Для подтверждения туберкулезного генеза заболе­
вания обязательно проводится рентгенологиче­
ское исследование органов грудной клетки и ма­
лого таза. Такие лабораторные методы, как проба 
Манту, а также посев мочи, мокроты на обнару­
жение микобактерий туберекулеза, в ряде случаев 
помогают подтвердить диагноз туберкулезной бо­
лезни Аддисона.

В настоящей работе наиболее информативным 
методом инструментальной этиологической диаг­
ностики туберкулезной болезни Аддисона являет­
ся КТ. Данные о высокой чувствительности этого 
метода получены подавляющим большинством 
исследователей [8, 38]. Практически у всех боль­
ных при впервые выявленном гипокортицизме ту­
беркулезной этиологии надпочечники увеличены 
в размерах. На более поздних стадиях заболевания 
они подвергаются атрофии, часто в них выявля­
ются участки некроза и кальцификации [8, 38]. 
Таким образом, КТ может оказаться методом не 
только этиологической диагностики НН, но и оп­
ределения длительности заболевания и фазы ту­
беркулезного процесса. Так, в ходе одного из ис­
следований, проводимых для выявления измене­
ний надпочечников при туберкулезе легких, КТ 
выполнена 20 больным с активным туберкулезом 
и 41 больному с хронической формой заболева­
ния. За норму брали средние размеры правого и 
левого надпочечников у 20 лиц контрольной 
группы (27,81 х 4,52 и 23,2 х 4,61 мм соответст­
венно). Выявлено, что средние размеры надпочеч­
ников у больных с активной формой туберкулеза 
легких больше (29,4 х 5,67 и 29,4 х 6,17 мм соот­
ветственно), а у больных с хроническим туберкуле­
зом легких меньше (23,98 х 3,88 и 23,63 х 4,7 мм 
соответственно) по сравнению с таковыми в кон­
трольной группе [54]. При поражении надпочеч­
ников туберкулезным процессом, приводящим к 
развитию клинической симптоматики НН, надпо­
чечники увеличены в размерах в 2—3 раза. Так, 
описан больной, у которого размеры правого и 
левого надпочечников на КТ были равны соответ­
ственно 60 х 25 и 33 х 20 мм [67]. Данные об ин­
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формативное™ магнитно-резонансной томогра­
фии (МРТ) в диагностике туберкулеза надпочеч­
ников в настоящее время недостаточны.

Увеличение надпочечников на компьютерных 
томограммах при туберкулезной болезни Аддисо­
на необходимо дифференцировать от такового 
при НН другой этиологии (метастазы, грибковые 
инфекции; см. ниже). Основная роль в этом в на­
стоящее время отводится тонкоигольной аспираци­
онной биопсии (ТАБ) надпочечников [63, 91, 120]. 
При микроскопическом исследовании биопсий­
ного материала при туберкулезе выявляются уча­
стки казеозного некроза, окруженные скопления­
ми эндотелиальных и гигантских клеток, фиброб­
ластов и лимфоцитов. В большом количестве опре­
деляются кислотоустойчивые палочки М. tuberculo­
sis. При патологоанатомическом исследовании ор­
ганов часто не удается обнаружить интактных уча­
стков; надпочечники увеличены в размерах, дости­
гая в массе 26—28 г (вместо обычных 4—10 г) [5].

На протяжении многих лет в клинической 
практике существовало правило, что при отсутст­
вии признаков туберкулезного процесса, выявляе­
мых доступными инструментальными и лабора­
торными методами (рентгенография, посев мок­
роты и мочи на микобактерии туберкулеза), уста­
навливалась аутоиммунная этиология 1-НН. Еще 
более к этому склоняло обнаружение у больного 
сопутствующей аутоиммунной патологии. Воз­
можно, с чисто практических клинических пози­
ций это оправдано, поскольку мало отражается на 
заместительной терапии и прогнозе заболевания. 
Однако такой подход не отвечает современным 
возможностям этиологической диагностики. Из­
вестно, что чувствительность рентгенологического 
исследования в диагностике органного туберкуле­
за не абсолютна. Другими словами, НН может 
иметь туберкулезный генез и без видимого легоч­
ного поражения. В современных условиях более 
правильным является обратное утверждение — 
обнаружение старого кальцификата или первич­
ного комплекса не может достоверно свидетельст­
вовать о том, что НН не является результатом ау­
тоиммунного адреналита. Так, авторам статьи из­
вестны случаи сочетания НН с аутоиммунным ти­
реоидитом при одновременном наличии старых 
туберкулезных очагов. В мировой литературе так­
же описаны случаи активного туберкулезного 
процесса в легких и НН, вызванной их атрофией 
[5], метастатическим поражением [78], а также 
развитие синдрома Шмидта у больного, перенес­
шего в прошлом туберкулезный эпидидимит [62]. 
Из этих примеров видно, что положительные ре­
зультаты традиционных методов диагностики ту­
беркулеза отнюдь не являются абсолютным под­
тверждением туберкулезной этиологии НН. Та­
ким образом, обнаружение специфических серо­
логических маркеров (антител к 21-гидроксилазе) 
в крови больных НН имеет большое научно-прак­
тическое значение.

Адренолейкодистрофия

Адренолейкодистрофия (АЛД, болезнь Зимер- 
линга—Крейтцфельдта, меланодермическая лей­
кодистрофия) — генетическое заболевание с X- 
сцепленным рецессивным типом наследования, 
проявляющееся преимущественным поражением 

белого вещества нервной системы и коры надпо­
чечников. Болезнь обусловлена делецией гена 
АБП (22ц28), проявляющейся недостаточностью 
лигноцероил-КоА-лигазы (а возможно, и других 
ферментов липидного обмена) [59]. Это в свою 
очередь ведет к нарушению 0-окисления насы­
щенных длинноцепочечных жирных кислот 
(ДЖК, имеющих 24—32 атома углерода) в перок­
сисомах и последующему их накоплению вместе с 
эфирами холестерина в клетках нервной системы 
и коркового вещества надпочечников в виде 
слоистых, триламинарных внутриклеточных 
включений [61]. Последние хорошо окрашивают­
ся в ярко-красный цвет обычными жировыми 
красителями, в связи с чем АЛД относят к судано- 
фильным лейкодистрофиям [2]. Встречается заболе­
вание с частотой 1 случай на 20 000 рождений [51].

Клинически выделяют 3 варианта АЛД.
Церебральная форма ("классическая АЛД"), ма­

нифестирующая в детском возрасте (5—12 лет), 
является самой распространенной и тяжело про­
текающей разновидностью (45%) [84]. Для нее ха­
рактерна демиелинизация белого вещества голов­
ного мозга с развитием неврологической симпто­
матики в виде спастического парапареза, генера­
лизованной атаксии, нарушения зрения, речи, 
глотания, эпилептических припадков, деменции 
[74]. Заболевание протекает прогредиентно, и 
больные с церебральной формой обычно погиба­
ют в первые 6—8 лет от начала болезни [2].

Адреномиелонейропатия (АМНП) является бо­
лее "мягкой" формой заболевания, встречающейся 
в 35% случаев АЛД [59]. Возраст больных при ма­
нифестации АМНП обычно варьирует между 15 
и 30 годами. В отличие от церебральной формы 
при АМНП в основном поражается белое вещест­
во спинного мозга и периферических нервов с 
развитием моторных и сенсорных расстройств 
[18]. НН в большинстве случаев выступает в соче­
тании с церебральной формой или АМНП, часто 
предшествуя неврологической симптоматике [60].

У 8% больных наследственная НН как отдель­
ный вариант АЛД является единственным прояв­
лением заболевания [59].

В литературе описаны случаи обнаружения 
1-НН у нескольких членов семьи. Чаще заболева­
ния манифестировало в молодом возрасте и 
встречалось у лиц как мужского, так и женского 
пола. На вскрытии практически у всех этих боль­
ных находили атрофию надпочечников [5]. Меха­
низм наследственной передачи НН окончательно 
не выяснен, однако таким больным показано це­
ленаправленное обследование на предмет выявле­
ния АЛД (определение плазменного уровня ДЖК, 
КТ и МРТ головного мозга) [57].

Ранее считалось, что НН, вызванная АЛД, 
встречается крайне редко. Причиной этого, веро­
ятно, являлись высокая смертность больных АЛД 
в детском возрасте, а также невозможность опре­
деления болезни на субклинической стадии. Од­
нако, по современным представлениям, АЛД выхо­
дит из разряда редких причин НН [22, 46, 56, 99]. 
Это связано с появлением возможности определе­
ния в крови больных уровня ДЖК. Так, из 14 па­
циентов мужского пола с ранее диагностирован­
ной идиопатической болезнью Аддисона повы­
шенный уровень ДЖК выявлен у 5 (35%) больных 
при отсутствии антител к коре надпочечников. У 
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2 из них с помощью электрофизиологических ис­
следований и МРТ выявлена церебральная форма 
АЛД, у 2 — клинически выраженная АМНП и у 1 — 
АМНП на субклиническом уровне [59]. Об отсут­
ствии надпочечниковых антител, а также антител 
к тканям других эндокринных желез у больных 
НН в составе АЛД свидетельствуют и данные дру­
гих авторов [60]. В ходе других исследований по­
вышенный уровень ДЖК был обнаружен у 4 
(33%) из 12 мужчин, болеющих НН, причем у 2 
из них были признаки парапареза [99]. Несмотря 
на Х-сцепленное рецессивное наследование забо­
левания, у большинства женщин, гетерозиготных 
по данному гену, выявляется повышенный плаз­
менный уровень ДЖК [10, 47, 66, 72]. У некото­
рых из них развиваются признаки параплегии 
[66]. По данным большинства авторов, частота 
НН, вызванной АЛД, зависит от возраста больных 
при манифестации болезни. Так, у больных с 
признаками НН до 15 лет высока вероятность 
АЛД [51]. По этой причине многие авторы реко­
мендуют определение плазменного уровня ДЖК 
у пациентов этого возраста с диагностированной 
НН, особенно в сочетании с периферической 
нейропатией неясного генеза [10, 99]. Для уста­
новления диагноза АЛД определенное значение 
имеют электромиография, а также КТ и МРТ го­
ловного мозга [9, 53, 85].

Метастатическое поражение надпочечников

Само по себе поражение надпочечников мета­
стазами опухолей встречается достаточно часто. 
Так, отмечено, что метастазы рака молочной же­
лезы поражают надпочечники в 58% случаев, 
бронхогенного рака легкого — в 36—40%, мелано­
мы — в 33% [39]. Вместе с тем НН при этом раз­
вивается очень редко. Так, среди 86 больных с 
НН, обследованных М. Kong и W. Jeffcoate, мета­
статическое поражение надпочечников было при­
чиной заболевания у 2 (2,3%) [56]. По данным 
других авторов, метастазы злокачественных опу­
холей являлись причиной развития НН у 5 (8%) 
из 62 больных [89]. Такое несоответствие между 
частотой метастатического поражения надпочеч­
ников и развитием клинической картины гипо- 
кортицизма связано с несколькими факторами: 
1) как уже говорилось, для развития клинической 
симптоматики первичного гипокортицизма необ­
ходима деструкция более 90% ткани коркового 
вещества; 2) симптоматика НН во многом сходна 
с признаками метастазирующего онкологическо­
го заболевания (утомляемость, диспепсические 
расстройства), что часто приводит к поздней ди­
агностике гипокортицизма [45]; 3) достаточно 
частое применение в онкологии стероидных пре­
паратов приводит к уменьшению выраженности 
клинических симптомов НН [73]. У части паци­
ентов НН расценивается как результат относи­
тельно длительного приема глюкокортикоидов. В 
связи с этим некоторые авторы полагают, что ме­
тастазы злокачественных опухолей являются, воз­
можно, более частой причиной заболевания, чем 
указано в литературе [73]. Вместе с тем описаны 
случаи, когда НН являлась первым проявлением 
опухолевого процесса [43, 49, 78, 84, 86].

Наиболее часто опухолью, метастазы которой 
вызывают развитие клинической картины гипо- 
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кортицизма, является неходжкинская крупнокле­
точная лимфома [11, 29, 49, 71, 86, 101, 106]. Чуть 
менее часто причиной заболевания являются ме­
тастазы бронхогенного рака легкого [29, 43]. Так, 
среди 2 больных гипокортицизмом, вызванным 
метастатическим поражением надпочечников, один 
страдал неходжкинской лимфомой, другой — пе­
риферическим раком легкого [56]. По результа­
там других авторов, у 3 из 62 больных с НН обна­
ружены метастазы опухолей внутренних органов, 
у 2 — злокачественной лимфомы [89]. По дан­
ным разных авторов, неходжкинская лимфома 
достаточно часто (в 10—25% случаев) встречается 
вне лимфатических узлов [97]. По сравнению с 
данными аутопсий (метастазы в надпочечниках 
выявлены у 35% больных) поражение надпочеч­
ников редко диагностируется при жизни больного 
[105]. Более редкими причинами являются мета­
стазы рака почки [40], мочевого пузыря [55], 
предстательной железы [78], толстого кишечника 
[84]. В большинстве случаев НН является первым 
проявлением опухолевого процесса. Средний воз­
раст больных варьирует в зависимости от вида 
опухоли, но в связи с преобладанием метастазов 
неходжкинской лимфомы, встречающейся чаще у 
пожилых людей, как причины НН заболевание 
встречается в основном у лиц старше 50—60 лет.

На компьютерных томограммах органов брюш­
ной полости при метастатическом поражении 
надпочечников чаще всего выявляется равномер­
ное увеличение последних [29, 49]. ТАБ, прове­
денная под контролем УЗИ или КТ, в большинст­
ве случаев является ключом к выяснению этиоло­
гии НН. Обычно при микроскопии биопсийного 
материала, а также патологоанатомическом иссле­
довании обнаруживаются признаки крупнокле­
точной лимфомы (клетки с большим круглым 
ядром, несколькими ядрышками; обнаружение 
маркера В-лимфоцитов — лейкоцитарного анти­
гена CD45R), реже — бронхогенного рака [19, 43, 
88]. В ряде случаев исследование пунктата лимфа­
тических узлов, а также послойная КТ легких и 
бронхоскопия позволяют уточнить диагноз основ­
ного онкологического заболевания [71].

Поражение надпочечников при диссеминированной 
грибковой инфекции

Данная причина является одной из самых ред­
ких в ряду этиологических факторов НН. За все 
время изучения НН в мировой литературе имеет­
ся 3—4 десятка сообщений о развитии гипокорти­
цизма, вызванного грибковой инфекцией. Наибо­
лее часто надпочечники поражаются при таких 
системных микозах, как кокцидиомикоз, пара­
кокцидиомикоз, реже — при системном кандидо­
зе, бластомикозе, гистоплазмозе, криптококкозе. 
Нередко НН, вызванная грибковым поражением 
надпочечников, развивается в рамках ВИЧ-ассо­
циированного комплекса (см. ниже).

В 1946 г. опубликованы данные о вскрытии 50 
больных с хроническим диссеминированным кок­
цидиомикозом, из них поражение надпочечников 
было выявлено у 16 [35]. Однако истинная НН 
редко бывает обусловлена этим заболеванием. 
При кокцидиомикозе (возбудитель — Coccidioides 
immitis) первичный очаг чаще всего локализуется 
в легких, однако могут быть поражены кожа, кос­



ти, суставы, другие внутренние органы. При раз­
витии НН органы увеличиваются в размерах, их 
ткань практически полностью замещается казеоз­
ными массами, окруженными участками грануля­
ционной и фиброзной ткани [65].

Паракокцидиомикоз (южно-американский бла­
стомикоз, возбудитель — Paracoccidioides brasilien- 
sis) является наиболее частой грибковой инфек­
цией, приводящей к развитию НН. Это систем­
ный микоз, распространенный в странах Латин­
ской Америки. Для него характерно первичное 
поражение легких с развитием в них гранулем, 
окружающих участки казеозного некроза или 
микроабсцессов, а также лимфатических узлов, 
слизистой оболочки рта и верхних дыхательных 
путей. Отмечено, что грибок обладает высокой 
тропностью к ткани надпочечников. Так, пораже­
ние надпочечников в эндемичных районах наблю­
далось у 85—90% больных [ПО], причем сниже­
ние их функциональных резервов было выявлено 
(по данным разных авторов) у 14—44% из них 
[7]. По данным многих авторов, функция надпо­
чечников полностью восстанавливалась после на­
чала противогрибковой терапии на ранних стади­
ях заболевания. Напротив, при длительно теку­
щей инфекции наблюдались признаки необрати­
мой деструкции надпочечников с развитием кли­
нически выраженной НН. По этой причине боль­
шинство авторов рекомендуют исследование 
функциональных резервов коркового вещества 
надпочечников у всех больных с паракокцидио­
микозом до и после проведения противогрибко­
вой терапии [7, 21, 26]. Считается, что на ранних 
этапах в надпочечниках преобладают явления гра­
нулематозного воспаления, когда возможно вос­
становление функции надпочечников. На поздних 
же стадиях происходит замещение ткани органа 
участками казеозного некроза вследствие эмболии 
мелких сосудов крупными частицами грибка [26].

Менее часто встречается развитие НН при сис­
темном бластомикозе (возбудитель — Blastomyces 
dermatitidis), распространенном в государствах 
Северной и Центральной Америки (другое назва­
ние — североамериканский бластомикоз) [95]. 
Описаны также случаи НН, вызванные развити­
ем в организме системного гистоплазмоза |76|, 
криптококкоза [77].

При КТ надпочечников, пораженных грибко­
вой инфекцией, как и в других случаях инфильт­
ративного процесса, выявляется их увеличение 
[3]. В этих случаях основным методом дифферен­
циальной диагностики системных микозов явля­
ется ТАБ, проведенная под контролем УЗИ или 
КТ [32, 95]. Часто мицелий и споры грибка обна­
руживают при цитологическом исследовании 
мокроты, пунктата лимфатических узлов или со- 
скоба со слизистых оболочек [26].

При патологоанатомическом исследовании 
надпочечников обнаруживается, что последние 
увеличены в размерах, достигая иногда гигантских 
величин. Так, описаны результаты вскрытия боль­
ного с хроническим диссеминированным кокци­
диомикозом. При изучении надпочечников, из 
которых левый весил 75 г, а правый — 90 г (нор­
ма 4—10 г), совершенно не было обнаружено ин­
тактной ткани коркового слоя. В паренхиме над­

почечников были видны большие области казеоз­
ного некроза, разделенные участками грануляци­
онной и фиброзной ткани. При микроскопиче­
ском исследовании надпочечников часто обнару­
живаются крупные клетки грибка, а также обиль­
ная инфильтрация ткани эпителиоидными и ги­
гантскими клетками [65].

Поражение надпочечников при ВИЧ-инфекции

В рамках ВИЧ-ассоциированного комплекса 
нередко наблюдается снижение функции коры 
надпочечников. Так, среди 93 больных с ВИЧ-ин­
фекцией сниженный выброс кортизола в ответ на 
стимуляцию синактеном наблюдался у 14% боль­
ных [68]. По другим данным, субклиническая 
НН выявляется у 8—12% больных с ВИЧ-инфек­
цией [93]. Выделяют несколько групп потенци­
альных причин НН в рамках ВИЧ-ассоциирован­
ного комплекса. Наиболее часто она развивается 
в результате поражения ткани надпочечников ин­
фильтративным процессом с последующей ее де­
струкцией (цитомегаловирусная инфекция, гриб­
ковые инфекции, саркома Капоши, лимфома и 
т. д.). Применение различных медикаментозных 
препаратов, влияющих на стероидогенез (кетоко­
назол, рифампин, фенитоин) также может стать 
причиной НН. Некоторые авторы считают наблю­
дающуюся у многих ВИЧ-инфицированных боль­
ных гипохолестеринемию дополнительным фак­
тором декомпенсации НН (сниженный уровень 
главного субстрата стероидогенеза) [36]. Данные 
вскрытий больных СПИДом также подтверждают 
многообразие этиологических факторов НН. Так, 
поражение надпочечников цитомегаловирусом 
наблюдалось, по данным разных авторов, в 38— 
88% случаев [36, 107]. Чуть реже надпочечники 
были поражены возбудителями микобактериозов 
(Mycobacterium avium intracellulare — возбудитель 
пневмоний у лиц с иммунодефицитами), сарко­
мой Капоши [36]. Несмотря на это, клинически 
выраженная НН у больных с ВИЧ-инфекцией ди­
агностируется крайне редко, обычно на поздних 
стадиях СПИДа [36]. В связи с тем что ВИЧ-ин­
фицированные больные составляют группу повы­
шенного риска развития НН, многие авторы ре­
комендуют исследование функциональных резер­
вов коры надпочечников всех больных с ВИЧ-ин­
фекцией, особенно при наличии симптомов гипо- 
кортицизма [36].

В литературе имеются сообщения о нескольких 
ВИЧ-инфицированных больных с симптомами 
НН и одновременно повышенным уровнем кор­
тизола. Уровень АКТГ у таких больных был уме­
ренно повышен. Авторы полагают, что в основе 
этого явления лежит приобретенная нечувстви­
тельность периферических тканей к кортизолу. 
При исследовании мононуклеарных лейкоцитов 
таких больных выявлено повышенное содержа­
ние рецепторов к глюкокортикоидам и одновре­
менное снижение аффинности к ним. Степень уг­
нетения эффектов глюкокортикоидов была обрат­
но пропорциональна уровню а-интерферона, 
что, как полагают, является дополнительным за­
щитным механизмом противовирусного иммуни­
тета [82].
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Редкие причины 1-НН

К редким причинам первичного гипокортициз- 
ма можно отнести врожденную гипоплазию коры 
надпочечников. Это заболевание, как и АЛД, от­
носится к наследственно обусловленным болез­
ням, сцепленным с Х-хромосомой. Симптомы 
НН при нем появляются обычно уже на протяже­
нии первых недель жизни и часто сочетаются с 
крипторхизмом, гипфгонадотропным гипогона­
дизмом, мышечной дистрофией Дюшенна [87].

Патогенетической основой синдрома рефрак­
терных надпочечников (врожденной нечувстви­
тельности коры надпочечников к АКТГ) является 
дефект структуры рецепторов к АКТГ (или по­
стрецепторных структур). Заболевание, как прави­
ло, манифестирует в юношеском возрасте и по 
клинической картине ничем не отличается от бо­
лезни Аддисона. Болеют им обычно члены одной 
семьи. Особенности НН связаны с интактностью 
клубочковой зоны, что определяет нормальную ре­
акцию ренин-ангиотензин-альдостероновой систе­
мы в ответ на стимуляцию фуросемидом. Дефект 
рецепторов АКТГ может быть обнаружен при ис­
следовании моноцитов. У части больных при по­
вышенном уровне АКТГ в плазме, нормальной 
аффинности рецепторов к нему и связи рецепто­
ров с аденилатциклазой выявляется отсутствие ре­
акции коры надпочечников (выброс кортизола) в 
ответ на введение циклического аденозинмоно­
фосфата, что позволяет высказать предположе­
ние о дефекте внутриклеточного звена стимуля­
ции коры надпочечников кортикотропным гормо­
ном [119].
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♦ РЕФЕРАТЫ1

1 Составитель О. В. Удовиченко

Влияние кратности приема пероральных 
сахарпонижающих препаратов на согласие 
пациентов с лечением
(Paes A., Bakker A., Soe-Agnie С. J. Impact Of 
Dosage Frequency On Patient Compliance // Diabet.
Care. - 1997. - Vol. 20, N 9. - P. 1512.)

Группа из 91 больного сахарным диабетом II 
типа, находящаяся на терапии пероральными са- 
харпонижающими препаратами, ежемесячно по­
лучала лекарства в специальных контейнерах, ко­

торые фиксировали каждое открывание крышки. 
В конце исследования всем больным была пред­
ложена специальная анкета. На основании того, 
какую часть предписанных на месяц таблеток 
больной действительно принял, оценивали согла­
сие больных с лечением (compliance). Кроме то­
го, оценивали "согласие с режимом приема препа­
рата" (количество дней, в которые прием таблеток 
происходил в предписанном режиме). Согласие 
больных с лечением было равно в среднем 74,8%. 
При назначении препарата 1 раз в день этот пока­
затель составил 79%, а при трехкратном приеме — 
лишь 38%. Основной формой нарушения предпи­
саний во всех группах был пропуск очередной до-
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