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АВТОІМУННИЙ ПОЛІГЛАНДУЛЯРНИЙ СИНДРОМ 1-го ТИПУ

У ДИТИНИ

Український науково-практичний центр ендокринної хірургії,

трансплантації ендокринних органів і тканин МОЗ України

Ïðî àâòî³ìóííèé ïîë³ãëàíäóëÿðíèé ñèíäðîì

(ÀÏÑ) ãîâîðÿòü, êîëè ôóíêö³þ äâîõ àáî á³ëüøå

åíäîêðèííèõ çàëîç çíèæåíî (ð³äøå – ï³äâèùå-

íî) âíàñë³äîê ðîçâèòêó àâòî³ìóííîãî ïðîöåñó.

Àâòî³ìóíí³ çàõâîðþâàííÿ îáóìîâëþþòüñÿ ãåíå-

òè÷íèìè ïðè÷èíàìè, ç îäíîãî áîêó, òà âïëèâîì

äîâê³ëëÿ – ç ³íøîãî [1]. Ï³ä´ðóíòÿì àâòî³ìóííèõ

ïðîöåñ³â, ùî ïðèçâîäÿòü äî ðîçâèòêó ïîºäíà-

íî¿ åíäîêðèíîïàò³¿, º äåôåêò Ò-êë³òèí-ñóïðåñî-

ð³â, ùî ñïðè÷èíþº ñïîòâîðåíó ðåàêö³þ êë³òèí-

íî¿ òà ãóìîðàëüíî¿ ëàíîê ³ìóí³òåòó [2].

Ðîçð³çíÿþòü äâ³ îñíîâí³ êë³í³÷í³ ôîðìè ÀÏÑ.

ÀÏÑ 1-ãî òèïó (ÀÏÑ-1), àáî ñèíäðîì MEDAÑ

(Multiple Endocrine Deficiency, Autoimmune, Can-

didiasis) – ïàòîëîã³ÿ, ùî ïðîÿâëÿºòüñÿ êîìá³íà-

ö³ºþ ïðèíàéìí³ äâîõ ³ç òàêèõ ïîðóøåíü: ã³ïîïà-

ðàòèðåîç, ïåðâèííà õðîí³÷íà íåäîñòàòí³ñòü íàä-

íèðêîâèõ çàëîç, êàíäèäîç øê³ðè òà ñëèçîâèõ

îáîëîíîê. Çàõâîðþâàííÿ íàé÷àñò³øå ïðîÿâëÿ-

ºòüñÿ ó äèòÿ÷îìó â³ö³ òà ó 2/3 âèïàäê³â – ó íå-

ïîâí³é ôîðì³, ùî ïîºäíóº äâà ç òðüîõ îñíîâíèõ

êîìïîíåíò³â [3].

ÀÏÑ-1 º ìîíîãåííèì çàõâîðþâàííÿì ç àóòî-

ñîìíî-ðåöåñèâíèì òèïîì óñïàäêóâàííÿ. Ïàòî-

ëîã³ÿ ðîçâèâàºòüñÿ âíàñë³äîê ìóòàö³¿ ãåíà, ÿêèé

â³äïîâ³äàº çà àâòî³ìóííó ñóïðåñ³þ (AIRE, auto-

immune regulator), ùî åêñïðåñóºòüñÿ ïåðåâàæ-

íî ó òèìóñ³ [4]. Ñàìå ìóòàö³¿ â ãåí³ AIRE ñïðè÷è-

íÿþòü áàãàòî àâòî³ìóííèõ õâîðîá, ³ ïàö³ºíòè ç

òàêèìè ìóòàö³ÿìè ìàþòü ðèçèê ðîçøèðåííÿ

ïåðåë³êó õâîðîá ó ñêëàä³ ÀÏÑ, ³ç ïðèºäíàííÿì

öóêðîâîãî ä³àáåòó 1-À òèïó, ã³ïîòèðåîçó, ïåðí³-

ö³îçíî¿ àíåì³¿, àëîïåö³¿, â³òèë³ãî, ãåïàòèò³â,

àòðîô³¿ ÿº÷íèê³â ³ êåðàòèò³â. Êð³ì òîãî, ó õâîðèõ

ìîæóòü âèíèêàòè ä³àðåÿ àáî çàêðåïè âíàñë³äîê

äåñòðóêö³¿ ãàñòðî³íòåñòèíàëüíèõ åíäîêðèííèõ

êë³òèí (åíòåðîõðîìàô³ííèõ òà åíòåðîõðîìàô³í-

íîïîä³áíèõ êë³òèí) [5]. Ñüîãîäí³ â³äîìî ïîíàä

50 ìóòàö³é öüîãî ãåíà [4, 6]. Àñîö³àö³ÿ ÀÏÑ-1 ³ç

ãàëîòèïàìè HLA â³äñóòíÿ [7].

Êë³í³÷í³ ïðîÿâè öüîãî çàõâîðþâàííÿ º äîñèòü

ïîë³ìîðôíèìè. Çàçâè÷àé ïåðøèì ïðîÿâîì ñèí-

äðîìó º ñëèçîâî-øê³ðíèé êàíäèäîç ó ïîºäíàíí³

ç ã³ïîïàðàòèðåîçîì. Õâîðîáà, ÿê ïðàâèëî, ïî-

÷èíàºòüñÿ ó ïåðø³ 10-15 ðîê³â æèòòÿ. Ï³çí³øå

(³íîä³ ÷åðåç äåñÿòèð³÷÷ÿ) ïðèºäíóþòüñÿ ïåðâèííà

õðîí³÷íà íàäíèðêîâà íåäîñòàòí³ñòü ³ ïåðâèííèé

ã³ïîãîíàäèçì. ×àñòîòà êîìïîíåíò³â ÀÏÑ-1 º

ð³çíîþ [8, 9]: ã³ïîïàðàòèðåîç – 82%, ñëèçîâî-

øê³ðíèé êàíäèäîç – 75%, ïåðâèííà õðîí³÷íà

íàäíèðêîâà íåäîñòàòí³ñòü – 67%, ïåðâèííèé

ã³ïîãîíàäèçì – 45%, àëîïåö³ÿ – 30%, ìàëüàá-

ñîðáö³ÿ – 23%, ïåðí³ö³îçíà àíåì³ÿ – 14%, â³òè-

ë³ãî – 4%, öóêðîâèé ä³àáåò 1-ãî òèïó – 2-4%.

Çð³äêà ñïîñòåð³ãàþòüñÿ ïðîÿâè íååíäîêðèííèõ

çàõâîðþâàíü: íåäîðîçâèòîê çóáíî¿ åìàë³, äèñ-

òðîô³ÿ í³ãò³â, â³äñóòí³ñòü ñåëåç³íêè, áðîíõ³àëüíà

àñòìà, ãëîìåðóëîíåôðèò, êåðàòîêîí'þíêòèâ³ò. Ó

10-20% æ³íîê ç ÀÏÑ-1 â³äçíà÷àºòüñÿ íåäîðîçâè-

òîê ÿº÷íèê³â âíàñë³äîê àâòî³ìóííîãî ¿õ óðàæåí-

íÿ – àâòî³ìóííèé îîôîðèò, ùî ïðîÿâëÿºòüñÿ

ïî÷àòêîâîþ â³äñóòí³ñòþ ìåíñòðóàö³é àáî ö³ëêî-

âèòèì ¿õ ïðèïèíåííÿì ï³ñëÿ ïåâíîãî ïåð³îäó íîð-

ìàëüíîãî ìåíñòðóàëüíîãî öèêëó. Ãîðìîíàëüí³

îáñòåæåííÿ âèÿâëÿþòü õàðàêòåðí³ äëÿ äàíîãî çà-

õâîðþâàííÿ ïîðóøåííÿ ð³âí³â ÔÑÃ ³ ËÃ ³ çíè-

æåííÿ âì³ñòó åñòðàä³îëó ó ñèðîâàòö³ êðîâ³.

Àâòî³ìóííèé ïîë³ãëàíäóëÿðíèé ñèíäðîì 1-ãî

òèïó ó ö³ëîìó º ð³äê³ñíîþ ïàòîëîã³þ. Â³äíîñíî

÷àñòî â³í òðàïëÿºòüñÿ ó ô³íñüê³é ïîïóëÿö³¿

(1:25000), ñåðåä ³ðàíñüêèõ ºâðå¿â (1:9000) ³ ñàð-

äèíö³â (1:14000). Î÷åâèäíî, öå ïîâ'ÿçàíî ç òðè-

âàëîþ ãåíåòè÷íîþ ³çîëüîâàí³ñòþ öèõ íàðîä³â.

ÀÏÑ-1 äåùî ÷àñò³øå âðàæàº ÷îëîâ³ê³â (ñï³ââ³ä-

íîøåííÿ 1,4:1) [5, 7].

ÀÏÑ 2-ãî òèïó (ÀÏÑ-2), ñèíäðîì Øì³äòà (syn-

dromes triglandularis, syndromus Schmidt) ïðî-

ÿâëÿºòüñÿ ïåðâèííîþ íåäîñòàòí³ñòþ íàäíèðêî-

âèõ çàëîç (ó 100% âèïàäê³â), àâòî³ìóííîþ ïàòî-

ëîã³ºþ ùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè (69-97%), öóêðîâèì

ä³àáåòîì 1-ãî òèïó (35-52%). ²íøèìè ñêëàäîâè-

ìè ÀÏÑ-2 ìîæóòü áóòè â³òèë³ãî (5-50%), ïåð-

âèííèé ã³ïîãîíàäèçì (3,5-16%), ïåðí³ö³îçíà

àíåì³ÿ (16%), ð³äøå – àâòî³ìóííèé ã³ïîô³çèò, àâ-
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òî³ìóííà òðîìáîöèòîïåí³÷íà ïóðïóðà, ³ä³îïàòè÷-

íèé íåöóêðîâèé ä³àáåò ³ç íàÿâí³ñòþ àâòîàíòèò³ë

äî âàçîïðåñèí-ïðîäóêóþ÷èõ êë³òèí, ïóõëèíè ã³-

ïîô³çà, ñêëåðîäåðì³ÿ, àòðîô³ÿ çîðîâèõ íåðâ³â

[10, 11]. Ñèíäðîì áóëî îïèñàíî Martin Schmidt

1926 ðîêó, ³ â³í º íàéá³ëüø ðîçïîâñþäæåíèì

âàð³àíòîì ÀÏÑ. Çà äàíèìè ë³òåðàòóðè, ñèíäðîì

íàé÷àñò³øå ðåºñòðóþòü ó äîðîñëèõ ïàö³ºíò³â, ó

æ³íîê (75% óñ³õ âèïàäê³â), à ñåðåäí³é â³ê ïî÷àò-

êó ìàí³ôåñòàö³¿ ñêëàäàº 20-30 ðîê³â [11, 12].

×àñòîòà óðàæåííÿ îêðåìèõ îðãàí³â ³ òêàíèí

ó ìåæàõ îäíîãî òèïó ÀÏÑ çíà÷íî âàð³þº, ùî,

éìîâ³ðíî, îáóìîâëåíî çíà÷íîþ ð³çíèöåþ ó ÷àñ³

âèíèêíåííÿ ïðîÿâ³â îêðåìèõ êîìïîíåíò³â ñèí-

äðîìó. Ó á³ëüøîñò³ âèïàäê³â ð³çíîìàí³òí³ ïîðó-

øåííÿ çà ÀÏÑ âèÿâëÿþòüñÿ íå îäíî÷àñíî, à ïî-

ñë³äîâíî, ³íîä³ ç ³íòåðâàëîì ó ê³ëüêà ðîê³â.

Á³ëüø³ñòü âèïàäê³â ÀÏÑ º ãåíåòè÷íî äåòåð-

ì³íîâàíèìè òà ìàþòü ðîäèííèé õàðàêòåð. Âè-

ÿâëåíî ãåíè, ùî âèçíà÷àþòü ìîæëèâ³ñòü ïðî-

ÿâ³â îêðåìèõ êîìïîíåíò³â ÀÏÑ. Ó õâîðèõ òà îñ³á,

ñõèëüíèõ äî ÀÏÑ, âèÿâëåíî àíòèãåíè ã³ñòîñóì³ñ-

íîñò³ HLA Ó8, Ó15, DR3 ³ DR4, ùî ââàæàþòüñÿ

ãåíåòè÷íèìè ìàðêåðàìè àâòî³ìóííèõ õâîðîá.

ÀÏÑ óñïàäêîâóºòüñÿ ïåðåâàæíî çà àóòîñîìíî-

ðåöåñèâíèì òèïîì, àëå ìîæëèâèé ³ àóòîñîìíî-

äîì³íàíòíèé õàðàêòåð ïåðåäà÷³. Òàê, ÀÏÑ-1

çàçâè÷àé ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ó á³ëüøîñò³ áðàò³â ³

ñåñòåð â îäíîìó ïîêîë³íí³, à ÀÏÑ-2 – ó ïðåä-

ñòàâíèê³â ê³ëüêîõ ïîêîë³íü îäí³º¿ ðîäèíè. Çàõâî-

ðþâàííÿ, ùî âõîäÿòü äî ñêëàäó ÀÏÑ-2, àñîö³-

éîâàíî ãîëîâíèì ÷èíîì ³ç HLA (ç ï³äâèùåíîþ

÷àñòîòîþ âèÿâëÿþòüñÿ ãàïëîòèïè B8, DW3, DR3,

DR4). Ó á³ëüøîñò³ âèïàäê³â ñèíäðîì òðàïëÿºòü-

ñÿ ñïîðàäè÷íî, àëå çà ðîäèííèõ ôîðì ìîæå

âèÿâëÿòèñÿ â ð³çíèõ âàð³àíòàõ ó äåê³ëüêîõ ïîêî-

ë³ííÿõ [10]. Ïàòîãåíåç ÀÏÑ âèçíà÷àºòüñÿ çíè-

æåííÿì ³ìóííî¿ òîëåðàíòíîñò³ äî íåçì³íåíèõ

àíòèãåí³â êë³òèí ³ òêàíèí åíäîêðèííèõ çàëîç

âëàñíîãî îðãàí³çìó, ùî îáóìîâëþº äåñòðóêòèâí³

ïðîöåñè â ¿õ òêàíèíàõ, à òàêîæ ³íøèõ îðãàíàõ.

Ïåðâèííèìè åôåêòîðàìè àâòî³ìóííèõ ðåàêö³é,

ÿê â³äîìî, º ³ìóíîãëîáóë³íè, Ò-ë³ìôîöèòè òà ìî-

íîíóêëåàðí³ ôàãîöèòè. Ó ñèðîâàòö³ êðîâ³ õâîðèõ

ç ÀÏÑ âèÿâëÿþòü àâòîàíòèò³ëà äî òêàíèí íàäíèð-

êîâèõ çàëîç, ïðèùèòîïîä³áíèõ, ùèòîïîä³áíî¿,

ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè, ÿº÷íèê³â, ÿº÷îê, ïàð³ºòàëü-

íèõ êë³òèí ñëèçîâî¿ îáîëîíêè øëóíêà (ïàð³ºòàëü-

íèõ ãëàíäóëîöèò³â) òîùî. Ìîðôîëîã³÷íî ó çàëî-

çàõ âíóòð³øíüî¿ ñåêðåö³¿ çíàõîäÿòü ë³ìôî¿äíó

³íô³ëüòðàö³þ, ô³áðîç ³ àòðîô³þ ôóíêö³îíàëüíî

àêòèâíèõ òêàíèí. Ïðèùèòîïîä³áí³ çàëîçè çàçíà-

þòü àòðîô³¿ àáî ë³ïîìàòîçó. Ó íàäíèðêîâèõ çà-

ëîçàõ, îñòð³âöÿõ ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè, ùèòîïî-

ä³áí³é çàëîç³ òà ÿº÷íèêàõ â³äçíà÷àþòüñÿ îçíàêè

çàïàëåííÿ [9].

Íàâîäèìî êë³í³÷íèé âèïàäîê ÀÏÑ 1-ãî òèïó.

Ïàö³ºíòêà Ñ., 13 ðîê³â 10 ì³ñ., ïîñòóïèëà äî

åíäîêðèíîëîã³÷íîãî â³ää³ëåííÿ ÍÄÑË ÎÕÌÀÒÄÈÒ

ç³ ñêàðãàìè íà ñëàáê³ñòü âïðîäîâæ óñüîãî äíÿ,

øâèäêó âòîìëþâàí³ñòü, çíèæåííÿ àðòåð³àëüíîãî

òèñêó (ÀÒ), ïîòðåáó ó ñîëîí³é ¿æ³, çàòðèìêó ðîñòó

òà ñòàòåâîãî ðîçâèòêó, ïåð³îäè÷í³ ñóäîìè ðóê.

Ç àíàìíåçó ç'ÿñîâàíî, ùî ä³â÷èíêà ó â³ö³ 3

ðîê³â ïåðåíåñëà ñåïòè÷íèé ñòàí ï³ñëÿ âàêöèíà-

ö³¿ ç íàñòóïíèì çíèæåííÿì ñëóõó. Ç 6-ð³÷íîãî

â³êó äèòèíó ÷àñòî ãîñï³òàë³çóâàëè ç ïðèâîäó

ðåöèäèâóþ÷îãî àöåòîíåì³÷íîãî ñèíäðîìó. Ó 7

ðîê³â áóëî ä³àãíîñòîâàíî ïåðâèííó íàäíèðêîâó

íåäîñòàòí³ñòü ³ íåéðîñåíñîðíó ãëóõ³ñòü. Ïðèçíà-

÷åíî çàì³ñíó òåðàï³þ ïðåïàðàòàìè ãëþêîêîðòè-

êî¿ä³â ³ ì³íåðàëîêîðòèêî¿ä³â. Âïðîäîâæ óñüîãî

ïåð³îäó õâîðîáè ïàö³ºíòêà îáñòåæóâàëàñÿ òà

ñïîñòåð³ãàëàñÿ â åíäîêðèíîëîãà íåðåãóëÿðíî. Ñ

9 ðîê³â ó äèòèíè ïî÷àëèñÿ ñóäîìí³ ïàðîêñèçìè,

íåâðîëîãîì áóëî ä³àãíîñòîâàíî åï³ñèíäðîì ³

ïðèçíà÷åíî ïðîòèñóäîìíó òåðàï³þ, ùî âèÿâè-

ëàñÿ íååôåêòèâíîþ. Ó â³ö³ 10 ðîê³â ä³â÷èíêó áóëî

ãîñï³òàë³çîâàíî ç ïðèâîäó äåêîìïåíñàö³¿ íàä-

íèðêîâî¿ íåäîñòàòíîñò³ äî â³ää³ëåííÿ ðåàí³ìà-

ö³¿. Âèÿâëåíî êàòàðàêòó, çíèæåííÿ ð³âíÿ ³îí³çî-

âàíîãî êàëüö³þ äî 0,65 ììîëü/ë ³ ï³äâèùåííÿ

âì³ñòó ôîñôîðó äî 3,42 ììîëü/ë, ð³âåíü ïàðàò-

ãîðìîíó áóâ çíèæåíèì äî 2,3 íã/ìë (íîðìà –

15-65 íã/ìë). Çà äàíèìè îáñòåæåííÿ ä³àãíîñòî-

âàíî ïåðâèííèé ã³ïîïàðàòèðåîç ³ ïðèçíà÷åíî

ïðåïàðàòè êàëüö³þ òà â³òàì³íó D. Ñóäîìí³ íàïà-

äè ïîñòóïîâî çíèêëè, ³ ïðîòèñóäîìíó òåðàï³þ

â³äì³íèëè. Çà ðåçóëüòàòàìè îáñòåæåííÿ ó 12

ðîê³â âèÿâèëè, ùî íà òë³ ïðèéìàííÿ ã³äðîêîðòè-

çîíó ó äîç³ 24 ìã/ì2 ð³âåíü ÀÊÒÃ çáåð³ãàâñÿ çíà÷-

íî ï³äâèùåíèì – 4006,6 ïã/ìë (íîðìà – 8,3-

57,8 ïã/ìë). Áóëî ïðîâåäåíî êîðåêö³þ äîçè òà

ñõåìè ïðèéìàííÿ ïðåïàðàòó, àëå ïîäàëüøèé

êîíòðîëü ë³êóâàííÿ íå çä³éñíþâàâñÿ ÷åðåç òå,

ùî áàòüêè íå çâåðòàëèñÿ äî åíäîêðèíîëîãà.

Çàðàç õâîðà ïðèéìàº ë³êóâàííÿ: ã³äðîêîðòè-

çîí 30 ìã/äîáó (21,4 ìã/ì2) î 6.00 – 15 ìã, î

22.00 – 10 ìã, ôëóäðîêîðòèçîí 0,1 ìã/äîáó, ïðå-

ïàðàòè êàëüö³þ ó ñóìàðí³é äîáîâ³é äîç³ 1500 ìã,

õîëåêàëüöèôåðîë – 600 ÌÎ, àëüôàêàëüöèäîë –

0,75 ìêã.

Îá'ºêòèâíî: çð³ñò – 142 ñì (-2,18 SD), ìàñà

ò³ëà – 54,5 êã (²ÌÒ – 25,7 êã/ì2, ùî ïåðåá³ëüøóº
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97-ìó ïåðöåíòèëü). Øê³ðó ã³ïåðï³ãìåíòîâàíî,

íàäòî ó ä³ëÿíêàõ ë³êòüîâèõ ñóãëîá³â, ñóãëîá³â

êèñòåé, êîë³ííèõ. Ïóëüñ – 72 óä./õâ., ðèòì³÷íèé,

ÀÒ – 90/60 ìì ðò. ñò. Ëåãåí³ òà ñåðöå – áåç

ïàòîëîã³÷íèõ â³äõèëåíü. Æèâ³ò ì'ÿêèé, áåç áîëþ,

ïå÷³íêó ïàëüïàòîðíî íå çá³ëüøåíî. Ñèìïòîì

Õâîñòåêà íåãàòèâíèé. Ùèòîïîä³áíà çàëîçà –

íîðìàëüíèõ ðîçì³ð³â, ïåðèôåðè÷í³ ë³ìôîâóçëè

íå çá³ëüøåíî. Ñòàòåâèé ðîçâèòîê:

Àõ1,Ð1,Ìà2,Ìå1 (çà Òàííåðîì – 2-à ñòàä³ÿ).

Ëàáîðàòîðí³ ïîêàçíèêè: ó êðîâ³ êàëüö³é ³îí³-

çîâàíèé – 0,71 ììîëü/ë, êàëüö³é çàãàëüíèé –

1,6 ììîëü/ë, ôîñôîð – 3,33 ììîëü/ë, êàë³é –

4,5 ììîëü/ë, íàòð³é – 136 ììîëü/ë. Ð³âåíü êàëü-

ö³þ ó äîáîâ³é ñå÷³ çíèæåíî. Ãë³êåì³ÿ î 8.00 –

6,0 ììîëü/ë, î 12.00 – 4,8 ììîëü/ë, ãë³êîâàíèé

ãåìîãëîá³í (HbA1c) – 5,4%. Á³ë³ðóá³í, òðàíñàì³-

íàçè, á³ëêè êðîâ³, ñå÷îâèíà, êðåàòèíè – ó ìåæàõ

íîðìè.

Ãîðìîíàëüíå îáñòåæåííÿ: Ñ-ïåïòèä –

2,67 íã/ìë (íîðìà – 0,5-3,2 íã/ìë), ÀÊÒÃ – ïî-

íàä 1250 íã/ìë (íîðìà – 0-46 íã/ìë), â³ëüíèé

êîðòèçîë ó äîáîâ³é ñå÷³ – 142,2 ìêã/ìë (íîðìà –

58-403 ìêã/ìë), ïàðàòãîðìîí – ìåíøå â³ä

0,2 íã/ìë (íîðìà – 15-65 íã/ìë), ïðîëàêòèí –

6,5 íã/ìë (íîðìà – 2,6-18 íã/ìë), åñòðàä³îë –

15 ïã/ìë (íîðìà – 25-410 ïã/ìë). ×åðåç âèðà-

æåíó çàòðèìêó ðîñòó äîñë³äèëè ñîìàòîòðîïíó

ôóíêö³þ ã³ïîô³çà. Ñîìàòîòðîïíèé ãîðìîí: í³÷-

íèé ï³ê – 0,501 ìÌÎ/ìë, ï³ñëÿ ïðèéìàííÿ êëîí³-

äèíó – ÷åðåç 30 õâèëèí 0,2 ìÌÎ/ìë, ÷åðåç

60 õâèëèí 0,36 ìÌÎ/ìë, ÷åðåç 90 õâèëèí

0,17 ìÌÎ/ìë, ³íñóë³íîïîä³áíèé ÷èííèê ðîñòó

(²×Ð-1) – 103,91 íã/ìë (â³êîâà íîðìà – 261-

1096 íã/ìë). Äëÿ óòî÷íåííÿ ïðè÷èíè çàòðèìêè

ñòàòåâîãî ðîçâèòêó (âòîðèííîãî ã³ïîãîíàäèçìó)

ïðîâåäåíî ïðîáó ç äèôåðåë³íîì 0,1 ìã: ïåðåä

ïðîáîþ ËÃ – 3,49 ìÌÎ/ìë (â³êîâà íîðìà – 0,28-

29,38 ìÌÎ/ìë), ÔÑÃ – 3,95 ìÌÎ/ìë (â³êîâà

íîðìà – 1,02-9,24 ìÌÎ/ìë), ï³ñëÿ ïðîáè ËÃ

8,54 ìÌÎ/ìë, ÔÑÃ – 5,81 ìÌÎ/ìë. Ðåçóëüòàòè

ïðîáè îö³íåíî ÿê íåãàòèâí³, îñê³ëüêè íå â³äáó-

ëîñÿ ïóáåðòàòíîãî ï³äéîìó ð³âí³â ËÃ ³ ÔÑÃ ï³ñ-

ëÿ ñòèìóëÿö³¿. ÒÒÃ – 2,74 ìÌÎ/ìë (íîðìà – 0,35-

4,94 ìÌÎ/ìë), â³ëüíèé Ò
4
 – 1,1 íã/äë (íîðìà –

0,8-2,0 íã/äë), ÀòÒÏÎ â³äñóòí³.

²íñòðóìåíòàëüí³ îáñòåæåííÿ: ê³ñòêîâèé â³ê

â³äïîâ³äàº 11 ðîêàì. Çà äàíèìè ÓÇÄ îðãàí³â

÷åðåâíî¿ ïîðîæíèíè âèÿâëåíî îçíàêè æèðîâîãî

ãåïàòîçó, ÓÇÄ ùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè – ïàòîëîã³¿

íå âèÿâëåíî, ÓÇÄ îðãàí³â ìàëîãî òàçà – ðîçì³-

ðè ìàòêè òà ÿº÷íèê³â çìåíøåí³ ³ â³äïîâ³äàþòü

â³êó 10-11 ðîê³â. ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçêó ïàòîëîã³¿

íå âèÿâèëà.

Êîíñóëüòàö³¿ ôàõ³âö³â: îôòàëüìîëîã – óñêëàä-

íåíà êàòàðàêòà îáîõ î÷åé, íåâðîëîã – íåéðî-

ñåíñîðíà ãëóõ³ñòü.

Çà ðåçóëüòàòàìè îáñòåæåííÿ ïàö³ºíòö³ âè-

ñòàâëåíî ä³àãíîç: ÀÏÑ 1-ãî òèïó – ïåðâèííà õðî-

í³÷íà íàäíèðêîâà íåäîñòàòí³ñòü, íåïîâíà êîì-

ïåíñàö³ÿ, ïåðâèííèé ã³ïîïàðàòèðåîç ó ñòàí³

äåêîìïåíñàö³¿, àâòî³ìóííèé ã³ïîô³çèò, âòîðèí-

íèé ã³ïîãîíàäèçì, ñîìàòîòðîïíà íåäîñòàòí³ñòü.

Ã³ïîô³çàðíèé ñóáíàí³çì. Óñêëàäíåíà êàòàðàêòà

îáîõ î÷åé. Íåéðîñåíñîðíà ãëóõ³ñòü. Îæèð³ííÿ

(²ÌÒ – 25,7 êã/ì2) ïîºäíàíîãî ´åíåçó – àë³ìåí-

òàðíå, åíäîêðèííå. Íåàëêîãîëüíà æèðîâà õâî-

ðîáà ïå÷³íêè.

Ä³â÷èíö³ ïðèçíà÷åíî ë³êóâàííÿ: ìàëîêàëîð³é-

íà ä³ºòà, àäåêâàòíà ô³çè÷íà àêòèâí³ñòü. Ã³äðî-

êîðòèçîí î 6.00 – 15 ìã, î 12.00 – 5 ìã, äåêñà-

ìåòàçîí – 0,25 ìã î 22.00, ôëóäðîêîðòèçîí –

0,05 ìã äâ³÷³ íà äåíü. Ïðåïàðàòè êàëüö³þ –

2000 ìã/äîáó, õîëåêàëüöèôåðîë – ïî 200 ÌÎ

òðè÷³ íà äîáó, àëüôàêàëüöèäîë – ïî 0,25 ìêã/êã

4 ðàçè íà äîáó. Ïðåïàðàòè ñîìàòîòðîï³íó –

0,03 ìã/êã/äîáó (1,6 ìã) ï³äøê³ðíî ïåðåä ñíîì,

åñòðàä³îëó âàëåðàò – 2,5 ìã/äîáó.

Âïðîäîâæ äèíàì³÷íîãî ñïîñòåðåæåííÿ ïà-

ö³ºíòêà â³äçíà÷àëà ïîë³ïøåííÿ çàãàëüíîãî ñòàíó,

ï³ãìåíòàö³ÿ çíèêëà, ïîòðåáà ó ï³äñîëþâàíí³ ¿æ³

òàêîæ. ×åðåç 2 ì³ñÿö³ íà òë³ ë³êóâàííÿ ð³âåíü ÀÊÒÃ

çíèçèâñÿ äî 9,1 ïã/ìë (íîðìà 8,3-57,8 ïã/ìë),

ð³âåíü â³ëüíîãî êîðòèçîëó ó äîáîâ³é ñå÷³

çá³ëüøèâñÿ äî 232,2 ìêã/äîáó (íîðìà – 58-

403 ìêã/äîáó), âì³ñò ³îí³çîâàíîãî êàëüö³þ ñêëà-

äàâ 0,92 ììîëü/ë (íîðìà 1,13-1,32 ììîëü/ë),

ôîñôîðó – 2,41 ììîëü/ë (íîðìà 0,95-

1,83 ììîëü/ë). Ïðîâåäåíî êîðåêö³þ äîçè ïðå-

ïàðàò³â êàëüö³þ – çá³ëüøåíî äî 3000 ìã/äîáó.

Ï³ñëÿ ñïðîáè çàì³íèòè âå÷³ðíþ äîçó äåêñàìå-

òàçîíó íà ã³äðîêîðòèçîí ó äèòèíè çíîâó çá³ëü-

øèâñÿ ð³âåíü ÀÊÒÃ, ùî çìóñèëî ïîâåðíóòèñÿ äî

ïîïåðåäíüî¿ êîìá³íàö³¿ ãëþêîêîðòèêî¿äíèõ ïðåïà-

ðàò³â. Êîíòðîëüíå îáñòåæåííÿ ÷åðåç 3 ì³ñÿö³ âèÿ-

âèëî ð³âåíü ³îí³çîâàíîãî êàëüö³þ 1,0 ììîëü/ë,

ôîðôîðó – 1,9 ììîëü/ë.

Îñîáëèâ³ñòþ äàíîãî êë³í³÷íîãî âèïàäêó áóëà

â³äñóòí³ñòü ñëèçîâî-øê³ðíîãî êàíäèäîçó ó âåñü

ïåð³îä ñïîñòåðåæåííÿ, õî÷à, çà äàíèìè á³ëüøîñò³

äîñë³äíèê³â, â³í º îäíèì ³ç ïåðøèõ ³ ÷àñòèõ ïðî-

ÿâ³â ÀÏÑ-1 (äî 75%), à òàêîæ íàÿâí³ñòü àâòî-

³ìóííîãî ã³ïîô³çèòó ³ç ñîìàòîòðîïíîþ òà ãîíà-

äîòðîïíîþ íåäîñòàòí³ñòþ.
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ÐÅÇÞÌÅ

Àóòîèììóííûé ïîëèãëÿíäóëÿðíûé ñèíäðîì

1-ãî òèïà ó ðåáåíêà

Í.Á. Çåëèíñêàÿ, Í.Ë. Ïîãàäàåâà,

Ë.Â. Íèôîíòîâà, Å.Â. Ãëîáà

Â ñòàòüå îïèñàí ñëó÷àé àóòîèììóííîãî ïîëèãëÿí-

äóëÿðíîãî ñèíäðîìà 1-ãî òèïà ó ðåáåíêà. Óêàçàíà

ïîñëåäîâàòåëüíîñòü ðàçâèòèÿ ýíäîêðèííûõ íàðóøå-

íèé è òðóäíîñòè â äèàãíîñòèêå è ëå÷åíèè. Îñîáåí-

íîñòüþ ñëó÷àÿ ÿâëÿåòñÿ íàëè÷èå ó ðåáåíêà àóòîèì-

ìóííîãî ãèïîôèçèòà ñ äåôèöèòîì ãîðìîíà ðîñòà è

îòñóòñòâèå íàèáîëåå ÷àñòîãî êîìïîíåíòà àóòîèììóí-

íîãî ïîëèýíäîêðèííîãî ñèíäðîìà 1-ãî òèïà – êîæ-

íî-ñëèçèñòîãî êàíäèäîçà.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: àóòîèììóííûé ïîëèãëàíäó-

ëÿðíèé ñèíäðîì, äåòè.

SUMMARY

Àutoimmune polyglandular syndrome,

type 1 in a child

N. Zelinska, N. Pogadayeva,  L. Nifontova,

E. Globa

The article presents a case of autoimmune polyg-

landular syndrome, type 1 in a child. Sequence of de-

velopment of endocrine violations and complication in

diagnostics and treatment are shown. The pecularity of

case is a presence of autoimmune hypophysithis with

growth hormone deficiency and absence of the most

frequent component of autoimmune polyglandular syn-

drome, type 1 – mucocutaneous candidiasis.

Key words: autoimmune polyglandular syndrome,

children.
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