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М.Л. Кирилюк

СИНДРОМ "ПОРОЖНЬОГО" ТУРЕЦЬКОГО СІДЛА

Український науково-практичний центр ендокринної хірургії,

трансплантації ендокринних органів і тканин МОЗ України, Київ

Ñèíäðîì "ïîðîæíüîãî" òóðåöüêîãî ñ³äëà

(ÑÏÒÑ) – êîìïëåêñ îáì³ííî-åíäîêðèííèõ, íåâðî-

ëîã³÷íèõ ³ íåéðî-îôòàëüìîëîã³÷íèõ ïîðóøåíü, ùî

ðîçâèâàºòüñÿ â îñ³á ³ç íåäîñòàòí³ñòþ ä³àôðàãìè

òóðåöüêîãî ñ³äëà. Òåðì³í "ïîðîæíº" òóðåöüêå ñ³ä-

ëî ââ³â W. Busch 1951 ðîêó. Â³í áóâ ïåðøèì, õòî

ïîâ'ÿçàâ ÷àñòêîâî "ïîðîæíº" òóðåöüêå ñ³äëî ç

íåäîñòàòí³ñòþ éîãî ä³àôðàãìè, ³ íèì æå áóëî

çàïðîïîíîâàíî êëàñèô³êàö³þ ôîðì òóðåöüêîãî

ñ³äëà çàëåæíî â³ä òèïó áóäîâè éîãî ä³àôðàãìè.

Åò³îëîã³ÿ òà ïàòîãåíåç. ÑÏÒÑ ïîä³ëÿºòüñÿ íà

ïåðâèííèé (³ä³îïàòè÷íèé) ³ âòîðèííèé. Çà ïåðâèí-

íîãî ÑÏÒÑ îñíîâíó ðîëü â³ä³ãðàº âðîäæåíà àáî

íàáóòà íåäîñòàòí³ñòü ä³àôðàãìè òóðåöüêîãî ñ³ä-

ëà. Âõ³ä ó òóðåöüêå ñ³äëî ïðèêðèâàº òâåðäà ìîç-

êîâà îáîëîíêà (ä³àôðàãìà), ÿêà â³äîêðåìëþº ïî-

ðîæíèíó òóðåöüêîãî ñ³äëà ³ç ðîçòàøîâàíèì ó í³é

ã³ïîô³çîì â³ä ñóáàðàõíî¿äàëüíîãî ïðîñòîðó, çà-

ëèøàþ÷è ëèøå îòâ³ð, ÷åðåç ÿêèé ïðîõîäèòü ë³éêà

ã³ïîô³çà. Â³äîìî, ùî ðîçòàøóâàííÿ ä³àôðàãìè, ¿¿

òîâùèíà òà õàðàêòåð îòâîðó ìîæóòü ìàòè ïåâí³

àíàòîì³÷í³ âàð³àö³¿, ó ò.÷. çá³ëüøåííÿ îòâîðó (ò.çâ.

ìàë³ àíàòîì³÷í³ äåôåêòè). Ó 40-50% ëþäåé ñïî-

ñòåð³ãàºòüñÿ íåäîðîçâèíåííÿ àáî â³äñóòí³ñòü ä³à-

ôðàãìè òóðåöüêîãî ñ³äëà. Ó òàêèõ âèïàäêàõ ïóëü-

ñàö³ÿ öåðåáðîñï³íàëüíî¿ ð³äèíè ó III øëóíî÷êó òà

ñóïðàñåëÿðíèõ öèñòåðíàõ (íàéá³ëüø âèðàæåíà íà

òë³ ï³äâèùåíîãî âíóòð³øíüî÷åðåïíîãî òèñêó òà ã³ä-

ðîöåôàë³¿) ìîæå ïðèçâåñòè äî âõîäó ó ïîðîæíè-

íó òóðåöüêîãî ñ³äëà àðàõíî¿äàëüíîãî ì³øêà (ñóï-

ðàñåëÿðíî¿ öèñòåðíè), çàïîâíåíîãî ë³êâîðîì, ³ç

ïîäàëüøîþ êîìïðåñ³ºþ ã³ïîô³çà òà éîãî ñïëîùåí-

íÿì âçäîâæ âíóòð³øíüî¿ ñò³íêè ïîðîæíèíè òóðåöü-

êîãî ñ³äëà. Ïàâóòèííà îáîëîíêà ïðîëàáóº ó

ïîðîæíèíó òóðåöüêîãî ñ³äëà ÷åðåç îòâ³ð ó ä³à-

ôðàãì³ â òîìó âèïàäêó, êîëè ðîçì³ð îñòàííüîãî

ïåðåâèùóº 5 ìì. Íåäîñòàòí³ñòü ä³àôðàãìè º

îáîâ'ÿçêîâîþ óìîâîþ ôîðìóâàííÿ ÑÏÒÑ. ²íîä³

ÑÏÒÑ âèíèêàº çà óìîâ íàêîïè÷åííÿ íàäëèøêîâî¿

ê³ëüêîñò³ ð³äèíè ó ÷åðåï³, ³ âíàñë³äîê öüîãî, íà òë³

ï³äâèùåíîãî ã³äðîñòàòè÷íîãî òèñêó, ðîçì³ðè ã³-

ïîô³çà çìåíøóþòüñÿ. Òåðì³í "ïîðîæíº" òóðåöü-

êå ñ³äëî íå ñë³ä ðîçóì³òè áóêâàëüíî: éîãî çàïîâ-

íåíî ë³êâîðîì, çàëîçèñòîþ òêàíèíîþ ã³ïîô³çà,

³íîä³ â íüîãî ìîæóòü "ïðîâèñàòè" õ³àçìà òà çîðîâ³

íåðâè. Ó 80% âèïàäê³â òðàïëÿºòüñÿ ïåðåäíº ïðî-

ëàáóâàííÿ ñóïðàñåëÿðíî¿ öèñòåðíè.

Ïðè÷èíàìè ôîðìóâàííÿ âòîðèííîãî ÑÏÒÑ

ìîæóòü áóòè òðàâìè, ïðîìåíåâå, õ³ðóðã³÷íå àáî

êîìá³íîâàíå ë³êóâàííÿ çàõâîðþâàíü õ³àçìàëüíî-

ñåëÿðíî¿ ä³ëÿíêè.

Äî ô³ç³îëîã³÷íèõ ³ ïàòîëîã³÷íèõ ÷èííèê³â ðîç-

âèòêó ñèíäðîìó "ïîðîæíüîãî" òóðåöüêîãî ñ³äëà

íàëåæàòü:

 æ³íî÷à ñòàòü (ÑÏÒÑ ó æ³íîê ðîçâèâàºòü-

ñÿ ó 4-5 ðàç³â ÷àñò³øå);

 îæèð³ííÿ òà àñîö³éîâàíå ç íèì ï³äâèùåí-

íÿ àðòåð³àëüíîãî òèñêó;

 âàã³òí³ñòü, ïîëîãè, êë³ìàêñ;

 ïåðâèííà íåäîñòàòí³ñòü ïåðèôåðè÷íèõ

åíäîêðèííèõ çàëîç;

 òðèâàëå ïðèéìàííÿ îðàëüíèõ êîíòðàöåï-

òèâ³â;

 ï³äâèùåííÿ âíóòð³øíüî÷åðåïíîãî òèñêó

(ëåãåíåâî-ñåðöåâà íåäîñòàòí³ñòü, àðòåð³àëüíà

ã³ïåðòåíç³ÿ, ÷åðåïíî-ìîçêîâà òðàâìà);

 ëîêàëüíå ï³äâèùåííÿ òèñêó ó øëóíî÷êàõ

ãîëîâíîãî ìîçêó âíàñë³äîê ïóõëèí, òðîìáîçó

ñèíóñ³â;

 àðàõíî¿äàëüí³ ê³ñòè, ùî ðîçâèíóëèñÿ

âíàñë³äîê îïòèêî-õ³àçìàëüíîãî àðàõíî¿äèòó;

 ñïîíòàííèé íåêðîç àäåíîìè ã³ïîô³çà,

³íôàðêò ã³ïîô³çà (ñèíäðîì Øèõàíà);

 ³íôåêö³éí³ çàõâîðþâàííÿ ç òÿæêèì ïåðå-

á³ãîì (ìåí³íã³ò, ãåìîðàã³÷íà ëèõîìàíêà);

 àâòî³ìóíí³ çàõâîðþâàííÿ (õâîðîáà Øåã-

ðåíà, ë³ìôîöèòàðíèé àäåíîã³ïîô³çèò, öóêðîâèé

ä³àáåò 1-ãî òèïó);

 ñïàäêîâà íåïîâíîö³íí³ñòü ñïîëó÷íî¿ òêà-

íèíè.

Îòæå, äëÿ ôîðìóâàííÿ ñèíäðîìó ïîðîæíüîãî

òóðåöüêîãî ñ³äëà º íåîáõ³äíèìè äâ³ óìîâè: íå-

äîñòàòí³ñòü ä³àôðàãìè òà âíóòð³øíüî÷åðåïíà ã³-

ïåðòåíç³ÿ, à ³íø³ ÷èííèêè ëèøå ñïðèÿþòü éîãî

ðîçâèòêó.

Êë³í³êà. ×àñòî æîäíèõ ñèìïòîì³â àáî îá'ºê-
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òèâíèõ äàíèõ ïðî ïîðóøåííÿ ôóíêö³¿ ã³ïîô³çà

íåìàº. Êë³í³÷í³ ñèìïòîìè, àñîö³éîâàí³ ³ç ÑÏÒÑ,

âïåðøå îïèñàâ 1968 ðîêó N. Guiot. Âèÿâëÿþòü-

ñÿ âîíè, çà äàíèìè ð³çíèõ àâòîð³â, ó 10-23%

âèïàäê³â ó ãðóï³ ïàö³ºíò³â ç íåéðîåíäîêðèííèìè

çàõâîðþâàííÿìè. ×àñò³øå õâîð³þòü æ³íêè â³êîì

â³ä 35 äî 55 ðîê³â. Áëèçüêî 75% òàêèõ õâîðèõ

ìàþòü îæèð³ííÿ. Åíäîêðèíí³ ñèìïòîìè ÑÏÒÑ

îáóìîâëåíî ïîðóøåííÿì ôóíêö³¿ ã³ïîô³çà (â³ä

÷àñòêîâî¿ àáî ö³ëêîâèòî¿ âòðàòè äî ã³ïåðñåêðå-

ö³¿ òðîïíèõ ãîðìîí³â), ³ ¿õ ïðîÿâè âàð³þþòü çà

ñòóïåíåì òÿæêîñò³ â³ä ñóáêë³í³÷íî¿ äî òÿæêèõ

ôîðì. Ìîæå ìàòè ì³ñöå ïîºäíàííÿ ÑÏÒÑ ³ç ì³ê-

ðîàäåíîìàìè ã³ïîô³çà.

Ñèìïòîìè âêëþ÷àþòü:

 ãîëîâíèé á³ëü;

 åðåêòèëüíó äèñôóíêö³þ;

 íåðåãóëÿðí³ ìåíñòðóàö³¿ àáî ¿õ â³äñóò-

í³ñòü;

 íèçüêå ë³á³äî;

 ãàëàêòîðåþ;

 íåçâè÷àéí³ ðèñè îáëè÷÷ÿ;

 ïðîáëåìè ³ç çîðîì.

Íàé÷àñò³øèì ñèìïòîìîì º ãîëîâíèé á³ëü (80-

90%), ùî íå ìàº ÷³òêî¿ ëîêàë³çàö³¿ òà âàð³þº â³ä

ëåãêîãî äî íåñòåðïíîãî, ìàéæå ïîñò³éíîãî. Äëÿ

öèõ õâîðèõ õàðàêòåðíèìè º ã³ïîòèðåîç, ã³ïåð-

ïðîëàêòèíåì³ÿ òà ñòàòåâ³ ïîðóøåííÿ (çíèæåííÿ

ïîòåíö³¿, ë³á³äî, îë³ãî- é àìåíîðåÿ). Îïèñàíî

ïîºäíàííÿ ÑÏÒÑ ³ç õâîðîáîþ ²öåíêà-Êóøèíãà,

àêðîìåãàë³ºþ, íåöóêðîâèì ä³àáåòîì, öóêðîâèì

ä³àáåòîì, îñòåîìîþ ñôåíî¿äàëüíîãî ñèíóñà.

Äèñôóíêö³ÿ ã³ïîòàëàìóñà ïðîÿâëÿºòüñÿ âåãåòà-

òèâíèìè ñèíäðîìàìè, âåãåòàòèâíèìè êðèçàìè

òà íàâ³òü ñèíêîïàëüíèìè ñòàíàìè. Ó ä³òåé ÑÏÒÑ

ìîæå áóòè ïîâ'ÿçàíî ç ðàíí³ì ïî÷àòêîì ñòàòå-

âîãî äîçð³âàííÿ, äåô³öèòîì ãîðìîíó ðîñòó, ïóõ-

ëèíîþ ã³ïîô³çà àáî ã³ïîô³çàðíîþ äèñôóíêö³ºþ.

Ïðè÷èíîþ åíäîêðèííèõ ðîçëàä³â ó ïàö³ºíò³â ³ç

ÑÏÒÑ ïðèéíÿòî ââàæàòè íå êîìïðåñ³þ ñåêðå-

òîðíèõ êë³òèí ã³ïîô³çà, ÿê³ ïðîäîâæóþòü ôóíêö³-

îíóâàòè íàâ³òü çà çíà÷íî¿ ã³ïîïëàç³¿, à ïîðóøåí-

íÿ ã³ïîòàëàì³÷íîãî êîíòðîëþ âíàñë³äîê óñêëàä-

íåííÿ íàäõîäæåííÿ äî ã³ïîô³çà íåéðîãîðìîí³â

ã³ïîòàëàìóñà (ë³áåðèí³â ³ ñòàòèí³â). Â îñ³á ³ç âòî-

ðèííèì ÑÏÒÑ âíàñë³äîê ðóéíóâàííÿ ã³ïîô³çà òà

âòðàòîþ éîãî òðîïíèõ ôóíêö³é âèíèêàþòü ñèì-

ïòîìè ã³ïîï³òó¿òàðèçìó (ïðèïèíåííÿ ìåíñòðóà-

ö³é, íåïë³äí³ñòü, âòîìà, ïîðóøåííÿ òîëåðàíòíîñò³

äî ñòðåñó, ³íôåêö³¿). Çì³íè çîðîâî¿ ñèñòåìè

ìîæóòü áóòè ð³çíèìè çà õàðàêòåðîì ³ ì³ðîþ âè-

ðàæåíîñò³. Äëÿ ÑÏÒÑ õàðàêòåðíèìè º äåôåêòè

ïîë³â çîðó (14,4-57,1% âèïàäê³â). Íàé÷àñò³øå

òðàïëÿþòüñÿ á³òåìïîðàëüíà ãåì³àíîïñ³ÿ, öåí-

òðàëüí³ òà ïàðàöåíòðàëüí³ ñêîòîìè, ð³äøå –

êâàäðàíòí³ òà³ á³íàçàëüí³ ãåì³àíîïñ³¿. ÑÏÒÑ

âèÿâëÿºòüñÿ ó 10% õâîðèõ ³ç äîáðîÿê³ñíîþ âíóò-

ð³øíüî÷åðåïíîþ ã³ïåðòåíç³ºþ, ïðîâ³äíèìè êë³-

í³÷íèìè ñèìïòîìàìè ÿêî¿ òàêîæ º ãîëîâíèé á³ëü

³ íàáðÿê çîðîâîãî íåðâà.

Ïðè÷èíà äîáðîÿê³ñíî¿ âíóòð³øíüî÷åðåïíî¿

ã³ïåðòåíç³¿ çàëèøàºòüñÿ íåç'ÿñîâàíîþ. Îñíîâ-

íèìè åò³îëîã³÷íèìè ÷èííèêàìè ââàæàþòü âàã³ò-

í³ñòü, êë³ìàêñ, à òàêîæ åíäîêðèíí³ ïîðóøåííÿ:

îæèð³ííÿ, ã³ïî- òà ã³ïåðòèðåîç, ñèíäðîì ãàëàê-

òîðå¿-àìåíîðå¿.

²íñòðóìåíòàëüíà ä³àãíîñòèêà ÑÏÒÑ âêëþ-

÷àº â³çóàë³çàö³þ ã³ïîòàëàìî-ã³ïîô³çàðíî¿ ä³ëÿí-

êè, äîñë³äæåííÿ î÷íîãî äíà òà âèçíà÷åííÿ ïîë³â

çîðó ³, çà íåîáõ³äí³ñòþ, ïðîâåäåííÿ ëþìáàëü-

íî¿ ïóíêö³¿. Óâàãó äî ö³º¿ ïðîáëåìè îáóìîâëåíî

ìîæëèâ³ñòþ â³çóàë³çàö³¿ òóðåöüêîãî ñ³äëà çà äî-

ïîìîãîþ ìàãí³òíî-ðåçîíàíñíî¿ òîìîãðàô³¿ (ÌÐÒ)

³ êîìï'þòåðíî¿ òîìîãðàô³¿. Áåçïå÷íèì ³ âèñîêî-

÷óòëèâèì ìåòîäîì â³çóàë³çàö³¿ õ³àçìàëüíî-ñåëÿð-

íî¿ ä³ëÿíêè íàðàç³ º ÌÐÒ.

ÌÐÒ-îçíàêè "ïîðîæíüîãî" òóðåöüêîãî ñ³äëà

âêëþ÷àþòü âèðàæåíó ã³ïîïëàç³þ àäåíîã³ïîô³çà

ç âåðòèêàëüíèì ðîçì³ðîì 2 ìì, à "÷àñòêîâîãî

ïîðîæíüîãî" ñ³äëà – ìåíø âèðàæåíó ã³ïîïëàç³þ

àäåíîã³ïîô³çà ç âåðòèêàëüíèì ðîçì³ðîì >2 ìì.

Ëàáîðàòîðíà ä³àãíîñòèêà ´ðóíòóºòüñÿ íà

âèçíà÷åíí³ òðîïíèõ ãîðìîí³â ã³ïîô³çà òà ãîðìî-

í³â ïåðèôåðè÷íèõ åíäîêðèííèõ çàëîç (íàñàì-

ïåðåä ïðîëàêòèíó, ËÃ, ÔÑÃ, ñòàòåâèõ ñòåðî¿ä³â,

ÒÒÃ, Ò
4
). Ó ä³òåé äîäàòêîâî âèçíà÷àþòü òåìïè

ðîñòó òà ñòàòåâîãî äîçð³âàííÿ, ù³ëüí³ñòü ê³ñòêî-

âî¿ òêàíèíè, âì³ñò ãîðìîíó ðîñòó òà ³íñóë³íîïî-

ä³áíîãî ÷èííèêà ðîñòó 1 ó êðîâ³.

Ë³êóâàííÿ. ßêùî äàíèé ðîçëàä º íàñë³äêîì

³íøèõ ìåäè÷íèõ ïðîáëåì, òî ïðèçíà÷àºòüñÿ åò³î-

òðîïíà, ñèìïòîìàòè÷íà àáî ï³äòðèìóþ÷à òåðàï³ÿ.

Äëÿ ïàö³ºíò³â ³ç ïåðâèííèì ÑÏÒÑ, ÿêùî ôóíê-

ö³¿ ã³ïîô³çà òà îðãàíà çîðó íå ïîðóøåíî, í³ÿêîãî

ñïåöèô³÷íîãî ë³êóâàííÿ íå ³ñíóº. Çàãðîçà âòðàòè

çîðó º ïîêàçàííÿì äëÿ õ³ðóðã³÷íîãî âòðó÷àííÿ.

Åðãîë³íîâ³ àáî íååðãîë³íîâ³ àãîí³ñòè äîôàì³íó, ùî

çíèæóþòü ð³âåíü ïðîëàêòèíó, ìîæíà çàñòîñîâóâà-

òè ó âèïàäêàõ çá³ëüøåííÿ ð³âíÿ ïðîëàêòèíó òà íà-

ÿâíîñò³ çì³í ôóíêö³é ÿº÷íèê³â àáî ÿº÷îê.

Äëÿ õâîðèõ íà âòîðèííèé ÑÏÒÑ ë³êóâàííÿ

âêëþ÷àº çàì³ñíó ãîðìîíàëüíó òåðàï³þ. Ó äåÿêèõ

âèïàäêàõ ìîæå âèíèêàòè íåîáõ³äí³ñòü õ³ðóðã³÷-

íîãî âòðó÷àííÿ.
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ËÅÊÖ²¯

Ìîæëèâ³ óñêëàäíåííÿ. Äî óñêëàäíåíü ïåð-

âèííîãî ÑÏÒÑ íàëåæàòü ïîì³ðíà ã³ïåðïðîëàê-

òèíåì³ÿ òà ñïðè÷èíåí³ íåþ ïîðóøåííÿ ðåïðî-

äóêòèâíî¿ ôóíêö³¿ òà/àáî ñåêñóàëüíî¿ ñôåðè. Íå

âèêëþ÷àþòüñÿ ³ ïîðóøåííÿ îðãàíà çîðó. Óñêëàä-

íåííÿ âòîðèííîãî ÑÏÒÑ ïîâ'ÿçàíî ç îñíîâíèì

çàõâîðþâàííÿì (ïóõëèíà, òðàâìà, êðîâîâèëèâ

òîùî) ³ ìåòîäîì éîãî ë³êóâàííÿ (âèäàëåííÿ ïóõ-

ëèíè, ïðîìåíåâà òåðàï³ÿ), ùî ïðèçâîäÿòü äî

ïàðö³àëüíîãî àáî òîòàëüíîãî ã³ïîï³òó¿òàðèçìó.

Ïðîãíîç. Ïåðâèííèé ÑÏÒÑ íå º íåáåçïå÷-

íèì äëÿ æèòòÿ ñòàíîì, çà â³äñóòíîñò³ êë³í³÷íî¿

ñèìïòîìàòèêè íå âèêëèêàº ïðîáëåì ç³ çäîðîâ'ÿì

³ íå âïëèâàº íà òðèâàë³ñòü æèòòÿ.
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ÐÅÇÞÌÅ

Ñèíäðîì "ïóñòîãî" òóðåöêîãî ñåäëà

Ì.Ë. Êèðèëþê

Â ëåêöèè ïðåäñòàâëåíû ñîâðåìåííûå ïðåäñòàâ-

ëåíèÿ îá ýòèîëîãèè, ïàòîãåíåçå, êëèíè÷åñêîé êàð-

òèíå, ïðèíöèïàõ ëå÷åíèÿ ñèíäðîìà "ïóñòîãî" òóðåö-

êîãî ñåäëà.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ñèíäðîì "ïóñòîãî" òóðåöêîãî

ñåäëà.

SUMMARY

"Empty" sella turcica syndrome

M. Kirilyuk

The article presents the modern views on etiology,

pathogenesis, clinical presentation, treatment guideli-

nes of syndrome "empty" sella turcica.

Key words: "empty" sella turcica syndrome.
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