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родоразрешение путем операции кесарева се-
чения по показаниям со стороны плода не 
улучшает перинатальный исход. Беременные 
отличались по анамнезу заболевания (начало 
заболевания, продолжительность течения до 
момента родоразрешения), проведенному ле-
чению (назначению патогенетической терапии 
урсодезоксихолевой кислотой), уровням био-
химических маркеров холестаза и цитолиза, 
срокам родоразрешения, что не позволяет ис-
пользовать ни один из перечисленных крите-
риев для прогнозирования неблагоприятного 
исхода беременности. Поэтому необходимо 
введение новых маркеров для диагностики 
ВПХ, установления его тяжести и прогнозиро-
вания перинатальных осложнений. 
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В статье представлен клинический случай аутоиммунного полигландулярного синдрома II типа. Прове-

ден анализ литературных источников, клинических данных, результатов лабораторных исследований. 
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The article presents a clinical case of autoimmune polyglandular syndrome type II and analyzes the literary 

sources, clinical data, and results of laboratory tests. 
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Введение 
Аутоиммунные полигландулярные син-

дромы (АПС) представляют собой комбинацию 
нескольких аутоиммунных эндокринопатий, ча-
сто сочетающихся с неэндокринной аутоиммун-
ной патологией. Данные заболевания значитель-
но ухудшают качество и уменьшают продолжи-
тельность жизни пациентов [1]. 

Впервые сочетание идиопатической надпо-
чечниковой недостаточности с пернициозной 
анемией и витилиго описал Т. Аддисон в 1855 го-
ду. Продолжили изучение аутоиммунной пато-
логии Клод и Гугеро. В 1908 году ими был 
предположен общий патогенез нескольких 
аутоиммунных эндокринопатий. М. Шмидт в 
1926 году зафиксировал связь между недоста-
точностью коры надпочечников и тиреоидитом 
[2]. В 1964 году Н. Карпентер в синдром, опи-
санный Шмидтом, включил инсулинзависи-
мый сахарный диабет [3]. Лишь в 1980 году, 
проанализировав истории болезни пациентов с 
полиэндокринопатиями, Нойфельд и Близаард 
назвали эту группу заболеваний аутоиммун-
ными полигландулярными синдромами. Они 
же разработали классификацию, основанную 
на разделении АПС в зависимости от заболе-
ваний, составляющих определенный тип. Было 
выделено четыре типа АПС [4]. 

В 2001 году Беттерле и Зенчетте модифи-
цировали классификацию. Изменения касались 
АПС III типа. В течение жизни пациента один 
тип АПС может быть переклассифицирован в 
другой при присоединении новых компонен-
тов синдрома [5]. 

Наиболее распространенным считается 
АПС II типа [6]. Данный тип характеризуется 
поражением эндокринных желез с развитием 
первичного гипокортицизма, первичного гипо-
тиреоза или тиреотоксикоза и/или сахарного 
диабета 1 типа. Этим проявлениям нередко со-
путствуют витилиго, алопеция, пернициозная 
анемия. В большинстве случаев синдром встре-
чается спорадически, при семейных формах в 
различных вариантах может проявляться в не-
скольких поколениях [7]. 

АПС II типа является полигенным заболе-
ванием с аутосомно-доминантным типом насле-
дования с неполной пенетрантностью. Все за-
болевания, встречаемые в комбинации при 
АПС II типа, связаны главным образом с анти-

геном гистосовместимости HLA-B8, DR3, 
DR4, DR5. Пусковым механизмом заболевания 
является аномальная экспрессия антигенов си-
стемы HLA на клеточных мембранах эндо-
кринных желез [6]. Определенную патогенети-
ческую роль играют органоспецифические ан-
титела. У пациентов обнаруживаются антитела 
к тиреоидной пероксидазе (80–90 %) и тирео-
глобулину (60–70 %). Тригерами, запускаю-
щими реакцию, могут быть вирусная инфек-
ция, беременность, экологические и диетиче-
ские факторы [5, 8].  

Распространенность АПС II типа состав-
ляет от 1,4 до 4 на 100 тыс. населения [6]. Ма-
нифестация синдрома приходится на возраст 
от 20 до 60 лет, с пиком заболеваемости в 30–
40 лет. АПС II типа преобладает в 3 раза чаще 
у женщин, чем у мужчин и очень редко встре-
чается у детей [7]. 

Клинические комбинации, составляющие 
АПС II типа, в зависимости от принадлежно-
сти к популяции могут изменяться. Временной 
интервал между клиническими проявлениями 
синдрома может составлять от нескольких лет 
до десятилетий. Одновременное развитие двух 
аутоиммунных заболеваний происходит до-
вольно редко [9]. Наиболее частым вариантом 
АПС II типа является синдром Шмидта, при 
котором аутоиммунным процессом поражены 
надпочечники и щитовидная железа (69 %) 
[10]. Основными клиническими проявлениями 
этого синдрома являются симптомы хрониче-
ской надпочечниковой недостаточности (ХНН) 
и гипотиреоза. 

Случай из клинической практики 
Пациент В., 1974 г. р., в октябре 2015 г. 

обратился в поликлинику г. Гомеля с жалоба-
ми на выраженную слабость в ногах, снижение 
аппетита. Накануне пациент переохладился на 
рыбалке, также в течение последних двух лет 
отмечал постоянное напряжение и стресс на 
работе. Впоследствии слабость в ногах стала 
нарастать, появилась слабость во всем теле, 
стало тяжело вставать с постели и передви-
гаться. Пациент начал резко терять вес (за 
6 месяцев похудел на 10 кг). Появилась тен-
денция к снижению артериального давления 
(АД) до 80/50 мм рт. ст. и пигментация кожи. 
Затем присоединились боли и судороги в пра-
вой половине тела. 
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В анамнезе жизни — простудные заболе-
вания. Курит. Мать страдала артериальной ги-
пертензией и сахарным диабетом 2 типа. Ал-
лергологический анамнез не отягощен. 

Пациент наблюдался у терапевта и невро-
лога поликлиники. 

Лабораторно-инструментальные методы 
обследования. Общий анализ крови (ОАК): 
эритроциты — 4,14 × 1012/л, гемоглобин — 
151 г/л, лейкоциты — 5,9 × 109/л, палочко-
ядерные нейтрофилы — 4 %,сегментоядерные 
нейтрофилы — 61 %, эозинофилы — 5 %, 
лимфоциты — 24 %, моноциты — 6 %, СОЭ — 
12 мм/ч. 

Биохимический анализ крови (БАК): би-
лирубин — 17,2 мкмоль/л, мочевина — 
7,1 мкмоль/л, креатинин — 96 мкмоль/л, холе-
стерин (ХС) — 6,3 ммоль/л, аланинамино-
трансфераза (АЛТ) — 24 ед/л, аспартатамино-
трансфераза (АСТ) — 30 ед/л, креатинфосфоки-
наза (КФК) — 244 ед/л, калий — 5,9 ммоль/л, 
натрий — 125 ммоль/л, хлор — 99 ммоль/л, 
ревматоидный фактор (РФ) — отрицательный, 
С-реактивный белок (СРБ) — отрицательный. 

Общий анализ мочи (ОАМ) — без патологии. 
Ультразвуковое исследование (УЗИ) орга-

нов брюшной полости: конкремент левой почки. 
Компьютерная томография органов брюш-

ной полости: мочекаменная болезнь: конкремент 
левой почки, надпочечники без патологии. 

УЗИ артерий нижних конечностей — без 
патологии. 

Проводились электромиография правого 
локтевого нерва — без патологии, электроэн-
цефалография — патологических изменений 
не выявлено. 

В январе 2016 г. находился на лечении в 
неврологическом отделении ГУ «Гомельский 
областной клинический госпиталь инвалидов 
Отечественной войны» («ГОКГ ИОВ»), был 
выставлен диагноз: «Пароксизмальная миопле-
гия, гиперкалиемическая форма (болезнь 
Тамсторпа) с частыми приступами миопле-
гии». Судорожный синдром и гиперкалиемию 
купировали введением растворов магния суль-
фата и хлористого кальция (отмечалась поло-
жительная динамика). У пациента появилась 
постоянная потребность в соли. После приема 
соленой пищи также отмечалось улучшение 
состояния. Периодически появлялись боли в 
суставах, выраженная скованность в коленных 
суставах и суставах кистей. 

27.02.2017 г. консультирован ревматоло-
гом. Иммуноферментный анализ: антимито-
хондриальные — М2 антитела < 2, антитела к 
двуспиральной ДНК < 2, антинуклеарные ан-
титела < 2. 

БАК: КФК — 5042 ед/л (норма — до 190 ед/л), 
ХС — 7,8 ммоль/л, триглицериды (ТГ) — 
7,87 ммоль/л, липопротеины низкой плотности 
(ЛПНП) — 5,15 ммоль/л. 

Альдостерон — 14,729 пг/мл (норма — 
13,3–231,4). Кортизол — 267,7 нмоль/л (норма — 
133–537). 

В марте 2017 г. пациент был госпитализи-
рован в неврологическое отделение ГУ «ГОКГ 
ИОВ» При поступлении жалобы на голово-
кружение, судороги в теле. 

Неврологический статус при поступлении. 
В сознании. Зрачки, глазные щели — Д=S. 
Движение глазных яблок в полном объеме. Ре-
акция зрачков на свет сохранена. Лицо симмет-
рично. Активные движения в конечностях со-
хранены в полном объеме. Патологических 
стопных знаков нет. В позе Ромберга пошатыва-
ние. Координаторные пробы выполняет неуве-
ренно с двух сторон. Менингеальных знаков нет. 

ОАК — без патологии. ОАМ: белок — 
0,1 г/л, эритроциты — 0–2 в п/зр. 

БАК: мочевина — 15 мкмоль/л, креатинин — 
129 мкмоль/л, ХС — 7,3 мкмоль/л, глюкоза — 
10,8 ммоль/л, ЛПНП — 4,73 ммоль/л, липо-
протеины высокой плотности (ЛПВП) — 
1,83 ммоль/л, СРБ — отрицательный, КФК — 
2138 ед/л, альбумин — 53 г/л, АЛТ — 72 ед/л, 
АСТ — 60 ед/л, калий — 6,0 ммоль/л, натрий — 
140 ммоль/л, хлор — 101 ммоль/л.  

ЭКГ — ритм синусовый, ЧСС — 85 уда-
ров в минуту. 

УЗИ щитовидной железы (ЩЖ) — при-
знаки аутоиммунного тиреоидита. 

После проведенного исследования был 
выставлен диагноз: «Пароксизмальная миопле-
гия, гиперкалиемическая форма, (болезнь 
Тамсторпа) с частыми приступами миоплегии. 
Вторичный полимиозит неясного генеза. 
Аутоиутоиммунный тиреоидит. Нарушение 
толерантности к глюкозе. Артериальная гипер-
тензия I степени, риск 2». 

Для купирования гиперкалиемического син-
дрома назначен дексаметазон внутривенно, затем 
перорально метилпреднизолон 24 мг с постепен-
ным снижением дозы до поддерживающей — 
4 мг в сутки, препараты кальция внутривенно. 

В апреле 2017 г. при обращении к эндокри-
нологу ГУ «Республиканский научно-практи-
ческий центр радиационной медицины и эко-
логии человека» выявлен гипотиреоз: тирео-
тропный гормон (ТТГ) — 62,0 мкМЕ/мл (нор-
ма — 0,35–4,94), свободный тироксин (FT4) — 
5,36 пмоль/л (норма – 9,0–19,0), паратгормон и 
кальций общий и ионизированный — норма. 

УЗИ ЩЖ от 18.04.2017 г. — признаки 
хронического тиреоидита. 

Адренокортикотропный гормон (АКТГ) — 
159,0 пг/мл (норма — 7,2–63,3) на фоне приема 
метилпреднизолона. 

Магнитно-резонансная томография (МРТ) 
гипофиза 06.04.2017 г. — без патологии. 

Был назначен левотироксин по 25 мкг/сутки. 
С 17.04.2017 по 28.04.2017 г. находился на 

лечении в эндокринологическом отделении ГУ 
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«Республиканский научно-практический центр 
радиационной медицины и экологии человека», 
где были проведены следующие исследования. 

БАК от 17.04.2017 г.: калий — 7,7 ммоль/л, 
натрий — 143 ммоль/л, хлор — 102 ммоль/л, 
глюкоза — 13,3 ммоль/л, кальций общий — 
2,89 ммоль/л, мочевая кислота — 761 мкмоль/л, 
ЛПВП — 1,31 ммоль/л, ЛПНП — 3,3 ммоль/л, 
липопротеины очень низкой плотности 
(ЛПОНП) — 3,2 ммоль/л, коэффициент атеро-
генности (КА) — 4,9, ТГ — 7,26 ммоль/л, 
КФК — 242 ед/л. 

Кровь на гормоны щитовидной железы от 
18.04.2017 г.: ТТГ — 29,1 мкМЕ/мл (норма — 
0,35–4,94), FТ4 — 11,0 пмоль/л (норма — 9,0–
19,0), антитела к тиреопероксидазе (АТ к ТПО) — 
398,8 МЕ/мл (норма — 0–5,61) на фоне приема 
50 мкг левотироксина. 

Профиль глюкозы от 17.04.2017 г.: 6.00 — 
8,9 ммоль/л, 17.00 — 7,9 ммоль/л, 21.00 — 
8,6 ммоль/л. 

Профиль глюкозы от 27.04.2017 г.: 6.00 — 
7,8 ммоль/л, 12.00 — 6,9 ммоль/л, 17.00 — 
5,8 ммоль/л, 21.00 — 5,1 ммоль/л. 

Профиль АКТГ от 19.04.2017 г.: 8.00 — 
209,0 пг/мл (норма — 7,2–63,3), 23.00 — 
15,4 пг/мл. 

Профиль АКТГ от 21.04.2017 г.: 8.00 — 
179,8 пг/мл, 23.00 — 7,8 пг/мл. 

Кортизол крови от 18.04.2017 г.: 8.00 — 
180,1 нмоль/л (норма — 171–497), 23.00 — 
81,0 нмоль/л (норма — 71–286). 

Кортизол крови от 21.04.2017 г.: 8.00 — 
167,8 нмоль/л, 23.00 — 184,3 нмоль/л. 

Альдостерон крови от 19.04.2017 г. — 
1,01 нг/дл (норма — 2,56–44,5). 

Альдостерон крови от 20.04.2017 г. — ме-
нее 0,97 нг/дл. 

Профиль АД 18.04.2017 г.: 7.00 — 
130/90 мм рт. ст.; 15.00 — 135/85; 19.00 — 
125/85; 21.00 — 120/85. 

Биохимический анализ крови от 27.04.2017 г.: 
КФК — 121 ед/л, КФК-МВ — 17 ед/л, натрий — 
134 ммоль/л, калий — 5,34 ммоль/л, хлор — 
95,8 ммоль/л, кальций ионизированный — 
1,14 ммоль/л. 

Общий анализ мочи — без патологии. 
Был выставлен диагноз: «Аутоиммунный 

полигландулярный синдром II типа (первичная 
хроническая надпочечниковая недостаточ-
ность с преимущественной минералокортико-
идной недостаточностью, декомпенсация; пер-
вичный гипотиреоз на фоне аутоиммунного 
тиреоидита, декомпенсация). Сахарный диа-
бет, тип 2, клинико-метаболическая компенса-
ция. Диабетическая дистальная полинейропатия, 
сенсорная форма. Алиментарно-конституцио-
нальное ожирение 1-й ст. (ИМТ — 34 кг/м2). 
Дислипопротеинемия. Подагра, бестофусная фор-
ма, межприступный период. Нефропатия смешан-
ного генеза, хроническая болезнь почек С2, А2». 

После проведенного лечения пациент был 
выписан в удовлетворительном состоянии с 
рекомендациями: гипокалиемическая диета, 
метформин 1000 мг по 1 таблетке 2 раза в 
день; гликлазид 60 мг по 1 таблетке утром до 
еды; левотироксин 75 мкг за 30 минут до зав-
трака под контролем тиреоидных гормонов че-
рез 2 месяца, с коррекцией дозы при необхо-
димости, гидрокортизон 20 мг по 1 таблетке 
утром под контролем электролитов крови и 
АД, флудрокортизон 0,1 мг по ½ — 1 таблетке 
утром под контролем электролитов крови. 

В течение года пациент отмечал относи-
тельно стабильное состояние. Ухудшение 
наблюдалось в пасмурные дни и после стрес-
совых ситуаций. 

В ноябре 2018 г. был госпитализирован в 
эндокринологическое отделение 10-й город-
ской клинической больницы г. Минска с диа-
гнозом: «Полигландулярный аутоиммунный 
синдром II типа (хроническая надпочечнико-
вая недостаточность, медикаментозная ком-
пенсация; первичный гипотиреоз, медикамен-
тозная субкомпенсация). Сахарный диабет, тип 
2 на фоне нарушения жирового обмена (НЖО) 
1-й степени (ИМТ — 31,6 кг/м2), состояние 
клинико-метаболической субкомпенсации». 

Биохимический анализ крови от 24.11.2018 г.: 
калий — 5,2 ммоль/л, натрий — 131 ммоль/л, 
хлор — 97 ммоль/л, кальций общий — 
2,37 ммоль/л, ТГ — 1,14 мкмоль/л, ЛПОНП — 
2,82 мкмоль/л, ЛПНП — 2,44 мкмоль/л, коэф-
фициент атерогенности — 2,84, мочевая кис-
лота — 388 мкмоль/л. 

Профиль глюкозы от 24.11.2018 г.: 08.00 — 
7 ммоль/л; 13.00 — 9,5; 17.00 — 8,7; 22.00 — 9,8. 

Гликированный гемоглобин от 24.11.2018 г. — 
8 %. 

Гормоны щитовидной железы от 
24.11.2018 г.: ТТГ — 9,519 мкМЕ/мл, FТ4 — 
15,08 пмоль/л, АТ к ТПО — 40,77 МЕ/мл. 

Паратгормон от 24.11.2018 г. — 
58,23 пг/мл. 

Выписан в удовлетворительном состоянии 
с рекомендациями продолжить прием: левоти-
роксин 150 мкг в сутки с контролем ТТГ через 
3 месяца; гидрокортизон 20 мг по 1 таблетке 
утром под контролем АД, флудрокортизон 
0,1 мг 1 таблетка утром. В настоящее время со-
стояние пациента стабильное, регулярно 
наблюдается у эндокринолога с периодическим 
контролем гормонов щитовидной железы. 

Заключение 
Трудности диагностики АПС II типа дан-

ного клинического случая вызваны атипичностью 
клинических проявлений и данных лабораторных 
исследований. На фоне лечения растворами 
натрия хлорида, магния сульфата, препаратами 
кальция длительное время уровень альдостерона 
находился на нижней границе нормы. Учитывая 
атипичность лабораторных данных, необходимо 
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