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Синдромы полигландулярной недостаточности 
՛ СПН) определяются первичным поражением двух или 
:5олее периферических эндокринных органов. Наибо
лее часто они дифференцируются и диагносцируются в 
клинически значимом состоянии [3, 5], т. е. при выяв- 

) 1ении патологии одной из желез вероятность пораже- 
՛ 1ия других значительно возрастает. Чаще всего, СПН 
। кмеют аутоиммунную природу. Полагают, что дефект 
Г-су прессорных клеток вызывает извращенную реак
цию клеточного и гуморального звеньев иммунной 
системы [2].

На основании клинических и иммуногенетиче- 
эких особенностей выделяют аутоиммунный полиглан- 

гцулярный синдром (АПС) I и П типов. Частота пораже
ния отдельных органов и тканей в рамках одного и 
того же типа АПС значительно варьирует, что, скорее 

■ всего, обусловлено значимой разницей во времени про
явления отдельных компонентов этих синдромов.

АПС-1 - редкое с аутосомно-рецессивным типом 
наследования спорадическое заболевание, для которо
го характерны: гипопаратиреоз, хроническая адренало- 

s вая недостаточность и слизисто-кожный кандидоз; так
же могут сочетаться первичный гипотиреоз и сахарный 

: диабет (СД) I типа. Из неэндокринных заболеваний 
г. встречаются витилиго, алопеция, пернициозная ане
мия, хронический активный гепатит, гипоплазия зуб- 

(ной эмали, дистрофия ногтей, гломерулонефрит и др. 
Ш].

Более распространен АПС-П («синдром Шмид- 
гта») - сочетание аутоиммунного тиреодита (АИТ) и/ 
1 или СД I типа при отсутствии гипопаратиреоза и кож- 
: но-слизистого кандидоза. В рамках АПС-П могут 
। встречаться и другие заболевания: диффузный токси- 
՛ ческий зоб (ДТЗ), первичный гипогонадизм, лимфоци
тарный гипофизит, изолированная недостаточность 
АКТ!՝ и/ил и ФСГ и ЛГ; из неэндокринных заболеваний 
- алопеция, витилиго, пернициозная анемия, миасте
ния, герпетиформный дерматит, тромбоцитопениче
ская пурпура и т.д. L3].

Следует отметить, что СПН могут быть и неау
тоиммунного генеза или развиться в рамках других 

известных синдромов (POEMS-синдром, DIDMOAD- 
синдром, МЭН-1, МЭН- П) [4].

Принято считать, что скрининговое обследова
ние, диагностика, лечение, профилактика и монито
ринг СПН являются наиболее сложными в эндокрино
логии.

Материал и методы

В Национальном институте здравоохранения в 
рамках единого научно-клинического исследования 
было обследовано 29 больных с СПН. Для установле
ния диагноза применялись общеклинические, биохи
мические, гормональные, иммунологические методы; 
осуществлялось медико-генетическое консультирова
ние. Болезни также верифицировались данными функ
ционального и инструментального обследования 
(ультразвуковая сонография, компьютерная томогра
фия, ЭхоКГ, допплеровское и дуплексное исследова
ния сосудов, рентгенологические методы).

Результаты и обсуждение

У 29 больных с СПН были установлены следующие 
сочетания болезней:

• у 8 - СД I типа и АИТ;
• у 3 - СД I типа и ДТЗ;
• у 3 - СД П типа и ДТЗ;
• у 3 - СД П типа и диффузный узловой неток

сический зоб (ДУНЗ);
• у 3 - АИТ и гипопаратиреоз, причем у одной 

из них хронический кандидоз кожи и слизи
стых (ХККС) выявлялся вместе с нарушени
ем циркадианного ритма кортизола, предиа
бетом (нарушенная гликемия натощак), вити
лиго, а у другой больной - ХККС

• сочетался с ревматизмом (неактивная фор
ма), ИБС и застойной сердечной недостаточ-
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ностью;
• у 1 - СД П типа и диффузный узловой ток

сический зоб (ДУТЗ);
■ у 1 - СД II типа (с приобретенной потребно

стью в инсулине) и ДТЗ, а также карцинома 
щитовидной железы;

. у 1 - СД П типа и диффузный нетоксиче
ский зоб (ДНЗ);

• у 1 - СД П типа, ДИТ и тотальная алопеция;
• у 1 - АИТ и первичная хроническая недос

таточность надпочечников (ПХНН);
• у 1 - ДГЗ, ХККС с онихомикозом, НТГ, хро

нический активный гепатит, гиперпролакти
немия и язва 12-перстной кишки;

• у 1 - АИТ, СПКЯ, ревматизм (неактивная 
фаза), НТГ, гипоталамический синдром, 
язва 12-перстной кишки;

• у 1 - синдром Иценко-Кушинга и первич
ный гипотиреоз;

• у 1 - ДУТЗ, первичный гипогонадизм, НТГ, 
гиперпролактинемия, гипоталамический 
синдром, гирсутизм, ИБС: атеросклеротиче
ский кардиосклероз, гипертрофия миокарда 
левого желудка (POEMS-синдром?).

Болезни, названные вначале при СПН, развились 
первыми, спустя некоторое время (от 3 до 9 лет) мани
фестировали последующие.

Приводим два наши наблюдения, иллюстрирую
щие разнообразие болезней, которые составляют те 
или иные полиглавдулярные синдромы.

I. Бальная Г.С., 1983 г. рождения СД I типа выяв
лен в 1993 г. До обращения в нашу клинику пациентка 
получала базис-болюсную инсулинотерапию [Хумалог 
(Лиз-про) и Хумулин НИХ] в суточной дозе 96 ЕД. 
Хроническая передозировка инсулина (феномен Со- 
моджи) была следствием последовательного наращи
вания доз инсулина в течение ряда лет в ответ на 

постоянно высокий уровень глюкозы в крови натощак 
и в течение дня В ходе обследования у больной был 
установлен диагноз: аутоиммунный полигландуляр- 
ный синдром - СД 1 типа; АИТ, гипотиреоз легкой 
степени тяжести. Т1Г - 7,6 при норме 0,5-4,1 mill/ 
ml; FT4-0,6 при норме 0,85-1,85 ng/ml; антитела к 
тиреоглобулину - 658,1 при норме до 100 IU/ml; анти
тела к тиреоидной пероксидазе — 498,7 при норме до 
50,0IU/mL

Диагноз АИТ был также верифицирован УЗИ. По
сле достижения стойкого и длительного эутиреоза 
потребность в инсулине резко уменьшилась - с 96 до 
44 ЕД в суточной дозе; показатели гликемии крови 
натощак и в течение дня в диапазоне: 4,9 - 
10,1ммоль/л.

II. Больная В.С., 1948 г. рождения СД II типа был 
установлен в 1994 г. Получала пероральные гипоглике
мические препараты: глюренорм в дозе 90 мг в сутки, 
а затем диабетон MR - в суточной дозе 60мг. В ходе 
обследования был установлен следующий диагноз: 
синдром полигландулярной недостаточности: СД II 
типа, диффузный токсический зоб (ДТЗ), карцинома 
щитовидной железы. Больная была срочно проопери
рована. Гистологический диагноз — карцинома щито
видной железы (I стадия) - опухоль не проросла кап
сулу. Пациентка находится под наблюдением эндок
ринолога и онколога.

Представленные выше данные свидетельствуют о 
том, что не все сочетания эндокринных и неэндокрин
ных болезней укладываются в рамки традиционных 
классификаций синдромов полигландулярной недос
таточности: ДПС- I, АПС- П, POEMS и DIDMOAD- 
сицдромы, МЭН-1, МЭН-П и др. Нами выдвинуто 
предположение о наличии также других синдромов 
полигландулярной дисфункции. Безусловно, необхо
димы новые данные для подтверждения данной гипо
тезы.

Поступила 15.01.03

Բազամգլանդուլյար անբավարարության համախտանիշներ

Ն.Ա. Հովհաննիսյան, Ս.Ա. Ներսեսյան, Դ.Հ. Դումանյան, Հ.Կ. Ավազյան, Մ.Գ. Բադալյան

Քննարկվում են հարցեր' կապված բազմագլան- 
դուլյար անբավարարության համախտանիշների 
(ԲԱՀ) հեա: Նշվում է, որ ԲԱՀ կարող են լինել ինչպես 
աոււափմունային, այնպես էլ ոչ աոաաիմունային: Են

թադրություն է առաջ քաշված բազմագլանդուլյար 
անբավարարության այլ համախտանիշների գույութ- 
յան մասին:
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Syndromes of polyglandular deficiency

N.A. Hovhannisyan, SA Nersesyan, D.H. Doumanyan, HK. Avagyan, M.G. Badalyan

The problems are discussed concerning the syndromes 
of polyglandular deficiency (SPD). It is stated that SPD 
can be of both autoimmune and non-autoimmune geneses.

The supposition is drawn on the existence of other 
syndromes of polyglandular deficiency.
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