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Ãëàâà 1
Çàáîëåâàíèÿ ãèïîòàëàìî-
ãèïîôèçàðíîé ñèñòåìû

ШАНИКА САМАРАСИНГХЕ, ДЖЕРАЛЬД А. ЧАРНОГУРСКИ, 
 ЭНН МАРГАРЕТ БАКАЛ, АЛАЛЕ МАЖАРИ

Ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíàÿ ñèñòåìà (ââåäåíèå)
Гипоталамо-гипофизарная область головного мозга представляет собой 

сложную нейроэндокринную систему, отвечающую за секрецию гормонов пе-
редней доли гипофиза, играющих важную роль в функционировании репро-
дуктивной системы, процессах роста, метаболическом гомеостазе, реакции 
на  стресс и  адаптации к  изменениям внешней среды. Каждый из  гормонов 
гипофиза секретируется в  специфическом для него «пульсирующем» ритме, 
отражающем взаимодействие между нейроэндокринными проводящими пу-
тями гипоталамуса, эффекты обратной связи от  гормонов периферических 
желез-мишеней и действие внутригипофизарных механизмов.

Первичное обследование должно включать определение уровней гормонов 
передней доли гипофиза и  органов-мишеней (табл.  1.1). Дальнейший план 
обследования зависит от поставленной диагностической задачи — выявления 
причин гипофункции или гиперфункции «подозреваемой» железы. Для уточ-
нения причин гипофункции применяют стимулирующие пробы, тогда как при 
подозрении на гиперфункцию оптимальным является проведение супрессив-
ных проб. Обсуждение конкретных методов исследования для каждого нейро-
эндокринного гормона, а также патофизиологии, клинической картины, ме-
тодов визуализации и тактики лечения в каждой из описываемых клинических 
ситуаций представлено в соответствующих разделах.

Таблица 1.1. Гормоны гипофиза и желез-мишеней

Гормоны гипофиза Органы и ткани-мишени Гормоны желез

Гормон роста Печень, костная ткань, 
адипоциты, другие ткани

Инсулиноподобный фак-
тор роста-1 (ИФР-1)

Лютеинизирующий гормон Гонады Тестостерон (мужчины).
Эстрадиол (женщины)

Фолликулостимулирующий 
гормон

Гонады Тестостерон (мужчины).
Эстрадиол (женщины)

Тиреотропный гормон (ТТГ) Щитовидная железа Т4, Т3
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Гормоны гипофиза Органы и ткани-мишени Гормоны желез

Адренокортикотропный 
гормон (АКТГ)

Надпочечники Кортизол

Пролактин Молочные железы Неизвестно

Àäåíîìû ãèïîôèçà è îáúåìíûå îáðàçîâàíèÿ 
òóðåöêîãî ñåäëà

Распространенность аденом гипофиза оценивается примерно в 14% по дан-
ным аутопсии и  22,5%  — по  данным рентгенологических исследований [1]. 
Почти все инциденталомы гипофиза, обнаруживаемые при аутопсии, пред-
ставляют собой микроаденомы (размером <1 см) [2]. В большинстве случаев 
аденомы гипофиза возникают спорадически. Около 4–5% аденом гипофиза 
носят наследственный характер, и большинство из них ассоциируются с нали-
чием множественной эндокринной неоплазии 1-го типа (МЭН1) и синдромом 
Карнея. Тем не менее в конце 1990-х гг. выявлены также случаи изолирован-
ных семейных аденом гипофиза (FIPA). У членов семей с изолированными се-
мейными аденомами гипофиза может наблюдаться один и тот же тип опухоли 
гипофиза (гомогенная клиническая картина) или  различные типы опухолей 
гипофиза (гетерогенная клиническая картина). Возникновение изолирован-
ных семейных аденом гипофиза ассоциировано с мутациями в гене, кодиру-
ющем белок арил углеводородного рецептора (AIP — Aryl hydrocarbon receptor 
interacting protein) [3, 4].

Опухоли гипофиза классифицируют в зависимости от размера опухоли и типа 
клеток. Аденомы гипофиза подразделяются на микроаденомы (размером <1 см) 
и макроаденомы (размером >1 см). Опухоли гипофиза могут быть гормонально 
неактивными (не  связанными с  избыточной секрецией гормонов или  клини-
ческими проявлениями избыточной секреции гормонов) или гормонально ак-
тивными (продуцирующими избыточное количество гормонов). Среди гормо-
нально активных аденом наиболее часто встречаются опухоли, секретирующие 
пролактин, гормон роста (ГР) или адренокортикотропный гормон (АКТГ). Реже 
возникают опухоли, секретирующие тиреотропный гормон (ТТГ), фолликуло-
стимулирующий гормон (ФСГ) или лютеинизирующий гормон (ЛГ). Доля гор-
монально неактивных аденом гипофиза оценивается в 14–37% [5, 6].

Неактивные аденомы гипофиза не вызывают каких-либо клинических сим-
птомов, связанных с избытком гормонов гипофиза, и, хотя некоторые из таких 
аденом секретируют гормоны, эти гормоны биологически неактивны [7]. Па-
циенты с гормонально неактивными аденомами гипофиза небольших разме-
ров обычно остаются бессимптомными, а при больших размерах опухоли воз-
никают симптомы, связанные с так называемым «масс-эффектом» (сдавление 
окружающих структур опухолью) [8–10]. Рост опухоли наблюдается в 10% слу-
чаев гормонально неактивных микроаденом и в 24% гормонально неактивных 

Окончание таблицы 1.1
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макроаденом гипофиза [11]. Кроме того, некоторые опухоли гипофиза отлича-
ются агрессивным течением со склонностью к выраженному росту, рецидивам 
или резистентностью к лечению. Распространенность агрессивных опухолей 
гипофиза не выяснена. При гистопатологическом исследовании таких опухо-
лей выявляются высокий индекс Ki-67, повышенная митотическая активность 
или экспрессия белка p53 [12]. Карциномы гипофиза встречаются редко и со-
ставляют примерно 0,2% всех опухолей гипофиза [13]. Сведения о  смертно-
сти среди пациентов с гормонально неактивными опухолями гипофиза огра-
ничены, но, по-видимому, уровень смертности у таких пациентов выше, чем 
в общей популяции [14].

Важно убедиться, что образование, выявленное как инциденталома гипо-
физа, в  действительности является аденомой гипофиза. По  данным одного 
из  исследований, 29% инциденталом гипофиза на  самом деле представляли 
собой не аденомы гипофиза, а другие опухоли (кисты кармана Ратке, менин-
гиомы, астроцитомы) [15]. Еще один наблюдаемый тип опухоли  — кранио-
фарингиома. Это доброкачественная опухоль, которая может быть солидной, 
кистозной или сочетать оба компонента. Часто наблюдается кальцификация 
внутри краниофарингиомы, а сама опухоль, как правило, располагается супра-
селлярно, хотя такие опухоли могут возникать и  в  пределах турецкого седла 
(4% случаев). Различают два гистологических варианта краниофарингиом: 
адамантиноматозные (чаще встречаются у детей) и папиллярные (в основном 
у взрослых). Круг дифференциальной диагностики при новообразованиях ту-
рецкого седла достаточно широк; некоторые варианты их этиологии представ-
лены в табл. 1.2 [16, 17].

Таблица 1.2. Опухоли гипофиза и супраселлярные объемные образования

Новообразования гипофиза

Гормонально неактивная аденома.
Пролактинома.

ГР-секретирующая аденома.
АКТГ-секретирующая аденома.
ТТГ-секретирующая аденома.

Гонадотропин-секретирующая аденома.
Гиперплазия гипофиза

1 2

Сосудистые нарушения Кровоизлияние в гипофиз.
Аневризма сосудов головного мозга

Кисты Киста кармана Ратке.
Арахноидальная киста.
Дермоидная киста.
Коллоидная киста.
Эпидермоидная киста

Доброкачественные 
опухоли

Питуицитома.
Менингиома.
Краниофарингиома
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1 2

Злокачественные опухоли Карцинома гипофиза.
Эмбрионально-клеточные опухоли.
Лимфома.
Хордома.
Саркома.
Метастазы

Воспалительные/
инфильтративные процессы

Лимфоцитарный гипофизит.
Гранулематозный гипофизит.
Туберкулезный гипофизит.
Гистиоцитоз из клеток Лангерганса.
Саркоидоз.
Абсцесс

Ìîíèòîðèíã è ëå÷åíèå àäåíîì ãèïîôèçà
В этом разделе мы рассмотрим методы лечения гормонально неактивных 

аденом гипофиза. Лечение гормонально активных аденом гипофиза обсужда-
ется в следующих разделах. Вопрос о необходимости лечения неактивной аде-
номы гипофиза и выборе предпочтительной тактики лечения решается в зави-
симости от размера опухоли, степени сдавления окружающих структур и вы-
раженности нарушений секреции гормонов гипофиза. Пациентам с аденомой 
гипофиза показано обследование для оценки функции гипофиза. При наличии 
макроаденомы необходима консультация офтальмолога: оценка остроты зре-
ния, состояния зрительного нерва, а также исследование полей зрения [18, 19].

О вероятности роста опухоли можно судить на основе имеющихся данных 
о поведении гормонально неактивных аденом гипофиза. В 2014 г. в серии на-
блюдений 648 пациентов у 18,4% отмечался рост опухоли; у 10,5% — уменьше-
ние размеров опухоли, а у 71,1% — отсутствие значимой динамики в течение 
всего периода наблюдения, длившегося от  1,2 до  8  лет. Важно отметить, что 
у макроаденом отмечалась бóльшая склонность к росту (рост — 23% случаев, 
уменьшение — 12%, без динамики — 65%) по сравнению с микроаденомами 
(рост — 10%, уменьшение — 7%, без динамики — 83%).

Предполагается, что увеличение размера опухоли повышает риск развития 
гипопитуитаризма. Однако вопрос об  оптимальной тактике лечения в  этой 
ситуации остается невыясненным, учитывая крайне ограниченное число 
данных, полученных в проспективных рандомизированных клинических ис-
следованиях. Нет единого мнения относительно периодичности контрольных 
визуализирующих исследований после выявления инциденталом. При гор-
монально неактивной микроаденоме гипофиза повторное визуализирующее 
исследование может проводиться через год после первичной постановки диа-
гноза, затем — раз в 1–2 года на протяжении последующих 3 лет, а затем — ме-
нее часто. Как правило, значимый рост опухоли отмечается лишь в 10% слу-
чаев, а скорость роста обычно невелика. Сроки прогрессирования растущей 
микроаденомы до макроаденомы составляют 6 лет и более. Если в процессе 

Окончание таблицы 1.2
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наблюдения аденомы отмечаются ее значимый интервальный рост, сдавление 
окружающих структур или  развитие гипопитуитаризма, следует рассмотреть 
вопрос о хирургическом вмешательстве. Хирургическое вмешательство должно 
рассматриваться также при размере макроаденомы более 2 см или ее локали-
зации вблизи перекреста зрительных нервов. В других случаях возможно про-
ведение повторной магнитно-резонансной томографии (МРТ) через 6 мес по-
сле постановки диагноза с последующей ежегодной визуализацией в течение 
3 лет, после чего может быть принято решение о менее частом проведении ви-
зуализирующих исследований. Если в результате роста опухоль приближается 
к перекресту зрительных нервов или возникает дефицит полей зрения, следует 
рассмотреть вопрос о хирургическом вмешательстве [10, 19, 20].

Пациенты с  аденомой гипофиза (чаще всего  — макроаденомой) имеют 
повышенный риск апоплексии гипофиза. Апоплексия гипофиза  — редкое 
событие, возникающее в  тех случаях, когда происходит быстрое увеличение 
или расширение гипофиза/турецкого седла вследствие кровотечения или ин-
фаркта аденомы. Точный патофизиологический механизм развития апоплек-
сии гипофиза до сих пор не выяснен, однако предполагается, что нарушение 
кровоснабжения опухоли ведет к развитию инфаркта и кровотечению. У 40% 
пациентов могут быть выявлены провоцирующие факторы  — артериальная 
гипертензия, серьезное хирургическое вмешательство, лечение антикоагу-
лянтами, нарушение свертываемости крови или  динамические тесты для 
оценки функции гипофиза. Это осложнение чаще встречается у мужчин, при 
этом пик выявляемости приходится на пятое или шестое десятилетие жизни. 
Клиническая картина апоплексии гипофиза может варьировать. У некоторых 
пациентов апоплексия гипофиза может быть бессимптомной (если площадь 
поражения мала), у  других  — сопровождаться головной болью, нарушением 
зрения, дисфункцией черепных нервов или развитием гемодинамической не-
стабильности.

Крайне важно установить верный диагноз и провести необходимые визуа-
лизирующие исследования с помощью МРТ или компьютерной томографии 
(КТ) (позволяет быстрее получить результат, но отличается меньшей чувстви-
тельностью) для его уточнения. Апоплексия гипофиза выявляется на КТ в виде 
гиподенсного очага — как и некоторые другие образования, поэтому для уточ-
нения диагноза требуется проведение МРТ гипофиза/турецкого седла. Важ-
ное значение имеет также определение уровня гормонов гипофиза для исклю-
чения гипопитуитаризма, так как вторичная ( центральная)  надпочечниковая 
недостаточность (ВНН) является неотложным состоянием, требующим немед-
ленного назначения заместительной терапии глюкокортикоидами [21]. Двумя 
основными методами лечения являются консервативная терапия и хирургиче-
ское вмешательство. Лечение должно быть основано на междисциплинарном 
подходе: в ходе консервативной терапии следует рассматривать вопрос о хи-
рургическом вмешательстве при развитии зрительных или  неврологических 
нарушений или ухудшении клинического состояния пациента. Для уточнения 
показаний к хирургическому вмешательству можно использовать систему бал-
лов, предусмотренную британскими клиническими рекомендациями, и шкалу 




