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АННОТАЦИЯ 
Первичная надпочечниковая недостаточность, или болезнь Аддисона, 

полиэтиологическое заболевание, наиболее распространенной из которых является 
аутоиммунный адреналит. Аутоиммунный адреналит возникает в результате разрушения коры 
надпочечников, что приводит к дефициту глюкокортикоидов, минералокортикоидов и 
андрогенов надпочечников. В Соединенных Штатах и Западной Европе, по оценкам, 
распространенность болезни Аддисона составляет один случай на 20000 человек; 
следовательно, необходимы серьезные клинические подозрения, чтобы избежать ошибочной 
диагностики опасного для жизни надпочечникового криза (например, шока, артериальной 
гипотензии и снижения объема крови). Клинические проявления перед надпочечниковым 
кризом малозаметны и могут включать гиперпигментацию, усталость, анорексию, ортостаз, 
тошноту, боли в мышцах и суставах и тягу к соли. Уровень кортизола снижается, а уровень 
адренокортикотропного гормона повышается. При клиническом подозрении пациентам 
следует пройти тест на стимуляцию кортикотропином для подтверждения диагноза. Лечение 
первичной надпочечниковой недостаточности требует заместительной гормональной терапии 
глюкокортикоидами и минералокортикоидами. Во время стресса (например, болезни 
инвазивных хирургических вмешательств) необходимы повышенные дозы 
глюкокортикоидов, поскольку разрушение надпочечников препятствует адекватной 
физиологической реакции. Лечение первичной надпочечниковой недостаточности или 
аутоиммунного адреналита требует осторожности в отношении сопутствующих 
аутоиммунных заболеваний; у 50% пациентов в течение жизни развивается другое 
аутоиммунное заболевание.  

      Ключевые слова: первичная надпочечниковая недостаточность, болезнь Аддисона, 
АКТГ, кортизол, ренин, глюкокортикоиды, минералокортикоиды, адреналит  
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ADDISON'S DISEASE: ASPECTS OF EARLY DETECTION AND TREATMENT 
 

ANNOTATION 
Primary adrenal insufficiency, or Addison's disease, is a polyetiological disease, the most 

common of which is autoimmune adrenalitis. Autoimmune adrenalitis results from destruction of the 
adrenal cortex, resulting in a deficiency of glucocorticoids, mineralocorticoids, and adrenal 
androgens. In the United States and Western Europe, the estimated prevalence of Addison's disease 
is one case per 20,000 people; therefore, strong clinical suspicion is necessary to avoid misdiagnosis 
of life-threatening adrenal crisis (e.g., shock, arterial hypotension, and decreased blood volume). 
Clinical manifestations before an adrenal crisis are subtle and may include hyperpigmentation, 
fatigue, anorexia, orthostasis, nausea, muscle and joint pain, and salt cravings. Cortisol levels 
decrease and adrenocorticotropic hormone levels increase. If clinically suspected, patients should 
undergo a corticotropin stimulation test to confirm the diagnosis. Treatment of primary adrenal 
insufficiency requires replacement of glucocorticoids and mineralocorticoids. During times of stress 
(e.g., invasive surgery illness), increased doses of glucocorticoids are required because adrenal 
destruction prevents an adequate physiological response. Treatment of primary adrenal insufficiency 
or autoimmune adrenalitis requires caution regarding concomitant autoimmune diseases; 50% of 
patients will develop another autoimmune disease during their lifetime.  

Keywords: Primary adrenal insufficiency, Addison's disease, ACTH, cortisol, renin, 
glucocorticoid, mineralocorticoid, adrenalitis 
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АДДИСОН КАСАЛЛИГИ: ЭРТА АНИҚЛАШ ВА ДАВОЛАШ ЖИҲАТЛАРИ 

 
АННОТАЦИЯ 

Бирламчи буйрак усти етишмовчилиги ёки Аддисон касаллиги полиэтологик касаллик 
бўлиб, уларнинг энг кенг тарқалган сабаби аутоиммун адреналит ҳисобланади. Аутоиммун 
адреналит буйрак усти безининг зарарланиши натижасида юзага келади, бу ўз навбатида 
глюкокортикоидлар, минералокортикоидлар ва  андрогенларнинг етишмаслигига олиб келади. 
Қўшма Штатлар ва Ғарбий Европада Аддисон касаллигининг тахминий тарқалиши 20 000 
кишига битта ҳолат; Ҳаёт учун хавфли бўлган клиник ҳолатларда буйрак усти 
етишмовчилигини тўғри ташҳис қўйиш керак ва бундай белгиларга (масалан, шок, артериал 
гипотензия ва қон ҳажмининг пасайиши). Буйрак усти кризидан олдинги клиник кўринишлар 
нозик бўлиб, гиперпигментация, холсизлик, анорексия, ортостаз, кўнгил айниши, мушак ва 
бўғимларда оғриқ ва тузга бўлган талабни ошишини ўз ичига олиши мумкин. Кортизол 
даражаси пасаяди ва адренокортикотропик гормон миқдори ошиши кузатилади. Агар клиник 
жиҳатдан шубҳа қилинган бўлса, беморлар ташхисни тасдиқлаш учун кортикотропин 
стимуляцияси тестини ўтказиш керак. Бирламчи буйрак усти етишмовчилигини даволаш 
глюкокортикоидлар ва минералокортикоидларни қабул қилиш талаб этилади. Стресс ҳолатида 
(масалан, инвазив жарроҳлик амалиётида) глюкокортикоидларнинг миқдорини кўпайтириш 
зарур. Бирламчи буйрак усти бези етишмовчилиги ёки аутоиммун адреналитни даволашда 
йўндош аутоиммун касалликларни инобатга олиш талаб этилади;  50% беморларнинг ҳаёт 
анамнезида  бошқа аутоиммун касаллик ривожланиши мумкин.  

Калит сўзлар: бирламчи адренал етишмовчилик, Aддисон касаллиги, АКТГ, кортизол, 
ренин, глюкокортикоидлар, минералокортикоидлар, адреналит 
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Целью исследования: явилось проведение анализа литературных данных в 
электронных базах доказательной медицины, посвящённых изучению болезни Аддисона, то 
есть распространенности заболевания,  раннему выявлению и использованию различных 
методик в скрининге заболевания. 

Более 150 лет назад Томас Аддисон описал группу пациентов с анемией и патологией 
надпочечников при аутопсии, состояние, известное в настоящее время как первичная 
надпочечниковая недостаточность. Аутоиммунный адреналит является наиболее 
распространенной причиной первичной надпочечниковой недостаточности, или болезни 
Аддисона. Менее распространенные причины включают инфекции, кровотечение, метастазы 
рака, прием лекарств и адренолейкодистрофию. Аутоиммунный адреналит - это заболевание, 
при котором разрушается кора надпочечников, что приводит к потере выработки 
минералокортикоидов, глюкокортикоидов и андрогенных гормонов надпочечниками. Болезнь 
Аддисона может быть частью аутоиммунных полигландулярных синдромов (1-го и 2-го 
типов) или проявляться как изолированное заболевание. [1] Данный обзор посвящен 
диагностике и лечению болезни Аддисона, как изолированного заболевания, с акцентом на 
патофизиологию и особенности лечения аутоиммунного адреналита. Аутоиммунный 
адреналит можно разделить на стадии прогрессирования [2, 3]. По мере развития заболевания 
люди на несколько лет теряют функцию коры надпочечников. На первых трех стадиях гены 
лейкоцитарных антигенов человека создают генетический риск; неизвестное провоцирующее 
событие запускает аутоадреналовую реакцию. Вырабатываются антитела к 21-гидроксилазе, 
которые предсказывают будущее заболевание. Выработка этих антител может 
предшествовать появлению симптомов на годы или десятилетия, и они присутствуют более 
чем в 90% случаев. [2,4-7] На четвертой стадии, развивается явная надпочечниковая 
недостаточность. Одним из первых метаболических нарушений, которые возникают, является 
повышение уровня ренина в плазме крови, за которым следует последовательное развитие 
других нарушений, включая снижение реакции на стимуляцию адренокортикотропным 
гормоном (АКТГ) на пятой стадии. Если симптомы надпочечниковой недостаточности 
присутствуют, но остаются не диагностированными, может развиться аддисоновый криз.  

Поскольку, по оценкам, распространенность болезни Аддисона в Соединенных Штатах 
составляет один случай на 20 000 человек, в штатах и Западной Европе необходимы серьезные 
клинические подозрения, чтобы избежать ошибочного диагноза опасного для жизни 
надпочечникового криза [8]. Признаки и симптомы могут быть едва заметными и 
неспецифичными.  

Пациенты могут испытывать повышенную утомляемость, слабость, потерю веса и 
желудочно-кишечные расстройства [9]. Симптомы проявляются постепенно и ухудшаются в 
течение нескольких лет, что затрудняет раннюю диагностику. [10] Симптомы связаны со 
степенью дефицита кортизола, минералокортикоидов и андрогенов надпочечников на момент 
проявления. Болезнь Аддисона обычно диагностируется после сильного стресса или болезни, 
которая выявляет дефицит кортизола и минералокортикоидов, проявляющийся в виде шока, 
артериальной гипотензии (надпочечниковый криз) [11] Дефицит кортизола и альдостерона 
способствует развитию артериальной гипотензии, ортостаза и шока; однако при первичной 
надпочечниковой недостаточности вероятность возникновения надпочечникового криза 
выше, чем при вторичной надпочечниковой недостаточности. Гиперпигментация - это 
физическое проявление, наиболее характерное для болезни Аддисона, возникающее в 
результате постоянной стимуляции кортикотропинов в передней доле гипофиза. В частности, 
это является результатом перекрестной реактивности между АКТГ, вырабатываемым 
кортикотропинами, и рецептором меланокортина 1 на кератиноцитах. Гиперпигментация 
обычно распространяется по всему телу и может быть обнаружена в ладонных складках, на 
слизистой оболочке щек, красной кайме губ, а также вокруг шрамов и сосков. Это не является 
признаком вторичной надпочечниковой недостаточности из-за отсутствия повышенного 
уровня АКТГ у этих пациентов.  
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Цель лабораторного обследования - зафиксировать низкий уровень кортизола и 
определить, является ли недостаточность надпочечников первичной или вторичной. Низкий 
уровень кортизола в сыворотке крови в 8 часов утра (менее 3 мкг/дл [83 нмоль/л]) 
свидетельствует о недостаточности надпочечников, как и низкий уровень натрия в сыворотке 
крови и высокий уровень калия в сыворотке крови. [4; 12] Гипонатриемию можно объяснить 
дефицитом кортизола и минералокортикоидов, в то время как гиперкалиемия обусловлена 
исключительно недостатком минералокортикоидов.  

Поскольку гормоны надпочечников постепенно вырабатываются в течение многих лет 
или десятилетий, их уровень меняется. Одним из первых признаков дисфункции коры 
надпочечников является повышенный уровень ренина в плазме крови. [13] Повышение уровня 
АКТГ сопровождается потерей гормонов надпочечников. Ежегодный мониторинг уровня 
АКТГ у лиц из группы риска показывает, что показатели, превышающие 50 пг/мл (11 пмоль/л), 
что превышает верхнюю границу нормы, свидетельствуют о дефиците кортизола. [7] Тест на 
стимуляцию кортикотропином - это тест первой линии для диагностики недостаточности 
надпочечников. Перед введением 250 мкг АКТГ следует измерить уровень кортизола в 
сыворотке крови, АКТГ в плазме крови, альдостерона в плазме крови и ренина в плазме крови. 
Через 30 и 60 минут после внутривенного введения АКТГ уровень кортизола в сыворотке 
крови следует измерить повторно. Нормальная реакция возникает при пиковом уровне 
кортизола, превышающем 18-20 мкг/дл (497-552 нмоль/л); меньшая реакция или ее отсутствие 
является признаком недостаточности надпочечников [4;14;15]. Тем не менее, исследование 
иммунологических тестов способствуют выявление аутоиммунных состояний. Определение 
уровня антител к 21-гидроксилазе помогает выявить причину болезни Аддисона. Фермент 21-
гидроксилаза необходим для синтеза кортизола в коре надпочечников; антитела, 
направленные против этого фермента, специфичны для аутоиммунного адреналита и 
обнаруживаются до появления симптомов. МСКТ надпочечников также помогает определить 
причину болезни Аддисона, но у пациентов с аутоиммунным поражением она относительно 
неспецифична. Перед МСКТ важно провести биохимическую диагностику недостаточности 
надпочечников. Компьютерная томография позволяет выявить небольшие размеры 
надпочечников у пациентов с аутоиммунным поражением надпочечников. При других 
причинах болезни Аддисона компьютерная томография может выявить кровоизлияния, 
кальциноз, связанный с туберкулезной инфекцией, или образования в надпочечниках. Однако 
компьютерная томография не является необходимой для диагностики недостаточности 
надпочечников. 

Лечение болезни Аддисона заключается в пожизненной гормональной терапии 
глюкокортикоидами и минералокортикоидами. [16] На сегодняшний день не существует 
терапии, которая могла бы остановить иммунное разрушение коры надпочечников, лежащее 
в ее основе. Как правило, заместительная терапия глюкокортикоидами включает пероральный 
прием преднизолона или гидрокортизона [17]. Преднизолон можно принимать один раз в день, 
в то время как гидрокортизон разделяют на две или три дозы в день [18-20]. 
Минералокортикоиды заменяют флудрокортизоном в дозе, достаточной для поддержания 
уровня ренина в плазме крови на верхней границе нормы. [21,22] 

Мужчины, страдающие болезнью Аддисона, не нуждаются в замене андрогенами, 
поскольку их яички способны вырабатывать достаточный уровень тестостерона; однако 
женщинам замена андрогенов может принести пользу, поскольку надпочечники являются 
основным источником выработки андрогенов у женщин.  

Мета-анализ 10 рандомизированных плацебо-контролируемых исследований показал, 
что прием добавок дегидроэпиандростерона (ДГЭА) приводил к небольшому улучшению 
качества жизни, связанного со здоровьем, и снижению депрессии у женщин с 
недостаточностью надпочечников [1]. Дозирование глюкокортикоидов в стрессовых 
ситуациях пациентов следует проинформировать о необходимости приема глюкокортикоидов 
в стрессовых дозах при заболеваниях и перед хирургическими вмешательствами, поскольку 
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разрушение надпочечников препятствует адекватной физиологической реакции на стресс 
[23;24].  

Заключение: таким образом, проведенный анализ литературных данных показал, что 
первичная надпочечниковая недостаточность представляет угрозу для жизни пациента, в 
котором страдает ранняя диагностика и своевременная постановка диагноза, которая 
способствует снижению качества жизни у этой категории пациентов и имеет риск развития 
тяжелых осложнений, в том числе и летальности. 
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