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1. Тема: «Заболевания надпочечников. Гиперкортицизм. Синдром Иценко-Кушинга. Этиология. Патогенез. Клиника. Диагностика. Лечение».
2. Форма работы:


-Подготовка к практическим занятиям.



-Подготовка материалов по НИРС. 

3. Перечень вопросов для самоподготовки по теме практического занятия 
1. Какие гормоны продуцируются корой надпочечников.
2. Методы визуализации гипофизарных заболеваний.
3.  Косвенные диагностические методы (антропометрия, офтальмологические методы, биохимические).  
4. Этиопатогенез синдрома Иценко-Кушинга. Понятие о гиперкортицизме.

5. Поражение сердечно-сосудистой системы: электролитно-стероидная кардиопатия, артериальная гипертензия.

6.  Состояние нервной, иммунной систем при СИК.

7.  Дифференциальная диагностика видов гиперкортицизма. 

8.  Основные направления в терапии гипоталамо-гипофизарных заболеваний.Виды лучевой терапии, преимущества протонотерапии. Хирургические методы лечения, транссфеноидальная аденомэктомия.

9. Медикаментозные методы: использование агонистов допамина, ингибиторов стероидогенеза, аналогов соматостатина, адиуретина.

10. Прогноз при ГГЗ.

4. Самоконтроль по тестовым заданиям данной темы

001. ОСНОВНЫМИ ПРИЧИНАМИ ХРОНИЧЕСКОЙ НАДПОЧЕЧНИКОВОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТИ ЯВЛЯЮТСЯ:

1) Амилоидоз

2) Туберкулезная инфекция

3) Гемахроматоз

Ответ: 2

002.  ПРИ БОЛЕЗНИ АДДИСОНА ПОРАЖАЕТСЯ:

1) Пучковый слой коры надпочечников

2) Клубочковый слой коры надпочечников

3) Сетчатый слой коры надпочечников

4) Все слои коры надпочечников

5) Все слои коры надпочечников и мозговой слой

Ответ: 5

003. ДЛЯ НОРМАЛИЗАЦИИ КАКИХ ПОКАЗАТЕЛЕЙ ТРЕБУЕТСЯ НАЗНАЧЕНИЕ МИНЕРАЛКОРТИКОИДОВ ПРИ БОЛЕЗНИ АДДИСОНА?

1) Нормализация массы тела

2) Нормализация электролитного баланса

3) Нормализация пульса

Ответ: 2

004. КАКОЙ СИМПТОМ ЯВЛЯЕТСЯ НАИБОЛЕЕ ХАРАКТЕРНЫМ ПРИ БОЛЯХ В ЖИВОТЕ У БОЛЬНЫХ С ОСТРОЙ НАДПОЧЕЧНИКОВОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТЬЮ?

1) Метеоризм

2) Рвота

3) Понос

4) Тахикардия

5) Падение артериального давления

Ответ: 5

005. СО СТОРОНЫ ЖЕЛУДОЧНО-КИШЕЧНОГО ТРАКТА ПРИ АДДИСОНОВОЙ БОЛЕЗНИ НАИБОЛЕЕ ХАРАК-ТЕРНО:

1) Явления холангита

2) Приступы болей в животе

3) Желудочное кровотечение

Ответ: 2

006. У ДЕВУШКИ ВЫРАЖЕННАЯ ОБЩАЯ СЛАБОСТЬ. КОЖНЫЕ ПОКРОВЫ ЦВЕТА ЗАГАРА, ГИПЕРПИГ-МЕНТАЦИЯ ЛАДОННЫХ СКЛАДОК, ПОХУДАНИЕ, АД 80/50, ПУЛЬС 90. В ТЕЧЕНИЕ ГОДА ОЛИГО-МЕНОРЕЯ, 2 МЕСЯЦА МЕНСТРУАЦИЙ НЕТ. О ЧЕМ МОЖНО ДУМАТЬ?

1) Гемохроматоз

2) Беременность

3) Болезнь Аддисона

4) Анемия

5) Вегето-сосудистая дистония по гипотоническому типу

Ответ: 3

007. КАКОЙ ИЗ ПЕРЕЧИСЛЕННЫХ ПРИЗНАКОВ НЕ ХАРАКТЕРЕН ДЛЯ ХРОНИЧЕСКОЙ НАДПОЧЕЧНИКОВОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТИ?

1) Брадикардия

2) Полиурия

3) Снижение веса

4) Гипергликемия

5) Гипотония

Ответ: 4

008. ПРИ ПЕРВИЧНОЙ НАДПОЧЕЧНИКОВОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТИ УРОВЕНЬ АКТГ В КРОВИ:

1) Не изменен

2) Повышен

3) Снижен на 50%

4) Снижен на 70%

 Ответ: 2

009. ПРИ ВТОРИЧНОЙ НАДПОЧЕЧНИКОВОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТИ УРОВЕНЬ АКТГ В КРОВИ:

1) Не изменен

2) Повышен на 100 %

3) Повышен на 50 %

4) Снижен

Ответ: 4

010. КАКИЕ ИЗМЕНЕНИЯ ЭЛЕКТРОЛИТНОГО БАЛАНСА ХАРАКТРНЫ ДЛЯ БОЛЕЗНИ АДДИСОНА?

1) Гипернатриемия

2) Гиперхлоремия

3) Гипокалиемия

4) Гиперкалиемия

Ответ: 4

9. Ситуационные задачи по теме с эталонами ответов  (5 задач).
Задача 1. 
 Больной, 42 лет, поступил в клинику с жалобами на значительную мышечную слабость, головокружение, понижение веса, сниженный аппетит. Считает себя больным около 6 месяцев, после перенесенного гепатита. Получает лечение по поводу аутоиммунного  тироидита.  Объективно: пониженного питания, рост- 176 см, вес - 61 кг. Кожа цвета загара, в области передней поверхности грудной клетки, на спине беспигментные пятна. Соски, складки на шее, локтях пигментированы. При осмотре области шеи  щитовидная железа увеличена, при пальпации неравномерной струк-туры, безболезненная, подвижная при глотании. Пульс 66 в мин., АД - 85/60 мм рт. ст.  Глюкозотолерантный тест натощак: - 3,6 ммоль/л,   через 2 ч. - 3,0 ммоль/л.   Объем щитовидной железы по данным УЗИ – 48 мл.                                                                  1.Какой предварительный диагноз?  

2.Этиология заболевания? Как  ее подтвердить?

3.Почему развивается пигментация кожных покровов, выявляется плоская гликеми-     ческая  кривая, снижается артериальное давление?                                                             

4.Какие лекарственные препараты необходимо назначить больному?                                

5. Какая информация может быть получена при эхографии надпочечников?                                                                                                                                      

  Задача  2.                                                                                                          

Больная, 49 лет, поступила в стационар с 2-х летним анамнезом артериальной  гипертонии, почечными и нервно-мышечными проявлениями  гипокалиемии.  В биохимическом анализе крови  К – 2,5 ммоль/л.                                                                           

1.Наметьте план обследования

2.Назовите заболевание, сопровождающееся гипертонией у больной.                            

3.Расскажите как проводится проба  с  альдактоном  (спиролонактоном).                                                                                
4. Основные причины ПГА

5. Дифференциальный диагноз 

Задача 3.
Больная С., 25 лет. Жалобы на общую слабость, повышенную утомляемость, особенно к концу дня, снижение аппетита, исхудание, периодическую ноющую боль в надчревной области. Временами отмечает обморочные состояния, часто бывает головокруже-ние, мель-кание «мушек» перед глазами. Болеет около двух лет. В возрасте 23 лет были роды, ослож-нившиеся  массивным кровотечением, месячные отсутствуют.  Объективно. Рост - 169 см, масса тела - 58 кг.  Кожа обычной окраски. Сухая.  Выпадение волос в подмышечных ямках, на лобке.  Пульс - 68 в 1 мин, АД  - 90/55 мм рт ст. Границы сердца в норме, тоны ослаблены. Живот мягкий, умеренно болезненный в эпигастрии. Симптомы Кера, Ортнера, Мерфи отрицательные. Печень не увеличена. Общий анализ крови и мочи без отклонений от нормы. Дополнительные исследова-ния. ТТГ: 3,6-3,4 ммоль/л; суточная экскреция с мочой 17-OKS - 4,0мкмоль,17–KS2,3мкмоль.                                                                                                                               1.Предполагаемыйдиагноз.                                                                                                              

2.Какие дополнительные диагностические мероприятия необходимо провести для уточнения диагноза.                                                                                                               

3.Назначьте лечение.    
4. Причины вторичной недостаточности коры надпочечников

5.   Рекомендации                                                                                   
Задача  4.
Больной Л, 58 лет жалуется на похудание, общую слабость, особенно мышечную, снижение аппетита, тошноту, ноющую боль в надчревной области без четкой связи с характером принимаемой пищи, потемнение кожи, особенно лица, кистей. В прошлом болел туберкулезом легких. С 45 лет страдал ожирением и гипертонической болезнью (АД 200-220/120-130 мм рт ст). принимал клофелин, гипотиазид.  Выраженная общая слабость, в том числе мышечная, прогрессирующее исхудание появились 2 года назад. Снизилось до нормы артериальное давление, в связи с чем  гипотензивные средства  практически не принимает.  Объективно. Рост - 170см, масса тела - 64,5кг. Кожа смуглая, цвета загара, пигментация более выражена на открытых участках тела. Аспидно-серые пятна на слизистой оболочке губ. Пульс - 68 в 1 мин, ритмичный, средней ве-личины. АД - 145/80 мм рт ст. левая граница относительной сердечной тупости в V межреберье на 1,5 см кнаружи от среднеключичной линии.  Ширина сосудистого пучка – 6 см, тоны сердца ослаблены, систолический шум над верхушкой, усиление П то-на над аортой. Дыхание везикулярное. Живот мягкий, умеренно болезненный в над-чревной области.  Дополнительные исследования: общий анализ крови и мочи без отклонений от нормы, глюкоза крови натощак - 4,55 ммоль/л. ЭКГ - ритм синусо-вый,правильный,снижениевольтажазубцов                                                                                  1.Поставьте и обоснуйте диагноз.                                                                                          

2.Объясните вероятную причину нормализации артериального давления.                                                                                                                                          3.Составьте план дополнительных исследований для обоснования окончательного диагноза.                                                                                                                                  4.Какая информация может быть получена при эхографии надпочечников?                                                                                                                                      

5. Причины вторичной недостаточности коры надпочечников

Задача  5.
Больная Н., 30 лет, страдает аддисоновой болезнью в течение 13 лет, постоянно принимает по утрам  по 5 мг преднизолона, соблюдает диету. В сутки добавляет к пище по 10 г натрия хлорида. Четыре дня тому назад заболела гриппом с высокой  температурой (39,8 С), принимала аспирин по 0,5 3 раза в день. Температура тела снизилась, однако состояние значительно ухудшилось: появились тошнота, резкая боль в животе, частая рвота, не приносящая облегчения. В тяжелом состоянии доставлена в больницу.  Объективно: сознание затемнено, кожа гиперпигментирована с характерным для аддисоновой болезни усилением, сухая, холодная. Пульс 56 в минуту, нитевидный, АД 60/20 мм рт.ст. Тоны сердца резко ослаблены, живот участвует в акте дыхания, мягкий, при пальпации болезненный. 

1.Поставьте и обоснуйте диагноз

2.Укажите, какие исследования необходимо срочно произвести для подтверждения диагноза

3. Какую неотложную медицинскую помощь необходимо оказать больной?
4. Возможные причины развития заболевания 

     5. Симптомы болезни Аддисона                                             
Ответы к ситуационным задачам:
Задача №1
 1.Хроническая надпочечниковая недостаточность, учитывая наличие гиперпигментации,  первичная. 

2.Надпочечниковая недостаточность аутоиммунного генеза, для подтверждения необходимо  исследовать антитела к ферменту надпочечникового стероидогенеза (р450с21).                                                                                                                              3.Гиперпигментация  развивается  вследствие  гиперсекреции   предшественника АКТГ  (ПОМК – проопиомеланокортин), из которого также в избытке образуется мелано-цитстимулирующий гормон. Вследствие дефицита кортизола  и альдостерона развивается гипогликемия и низкое АД.                                                                           

4.Глюко- и минералокортикоиды.

5.При аутоиммунной болезни Аддисона  практически всегда выявляется двусто-ронняя атрофия надпочечников.
Задача №2
1.УЗИ  и КТ надпочечников, исследование уровня альдостерона, ренина  плазмы, электро-литы крови, фармакологическая проба с применением  спиронолактона.

2.Первичный  гиперальдостеронизм.   
3.Прием спиронолактона  по 100 мг 4 раза в день в течение 3 –х дней. Повышение уровня  К+  более чем на 1 ммоль/л  указывает на зависимость гипокалиемии от избытка альдостерона.                                                                                
4. односторонняя альдостерон-продуцирующая опухоль - аденома или синдром Конна (50-60% случаев); 
· двусторонняя гиперплазия коры надпочечников или идиопатический гиперальдостеронизм (40-50% случаев). 
5.Синдром Лиддла. Редкое наследственное заболевание, которое проявляется в специфических изменениях со стороны почек. Уровень альдостерона остается низким. 
· Ренин-секретирующая опухоль. Редко встречающаяся опухоль, развивающаяся в скоплении специфических клеток в почках. 

· Прием минералокортикоидов (лекарственных препаратов). 

· Избыточное употребление препаратов, содержащих корень солодки (развитие симптомов связано со специфическим взаимодействием вещества, содержащегося в растении, с определенными веществами в организме). 

Задача №3
1.Хроническая надпочечниковая недостаточность. Учитывая отсутствие гиперпигментации, аменорею, кровотечение в родах  - вторичная.                                                                            

2.Исследовать уровень АКТГ, кортизола, ТТГ, ЛГ, ФСГ.  Провести обзорную  R – графию черепа, МРТ – гипофиза.                                                                                         

3.Показано назначение глюкокортикостероидов, необходимости в назначении минералокортикоидов  при вторичной надпочечниковой недостаточности  нет.
4.Вторичная недостаточность коры надпочечников развивается при заболеваниях гипофиза (чаще всего, при гипопитуитаризме). 

5.Диета при хронической надпочечниковой недостаточности должна содержать увеличенное количество калорий, белков, витаминов, поваренной соли (3-10 г/сут).
· Необходимо избегать серьезных физических и психических нагрузок, не употреблять алкоголь и снотворные препараты.

· При подозрении на туберкулез назначаются курсы противотуберкулезных препаратов под наблюдением фтизиатра.

· Обязательно назначается заместительная терапия — постоянный пожизненный прием синтетических гормонов коры надпочечников (например, кортизола). При развитии острых инфекционных заболеваний, хирургической операции необходимо проконсультироваться с эндокринологом, чтобы скорректировать дозу принимаемых гормонов.

· Самостоятельное снижение дозы гормонов или их отмена недопустимы.
Задача №4
1.Хроническая надпочечниковая недостаточность, первичная,  вероятно туберкулезной этиологии.                                                                                                                   2. Дефицит кортизола и альдостерона.                                                                                  
3. Клиническая диагностика (на основании данных клинической картины можно думать  о наличии надпочечниковой недостаточности, первичной). Лабораторное подтверждение синдрома гипокортицизма (определение уровня кортизола крови, суточной экскреции кортизола с мочой, при сомнительных результатах - проведение теста с синактен – депо для определения наличных и потенциальных резервов коры надпочечников). Электролиты крови, гликемия крови, глюкозотолерантный тест. Этиологическая диагностика  (под-тверждение туберкулезного генеза: R-логическое исследование органов грудной клетки, проба Манту, посев мочи и мокроты на выявление микобактерий туберкулеза, эхография и КТ надпочечников, по показаниям тонкоигольная аспирационная биопсия надпочечников).                                                 

 4.Эхографическая картина может быть разная в зависимости от давности туберкулез-ного процесса. В начале заболевания  надпочечники могут быть увеличены в 2 – 3 раза, ассиметричны.  При длительно течении – атрофичны  с участками некроза и каль-цификации.
5. Вторичная недостаточность коры надпочечников развивается при заболеваниях гипофиза (чаще всего, при гипопитуитаризме). 
Задача №5
1.Аддисонова болезнь, аддисонический криз на фоне гриппа

2.Необходимо сразу начинать лечение

3.Гидрокортизон внутривенно и внутримышечно, объем жидкости 3 литра.

4.Болезнь Аддисона может возникать при любом поражении коры надпочечников или гипофиза, приводящем к понижению продукции кортизола или альдостерона. Так, болезнь Аддисона может возникнуть при туберкулёзном поражении надпочечников, повреждении коры надпочечников химическими агентами (например, хлодитаном), разрушающих здоровую ткань негормонопродуцирующих опухолях надпочечников и так далее. 

5.Наиболее частые симптомы болезни Аддисона:
· Хроническая усталость, постепенно усугубляющаяся с течением времени; 

· Мышечная слабость; 

· Потеря веса и аппетита; 
· Тошнота, рвота, понос, боли в животе; 
· Низкое артериальное давление, ещё больше снижающееся в положении стоя (ортостатическая гипотензия); 
· Гиперпигментация кожи в виде пятен в местах, подвергающихся солнечному облучению, известная как «мелазмы Аддисона»; 
· Дисфория, раздражительность, вспыльчивость, недовольство всем; 
· Депрессия; 

· Влечение к солёной и кислой пище, а также к их комбинациям, жажда, обильное питьё жидкости; 
· Гипогликемия, низкий уровень глюкозы в крови; 

· У женщин менструации становятся нерегулярными или исчезают, у мужчин развивается импотенция; 
· Тетания (особенно после употребления молока) вследствие избытка фосфатов; 
· Парестезии и нарушения чувствительности конечностей, иногда вплоть до паралича, вследствие избытка калия; 
· Повышенное количество эозинофилов в крови; 
· Избыточное количество мочи; 
· Гиповолемия (снижение объёма циркулирующей крови); 
· Дегидратация (обезвоживание организма); 
· Тремор (дрожание рук, головы); 
· Тахикардия (учащённое сердцебиение); 
· Тревога, беспокойство, внутреннее напряжение; 
· Дисфагия (нарушения глотания). 

6. Перечень практических умений по изучаемой теме.

· Умение выполнить методику и технику  топографической перкуссии сердца, методику и технику  аускультации  клапанов сердца.

· Умение выполнить методику и технику  измерения артериального давления.

· Умение  оценить результаты исследования функционального состояния  коры надпочечников (эукортицизм, гипокортицизм, гиперкортицизм).
7. Рекомендации по выполнению НИРС.

1) Дифференциальная диагностика болезни и синдрома Иценко-Кушинга.

8. Рекомендованная литература по теме занятия:

Обязательная

1.Благосклонная Я.В. и др. Эндокринология: учебник.-СПб.: Спецлит, 2011.

2.Дедов И.И. и др.  Эндокринология: учебник.- М.: ГЭОТАР-Медиа, 2012.
Дополнительная

1.Эндокринология : нац. рук. / ред. И. И. Дедов, Г. А. Мельниченко. - М. : ГЭОТАР-Медиа, 2012. - 1072 с :  - (Национальные руководства). + СD. 

2. Клинические рекомендации. Эндокринология / ред. И. И. Дедов, Г. А. Мельниченко. - 2-е изд., испр. и доп. - М. : ГЭОТАР-Медиа, 2012. - 368 с. 

3.Эндокринология : рук. для врачей. В 2 т. Т. 1. Заболевания гипофиза, щитовидной железы и надпочечников / ред. С. Б. Шустов. - СПб. : СпецЛит, 2011. - 400 с. 

4.Дедов, И. И. Эндокринология : учеб. для мед. вузов / И. И. Дедов, Г. А. Мельниченко, В. В. Фадеев. - 2-е изд., перераб.и доп. - М. : ГЭОТАР-Медиа, 2012. - 432 с. 
Электронные ресурсы
1. ЭБС КрасГМУ "Colibris";

2. ЭБС Консультант студента;

3. ЭБС Университетская библиотека OnLine;

4. ЭНБ eLibrary

