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БОЛЕЗНЬ  ИЦЕНКО�КУШИНГА. СЛУЧАЙ ИЗ ПРАКТИКИ
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Болезнь Иценко�Кушинга (БИК) – одно из редких нейроэндокринных заболеваний, в
основе патогенеза которого лежит нарушение регуляторных механизмов, контролирующих
гипоталамо�гипофизарно�надпочечниковую систему. В статье приведены сведения о
патогенезе, клинических проявлениях, современных методах топической диагностики и
лечения. Дано описание собственного наблюдения БИК.
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CUSHING`S DISEASE. THE CASE HYSTORY
Sojustova E.L., Povarova O.Ju., Kazantseva E.E.

Cushing`s disease – one of rare neuroendocrine disorders which is based on adrenocorticotropin�
hormone secreting pituitary adenoma. The article presents information about clinical manifesta�
tions, modern methods of topical diagnosis and treatment. The description of own clinical experience
is given.
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Болезнь Иценко�Кушинга представляет со�
бой тяжелое нейроэндокринное заболевание,
обусловленное наличием опухоли гипофиза
(кортикотропиномы) или гиперплазией адено�
матозных клеток, секретирующих повышенное
количество адренокортикотропного гормона
(АКТГ), сочетающееся с повышеннным поро�
гом чувствительности гипоталамо�гипофизар�
ной системы к ингибирующему влиянию глю�
кокортикоидов, что приводит к нарушению су�
точной динамики секреции АКТГ, увеличению
продукции кортизола корой надпочечников с
развитием клинической картины гиперкорти�
цизма и вторичной гиперплазией коры надпо�
чечников [1].

Название болезнь получила по фамилии
ученых, впервые описавших клиническую кар�
тину. В 1924 г. советский невропатолог Ицен�
ко Н.М. из Воронежа сообщил о двух больных
с поражением межуточно�гипофизарной об�
ласти. Американский хирург Гарвей Кушинг в
1932 г. описал клинический синдром под наз�
ванием «гипофизарный базофилизм» [2].

Болезнь Иценко�Кушинга – относительно
редкое заболевание, его частота составляет 1�2

случая в год на 1 млн населения. Болеют в ос�
новном женщины в возрасте 20�40 лет. БИК
является тяжелым хроническим заболеванием,
встречающимся преимущественно среди лиц
трудоспособного возраста, смертность от кото�
рого, при отсутствии своевременного и адек�
ватного лечения, может превышать смертность
в общей популяции. При БИК прогноз благо�
приятен при условии ранней диагностики и
своевременно начатом лечении.

В настоящее время принята гипофизарная
теория, согласно которой морфологическим и
патогенетическим субстратом БИК является
аденома гипофиза, в 90% случаев – микроаде�
нома, значительно реже – макроаденома. Аде�
нома представляет моноклональную опухоль,
причиной образования которой является ло�
кальная мутация, приводящая к гиперплазии
кортикотрофов. Наблюдается повышенный
порог чувствительности гипоталамо�гипофи�
зарной системы к ингибирующему влиянию
кортизола, что приводит к нарушению суточ�
ной динамики секреции АКТГ с развитием
двусторонней гиперплазии коры надпочечни�
ков. Таким образом, несмотря на значительную
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гиперпродукцию кортизола, последний не по�
давляет продукцию АКТГ, как это происходит
в норме. Имеет место нарушение механизма
отрицательной обратной связи секреции кор�
тизола.

От болезни следует отличать синдром
Иценко�Кушинга (CИК), когда гиперкорти�
цизм обусловлен развитием кортизолпродуци�
рующей опухоли надпочечников (кортикосте�
рома, злокачественная кортикостерома) или
гиперплазией коры надпочечников, а также
АКТГ�эктопированный синдром или синдром
внегипофизарной продукции АКТГ или корти�
котропин�рилизинг�гормона (КРГ) опухолями
различной локализации (легких, средостения,
реже поджелудочной железы) [3].

Патогенез
В патогенезе патологических изменений ле�

жит в первую очередь гиперпродукция корти�
зола. Последний в нефизиологических концен�
трациях оказывает катаболическое действие на
белковые структуры большинства тканей (кос�
ти, мышцы, в том числе и миокард, кожа, внут�
ренние органы), в которых постепенно разви�
ваются выраженные дистрофические и атро�
фические изменения. Нарушения углеводного
обмена заключаются в стойкой стимуляции
глюконеогенеза и гликолиза в мышцах и пече�
ни, что приводит к гипергликемии (стероид�
ный диабет). На жировой обмен избыток кор�
тизола оказывает комплексное действие: на од�
них участках тела происходит избыточное от�
ложение, а на других – атрофия жировой клет�
чатки, что объясняется разной чувствитель�
ностью отдельных жировых компартментов.
Важным компонентом патогенеза являются
электролитные изменения (гипокалиемия, ги�
пернатриемия), которые обусловлены влияни�
ем избытка кортизола на почки. Следствием
этих электролитных сдвигов является артери�
альная гипертензия и усугубление миопатии, в
первую очередь кардиомиопатии, которая при�
водит к развитию сердечной недостаточности и
аритмиям. Иммуносупрессивное действие
глюкокортикоидов обуславливает склонность
к инфекциям [3].

Патологическая анатомия
При БИК повреждения нередко локализу�

ются в паравентрикулярных и супраоптичес�
ких ядрах гипоталамуса и приводят к диффуз�
ной или фокальной гиперплазии кортикотро�
фов и их гиперфункции. Это более чем в 50 %

случаев ведет к формированию микроаденом
из АКТГ�продуцирующих клеток с полуавто�
номным характером функционирования. Ос�
новная масса аденом – смешанно�клеточные из
базофилов и хромофобов, реже – хромофобно�
клеточные. Опухолевые хромофобы являются
вариантом базофилов промежуточной доли ги�
пофиза, специализирующейся на образовании
АКТГ [2].

В клинической картине наблюдаются ха�
рактерные симптомы:

• атрофия мышц передней брюшной стенки,
• гиперпигментация кожи,
• остеопороз, гипокалиемия, 
• электролитно�стероидная миокардиодис�

трофия, 
• артериальная гипертония, 
• стероидный сахарный диабет, 
• кушингоидный тип ожирения.

Ожирение наблюдается у 90% больных.
Жир откладывается диспластично (кушинго�
идный тип ожирения): на животе, груди, шее,
лице (лунообразное лицо багрово�красного
цвета, иногда с цианотичным оттенком – «мат�
ронизм») и спины («климактерический гор�
бик»).На тыльной стороне кисти жировая
клетчатка и кожа заметно истончаются.

Атрофия мышц особенно выражена и замет�
на на плечевом поясе и ногах. Типична атро�
фия ягодичных и бедренных мышц («скошен�
ные ягодицы»). Атрофия мышц передней
брюшной стенки («лягушачий живот») приво�
дит к появлению грыжевых выпячиваний по
белой линии живота.

Кожа истончена, имеет мраморный вид с
подчеркнутым сосудистым рисунком, сухая, с
участками региональной потливости, шелушит�
ся. Сочетание прогрессирующего ожирения и
распада коллагена кожи объясняет появление
полос растяжения – стрий. Стрии имеют багро�
во�красный или фиолетовый цвет, располагают�
ся на коже живота, молочных желез, плеч, внут�
ренней поверхности бедер; ширина их может
достигать нескольких сантиметров. На коже оп�
ределяются высыпания типа акне, многочис�
ленные мелкие подкожные кровоизлияния.

Остеопороз является тяжелейшим осложне�
нием, которое развивается у 90% пациентов.
Наиболее выражены изменения в грудном и
поясничном отделах позвоночника, сопровож�
дающиеся снижением высоты тел позвонков и
компрессионными переломами.
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Кардиомиопатия имеет смешанный генез.
Ее развитию способствуют катаболические эф�
фекты стероидов на миокард, электролитные
сдвиги и артериальная гипертензия. Клиничес�
ки она проявляется нарушением ритма сердца
и сердечной недостаточностью, которая часто
бывает непосредственной причиной смерти
пациента.

Симптоматика со стороны нервной системы
варьирует от заторможенности и депрессии до
эйфории.

Стероидный сахарный диабет встречается у
20% пациентов; для него характерно легкое те�
чение и компенсация на фоне диетотерапии и
назначения таблетированных сахароснижаю�
щих препаратов.

В половой системе избыток секреции над�
почечниковых андрогенов обусловливают у
женщин развитие гирсутизма, аменореи [3, 4].

Диагностические исследования при БИК
1. Определение базального уровня кортизо�

ла и АКТГ.
2. Определение суточной экскреции сво�

бодного кортизола с мочой.
3. Проведение малой дексаметазоновой

пробы с 1 мг дексаметазона для определения
эндогенной гиперпродукции кортизола. В нор�
ме и при состояниях, не сопровождающихся
эндогенным гиперкортицизмом, уровень кор�
тизола снижается более чем в 2 раза.

4. Если при малой дексаметазоновой пробе
не произошло должного подавления уровня
кортизола, проводится большая дексаметазо�
новая проба с 8 мг дексаметазона. При БИК
происходит снижение уровня кортизола более
чем на 50% от исходного, при кортикостероме
и эктапированном АКТГ�синдроме снижения
уровня кортизола не происходит.

5. Топическая диагностика – проведение
магнитно�резонансной томографии для выяв�
ления аденомы гипофиза, компьютерная то�
мография надпочечников для диагностики ги�
перплазии надпочечников

6. Диагностика осложнений БИК – денси�
тометрия позвоночника, гликемический про�
филь, уровень электролитов.

Своевременное распознавание и дифферен�
циальная диагностика БИК затруднены из�за
схожести симптоматики, характерной для дру�
гих заболеваний, в результате пациенты полу�
чают специализированную помощь примерно

через 3�5 лет от начала явных проявлений за�
болевания.

Ожирение подросткового периода, часто в
сочетании с бурным линейным ростом, неред�
ко сопровождается такими симптомами как
транзиторная артериальная гипертензия, розо�
вые стрии. Однако отсутствие миопатии и дру�
гих органных и костных изменений дает осно�
вание отвергнуть БИК. У врослых БИК необ�
ходимо дифференцировать с симптомокомп�
лексом, характеризующимся ожирением и
стриями. В результате значительного уве�
личения массы тела у больных нарушается
углеводный обмен, развивается артериальная
гипертензия. В постановке диагноза решающее
значение придается определению функции ко�
ры надпочечников. При ожирении у больных
повышается суточная скорость секреции кор�
тизола корой надпочечников в 1,5�2 раза, но от�
мечается нормальная реакция на малую пробу
с дексаметазоном, что в совокупности с други�
ми признаками исключает БИК. Гиперкорти�
цизм при ожирении называют реактивным, так
как при снижении массы тела функция надпо�
чечников нормализуется. Алкогольный «псев�
докушинг» развивается у пациентов, хроничес�
ки злоупотребляющих алкоголем. Развивается
ожирение по верхнему типу с отложением жи�
ра в области живота и щек, кожа лица приобре�
тает красноватый оттенок, характерна миопа�
тия, особенно мышц ног. Алкоголизму часто
сопутствует сердечно�сосудистая патология,
артериальная гипертензия.

Появление нового поколения магнитно�ре�
зонансных компьютерных томографов, позво�
ляет выявлять опухоли гипофиза на ранних
этапах развития заболевания, а возможность
облучения опухоли пучками тяжелых заря�
женных частиц (протонотерапия) и развитие
микрохирургической техники существенно
расширили перспективы лечения БИК. В 1984
году за внедрение в медицину методики облу�
чения гипофиза узким пучком протонов груп�
па физиков и заслуженный врач РФ, профес�
сор Е.И. Марова были удостоены государ�
ственной премии [1]. Автор этой статьи был
свидетелем данного события.

В ряде случаев при тяжелом течении БИК,
когда пациенту показано проведение протоно�
терапии, производится односторонняя адре�
налэктомия, которая позволяет несколько
уменьшить выраженность гиперкортицизма.

На сегодняшний день транссфеноидальный
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метод нейрохирургической аденомэктомии
считается патогенетическим, самостоятель�
ным, с минимальным уровнем осложнений и
смертности. При этом у 82�90% пациентов раз�
вивается быстрая ремиссия заболевания через
6 месяцев после операции. Прогностически
благоприятным после аденомэктомии являет�
ся развитие транзиторного гипокортицизма,
который может сохраняться от нескольких ме�
сяцев до года.

Клинический случай
Больная С., 53 лет поступила в эндокриноло�

гическое отделение Клинической больницы
№ 83 ФМБА России (реорганизована в ФНКЦ
ФМБА России) 13.09.2010 г. с жалобами на
слабость, головную боль в затылочной области
при перемене погоды, повышение артериально�
го давления до 150/80 мм рт.ст., боль в области
сердца, купирующуюся приемом валидола,
многочисленные мелкие подкожные кровоиз�
лияния на коже рук, шеи, живота, ног, избыточ�
ный вес, «лунообразный» овал лица, потемне�
ние кожи в области лица, шеи, периодическую
сухость во рту, боль в поясничном отделе позво�
ночника при физической нагрузке.

Из анамнеза: за последние 3 года, после
прекращения менструации, заметно измени�
лась внешность больной: покраснело и округ�
лилось лицо, похудели конечности, увеличил�
ся в объеме живот, возникла сухость кожи, на
которой при малейшем надавливании появля�
лись синяки, поредели волосы на голове. Наб�
людалась терапевтом в течение 3�х лет по пово�
ду артериальной гипертонии. Указанные изме�
нения внешности не беспокоили больную, так
как она связывала их с возрастной перестрой�
кой организма. Со слов больной, в ноябре 
2009 г. в связи с респираторным заболеванием
она обратилась к терапевту поликлиники; в
анализе крови был выявлен повышенный уро�
вень глюкозы; была госпитализирована в тера�
певтическое отделение по месту жительства в 
г. Одинцово, где впервые диагностирован са�
харный диабет 2�го типа. При повторной гос�
питализации в августе 2010 г. была консульти�
рована эндокринологом, который по совокуп�
ности характерных клинических симптомов
рекомендовал провести обследование на пред�
мет заболевания надпочечников в условиях эн�
докринологического отделения КБ № 83.

При поступлении: состояние больной удов�
летворительное. В психическом статусе отме�

чаются элементы эйфории. Больная выглядит
значительно старше своих лет, отмечается пе�
рераспределение подкожной жировой клетчат�
ки, ее избыточное отложение в области лица,
спины, в надключичных областях, на груди и
животе. Лицо лунообразное, багрово�красного
цвета – «матронизм» (рис. 1). Кожа сухая,
«мраморная», истончена, множество геморра�
гий, гиперпигментация в области шеи и груди.
Атрофия мышц рук, ног, ягодичных и бедрен�
ных мышц – «скошенные ягодицы», мышц пе�
редней брюшной стенки – «лягушачий живот».
Периферических отеков нет. В легких – вези�
кулярное дыхание. Границы сердца расширены
влево, тоны ритмичные. ЧСС – 80 в мин. АД
130/80 мм рт. ст. Печень не пальпируется.

В анализе крови: Hb – 13,2 г %, лейкоциты –
11,0×109/л, лимфоциты – 11,0%, моноциты –
5,0%, эозинофилы – 0,3%, СОЭ – 22 мм/час.

Холестерин – 7,8 ммоль/л, билирубин –
14,2 мкмоль/л, АЛТ – 53 Ед/л, АСТ – 31 Ед/л,
кальций ионизированный – 0,95 ммоль/л, ка�
лий – 2,71 ммоль/л/

Гликемический профиль: 8,7 � 7,4 � 8,3 � 5,4
ммоль/л.

Гормональный спектр: АКТГ крови – 388,00
пг/мл (норма: 7,90 � 66,10), кортизол крови –
1597,0 нмоль/л (норма: 150�660), суточная
экскреция кортизола с мочой – 1020,0 мг/с
(норма 32 � 243). 

На МРТ головного мозга в 3�х проекциях в
полости расширенного турецкого седла выяв�
ляется зона изоинтенсивности. Нижним краем
опухоль проецируется в основную пазуху,

Рис. 1. Внешний вид больной до лечения
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распространяется параселлярно, обрастая сон�
ные артерии, больше справа и прорастает вверх
и влево, отдавливая 3 желудочек вправо. Же�
лудочки головного мозга симметричны, увели�
чены в объеме. Субарахноидальные ликворные
пространства неравномерно расширены. Ба�
зальные цистерны симметричны, умеренно
расширены. Заключение: МРТ картина эндо�
инфра�пара�супраселлярная опухоль гипофи�
за (рис. 2)

Компьютерная томография надпочечников
(КТ): надпочечники обычно расположены. Ле�
вый надпочечник "V"�образной формы. Конту�
ры надпочечника четкие, структура однород�
ная, плотность паренхимы около 25 ед.Н. От�
мечается утолщение его латеральной ножки до
8 мм. Заключение: Сегментарная гиперплазия
левого надпочечника.

Рентгенография поясничного отдела позво�
ночника: Распространенный остеохондроз по�
ясничного отдела позвоночника. Поясничный
спондилез. Ретролистез L5 1�й степени. Пояс�
ничный правосторонний сколиоз 1�й степени.

На электрокардиограмме: синусовый ритм
(ЧСС 68 в мин.). Электрическая ось сердца
отклонена резко влево. Желудочковая экстра�
систолия. Блокада верхней левой ножки пучка
Гиса. Гипертрофия миокарда левого желудоч�
ка. Диффузные выраженные изменения в мио�
карде, более выраженные в передне�боковой
стенке левого желудочка

Эхокардиография: атеросклероз аорты.
Кальциноз аортального клапана 1�й степени.
Незначительная аортальная регургитация.
Умеренная дилятация левого предсердия. Уме�
ренная митральная регургитация. Диастоли�
ческая функция левого желудочка снижена по
1�му типу. Сократительная функция миокарда
не снижена. Гипертрофия миокарда левого же�
лудочка. Фракция выброса – 55%.

Остеоденситометрия поясничного отдела
позвоночника и тазобедренных суставов: мине�
ральная плотность поясничных позвонков и
проксимальных отделов бедренных костей не
снижена.

Электромиография стимуляционная: нару�
шение проведения по моторным и сенсорным
волокнам нервов нижних конечностей по аксо�
нальному типу.

Консультация нейрохирурга. Опухоль хиаз�
мально�селлярной области. Болезнь Иценко�
Кушинга.

Консультация офтальмолога. ОU�ангиопа�
тия сетчатки, частичный птоз верхнего века.
Поля зрения в норме.

Обсуждение
Предъявляемые жалобы больной в сочета�

нии с характерными изменениями внешности,
анамнез заболевания, данные клинической
картины, лабораторных исследований (гипока�
лиемия, гипергликемия) и гормональных (по�
вышение АКТГ, кортизола крови, суточной

Рис. 2. МРТ картина эндо;инфра;пара;супраселлярная опухоль
гипофиза
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экскреции кортизола); МРТ гипофиза (адено�
ма), КТ надпочечников (гиперплазия левого
надпочечника), позволили поставить клини�
ческий диагноз:

Основной: Болезнь Иценко�Кушинга. Кор�
тикотропинома с эндо�инфра�пара�супрасел�
лярным ростом.

Осложнения: Стероидный сахарный диабет.
Ожирение 1�й степени. Кардиомиопатия. Ар�
териальная гипертензия.

16.02.2011 г. в ГУ НИИ нейрохирургии им.
академика Н.Н. Бурденко РАМН проведена
операция «эндоскопическое эндоназальное
транссфеноидальное удаление эндоинфрасуп�
ралатероселлярной аденомы гипофиза».

Верифицированный диагноз: кортикотро�
пинома.

Течение послеоперационного периода бла�
гоприятное.

В послеоперационном периоде назначена
гормональная заместительная терапия кортизо�
ном с последующей постепенной отменой пре�
парата и контрольным исследованием гормо�
нального спектра через 3 месяца с положитель�
ной клинической картиной. При повторной
консультации через 3 месяца состояние боль�
ной значительно улучшилось. Больная похуде�
ла на 5 кг, явления «матронизма», мелкие ге�
моррагии купировались, нормализовались по�
казатели артериального давления, гликемии,
АКТГ, кортизола крови, суточной экскреции
кортизола с мочой. По данным МРТ головного
мозга от 19.04.2011 г. – остаток опухоли в облас�
ти правого кавернозного синуса, рецидивного
роста аденомы гипофиза не диагносцировано.

Данное клиническое наблюдение интересно

тем, что долгое время (примерно в течение 
4 лет) больной не удавалось поставить пра�
вильный диагноз, она наблюдалась у терапевта
по поводу артериальной гипертонии в течение
3�х лет, позже у эндокринолога – по поводу са�
харного диабета, что могло привести к печаль�
ному прогнозу заболевания.

Выводы:
1. Болезнь Иценко�Кушинга – относитель�

но редкое заболевание, его необходимо исклю�
чать у пациентов с центральным ожирением, в
постклимактерическом периоде, со склон�
ностью к спонтанным кровоизлияниям, луно�
образным типом лица, гирсутизмом, стриями,
артериальной гипертонией, нарушением толе�
рантности к глюкозе.

2. При обследовании пациента с подозрени�
ем на болезнь Иценко�Кушинга возникают оп�
ределенные трудности: этот синдром или бо�
лезнь не только сложно диагностировать, но и
сложно исключить.

3. Необходимо исследовать наличие избыт�
ка АКТГ, кортизола в крови, моче и подтвер�
дить, что продукция последнего не подавляет�
ся малой дексаметазоновой пробой, так как
при болезни Иценко�Кушинга выработка
АКТГ будет подавляться только под действием
высокой дозы дексаметазона.

4. Малая дексаметазоновая проба или опре�
деление суточной экскреции кортизола с мо�
чой входят в алгоритм обследования пациен�
тов с инциденталомой надпочечника.

5. Транссфеноидальное хирургическое вме�
шательство – метод выбора при лечении болез�
ни Иценко�Кушинга, приводит к ремиссии в
70�90% случаев.
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