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КТГ-эктопированный синдром является тяжелым 
многосимптомным заболеванием, обусловленным 
секрецией адренокортикотропного гормона (АКТГ) 

эктопической опухолью, увеличением продукции гормонов 
корковым веществом надпочечников и развитием клиниче-
ской картины гиперкортицизма.

АКТГ-эктопированный синдром встречается очень ред-
ко – заболеваемость АКТГ-зависимым гиперкортицизмом 
составляет 1,2–3 случая на 1 млн населения в год, на долю 
АКТГ-эктопированного синдрома приходится лишь 12–20% 
[1].

Увеличение секреции АКТГ приводит к хронической по-
вышенной выработке кортизола корой надпочечников и раз-
витию симптомокомплекса эндогенного гиперкортицизма.

Клинические симптомы ЭГ достаточно разнообразны и 
неспецифичны:

избыточная масса тела или ожирение 71-96%, мышечная 
слабость 64%, артериальная гипертензия 63-88%, яркие 
широкие стрии (передняя брюшная стенка, бедра, подмы-
шечные области и т.д.) 48%, нарушения менструального 
цикла и снижение полового влечения 38-69%, низкотравма-
тичные переломы 43%, дислипидемия 41%, головная боль 
38%, гирсутизм 34%, облысение 8-30%, сахарный диабет 
31%, инфекционные осложнения 8-17%, сухость кожи 17%, 
избыточная потливость 17%, отеки 15%, психиатрические 
симптомы (депрессия, галлюцинации, бред) 13%, коагулопа-
тии (в том числе значимые изменения коагулограммы) 10%, 
нефролитиаз 10%, ишемическая болезнь сердца 7%, цере-
броваскулярная болезнь 7%, выраженные гиперпигментации 
4,5%, нарушения памяти 4,5% и т.д. [2, 3, 4].

Наиболее часто АКТГ-продуцирующие опухоли локали-
зуются в органах грудной клетки, при этом мелкоклеточная 

карцинома легких, карциноид бронхов, опухоли тимуса [5] 
являются наиболее распространенными эктопическими ис-
точниками секреции АКТГ [6], крайне редко встречаются 
опухоли слепой кишки [7] и АКТГ-продуцирующая феох-
ромоцитома [8].

По данным литературы, у 9–19% больных данного про-
филя источник эктопической секреции АКТГ так и остается 
ненайденным в течение всей жизни [9]. В некоторых случаях 
период от дебюта заболевания до выявления новообразования 
может достигать 20 лет [10, 11, 12]. В литературе описаны 
также случаи, когда в ходе тщательного обследования обна-
руживают метастазы, в то время как первичная опухоль так 
и остается ненайденной [13,14,15].

Приводим описание клинического случая тяжелого тече-
ния гиперкортицизма, связанного с АКТГ-эктопированным 
синдромом.

Клинический случай
Пациентка К., 40 лет, поступила в Национальный 

научный центр хирургии им. А.Н. Сызганова с клиникой 
гиперкортицизма.

Жалобы при поступлении: выраженная слабость, потем-
нение кожных покровов, появление сыпи на коже туловища, 
лица, дрожь рук, усиление роста волос на лице, бессонницу, 
похудение на 5 кг в течение двух месяцев.

Считает себя больной в течение трех месяцев, начало за-
болевания связывает с перенесенной ОРВИ, после которой 
появились отеки нижних конечностей, выраженная общая 
слабость. В последующем отеки усилились, появилась 
артралгия крупных суставов. В дальнейшем больная стала 
отмечать отечность лица. С подозрением на миокардит 
вследствие ОРВИ была госпитализирована в кардиологи-
ческое отделение регионарной больницы, где проводилась 
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консервативная терапия миокардита, но без эффекта. К кли-
ническим проявлениям присоединились сухость во рту, по-
темнение кожи, появление петехиальной сыпи на коже живота 
с «восходящим» типом. С подозрением на геморрагический 
васкулит пациентка была госпитализирована в ревматологи-
ческое отделение, где был диагностирован сахарный диабет 
и назначена инсулинотерапия. Далее больная отмечает нару-
шения сна в виде бессонницы, появляются депрессивные на-
рушения. Невропатологом начата терапия амитриптилином,  
на фоне которой были отмечены зрительные и слуховые гал-
люцинации, присоединилось чувство дрожи в руках и теле. 
Пациентка была госпитализирована в психоневрологический 
диспансер, где проведена терапия делирия.

При повторной консультации эндокринологом возникло 
подозрение на  наличие у пациентки синдрома Иценко – Ку-
шинга, госпитализирована в эндокринологическое отделение 
для дообследования. По результатам дообследования были 
обнаружены повышение уровня АКТГ, кортизола, двухсто-
ронняя гиперплазия надпочечников, низкое содержание уров-
ня общего белка и калия, объемное образование средостения 
(тимома?), экссудативный перикардит, мультифокальное по-
ражение костных структур на фоне остеопороза, характерное 
для остеопойкилии (пятнистая остеопатия).

Выставлен диагноз: АКТГ-эктопированный синдром 
(тимома?). Гиперкортицизм (двусторонняя гиперплазия над-
почечников), сахарный диабет 1 тип средней степени тяжести 
субкомпенсация, гипокалемия, вторичная анемия средней 
степени тяжести, вторичная тромбоцитопения, миокардио-
дистрофия смешанного генеза, артериальная гипертензия 1 
ст. риск 4, астено-невротический синдром, инсомния, дис-
циркуляторная энцефалопатия смешанного генеза.

Больная направлена в ННЦХ им. А.Н. Сызганова для 
оперативного лечения.

При поступлении общее состояние пациентки средней 
степени тяжести. Сознание ясное, адекватна. Пониженного 
питания. Телосложение нормостеническое. Кожные покровы 
гиперпигментированы: лицо, шея, туловище. На коже лица, 
шеи, туловища и спины мелкоточечная геморрагическая 
сыпь, без следов расчесов, на коже предплечий и бедер сыпь 
имеет характер петехиальной, сливной.

Других отклонений от нормы при физикальном обследо-
вании не выявлено.

При лабораторных исследованиях выявлено: умеренная 
анемия – гемоглобин 94 г/л, гипопротеинемия 40,1 г/л, гипо-
калемия 1,5 ммоль/л, глюкоза крови 5,9 ммоль/л с коррекцией 
инсулином (20-34 ед/сутки), повышен АКТГ – более 1250 пг/
мл, уровень кортизола 1750 нмоль/л, повышен уровень те-
стостерона 10,2 нмоль/л, другие показатели в норме. Инстру-
ментальными методами обследования выявлены диффузные 
изменения в миокарде с ишемией, гидроперикард, легочная 
гипертензия 35 мм рт.ст.

Учитывая выраженные отклонения, больной назначена 
предоперационная подготовка с целью коррекции метабо-
лических нарушений.

Во время предоперационной подготовки на 9-е сутки у 
больной произошла манифестация астено-невротического 
синдрома, появились сенсорные галлюцинации.

Энцефалопатия протекала волнообразно с кратковремен-
ными эпизодами улучшения. На 14-е сутки на фоне очередно-
го ухудшения неврологического статуса больная предприняла 

суицидальную попытку, выпив большое количество таблеток 
панангина. Пациентка в срочном порядке переведена в от-
деление реанимации, где начаты симптоматическая терапия 
и седация. Осмотрена психиатром, выставлен диагноз: де-
прессиивный синдром с галлюцинаторными включениями, 
стойкие суицидальные мысли.

В дальнейшем у больной на фоне седативной терапии 
неврологическая симптоматика прогрессировала, уровень 
сознания уменьшился до стадии глубокого оглушения. По-
вторно консультирована психиатром и неврологом – энцефа-
лопатия смешанного генеза, астено-депрессивный синдром, 
синдром когнитивных расстройств на фоне соматического 
заболевания. Назначены нейротропная метаболическая те-
рапия, церебропротекторы.

На фоне нарушения сознания у больной развилась лево-
сторонняя застойная пневмония.

Учитывая стойкие неврологические нарушения и неэф-
фективность проводимой нейротропной терапии, была запо-
дозрена связь энцефалопатии с гиперкортицизмом. Начата 
специфическая терапия кетоконазолом в дозе 800 мг/сутки.

В течение четырех суток уровень сознания прояснился. 
Неврологическая симптоматика регрессировала. Через 
пять суток уровень кортизола в крови уменьшился до 1134 
нмоль/л. Больная переведена в профильное отделение. Лево-
сторонняя пневмония разрешилась через 7 суток.

На фоне относительной стабилизации и улучшения обще-
го состояния на 27 сутки пациентке выполнена плановая 
операция – торакоскопическая тимэктомия.

Послеоперационный период протекал без осложнений. 
Уровень кортизола прогрессивно уменьшился до 376 нмоль/л. 
В дальнейшем, через четверо суток после операции, до-
зировка кетоконазола постепенно снижена до 200 мг/сутки. 
Электролитные нарушения купированы. Через 7 суток в ста-
бильном состоянии переведена в профильное отделение.

В дальнейшем углеводный обмен постепенно нормали-
зовался, потребность в инсулине значительно уменьшилась, 
а затем полностью исчезла. Гиперпигментация кожных 
покровов уменьшилась. Гемодинамика стабилизировалась 
в нормотензии без использования антигипертензивных пре-
паратов. Водно-электролитных расстройств не наблюдали.

На 35-е сутки больная в удовлетворительном состоянии 
выписана из стационара.

рЕЗУлЬтаты и ОбСУждЕНиЕ
Таким образом, анализируя данный клинический случай, 

клиницисты столкнулись с тяжелым АКТГ-эктопированным 
синдромом и тяжелым течением гиперкортицизма, кото-
рый проявлялся в нарушении углеводного обмена, водно-
электролитного баланса, грубыми нарушениями в психо-
неврологическом статусе. Течение основного заболевания 
осложнилось левосторонней пневмонией.

АКТГ-эктопированным очагом в данном случае явилась 
опухоль тимуса.

Тяжелое состояние пациентки потребовало длительной 
предоперационной подготовки. Одним из наиболее важных 
компонентов данной терапии является специфическая 
терапия кетоконазолом, цель которой – снижение уровня 
гормонов коры надпочечников в крови.

Максимальные дозы кетоконазола 800 мг/сутки доста-
точно быстро привели к положительному клиническому 
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эффекту и стабилизации пациентки. Улучшение неврологи-
ческого статуса у данной пациентки позволило за короткий 
срок разрешить внутрибольничную пневмонию и тем самым 
ускорить послеоперационную реабилитацию.
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Т Ұ Ж Ы Р Ы М .
Т.К. ҚУАНДЫҚОВ, А.М. ЖАРАСБАЕВ, В.В. МУТАГИРОВ 
А.Н. Сызғанов атындағы Ұлттық ғылым и хирургия орта-
лығы, Алматы қ., Қазақстан Республикасы 
АУЫР ТҮРДЕГІ ГИПЕРКОРТИЦИЗМДІ ҚАРҚЫНДЫ ЕМДЕУ 

(клиникалық тәжірибе)
АКТГ-эктопиялық синдром өте ауыр, көп симптомды 

ауру болып табылады. Эктопиялық ісіктен адренокорти-
котропты гормонның көп мөлшерде бөлініп шығуы бүйрек 
үсті без гормондарының көбеюіне, соның салдарынан тұған 
гиперкортицизмнің клиникалық сипатынан көрінеді.

АКТГ секрециясының ұлғаюы бүйрек үсті бездер бөліп 
шығаратың кортизолдың қандағы мөлшеріні үнемі жоғары 
деңгейде ұстап тұрады, ал бұл эндогендіқ гиперкортицизмге 
әкеліп соғады.

Эндогендіқ гиперкортицизмнің клиникалық белгілері әртүрлі 
және спецификалық емес.

Мақалада АКТГ эктопиялық синдроммен байланысты ауыр 
гиперкортицизмді қарқынды емдеу барысы баяндалған.

Негізгі сөздер: АКТГ-эктопиялық синдром, гиперкорти-
цизм, қарқынды емдеу.
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INTENSIVE CARE OF SEVERE HYPERCORTICISM (case 

report)
ACTH-ectopic syndrome is a severe multi-symptomatic disease 

caused by the secretion of adrenocorticotropic hormone (ACTH) 
by a tumor localized out of scull. Increasing of cortical hormones 
production in adrenals causes hypercorticism.

Increased secretion of ACTH results in chronic increased cortisol 
production and development of endogenous hypercorticism. Clinical 
symptoms of endogenous hypercorticism are quite various and 
nonspecific.

The study describes a case of severe hypercorticism associated 
with ACTH-ectopic syndrome.

Key words: ACTH-ectopic syndrome, hypercorticism, intensive 
care.
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