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Основными клиническими симп�

томами болезни Иценко�Кушинга

у детей являются: ожирение с харак�

терным перераспределением подкож�

ного жирового слоя, замедление тем�

пов роста, трофические изменения

кожи, стрии, гиперпигментация кож�

ных складок, мышечная слабость, бо�

ли в поясничной области, артериаль�

ная гипертензия, acne vulgaris, голов�

ные боли, нарушения менструального

цикла, гирсутизм (рис.).

У детей первыми признаками забо�

левания являются характерное ожире�

ние и задержка роста. Ожирение с ха�

рактерным перераспределением под�

кожной жировой клетчатки – это

классическое проявление избыточной

секреции глюкокортикоидов. Харак�

терным для детского возраста является

замедление темпов роста, встречаю�

щееся в 65�75% случаев. Замедление

темпов роста сопровождается умень�

шением спонтанного выброса сома�

тотропного гормона и снижением его

выброса в ходе стимуляционных тес�

тов. В основном это связано с прямым

действием избыточного количества

глюкокортикоидов на гипофиз, сни�

жением амплитуды импульсов гипота�

ламического гонадотропин�рилизинг�

гормона, а также сопутствующим

ожирением. Темпы роста улучшаются

после хирургического лечения и, сле�

довательно, нормализации уровня

кортизола, хотя секреция гормона

роста полностью не восстанавливает�

ся. Возможно, что в условиях гипер�

кортицизма происходит снижение

уровня ИФР�1, формируется резис�

тентность тканей к ИФР�1 и другим

факторам роста.

Остеопороз различной степени

выраженности встречается почти

у 70% детей, в первую очередь страда�

ет поясничный отдел позвоночника.

Дети на момент диагностики заболе�

вания жалуются на интенсивные бо�

ли в спине, на рентгенограммах поз�

воночника диагностируются ком�

прессионные переломы.

Гиперкальциурия, развивающаяся

вследствие остеопороза, в 10�15% мо�

жет приводить к развитию мочека�

менной болезни.

Около 70% детей с болезнью

Иценко�Кушинга имеют повышен�

ное артериальное давление. В разви�

тии гипертонии повышенный уро�

вень кортизола играет двоякую роль:

с одной стороны, он оказывает глю�

кокортикоидное действие, с другой –

совместно с 11�дезоксикортикосте�

роном минералокортикоидное.

Повышенный синтез андрогенов

корой надпочечников приводит

к развитию гирсутизма у девочек: по�

является оволосение на лице, на бед�

рах, вдоль «белой» линии живота.

У мальчиков гиперандрогения про�

является в развитии синдрома «не�

правильного пубертата».

Acne vulgaris и себорея также явля�

ются следствием повышенного уров�

ня андрогенов в крови.

Нарушения углеводного обмена

у детей с болезнью Иценко�Кушинга

встречаются редко. 

Клинический случай
Пациентка Т., 15 лет, поступила

в отдел детской эндокринной патоло�

гии 13.04.2007 г. с жалобами на боли

в спине, которые усиливались при

ходьбе и наклонах туловища; быстрое

увеличение массы тела; появление

стрий на боковых поверхностях туло�

вища и конечностях; слабость; нару�

шение менструального цикла.

Aнамнез заболевания. Жалобы по�

явились летом 2006 г. после травмы го�

ловы и шейного отдела позвоночника.

Девочка стала прибавлять в весе, по�

явились боли в спине, затем слабость.

В январе 2007 г. появились стрии на

коже. Симптоматика быстро прогрес�

сировала. В апреле 2007 г. появились

резкие боли в спине и девочка была

госпитализирована в Хмельницкую

областную больницу. При обследова�

нии выявлен повышенный уровень

кортизола в крови, больная переведе�

на для дообследования в Институт

эндокринологии и обмена веществ

им. В.П. Комиссаренко НАМН Ук�

раины.

Анамнез жизни. Девочка от первой

беременности, протекавшей с токси�

козом, угрозой прерывания. Роды

срочные, масса тела при рождении

3,6 кг, рост 50 см. Менструация

с 13 лет, в 14 лет начались нарушения

менструального цикла, был постав�

лен диагноз склерополикистоза яич�

ников, принимала Диане�35. Инфек�

ционный индекс 0, ОРВИ – редко.

Родители здоровы.

Объективно. Рост 150 см (�1,8 SD),

вес 72 кг (+2 SD), АД 145/95 мм рт. ст.,

ЧСС 104 уд/мин.

Кожные покровы сухие, полосы

растяжения на туловище, руках, бед�

рах, в подколенных ямках ярко�

багрового цвета. Отмечается избы�

точный рост волос на лице, спине,

ягодицах, конечностях. На лице acne

vulgaris, яркий румянец. При осмотре

кожа истончена, сухая, отмечается

мраморность, усиление венозной се�

ти на груди, конечностях. 

При объективном обследовании

в первую очередь обращает на себя

внимание характерное диспласти�

ческое ожирение с преимуществен�

ным отложением подкожной жиро�

вой клетчатки в верхней части туло�

вища, лица, шеи. Лицо лунообраз�

ное, расширенное книзу, багрово�

красного цвета (матронизм), шея

утолщенная, короткая. При оценке

состояния мышц обнаруживается

абсолютное или относительное

уменьшение конечностей в окруж�

ности на фоне выраженного ожире�

ния туловища, что связано с пере�

распределением подкожной жиро�

вой клетчатки и атрофией мышц.

Такой тип телосложения носит на�

звание «кушингоидного».

Данные лабораторного и инструмен(
тального исследований

Общий анализ крови: Hb 164 г/л,

эритроциты 5,1×1012/л, лейкоциты

12,3×109/л (ПЯ 3%, СЯ 45%, Э 2%,

М 8%, Л 42%), ЦП, СОЭ 15 мм/ч.

Общий анализ мочи: относительная

плотность – 1010, белок не выявлен,

глюкоза – следы, реакция – щелоч�

ная, лейкоциты – 5�6 в поле зрения,

слизь – небольшое количество. 

Глюкоза крови натощак 5,9 ммоль/л,

через 2 ч после приема 75 г глюкозы

показатель к норме не вернулся

(6,6 ммоль/л), что свидетельствует

о нарушении толерантности к глю�

козе.

Биохимический анализ крови: холе�

стерин 4,2 ммоль/л; общий билирубин

21,3 ммоль/л; креатинин сыворотки

74 мкмоль/л; общий белок 71 г/л, мо�

чевина  5,5 ммоль/л (норма 1,7�8,3);

калий сыворотки 2,6 ммоль/л; натрий

сыворотки 124 ммоль/л; кальций сы�

воротки 2,2 ммоль/л. 

Гормональный профиль: АКТГ

(норма 7,2�63,3 нг/мл) 876,0 нг/мл,

кортизол 89,5 нг/мл (норма 8,3�

57,6 нг/мл); суточная экскреция 17�КС

186,54 мкмоль, 11�ОКС – 1,68 мкмоль.

ЭКГ: ритм синусовый с ЧСС

109/мин. Положение электрической

оси сердца горизонтальное. Преобла�

дание электрической активности ле�

вого желудочка. Умеренные дистро�

фические изменения в миокарде.

Характерным для болезни Ицен�

ко�Кушинга является повышенное

артериальное давление вследствие

увеличения минутного объема сер�

дца, усиления действия катехола�

минов.

ЭЭГ: десинхронный тип ЭЭГ,

плоская кривая, данные ЭЭГ свиде�

тельствуют об изменении стволово�

диэнцефальных структур.

Рентгенография черепа (боковая
проекция): турецкое седло 10×10 мм,

контуры ровные. Основная пазуха

пневматизирована на 1/3. В костях

свода черепа – остеопороз.

Рентген кистей рук: рентгенологи�

ческий возраст – 15 лет.

МРТ головного мозга: МРТ призна�

ки «немой» микроаденомы гипофиза.

Диагностика болезни Иценко�

Кушинга основана на клинической

Клиническое наблюдение:
болезнь Иценко�Кушинга в детском возрасте

Е.В. Большова, д.м.н.,  Т.Н. Малиновская, к.м.н., отдел детской эндокринной патологии, ГУ «Институт эндокринологии и обмена веществ им. В.П. Комиссаренко НАМН Украины»

Болезнь Иценко8Кушинга – тяжелое нейроэндокринное заболевание,
вызванное гормональной активностью АКТГ8продуцирующей аденомы
гипофиза. В основе патогенеза болезни Иценко8Кушинга лежит
избыточная секреция АКТГ (адренокортикотропного гормона)
кортикотрофами гипофиза. Гиперсекреция АКТГ вызывает двустороннюю
гиперплазию коры надпочечников и избыточную продукцию кортизола,
надпочечниковых андрогенов и 118дезоксикортикостерона, что
обусловливает клинические проявления заболевания.

Е.В. Большова

Рис. Клинические проявления болезни Иценко8Кушинга: ожирение,  acne vulgaris, стрии, гирсутизм
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картине заболевания, данных гормо�

нального и рентгенологического ис�

следований.

Оценка гормонального профиля

включает:

• определение уровней АКТГ

и кортизола в плазме крови в суточ�

ном ритме (в 8.00 и 23.00); 

• определение экскреции свобод�

ного кортизола в суточной моче.

В норме суточный ритм секреции

кортизола определяется гормональ�

ной активностью кортикотрофов ги�

пофиза. Секреторная активность

кортикотрофов начинает увеличи�

ваться во второй половине ночи

(между 2.00 и 4.00), достигает макси�

мума в ранние утренние часы, затем

постепенно снижается в течение пер�

вой половины дня.

У детей с болезнью Иценко�

Кушинга уровень кортизола в сыво�

ротке крови находится на верхней

границе нормы или выше ее; харак�

терным для заболевания является от�

сутствие суточного ритма; уровень

кортизола в 23.00 в норме должен

быть на ≥50% ниже утренних показа�

телей. У 100% детей с болезнью

Иценко�Кушинга суточный ритм

АКТГ нарушен. Уровень свободного

кортизола в суточной моче повышен.

Для дифференциальной диагнос�

тики между функциональным и орга�

ническим гиперкортицизмом ис�

пользуется два вида тестов с дексаме�

тазоном: 

• малая проба с дексаметазоном; 

• ночной тест подавления с декса�

метазоном.

Данные лабораторных методов ис�

следования имеют значение не столь�

ко для диагностики заболевания,

сколько для определения тяжести

процесса, который зависит не только

от степени гиперкортицизма, но и от

индивидуальной чувствительности па�

циента к избытку глюкокортикоидов.

• Клинический анализ крови.

В общем анализе крови определяют

повышенное количество нейтрофи�

лов, снижение количества лимфоци�

тов и эозинофилов, повышенный

уровень гемоглобина.

• Клинический анализ мочи.

• Биохимический анализ крови.

Уровень электролитов, как правило,

в норме, в очень тяжелых случаях от�

мечаются гипокалиемия, гипернат�

риемия, алкалоз.

• Определение гликемии натощак.

• Оценка коагулограммы.

Для визуализации селлярной об�

ласти применяется:

• рентгенокраниография;

• МРТ головного мозга. Аденома

гипофиза в полости турецкого седла

при болезни Иценко�Кушинга визуа�

лизируется в 52�70% случаев; 

• УЗИ надпочечников;

• КТ или МРТ надпочечников.

Диагноз. Учитывая жалобы паци�

ентки (боль в спине, увеличение мас�

сы тела, появление стрий на коже ту�

ловища, конечностей, слабость, на�

рушение менструального цикла),

данные объективного обследования

(сухие кожные покровы, полосы рас�

тяжения на туловище, руках, бедрах,

в подколенных ямках ярко�багрового

цвета, избыточный рост волос на ли�

це, спине, ягодицах, конечностях,

acne vulgaris, яркий румянец на ли�

це), а также данные лабораторного

обследования и МРТ поставлен диа�

гноз: «Болезнь Иценко�Кушинга

(АКТГ�секретирующая микроадено�

ма гипофиза)».

Лечение. При лечении болезни

Иценко�Кушинга применяются два

альтернативных метода: облучение

гипофиза протоновым пучком (про�

тонотерапия) и трансфеноидальное

удаление аденомы.

Медикаментозная терапия. При бо�

лезни Иценко�Кушинга применяют

две группы препаратов: блокаторы

секреции АКТГ (вальпроат натрия,

ципрогептадин, бромокриптин) и ад�

ренолитические препараты (мито�

тан, аминоглютетимид, кетокона�

зол). У детей из препаратов первой

группы применяют бромокриптин,

из препаратов второй группы – чаще

всего аминоглютетимид и кетокона�

зол. Блокаторы стероидогенеза при�

меняют как дополнительный метод

лечения – для подготовки к адрена�

лэктомии и/или протонотерапии при

среднетяжелой или тяжелой формах

заболевания. Препараты обеих групп

могут также назначаться на 1�2 мес

после проведения протонотерапии,

так как эффект от лучевого лечения

начинает проявляться в среднем че�

рез 4�6 мес.

При неудовлетворительных темпах

роста на фоне ремиссии заболевания

необходимо проведение функцио�

нальных тестов для исследования

выброса гормона роста. Пробы на

выброс гормона роста следует прово�

дить не раньше чем через год с мо�

мента достижения ремиссии заболе�

вания. При подтвержденной сома�

тотропной недостаточности, откры�

тых зонах роста и выраженном отста�

вании в росте показано назначение

заместительной терапии гормоном

роста в суточной дозе 0,033 мг/кг.

Наличие вторичного гипотиреоза

требует назначения заместительной

терапии L�тироксином под контро�

лем уровня свободного Т4 в крови.

При наличии надпочечниковой не�

достаточности пациентам показано

назначение глюкокортикоидов: гид�

рокортизон в суточной дозе 5�15 мг

в 2�3 приема в зависимости от вы�

раженности клинических проявле�

ний или преднизолон 1,25�5 мг в 1�2

приема.

Данной пациентке после хирурги�

ческого лечения был назначен ми�

тотан, который блокирует стероид�

ное действие АКТГ, подавляет сек�

рецию кортикостероидов и вызыва�

ет токсическое повреждение мито�

х о н д р и й к о р ы н а д п о ч е ч н и к о в

вплоть до дегенерации и атрофии

секреторных элементов паренхимы

железы. В митохондриях митотан

угнетает ферменты, осуществляю�

щие отщепление в молекуле холе�

стерина боковой цепи, что приводит

к угнетению образования кортизо�

ла, альдостерона, дегидроэпиан�

дростерона. Митотан назначают на�

чиная с дозы 1�2 г в день, повышая

ее ежедневно на 1 г каждую 1�3�ю

неделю до 8�12 г в сутки. При на�

ступлении эффекта дозу препарата

снижают наполовину. Курс лечения

составляет 48�50 дней.

Независимо от метода лечения па�

циенты с болезнью Иценко�Кушинга

нуждаются в длительном наблюде�

нии. В обязательном порядке прово�

дят контроль уровня кортизола (су�

точная секреция свободного корти�

зола с мочой, определение уровня

кортизола в крови в утренние часы),

контроль уровня свободного тирок�

сина, контроль физического и поло�

вого развития ребенка.
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37633
ТЕМАТИЧНИЙ НОМЕР 

«ПУЛЬМОНОЛОГІЯ, АЛЕРГОЛОГІЯ, РИНОЛАРИНГОЛОГІЯ»

37631
ТЕМАТИЧНИЙ НОМЕР 

«КАРДІОЛОГІЯ, РЕВМАТОЛОГІЯ, КАРДІОХІРУРГІЯ»

37639
ТЕМАТИЧНИЙ НОМЕР

«ОНКОЛОГІЯ, ГЕМАТОЛОГІЯ, ХІМІОТЕРАПІЯ»

37634
ТЕМАТИЧНИЙ НОМЕР «ГАСТРОЕНТЕРОЛОГІЯ,

ГЕПАТОЛОГІЯ, КОЛОПРОКТОЛОГІЯ»

37635
ТЕМАТИЧНИЙ НОМЕР 

«ПЕДІАТРІЯ»

37638
ТЕМАТИЧНИЙ НОМЕР 

«АКУШЕРСТВО, ГІНЕКОЛОГІЯ, РЕПРОДУКТОЛОГІЯ»

89326
ТЕМАТИЧНИЙ НОМЕР 

«ХІРУРГІЯ, ОРТОПЕДІЯ, ТРАВМАТОЛОГІЯ»

49561
НАШ САЙТ:

www.health-ua.com

Àðõ³â íîìåð³â 
«Ìåäè÷íî¿ ãàçåòè 

«Çäîðîâ’ÿ Óêðà¿íè» 

ç 2003 ðîêó

Àðõ³â íîìåð³â 
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ç 2003 ðîêó
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