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Вклинической практике очень важны своевременные
диагностика и лечение надпочечниковой недостаточ-

ности (НН), однако эта задача не всегда легко выполнима,
поскольку первые проявления этого состояния часто не-
специфичны и маскируются патологией внутренних орга-
нов, сердечно-сосудистой, нервной и других систем орга-
низма [1]. Это клинический синдром, обусловленный недо-
статочным биосинтезом и секрецией гормонов коры над-
почечника в результате нарушения функционирования ги-
поталамо-гипофизарно-надпочечниковой системы. В от-
сутствие заместительной терапии НН представляет собой
смертельно опасное состояние. В связи с этим необходимо
знать причины, клинические признаки, методы диагности-
ки, по которым можно распознать гипокортицизм, назна-
чить заместительную терапию и контролировать ее эффек-
тивность [2–4].

В зависимости от уровня поражения гипоталамо-гипо-
физарно-надпочечниковой системы выделяют первичную
НН (ПНН), возникающую в результате поражения корко-
вого вещества надпочечников, которая сопровождается
дефицитом глюко- и минералокортикоидов [5]. Недоста-
ток адренокортикотропного гормона (АКТГ), обусловлен-
ный заболеванием гипофиза или подавлением АКТГ-
функции при длительной терапии глюкокортикоидами,
сопровождается вторичной НН (ВНН); дефицит АКТГ мо-
жет быть как изолированным, так и одним из проявлений
гипофизарной недостаточности (гипопитуираризм). Тре-
тичная НН (ТНН) связана с патологией гипоталамуса и
дефицитом кортиколиберина. ВНН и ТНН часто объеди-
няют в центральные формы в связи со сложностью их
дифференциальной диагностики в клинической практике
[6, 7]. В клинической практике наиболее часто встречается
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Аннотация
Цель. Осветить причины, патогенез, клиническую картину, диагностику и лечение хронической надпочечниковой недостаточности (НН).
Материалы и методы. Рассмотрены данные 23 научных источников, опубликованных в российской и зарубежной печати в 1985–2017 гг.
Результаты. Несмотря на то, что НН относится к числу редких заболеваний эндокринной системы, в клинической практике очень важны своевре-
менные диагностика и лечение НН, поскольку без своевременной терапии это угрожающее жизни пациента состояние. В зависимости от уровня
поражения гипоталамо-гипофизарно-надпочечниковой системы выделяют первичную (ПНН), вторичную (ВНН) и третичную НН. Основной причи-
ной ПНН (80–90%) является аутоиммунная деструкция коры надпочечников (аутоиммунный адреналит): изолированное поражение или компонент
аутоиммунного полигландулярного синдрома. Поражение надпочечников также может развиваться в результате воздействия различных факто-
ров: инфекционное (туберкулез, грибковые и цитомегаловирусные инфекции), опухолевое (опухоли, метастазы рака), адреналэктомия, адрено-
лейкодистрофия. Наиболее частые причины ВНН – терапия глюкокортикоидами в фармакологических дозах, опухолевые и деструктивные про-
цессы в гипоталамо-гипофизарной области с уменьшением или подавлением секреции адренокортикотропного гормона. Клинические проявления
не являются строго специфическим критерием диагностики хронической НН и требуют лабораторного подтверждения. Проявления НН обычно
усиливаются на фоне стрессовых ситуаций, интеркуррентных заболеваний, высокой температуры, оперативных вмешательств. Пациент, стра-
дающий хронической ПНН, нуждается в постоянной заместительной терапии глюкокортикоидами и, в большинстве случаев, минералокортикои-
дами.
Заключение. Знание клинических признаков НН, методов современной диагностики позволит своевременно диагностировать заболевание и на-
значить заместительную терапию.
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Aim. To present causes, pathogenesis, clinical presentation, diagnostics and treatment of chronic adrenal insufficiency.
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хроническая ПНН. При подозрении на НН пациенту с
этим потенциально опасным для жизни состоянием до по-
лучения результатов обследования необходимо начинать
заместительную терапию [2, 4].

Эпидемиология
НН относится к числу редких заболеваний. Распро-

страненность ПНН составляет около 10–15 случаев на
100 тыс. человек в популяции, заболеваемость – 0,8 слу-
чая на 100 тыс. населения в год. Заболевание встречается в
любом возрасте, обычно клиническая манифестация при-
ходится на возраст 30–50 лет; чаще выявляется у женщин
(75%) [6–8]. Распространенность вторичного гипокорти-
цизма значительно меньше и составляет 150–280 случаев
на 1 млн человек [6, 9].

Этиология, патогенез
В 1885 г. Т.Аддисон описал заболевание надпочечников

(на основании результатов вскрытия), вызванное их ту-
беркулезным поражением, поэтому синонимом ПНН стал
термин «болезнь Аддисона» [5].
НН полиэтиологична, причины ее развития представле-

ны в табл. 1. В настоящее время основной причиной ПНН
(80–90%) является аутоиммунная деструкция коры надпо-
чечников (аутоиммунный адреналит), причем это может
быть как изолированным поражением, так и компонентом
(40%) аутоиммунного полигландулярного синдрома –
АПГС (первичное поражение сразу нескольких перифери-
ческих эндокринных желез) [2, 3, 6]. 
В крови большинства пациентов с ПНН обнаруживают-

ся антитела к ферменту 21-гидроксилазе (P450c21). При-
мерно 10% родственников 1-й степени больных ауто-
иммунной ПНН экспрессируют эти антитела и имеют по-

вышенный риск развития НН в будущем [2, 10].
В 1926 г. М.Шмидт описал синдром, при котором имеет

место аутоиммунное поражение надпочечников, щитовид-
ной железы и половых желез [5] – наиболее распростра-
ненный тип синдрома полигландулярной недостаточности
2-го типа (АПГС-2), позднее в этот синдром был включен
сахарный диабет 1-го типа. При АПГС могут встречаться
не только аутоиммунные заболевания эндокринных желез,
но и неэндокринные аутоиммунные заболевания (напри-
мер, аутоиммунный гастрит, витилиго, целиакия, алопе-
ция) [3, 11, 12]; табл. 2.
Еще одна причина ПНН – инфекционные заболевания

(туберкулез, грибковые и цитомегаловирусная инфекции);
см. табл. 2. Редко надпочечники могут поражаться у паци-
ентов с синдромом приобретенного иммунодефицита –
саркомой Капоши, оппортунистическими инфекциями
(8–10%), как правило, это субклиническая форма гипокор-
тицизма. Необходимо принимать во внимание, что нару-
шение функции надпочечников отягощается при назначе-
нии кетоконазола (угнетение синтеза кортизола), или ри-
фампицина (индукция метаболизма кортизола) [14].
Хроническая НН может развиваться в результате адре-

налэктомии (при опухолях надпочечников, болезни Ицен-
ко–Кушинга). Метастатическое поражение надпочечников
встречается достаточно часто (рак легких, груди, мелано-
ма) и обычно обнаруживается на аутопсии [2, 3]. При этом
хроническая ПНН развивается очень редко (для этого не-
обходимо разрушение 90% коры надпочечников).
Еще одна редкая причина ПНН – адренолейкодистро-

фия (болезнь Зимерлинга–Кройцфельдта, меланодермиче-
ская лейкодистрофия). Это тяжелое заболевание с Х-сцеп-
ленным рецессивным типом наследования обусловлено
нарушением b-окисления длинноцепочечных жирных
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Таблица 1. Причины НН
Table 1. Causes of adrenal insufficiency

ПНН ВНН
Аутоиммунная деструкция коры надпочечников 

(спорадическая, при АПГС) Лечение глюкокортикоидами

Туберкулез надпочечников Гипопитуитаризм, изолированная недостаточность АКТГ
Грибковые и цитомегаловирусные инфекции, гемохроматоз, СПИД,

амилоидоз Кровоизлияние в гипофиз

Метастатическое и опухолевое поражение надпочечников Облучение гипофиза, хирургические вмешательства на гипофизе
Двусторонняя адреналэктомия, радикальная нефрэктомия Селективное удаление АКТГ-секретирующей аденомы гипофиза

Кровоизлияние в надпочечники (ДВС-синдром,
синдром Уотерхауса–Фридериксена) Опухоли гипофиза

Врожденная гипоплазия коры надпочечников Послеродовый инфаркт гипофиза 
(септико-эмболический или ишемический) 

Адренолейкодистрофия Метастазы опухолей в гипофиз

Примечание. ДВС – диссеминированное внутрисосудистое свертывание.

Таблица 2. Аутоиммунные нарушения, встречающиеся при ПНН [1]
Table 2.  Autoimmune disorders in PAI [1]
Заболевание Распространенность, % Диагностические тесты
Аутоиммунная патология щитовидной железы
(болезнь Грейвса, зоб Хашимото) 22 ТТГ, антитела к тиреопероксидазе, стимулирующие антитела 

к рецепторам ТТГ
Целиакия 12 Антитела иммуноглобулина А к тканевой трансглутаминазе
Сахарный диабет 1-го типа 11 HbA1c, гликемия натощак, островковые антитела
Гипопаратиреоз 10 Кальций, паратгормон
Первичная недостаточность яичников 10 ФСГ

Пернициозная анемия 5 Развернутый клинический анализ крови, уровень витамина В12,
антитела к париетальным клеткам

Первичная недостаточность гонад (яички) 2 Тестостерон, ФСГ, ЛГ
Примечание. HbA1c – гликированный гемоглобин; ФСГ – фолликулостимулирующий гормон; ЛГ – лютеинизирующий гормон.
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кислот (ДЦЖК) в пероксисомах и характеризуется соче-
танным поражением периферической, центральной нерв-
ной систем и надпочечников [3, 15]. Неврологической
симптоматике предшествуют клинические признаки НН.
Деструктивный процесс в случае кровоизлияния в над-

почечники (синдром Уотерхауса–Фридериксена, коагуло-
патии, терапия антикоагулятами) протекает интенсивнее,
синдром НН развивается внезапно, без предшествующей
стадии хронического дефицита глюкокортикоидов. Среди
ятрогенных причин ПНН (обычно транзиторного харак-
тера) выделяют прием разных лекарственных средств (ин-
гибиторы стероидогенеза – митотан, кетоконазол, метира-
пон, этомидат и активаторы метаболизма кортизола – фе-
нитоин, митотан, карбамазепин) [2, 3, 6]. В этом случае
снижение синтеза гормонов имеет временный характер и
проходит после отмены препарата; длительнее всего со-
храняется после лечения митотаном.
Наиболее частой причиной ВНН (центральная форма)

является системная терапия глюкокортикоидами в фарма-
кологических дозах (см. табл. 1) [2, 3, 6]. Хорошо известно,
что труднопреодолимым нежелательным эффектом тера-
пии глюкокортикоидами является угнетение функции ко-
ры надпочечников, которое вызывается подавлением сек-
реции АКТГ гипофизом (кортиколиберина – гипоталаму-
сом) и может сохраняться в течение нескольких месяцев
после отмены этих препаратов [16]. Причем выражен-
ность супрессии подвержена большим индивидуальным
колебаниям. Считается, что суточные дозы глюкокорти-
коидов в пересчете на 5–7,5 мг преднизолона и более, при-
меняемые в течение 2–3 нед, уже в состоянии вызвать
функциональное угнетение коры надпочечников [3]. При
более длительной терапии развитие атрофии коры надпо-
чечников следует ожидать у 40% больных [16]. Роль инга-
ляционных стероидов все еще спорна [17]. В частности,
НН выявляется в 8% случаев среди больных с муковисци-
дозом, получающих системные и ингаляционные глюко-
кортикоиды [18].
Причинами вторичного гипокортицизма являются раз-

ные опухолевые и деструктивные процессы в гипоталамо-
гипофизарной области (см. табл. 2), с уменьшением или
подавлением секреции АКТГ. ВНН может сопровождаться
дефицитом других гормонов гипофиза и вторичной недо-
статочностью периферических эндокринных желез, что
отражается на клинической картине [8, 9]. В 1937 г.
Н.Л.Шихен описал клинику послеродового гипопитуита-
ризма в результате массивного кровотечения и коллапса у
женщин после родов [5].
В основе патогенеза хронической ПНН лежит выпаде-

ние продукции глюкококортикоидов, минералокортикои-
дов и андрогенов корой надпочечников, что ведет к тяже-
лому нарушению всех видов обмена веществ и процессов
адаптации. В связи с ослаблением тормозящего влияния
кортизола увеличивается секреция гипофизом АКТГ, ме-
ланоцитстимулирующего гормона [4, 16]. Недостаток кор-

тизола приводит к снижению общей сопротивляемости
разным стрессорным воздействиям (психоэмоциональ-
ный стресс, травмы, инфекция и др.), при которых в норме
концентрация кортизола возрастает в десятки раз, на фоне
чего и происходит декомпенсация заболевания. В резуль-
тате дефицита глюкокортикоидов страдает углеводный об-
мен, что проявляется снижением процессов глюконеоге-
неза, уменьшением запасов гликогена в печени и скелет-
ных мышцах, также угнетаются пермиссивные эффекты
кортизола в отношении тиреоидных гормонов и катехола-
минов [4, 17]. 
Наиболее выраженные метаболические сдвиги разви-

ваются вследствие дефицита альдостерона; прежде всего
это комплекс патобиохимических расстройств – в крови
повышается уровень калия и снижается концентрация
натрия. Недостаток альдостерона приводит к потере нат-
рия и воды через почки и желудочно-кишечный тракт
(ЖКТ), происходит нарушение соотношения калий/нат-
рий с развитием дегидратации, снижением объема цирку-
лирующей крови, артериальной гипотонии и диареи [16,
17]. Задержка в организме калия проявляется нарушением
работы сердца (гиперкалиемической миокардиодистрофи-
ей), этому способствует нарушение углеводного обмена с
уменьшением запасов гликогена в миокарде. При увеличе-
нии концентрации калия нарушается внутрижелудочко-
вая проводимость. Ситуация усугубляется тем, что при
развитии выраженной гипонатриемии и гипоосмолярно-
сти происходит нарушение трансмембранного гомеостаза
с последующим развитием клеточной дегидратации и по-
ражением структур мозга [19, 20]. 

Клиническая картина
Клинические симптомы при хронической HH обычно

развиваются медленно, часто пациенты не могут опреде-
лить, когда началось заболевание. Клинические признаки
и их выраженность зависят от скорости начала и выра-
женности дефицита кортикостероидов (табл. 3). Сниже-
ние концентрации кортизола приводит к повышению сек-
реции АКТГ гипофизом (механизм обратной связи), бла-
годаря чему некоторое время усиливается синтез и секре-
ция кортикостероидов в еще неразрушенной части коры
надпочечников. Симптомы хронической НН возникают
при поражении 90% ткани коры надпочечников, что при-
водит к дефициту кортизола и альдостерона. Проявления
НН обычно усиливаются на фоне стрессовых ситуаций,
интеркуррентных заболеваний, высокой температуры,
оперативных вмешательств.
Первыми и постоянными клиническими симптомами

являются постепенно нарастающая общая и мышечная
слабость (вплоть до адинамии при декомпенсации) и бы-
страя утомляемость (100%). Слабость усиливается к концу
дня; отдых, как правило, не приводит к полному восста-
новлению сил, больные не могут справиться даже с обыч-
ной, повседневной работой. Подобные проявления об-

Таблица 3. Клинические симптомы хронической НН
Table 3. Clinical symptoms of chronic adrenal insufficiency

Системы органов Клинические проявления
Покровная (кожа и слизистые оболочки) Гиперпигментация, очаги витилиго

Сердечно-сосудистая система Артериальная гипотензия, обмороки, тахикардия, миокардиодистрофия

ЖКТ Отсутствие аппетита, тяга к соленой пище, тошнота, рвота, боли в животе, понос, запор

Опорно-двигательная система Быстрая утомляемость, общая и мышечная слабость, боли в мышцах и суставах, 
уменьшение мышечной массы, астения

Центральная нервная система Ухудшение памяти, концентрации внимания, депрессия, апатия, раздражительность, 
нарушения в психоэмоциональной сфере

Эндокринная система Гипогликемия (слабость, чувство голода, потливость), аменорея, у женщин уменьшение
или исчезновение оволосения в области подмышечных впадин, на лобке



условлены совокупным нарушением белкового, жирового,
углеводного и минерального обменов, к тому же приступы
слабости усугубляют гипогликемические состояния (чув-
ство голода, внезапная потливость, тремор и др.). В ряде
случаев характерно повышение температуры тела. Похуде-
ние (98–100%), в основном за счет мышечной массы – по-
стоянный симптом НН, и связано с понижением аппетита,
нарушением всасывания в кишечнике, дегидратацией.
Дефицит кортизола при ПНН параллельно избытку

АКТГ способствует повышению продукции меланоцит-
стимулирующего гормона, что лежит в основе гиперпиг-
ментации кожи – меланодермия (90–100%) и слизистых
(87–90%) разной степени выраженности (полость рта, дес-
ны, места трения зубных протезов) – одного из первых и
ярких проявлений заболевания (за исключением случаев с
кратковременным течением заболевания). Причем бы-
строе усиление пигментации (диффузного коричневого
или бронзового потемнения) говорит о нарастании тяже-
сти НН и является прогностическим фактором наступле-
ния острой НН. В свою очередь после компенсации НН на
фоне адекватной заместительной терапии характерно по-
светление кожных покровов и слизистых. Гиперпигмента-
ция является специфическим проявлением ПНН и не об-
наруживается при ВНН. Характерной является пигмента-
ция послеоперационных рубцов, в местах трения кожи,
контура губ, в области ареол сосков, наружных половых
органов, а в дальнейшем развивается генерализованная
гиперпигментация. Большую диагностическую ценность
имеет гиперпигментация ладонных линий. У 4–9% паци-
ентов с ПНН на коже присутствуют очаги гипопигмента-
ции (витилиго), что служит маркером аутоиммунного
процесса; у некоторых больных появляются темные вес-
нушки. Снижается функция потовых желез.
Наряду с астенией, гиперпигментацией типична арте-

риальная гипотензия (88–94%), проявляющаяся присту-
пами внезапной слабости с головокружением, усиливаю-
щаяся в положении стоя, вплоть до развития обморочно-
го состояния (10–16%); в редких случаях артериальное
давление может быть нормальным или даже повышен-
ным из-за сопутствующей гипертонической болезни. Де-
фицит кортикостероидов приводит к уменьшению минут-
ного объема крови, снижению общего периферического
сосудистого сопротивления и функциональных резервов
миокарда. Неспособность поддерживать нормальное ар-
териальное давление при смене положения тела пациента
от горизонтального к вертикальному (ортостатическая
проба) говорит об уменьшении объема циркулирующей
крови. Помимо выраженной гипотонии выявляются
одышка, ослабление сердечных тонов, пульс слабого на-
полнения. Характерна тахикардия – реакция сердечно-со-
судистой системы на артериальную гипотензию. На элек-
трокардиограмме – признаки гиперкалиемии, нарушение
проводимости. 
Клиническая картина включает многочисленные симп-

томы со стороны ЖКТ, которые в некоторых случаях мо-
гут быть преобладающими, что приводит к поздней диаг-
ностике НН. Характерны атрофические процессы в слизи-
стой ЖКТ, снижение секреции соляной кислоты и пепси-
на, панкреатической секреции. Некоторые больные ощу-
щают постоянную потребность в соленой пище (16–22%).
Чаще характерны отсутствие аппетита, вплоть до полной
анорексии, тошнота (86%), рвота (75%), боли в животе без
четкой локализации – спазм гладкой мускулатуры кишеч-
ника (31%), расстройство стула (понос – 16%, запор – 33%).
Тяжесть состояния больных во многом зависит от потери
жидкости и выраженности электролитных нарушений:
рвота и диарея усиливают потерю натрия и способствуют
развитию острой НН. Желудочно-кишечные симптомы
могут быть настолько яркие, что иногда их ошибочно при-
нимают за «острый живот».

Клиническую картину дополняет разнообразная невро-
логическая симптоматика. 
Со стороны периферической нервной системы могут на-

блюдаться парестезии, судороги в икроножных мышцах и
нарушения чувствительности. Психические симптомы
варьируют от незначительного ухудшения памяти, кон-
центрации внимания, изменений в психоэмоциональной
сфере до явно выраженного психоза, поэтому некоторым
пациентам ошибочно ставится диагноз нервной анорек-
сии (с учетом дефицита массы тела, потери аппетита, аме-
нореи) или тяжелой депрессии.
При хронической НН снижается продукция надпочеч-

никовых андрогенов, что имеет клиническое значение 
у женщин (дефицит дегидрэпиандростерона). Наблюдает-
ся уменьшение вторичных половых признаков, снижение
либидо. 
ВНН характеризуется бледностью кожных покровов

(«алебастровая кожа»), практически всегда имеются кли-
нические признаки недостаточности других тропных гор-
монов гипофиза – гипогонадизм, гипотиреоз, недостаточ-
ность гормона роста. Дефицит АКТГ приводит в данном
случае к недостаточности кортизола и не затрагивает прак-
тически независимую от АКТГ секрецию минералокорти-
коидов из клубочковой зоны, которая регулируется ренин-
ангиотензиновой системой и уровнем калия. В остальном
клинические проявления ВНН схожи с ПНН.

Диагностика и лечение
Тщательный сбор жалоб и анамнеза, оценка клиниче-

ской картины заболевания и обследование больного с при-
менением современных методов диагностики позволяют
правильно поставить диагноз НН и назначить замести-
тельную терапию [6, 11]. В частности, диагноз ПНН следу-
ет рассматривать у всех пациентов с необъяснимыми об-
мороками, гипотонией, рвотой или диареей, особенно при
наличии гипонатриемии (ценный диагностический при-
знак НН). В момент постановки диагноза гипонатриемия
наблюдается более чем у 90% пациентов с ПНН, причиной
которой является дефицит кортизола и минералокорти-
коидов. Гиперкалиемия, обусловленная недостатком аль-
достерона, определяется в 50–65% случаев (отсутствует 
у пациентов с центральной НН), поэтому нормальное со-
держание калия в крови не исключает первичный гипо-
кортицизм.
У тяжелых больных с клиническими симптомами НН

предварительно необходимо провести забор крови в диаг-
ностических целях и, не дожидаясь результатов, начинать
терапию глюкокортикоидами [2, 21, 23]. 
Пациентам с подозрением на НН необходимо оценить

следующие лабораторные показатели: уровень кортизола в
сыворотке крови, концентрацию АКТГ, ренина (актив-
ность ренина плазмы – АРП) в плазме крови, электролиты
крови. 
Первым лабораторным признаком, указывающим на

дисфункцию надпочечников, является повышение уровня
ренина плазмы [4]. Повышение концентрации АКТГ про-
исходит параллельно с утратой функции надпочечников
(забор крови для исследования необходимо осуществлять
в 6.00–9.00). Превышение АКТГ в плазме верхнего уровня
референсных значений указывает на дефицит кортизола
(диагностическая точность выше при двухкратном превы-
шении АКТГ). В большинстве случаев при высоком АКТГ
и уровне кортизола менее 140 нмоль/л диагноз ПНН наи-
более вероятен [3, 23]. Исследование АКТГ в плазме крови
позволяет дифференцировать первичную и вторичную
хроническую НН.

«Золотым стандартом» для диагностики ПНН принято
считать стимуляционный тест с АКТГ короткого действия
(Синактен). Исследуется уровень кортизола в крови до и
через 30 и 60 мин после внутривенного введения 250 мкг
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Синактена в 5 мл физиологического раствора. При ПНН
реакция на стимуляцию АКТГ отсутствует или снижена 
(в норме подъем кортизола более 500 нмоль/л). При отсут-
ствии препаратов АКТГ короткого действия (Синактен де-
по) возможно проведение аналогичной пробы с препара-
том АКТГ пролонгированного действия для внутримы-
шечного введения; в 21–22 ч пациенту вводят Синактен
депо в объеме 0,25–1 мл (250–1000 мкг), на следующий
день в 8–9 ч утра исследуют уровень кортизола (значения
более 500–550 нмоль/л позволяют исключить ПНН) [6, 23].
Лабораторным признаком минералокортикоидной не-

достаточности являются высокая АРП, неадекватно нор-
мальный или низкий уровень альдостерона и электролит-
ные нарушения [3].
После подтверждения ПНН на лабораторном этапе важ-

но идентифицировать причину развития гипокортицизма.
Диагноз хронической НН аутоиммунного генеза основан
на высокой частоте выявления специфических иммуноло-
гических маркеров поражения надпочечников [4]. Ауто-
антитела (ААТ) к CYP21A2 могут циркулировать за не-
сколько лет до манифестации ПНН [2, 12, 13]. У молодых
мужчин и мужчин с отрицательными ААТ должны быть
исследованы ДЦЖК для исключения адренолейкодистро-
фии, выполнены электромиография, магнитно-резонанс-
ная томография головного мозга для выявления демиели-
низирующего процесса [15, 21]. 
При отрицательных анализах на ААТ к CYP21A2 не-

обходимо проведение рентгенографии органов грудной
клетки (исключение туберкулезной этиологии), компью-
терной томографии надпочечников для идентификации
инфекционных заболеваний или опухолей и др.
Изменения со стороны клинического и биохимического

анализа крови неспецифичны. У части больных можно
выявить повышение мочевины, гиперкальциемию, гипо-
гликемию, нормохромную или гипохромную анемию, уме-
ренную лейкопению, относительный лимфоцитоз и эози-
нофилию [6, 8, 21]. При наличии пернициозной анемии у
пациента следует исключать АПГС [3, 12]. Небольшое по-
вышение уровня тиреотропного гормона (ТТГ) на фоне
нормальной концентрации свободного тироксина у части
пациентов в момент диагностики НН обычно отражает от-
сутствие ингибирующего влияния глюкокортикоидов на
секрецию ТТГ и устраняется на фоне заместительной тера-
пии. Однако если на фоне заместительной терапии про-
должает сохраняться подъем ТТГ, это свидетельствует о
наличии сопутствующей аутоиммунной патологии щито-
видной железы [22]. 
Лечение НН направлено на замещение недостатка гор-

монов с максимальной имитацией физиологического рит-
ма секреции кортизола: 2/3 суточной дозы назначается в
7.00–9.00 (или после пробуждения) и 1/3 дозы – во второй
половине дня, последний прием не позднее 4–6 ч до сна [3,
19, 23]. Препаратами 1-го выбора является гидрокортизон
(15–25 мг/сут) или кортизона ацетат (25–37,5 мг/сут), на-
значаемые перорально в несколько приемов:
• гидрокортизон 10–20 мг утром и 5–10 мг после обеда 

(2-разовый режим) или 10–15 мг утром, 5–10 мг после
обеда (12.00–13.00), 5 мг вечером (16.00–17.00, 3-разовый
режим); 

• кортизона ацетат 25 мг утром и 12,5 мг после обеда (2-ра-
зовый режим). 
При 2-разовом приеме глюкокортикоидов у некоторых

пациентов может быть слабость в вечерние часы и рано
утром до приема препаратов. При стрессах, сопутствую-
щих заболеваниях, травмах, операциях дозы глюкокорти-
коидов увеличиваются в 2–3 раза: если прием внутрь не-
возможен, то переходят на парентеральное введение. 
К сожалению, в настоящее время надежных лаборатор-

ных маркеров адекватности заместительной терапии глю-
кокортикоидами не существует, необходимо ориентиро-

ваться на клиническое состояние пациента. Исследование
кортизола в крови на фоне лечения может применяться
только в случаях, когда подозревается синдром мальаб-
сорбции, для этого требуется подобрать эффективную до-
зу. Измерение АКТГ плазмы для контроля за терапией не
рекомендуется, так как уровень АКТГ может быть выше
нормы и при адекватном лечении [23]. Критериями эф-
фективности лечения глюкокортикоидами является посте-
пенное исчезновение гиперпигментации, нормализация
массы тела, отсутствие или минимально выраженные жа-
лобы на слабость, отсутствие гипогликемии, признаков
передозировки (быстрое увеличение массы тела, бессон-
ница, кушингоид, остеопения). 
Заместительная терапия чаще предполагает комбиниро-

ванное назначение глюко- и минералокортикоидов. В за-
висимости от особенностей заболевания суточная доза 
9a-фторкортизола (флудрокортизона) с ПНН может со-
ставлять 0,05–0,2 мг утром после еды и зависит от потреб-
ления/потери жидкости [3, 19, 23]. Текущий контроль за
лечением должен включать измерение артериального дав-
ления, массы тела и дополняться определением натрия,
калия крови и АРП. Критерии адекватности заместитель-
ной терапии – нормальное артериальное давление, отсут-
ствие ортостатической гипотензии, отсутствие отечности,
задержки жидкости (признаки передозировки лекарствен-
ных средств), нормальные уровни электролитов крови,
нормальный или умеренно повышенный уровень АРП.
Как уже отмечалось, при ВНН дефицит минералокорти-
коидов отсутствует, и в назначении флудрокортизона, за
исключением случаев обнаружения у пациента выражен-
ной артериальной гипотензии, необходимости нет.
Таким образом, клиническую картину НН необходимо

знать каждому практическому врачу, так как поздняя ди-
агностика патологии может привести к развитию жизнеуг-
рожающего состояния – острой НН, своевременная заме-
стительная терапии кортикостероидами и контроль ее эф-
фективности обеспечивают благоприятный прогноз и ка-
чество жизни пациента.
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