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Клинический случай / Clinical case

Аутоимунный полигландулярный синдром 2-го типа 
в практической деятельности врача-эндокринолога
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Резюме 
Аутоиммунный полигландулярный синдром – редкая полиорганная патология, характеризующаяся полиморфностью пора-
жения эндокринных и неэндокринных органов в результате аутоиммунной агрессии. В зависимости от сочетания органов, 
вовлеченных в аутоиммунный процесс, выделяют 4 типа аутоиммунного полигландулярного синдрома. Аутоиммунный поли-
гландулярный синдром 1-го типа имеет аутосомно-рецессивный тип наследования, чаще встречается у детей и подростков. 
Аутоиммунный полигландулярный синдром 2–4-го типов связан с экспрессией антигенов системы HLA и манифестирует, 
как правило, у взрослых пациентов. Представлена краткая характеристика всех типов аутоиммунного полигландулярного 
синдрома, сделан акцент на 2-м типе (синдроме Шмидта), так как клинический случай данного синдрома разобран в статье. 
Описано клиническое наблюдение пациента мужского пола 46 лет, госпитализированного в эндокринологическое отде-
ление Самарской городской больницы №5 с аутоиммунным полигландулярным синдромом 2-го типа с декомпенсацией 
надпочечниковой недостаточности и первичного гипотиреоза. Представлены жалобы, анамнез, данные лабораторного 
и инструментального обследования пациента, результаты скрининга на наличие антител, которые подтверждают диагноз 
аутоиммунного полигландулярного синдрома 2-го типа. Проведено обследование, позволяющее исключить иные причины 
первичной надпочечниковой недостаточности. Описаны дополнительные обследования, выполненные с целью выявления 
других возможных компонентов аутоиммунного полигландулярного синдрома 2-го типа. Назначено лечение согласно 
национальным клиническим рекомендациям, а также отмечены особенности назначения заместительной гормональной 
терапии, описано дальнейшее динамическое наблюдение на амбулаторном этапе и приведены контрольные лабораторные 
показатели. Сделаны выводы о возможных сложностях в диагностике и лечении данной патологии.

Ключевые слова: аутоиммунный полигландулярный синдром, синдром полигландулярной недостаточности, синдром 
Шмидта, хроническая надпочечниковая недостаточность, хронический аутоиммунный тиреоидит
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Abstract
Autoimmune polyglandular syndromes are a group of rare multi-organ pathologies resulting from autoimmune aggression and 
characterized by polymorphic endocrine and non-endocrine organ lesions. Depending on the combination of organs involved 
in the autoimmune process, there are 4 types of autoimmune polyglandular syndrome. Type 1 has an autosomal recessive type 
of inheritance, more common in children and adolescents. Types 2–4 are associated with the expression of antigens the HLA 
system and manifest typically in adult patients. The article provides a brief description of all types of autoimmune polyglan-
dular syndromes, in more detail describes type 2 (Schmidt syndrome), the clinical case of which is addressed in this article. 
The following is a clinical case: observation of a 46-year-old male hospitalized in the endocrinological department of Samara 
City Hospital No. 5 with autoimmune polyglandular syndrome type 2 with decompensation of adrenal insufficiency and hypo-
thyroidism. Submitted complaints, anamnesis, laboratory and instrumental examination of the patient, results of screening 
for the presence of antibodies that confirm the diagnosis of autoimmune polyglandular syndrome type 2. Surveys have been 
conducted to eliminate other causes of primary adrenal insufficiency. Additional surveys carried out to identify other possible 
components of autoimmune polyglandular syndrome type 2 are described. The prescribed treatment according to the national 
clinical recommendations, as well as the features of the prescription of hormone replacement therapy, described further dynam-
ic observation at the outpatient stage and given laboratory control indicators. Conclusions are made about possible difficulties 
in the diagnosis and treatment of this pathology.
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ВВЕДЕНИЕ

Аутоиммунный полигландулярный синдром (АПС) 
представляет собой редкое полиорганное заболевание, 
распространенность которого варьирует от 1 на 9 тыс. до 
1 на 200 тыс. населения, характеризующееся нарушением 
функции одновременно двух и более эндокринных желез 
в результате аутоиммунной агрессии. При этом аутоим-
мунные эндокринопатии могут наблюдаться в сочетании 
с аутоиммунным заболеванием других органов и систем. 
Возможны следующие варианты развития данного син-
дрома в динамике: 

	■ с последовательным поражением эндокринных желез; 
	■ с развитием аутоиммунного процесса сразу в двух или 

более эндокринных железах; 
	■ сочетание эндокринопатий аутоиммунного генеза 

с вовлечением неэндокринных органов [1, 2].
Классификация АПС была предложена в 1980 г. M. Neu-

feld и R.M. Blizzard на симпозиуме, посвященном ауто-
иммунным эндокринным болезням в Нью-Йорке, и осно-
вывалась только на клинических проявлениях. C. Betterle 
и R. Zenchette модифицировали классификацию в 2001 г., 
расширив данные по АПС 3-го типа [3–5]. В классифика-
ции АПС выделены 4 типа: 

	■ АПС 1-го типа – моногенное заболевание, возникающее 
вследствие мутации гена AIRE (AutoImmune Regulator). На-
следуется по аутосомно-рецессивному типу, чаще встреча-
ется у лиц мужского пола [3, 6]. Поскольку манифестация 
заболевания приходится на детский или подростковый воз-
раст, АПС 1-го типа также называют ювенильной аутоиммун-
ной полиэндокринопатией, или синдромом Уитакера [3]. За-
болевание развивается постепенно в течение нескольких 
лет или десятков лет [3, 6]. Критерием для постановки ди-
агноза является наличие двух из трех компонентов клини-
ческой триады: хроническая надпочечниковая недостаточ-
ность (ХНН), гипопаратиреоз, кандидоз кожи и слизистых. 
Для постановки диагноза достаточно одного компонента, 
если у пациента имеется родственник первой линии род-
ства с установленным диагнозом АПС 1-го типа [6];

	■ АПС 2–4-го типов относят к более распространенному, 
так называемому взрослому типу АПС, его манифестация 
может происходить с детства до старости, а новые компо-
ненты синдрома – появляться на протяжении всей жизни. 
При присоединении новых компонентов синдрома один 
тип АПС взрослых может трансформироваться в другой [5]:

•	 АПС 2-го типа – многофакторный патологический 
процесс с наследственной предрасположенностью, свя-
зан с экспрессией антигенов системы HLA (DR3/ DR4, 
CTLA-4, HLA-B8, MICA5.1) на клетках эндокринных же-
лез, возникающей под влиянием неблагоприятных 

факторов внешней среды [3, 7]. Чаще манифестирует 
в возрасте 30–40 лет с преобладанием женского по-
ла (3–4 : 1). Этот синдром характеризуется наличием 
в 100% случаев первичной ХНН в сочетании с аутоим-
мунным поражением щитовидной железы (хрониче-
ского аутоиммунного тиреоидита (ХАИТ) или болезни 
Грейвса) – синдром Шмидта и (или) с сахарным диа-
бетом 1-го типа (СД 1-го типа) – синдром Карпентера. 
Другими более редкими компонентами этого синдро-
ма являются гипергонадотропный гипогонадизм, вити-
лиго, алопеция, целиакия, миастения, стеаторея, перни-
циозная анемия [6; 8, с. 937–943]:
•	 АПС 3-го типа характеризуется сочетанием аутоим-
мунного заболевания щитовидной железы (болезнь 
Грейвса или ХАИТ) с другими эндокринными и не-
эндокринными аутоиммунными патологиями в  от-
сутствие надпочечниковой недостаточности, что ха-
рактерно для АПС 1-го и 2-го  типа  [3, 6]. Согласно 
модифицированной классификации АПС (2001), в АПС 
3-го типа выделяют три подтипа: 

	» АПС 3А (ХАИТ или диффузный токсический зоб 
и СД 1-го типа, болезнь Хирата – наличие антител 
(АТ) к инсулину и (или) лимфоцитарный гипофизит, 
преждевременное истощение яичников); 
	» АПС 3В (аутоиммунное заболевание щитовидной 

железы в сочетании с пернициозной анемией, атро-
фическим гастритом и (или) аутоиммунным гепатитом); 
	» АПС 3С (характеризуется присоединением ало-

пеции, витилиго, миастении и (или) синдрома мы-
шечной скованности к аутоиммунному заболева-
нию щитовидной железы) [9];

•	 АПС 4-го  типа проявляется первичной ХНН в со-
четании с одной или несколькими второстепенными 
аутоиммунными патологиями, не представленными 
в составе других типов АПС (аутоиммунный гипопи-
туитаризм, атрофический гастрит, целиакия, перни-
циозная анемия, гипергонадотропный гипогонадизм, 
myasthenia gravis, алопеция, витилиго). С  течением 
времени возможно изменение варианта данного АПС 
в связи с присоединением новых клинических прояв-
лений аутоиммунных заболеваний [5].
Наряду с манифестной формой заболевания выделяют 

неполную (латентную) форму АПС [3]. Такие пациенты име-
ют подтвержденную аутоиммунную эндокринопатию и яв-
ляются носителями аутоантител (аутоАТ) к тканям других 
эндокринных желез. Хотя эти пациенты не могут быть клас-
сифицированы в полной мере по типу АПС, они являются 
пограничными и могут манифестировать в конкретный тип 
АПС в будущем. Латентные формы встречаются в популяции 
гораздо чаще, чем клинически манифестировавший АПС.
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Диагностика АПС затруднительна в связи с тем, что это 
редко встречающаяся патология, характеризующаяся на-
личием большого количества неспецифических симпто-
мов. У пациентов с АПС 2-го типа наиболее часто в со-
четании с первичной ХНН встречаются аутоиммунные 
заболевания щитовидной железы (69–82% случаев), не-
сколько реже – СД 1-го типа (30–52% случаев). Учиты-
вая, что первичная ХНН – обязательный компонент АПС 
2-го типа, наиболее вероятны жалобы пациента на общую 
слабость, усталость, немотивированное снижение массы 
тела, постуральное головокружение, склонность к соленой 
пище. Патогномоничным симптомом именно первичной 
ХНН является золотисто-коричневая окраска кожи и сли-
зистых оболочек с наиболее выраженной пигментацией 
в кожных складках и местах трения одежды, что связано 
с дефицитом кортизола, повышенной продукцией адре-
нокортикотропного гормона (АКТГ) и его предшественни-
ка – проопиомеланокортина, из которого также образует-
ся меланоцитстимулирующий гормон. Однако по данному 
симптому тоже возможна дифференциальная диагности-
ка, например, с нарушениями обмена желчных пигментов 
или гемохроматозом. Кроме того, заболевание нередко 
манифестирует в связи с различными стрессовыми ситу-
ациями, например, травма или респираторная вирусная 
инфекция, поэтому пациент может изначально обратиться 
к врачу любой специальности.

При манифестации одного из компонентов АПС 
2-го типа, а именно СД 1-го типа, особенно в случае его 
декомпенсации в виде кетоацидоза, возможно не обра-
тить внимание на клинику аутоиммунного поражения дру-
гих эндокринных желез. 

Критериями лабораторной диагностики эндокринных 
заболеваний, входящих в состав АПС 2-го типа, являются: 
для первичной ХНН – низкий уровень кортизола, альдо-
стерона, высокий уровень АКТГ и ренина, гипонатриемия 
и гиперкалиемия в биохимическом анализе крови; в слу-
чае присоединения ХАИТ – показатели гормонального 
исследования сыворотки крови характеризуются сниже-
нием свободных фракций тироксина и трийодтиронина 
(Т4св и Т3св), высоким уровнем тиреотропного гормона (ТТГ). 
Реже, когда в качестве компонента синдрома присоединя-
ется диффузный токсический зоб, в крови могут быть ха-
рактерные для гиперфункции щитовидной железы изме-
нения – высокие показатели Т4св и Т3св, низкий уровень ТТГ. 
При наличии СД 1-го типа регистрируется гипергликемия 
натощак (7,0 ммоль и более в плазме крови), гликирован-
ный гемоглобин 6,5% и более, в ряде случаев для диагно-
стики скрытых/начальных нарушений углеводного обмена 
пациенту необходимо провести оральный глюкозотоле-
рантный тест с 75 г глюкозы.

Подтвердить аутоиммунный характер поражения 
эндокринных желез и диагноз АПС 2-го  типа возмож-
но с помощью скрининга на наличие циркулирующих 
аутоАТ. При первичной ХНН аутоиммунного генеза вы-
является повышенный титр АТ к 21-гидроксилазе, для 
аутоиммунных заболеваний щитовидной железы – АТ 
к тиреопероксидазе, к рецептору ТТГ. При СД 1-го типа 
АТ могут быть обнаружены к β-клеткам поджелудочной 

железы, глутаматдекарбоксилазе-65, инсулину, тирозин-
фосфатазе [5]. Для целиакии как возможного компонен-
та АПС 2-го типа характерно наличие аутоАТ к тканевой 
трансглутаминазе, эндомизию и глиадину [10]. Перници-
озная анемия и  (или) гастрит аутоиммунной этиологии 
подтверждаются циркулирующими АТ к париетальным 
клеткам желудка и внутреннему фактору Касла [5]. Часто 
в клинической практике у пациентов с одной аутоиммун-
ной патологией манифестация компонентов АПС проис-
ходит последовательно. Развитию клинической картины 
предшествует латентный период, характеризующийся 
аутоиммунными изменениями на клеточно-молекулярном 
уровне, что требует проведения исследования наличия 
аутоАТ, характерных для других компонентов АПС.

В данной статье представлен клинический случай па-
циента с АПС 2-го типа, компонентами которого выступа-
ли первичная ХНН и ХАИТ с гипотиреозом.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Пациент М., мужского пола, 1977  года рождения 
(46 лет), поступил 04.05.2023 г. в эндокринологическое 
отделение Самарской городской больницы (СГБ) №5 по 
направлению из поликлиники с пометкой cito. На момент 
первичного осмотра в отделении пациент предъявлял 
жалобы на выраженную общую слабость, головокруже-
ние, особенно в положении стоя, повышенную склонность 
к соленой пище, периодическое снижение артериального 
давления (АД) до 80/50 мм рт. ст., потемнение кожных по-
кровов, эректильную дисфункцию, снижение массы тела 
за последний год на 13–15 кг.

Из анамнеза известно, что вышеуказанные жалобы 
стали беспокоить пациента с начала 2022 г. Со слов паци-
ента, семейный анамнез по аутоиммунным и эндокрино-
логическим заболеваниям не отягощен. Обратился к тера-
певту в поликлинику по месту жительства в апреле 2023 г., 
когда возникли трудности с исполнением рабочих обя-
занностей: пациент работает грузчиком, дано направле-
ние к врачу-эндокринологу. По назначению эндокрино-
лога выполнен ряд гормональных исследований (табл. 1). 

Учитывая клинические симптомы и лабораторные дан-
ные, выставлен предварительный диагноз «первичный 
манифестный гипотиреоз, первичная надпочечниковая 
недостаточность». Пациент был направлен на госпитали-
зацию в эндокринологическое отделение СГБ №5 с це-
лью дополнительного обследования, уточнения диагно-
за и лечения.

Объективно: состояние средней тяжести. Сознание 
ясное, на вопросы отвечает внятно, несколько затормо-
женно. Кожные покровы бронзового цвета, пигментация 
наиболее выражена в естественных кожных складках, 
без патологических высыпаний, сухие. Вторичные поло-
вые признаки соответствуют полу и возрасту. Рост 185 см, 
масса тела 65 кг, индекс массы тела 18,9 кг/м2 (нормаль-
ная масса тела). Отеков нет. Периферические лимфоуз-
лы не пальпируются. Щитовидная железа не увеличена, 
плотноэластической консистенции, безболезненная при 
пальпации, регионарные лимфоузлы не пальпируются. 
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Глазные симптомы тиреотоксикоза отрицательные. Ды-
хание в легких везикулярное, хрипов нет. Частота ды-
хательных движений – 18 в минуту. Тоны сердца при-
глушены, ритмичные. Частота сердечных сокращений 
(ЧСС) – 76 ударов в минуту. Пульс ритмичный, симме-
тричный, удовлетворительного наполнения и напряже-
ния, 76 ударов в минуту. АД 90/60 мм рт. ст. Живот при 
поверхностной пальпации мягкий, безболезненный. Пе-
чень не выступает из-под края реберной дуги. Селезенка 
не увеличена. Стул регулярный, часто жидкий. Симптом 
Пастернацкого отрицательный с обеих сторон. Диурез 
без особенностей.

Выполнен ряд лабораторных и инструментальных ис-
следований, результаты которых представлены в табл. 2.

Электрокардиограмма: ритм синусовый, вольтаж удов-
летворительный, электрическая ось сердца вертикальная. 
ЧСС – 68 ударов в минуту.

Ультразвуковое исследование (УЗИ) щитовидной же-
лезы: структура диффузно неоднородная с зонами по-
вышенной и  пониженной эхогенности. Эхопризнаки 
диффузных изменений структуры щитовидной железы, 
нельзя исключить ХАИТ, гипоплазия левой доли. Общий 
объем щитовидной железы  – 4,5  см3  (объем правой 
доли – 2,7 см3, левой доли – 1,8 см3). Регионарные лимфо-
узлы не увеличены.

УЗИ органов забрюшинного пространства: эхопризна-
ки диффузных изменений структуры почек, киста левой 
почки малых размеров (16 × 20 мм). Область надпочечни-
ков без особенностей.

Эзофагогастродуоденофиброскопия: на момент обсле-
дования патологии не выявлено.

Рентгенография органов грудной клетки: органы груд-
ной полости без патологии.

С целью исключения инфекционного характера по-
ражения надпочечников пациенту был проведен Диас-
кинтест. При оценке результатов Диаскинтеста через 72 ч 
в  месте введения не обнаружены изменения кожных 

 Таблица 1. Результаты лабораторных исследований паци-
ента, выполненных в поликлинике по назначению врача-эн-
докринолога (27.04.2023)

 Table 1. Results of laboratory tests of the patient performed 
in the clinic as prescribed by an endocrinologist (April 27, 2023)

Показатель Результат Референсный 
интервал

Гормональные исследования

Кортизол, нмоль/л 22,7 190–690

Т4 свободный, нг/дл <0,4 0,70–1,48

Тиреотропный гормон (чувствительный), 
мкМе/мл 84,997 0,35–4,94

Электролиты

Калий, ммоль/л 6,35 3,50–5,10

Натрий, ммоль/л 132,00 136,00–145,00

Хлор, ммоль/л 105,00 98,00–107,00

 Таблица 2. Результаты лабораторных исследований паци-
ента, выполненных в стационаре после госпитализации 
(04.05.2023)

 Table 2. Results of laboratory tests of the patient performed 
in the hospital after hospitalization (May 4, 2023)

Показатель Результат Референсный 
интервал

Общий анализ крови

Гемоглобин, г/л 121 131–172

Эритроциты, 1012/л 4,2 4,2–5,6

Гематокрит, % 34,9 39–50

Среднее содержание гемоглобина 
в эритроците (MCH), пг 28,7 27–35

Средняя концентрация гемогло-
бина в эритроците (MCHC), г/л 349 320–370

Средний объем эритроцитов 
(MCV), фл 83 81–101

Лейкоциты, 109/л 7,9 4,5–11

Эозинофилы, % 1 1–5

Нейтрофилы сегментоядерные, % 70 47–72

Лимфоциты, % 25 19–37

Моноциты, % 4 3–11

Тромбоциты, 109/л 339 150–400

Скорость оседания эритроцитов 
по Панченкову, мм/ч 30 2–15

Общий анализ мочи

Цвет Соломенно-желтая Соломенно-желтая

Прозрачность Прозрачная Прозрачная

Относительная плотность 1,019 1,005–1,030

рН Кислая Кислая

Белок полуколичественно Не обнаружено –

Глюкоза полуколичественно Не обнаружено –

Лейкоциты, в п/зр 1–2 0–3

Эпителий плоский, в п/зр 1–2 0–3

Биохимический анализ крови

Калий (K), ммоль/л 5,5 3,5–5,3

Натрий (Na), ммоль/л 103,3 135–148

Мочевина, ммоль/л 8,28 2,1–7,1

Креатинин, мrмоль/л 115 80–115

Билирубин общий, мrмоль/л 14,7 5–21

Холестерин, ммоль/л 4,78 2,9–5,2

Общий белок, г/л 85,1 64–85

Аланинаминотрансфераза, Ед/л 27 0–41

Аспартатаминотрансфера, Ед/л 34 0–37

Железо (Fe), мкмоль/л 15,6 8,8–27

Глюкоза, ммоль/л 5,6 4,1–6,1
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покровов в виде очага гиперемии и папулы, таким об-
разом, результат трактуется как отрицательный, а значит, 
поражение надпочечников в результате инфицирования 
Mycobacterium tuberculosis не подтвердилось.

В процессе стационарного лечения с целью уточнения 
диагноза был проведен ряд лабораторных исследований 
(табл. 3). Учитывая повышенный титр АТ к тиреоперокси-
дазе, мы можем подтвердить аутоиммунный характер по-
ражения щитовидной железы. 

На основании жалоб, анамнеза, объективного осмотра 
и данных лабораторного и инструментального обследова-
ния пациенту выставлен диагноз «первичная ХНН; гипо-
тиреоз манифестный, декомпенсация; ХАИТ, атрофическая 
форма; анемия хронических заболеваний легкой степени 
тяжести». Несмотря на сочетание первичной ХНН и пер-
вичного гипотиреоза, для подтверждения диагноза АПС 
2-го типа необходима диагностика титра циркулирующих 
АТ к 21-гидроксилазе, данное исследование рекомендо-
вано пациенту на амбулаторном этапе.

С целью заместительной гормональной терапии пер-
вичной ХНН пациенту был назначен препарат гидро-
кортизона в дозе 30 мг, разделенной на 3 приема: 15 мг 
в 8:00, 10 мг в 12:00 и 5 мг в 17:00. Такой режим приема 
препарата соответствует циркадному ритму физиологиче-
ской секреции надпочечниками глюкокортикоидов с пи-
ком в утренние часы и максимально низкой секрецией 
около полуночи. Количество секретируемого кортизола 
зависит от возраста и состава тела и в среднем составляет 
5–8 мг/м2/сут, что эквивалентно 15–25 мг/сут гидрокорти-
зона [11]. Учитывая первичное поражение надпочечников, 
клинические (ортостатическая гипотензия, повышенная 
склонность к соленой пище) и лабораторные (повыше-
ние концентрации ионов калия и снижение концентрации 
ионов натрия в сыворотке крови) признаки минерало-
кортикоидной недостаточности, для коррекции дефицита 
минералокортикоидов пациенту назначен препарат флу-
дрокортизона в дозе 100 мкг в 8:00. По аналогии с цир-
кадным ритмом кортизола, пик секреции альдостерона 
приходится на утренние часы [11].

При сочетании надпочечниковой недостаточности 
и  гипотиреоза первично необходимо компенсировать 
именно недостаточность надпочечников, так как тирео-
идные гормоны ускоряют метаболизм кортизола в печени 
и, соответственно, отягощают ее течение, что может при-
вести к развитию адреналового криза [6, 12]. Также у не-
которых пациентов с надпочечниковой недостаточностью 
может отмечаться компенсаторное изолированное повы-
шение уровня ТТГ, не связанное с аутоиммунным процес-
сом в отношении щитовидной железы. В этом случает по-
вышение ТТГ обусловлено отсутствием ингибирующего 
действия глюкокортикоидов на секрецию ТТГ, и назначе-
ние заместительной терапии левотироксином не требу-
ется [13]. Клинически пациент стал отмечать улучшение 
самочувствия на 3–4-й день заместительной терапии глю-
кокортикоидами. 

Учитывая, что одним из составляющих АПС 2-го типа 
может быть СД 1-го типа или LADA-диабет (латентный ауто-
иммунный диабет взрослых), мы провели контроль глике-
мии капиллярной крови пациента в динамике: 05.05.2023: 
8:00 – 5,4, 11:00 – 7,2, 14:30 – 7,2 ммоль/л; 08.05.2023: 
8:00 – 4,3, 11:00 – 5,6, 14:30 – 5,9 ммоль/л. Как можно за-
метить, результаты укладываются в целевые значения (на-
тощак – не более 5,5 ммоль/л, через 2 ч после приема 
пищи – не более 7,8 ммоль/л). Также был исследован гли-
кированный гемоглобин – показатель, отражающий сред-
ний уровень гликемии за последние 3 мес. У нашего па-
циента он составил 4,9%, данный результат соответствует 
нормальным показателям углеводного обмена. Необходи-
мо помнить о постепенной манифестации отдельных ком-
понентов АПС 2-го типа, в связи с этим пациенту даны ре-
комендации на амбулаторном этапе пройти скрининг на 
наличие аутоАТ к β-клеткам поджелудочной железы, глу-
таматдекарбоксилазе-65 и инсулину [5, 14].

В представленных результатах биохимического ана-
лиза крови (табл. 4) в первую очередь обращает на себя 
внимание нормализация показателей калия и натрия, что 
в совокупности с клинической картиной свидетельству-
ет о компенсации ХНН. Уровень холестерина на верхней 
границе нормального значения, вероятно, обусловлен ги-
потиреозом. 

 Таблица 3. Результаты дополнительных лабораторных 
исследований, выполненных во время госпитализации 
(10.05.2023)

 Table 3. Results of additional laboratory tests performed 
during hospitalization (May 10, 2023)

Показатель Результат Референсный 
интервал

Гормональные исследования

Адренокортикотропный гормон, 
пг/мл 500,0 6,17–58,2

Тестостерон, нмоль/л 13,4 4,5–35,4

Исследование аутоантител

Антитела к тиреопероксидазе, 
МЕ/мл 120,08 0,00–5,61

Исследование сыворотки крови на гемотрансфузионные инфекции 
(05.05.2023)

АТ к ВИЧ 1/2 + антиген р24 Не обнаружено Норма:  
не обнаружено

Анти-HCV total Не обнаружено Норма:  
не обнаружено

HBsAg Не обнаружено Норма:  
не обнаружено

Антитела к Treponema pallidum 
(РМП) Не обнаружено Норма:  

не обнаружено

 Таблица 2 (окончание). Результаты лабораторных исследо-
ваний пациента, выполненных в стационаре после госпита-
лизации (04.05.2023)

 Table 2 (ending). Results of laboratory tests of the patient 
performed in the hospital after hospitalization (May 4, 2023)

Показатель Результат Референсный 
интервал
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На момент контрольного осмотра пациент активных 
жалоб не предъявляет. Кожные покровы с легким брон-
зовым оттенком, отмечается снижение пигментации по 
сравнению с окраской при поступлении, без патологиче-
ских высыпаний. Отеков нет. Тоны сердца ясные, ритмич-
ные. АД 115/70 мм рт. ст. Пульс удовлетворительного на-
полнения и напряжения. ЧСС – 80 ударов в минуту. Живот 
мягкий, безболезненный при пальпации. Физиологиче-
ские отправления в норме.

На фоне клинической компенсации первичной ХНН 
и нормализации содержания электролитов в сыворотке 
крови при контрольном обследовании пациенту назначен 
левотироксин натрия в дозе 50 мкг в один прием утром. 

При выписке пациенту даны следующие рекоменда-
ции. Прием препарата гидрокортизона в суточной дозе 
30 мг, разделенной на 3 приема: 15 мг утром, 10 мг в обед 
и 5 мг во время ужина. При стрессе, выраженной физиче-
ской нагрузке рекомендовано увеличить утреннюю и днев-
ную дозы на 5 мг каждую, а при инфекционных заболева-
ниях с лихорадкой выше 38,5 °С разрещается увеличение 
суточной дозы препарата в 2 раза. Допускается последу-
ющая коррекция дозы гидрокортизона на амбулаторном 
этапе. Прием препарата флудрокортизона 100 мкг в 8:00, 
рекомендован самоконтроль АД, при возникновении арте-
риальной гипертензии (систолическое АД 140 и более или 
диастолическое АД 90 и более мм рт. ст.) или отеков реко-
мендовано обращение к врачу-эндокринологу амбулатор-
но для решения вопроса об уменьшении дозы флудрокор-
тизона. Для окончательного подтверждения аутоиммунного 
характера поражения надпочечников рекомендовано ис-
следовать титр АТ к 21-гидроксилазе в плановом поряд-
ке, а также контроль уровней ТТГ и Т4св через 2–3 мес., 
контроль АКТГ, кортизола, биохимического анализа крови 
и гликированного гемоглобина не менее 1 раза в год. С це-
лью своевременной диагностики пернициозной анемии 
как возможного компонента АПС 2-го типа необходимо 
ежегодное выполнение клинического анализа крови, при 
подозрении на дефицит цианокобаламина (витамина В12) 
рекомендовано определение его уровня в крови [11]. Учи-
тывая вероятность развития в рамках АПС 2-го типа целиа-
кии и отсутствия патогномоничных симптомов данного за-
болевания, пациенту в плановом порядке рекомендована 
консультация гастроэнтеролога с возможным исследова-
нием АТ к глиадину и тканевой трансглутаминазе [10]. Па-
циенту разъяснена опасность физических и психоэмоци-
ональных перегрузок. Внесены коррекции в привычный 
рацион: ограничение продуктов питания, богатых калием. 
Пациент осведомлен о возможном последующем разви-
тии СД 1-го типа, его симптомах и важности периодическо-
го контроля гликемии. 

Динамическое наблюдение
В конце августа 2023 г. пациент повторно посетил эн-

докринолога амбулаторно. Активно жалоб не предъявлял. 
Проведено контрольное лабораторное исследование кли-
нического анализа крови, биохимического анализа крови, 
определение уровня АКТГ, кортизола, ТТГ, Т4св. Все показа-
тели были в референсных пределах. Исследовано нали-
чие в сыворотке крови АТ к 21-гидроксилазе – результат 

1 : 40 (норма – менее 1 : 10), что позволяет нам подтвер-
дить следующий клинический диагноз: АПС 2-го типа; пер-
вичная ХНН, медикаментозная компенсация; гипотиреоз, 
медикаментозный эутиреоз; ХАИТ, атрофическая форма. 

Дозы препаратов гидрокортизона и флудрокортизо-
на остались прежними, назначен прием левотироксина 
натрия из расчета 1,6 мкг/кг массы тела [15]. Несмотря 
на то что на момент контрольного обследования уровень 
глюкозы в биохимическом анализе крови был в пределах 
референсных значений, пациенту повторно разъяснена 
необходимость скрининга на наличие АТ к β-клеткам под-
желудочной железы и глутаматдекарбоксилазе-65. Реко-
мендовано дальнейшее динамическое наблюдение. 

 Таблица 4. Результаты контрольных лабораторных иссле-
дований (12.05.2023)

 Table 4. Results of control laboratory tests (12.05.2023)

Показатель Результат Референсный 
интервал

Общий анализ крови

Гемоглобин, г/л 132 131–172

Эритроциты, 1012/л 4,7 4,2–5,6

Гематокрит, % 37,6 39–50

Среднее содержание гемоглобина 
в эритроците (MCH), пг 29 27–35

Средняя концентрация гемоглобина 
в эритроците (MCHC), г/л 366 320–370

Средний объем эритроцитов (MCV), фл 80 81–101

Лейкоциты, 109/л 11,4 4,5–11

Эозинофилы, % 1 1–5

Нейтрофилы сегментоядерные, % 75 47–72

Лимфоциты, % 20 19–37

Моноциты, % 4 3–11

Тромбоциты, 109/л 323 150–400

Скорость оседания эритроцитов 
по Панченкову, мм/ч 20 2–15

Биохимический анализ крови

Калий (K), ммоль/л 4,1 3,5–5,3

Натрий (Na), ммоль/л 136 135–148

Мочевина, ммоль/л 6,86 2,1–7,1

Креатинин, мкмоль/л 108 80–115

Билирубин общий, мкмоль/л 9 5–21

Холестерин, ммоль/л 5,11 2,9–5,2

Общий белок, г/л 74,4 64–85

Аланинаминотрансфераза, Ед/л 39 0–41

Аспартатаминотрансфера, Ед/л 29 0–37

Глюкоза, ммоль/л 5,4 4,1–6,1
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ

АПС является редкой патологией, но, учитывая разно
образные и неспецифические клинические проявления, с ним  
может столкнуться в практической деятельности врач любой 
специальности. Одновременная манифестация надпочечни-
ковой недостаточности и гипотиреоза отличается взаимно 
отягощающим течением, однако при назначении замести-
тельной терапии стоит придерживаться последовательности 

компенсации этих состояний. Также следует помнить о воз-
можной последующей манифестации других аутоиммунных 
заболеваний в рамках АПС. Значительного улучшения каче-
ства жизни пациента с АПС можно достичь при своевремен-
ной диагностике, правильно подобранном лечении и регу-
лярном динамическом наблюдении.�
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