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Гипоталамо – гипофизарная 
недостаточность

ГУО «Витебский государственный медицин-
ский университет»,
г. Витебск

Клиническая лекция посвешена вопросам кли-
ники и диагностики гипоталамо-гипофизарной 
недостаточности.

Клинические лекции

Гипоталамо-гипофизарная недостаточность или 
гипопитуитаризм - клинический синдром, обуслов-
ленный гормональной недостаточностью гипофиза 
или гипоталамуса и сопровождающийся вторичной 
гипофункцией, гипоплазией и атрофией перифери-
ческих эндокринных желез. В связи с многогранной 
ролью гипофиза в регуляции различных жизненных 
процессов в организме и гормональной активности 
эндокринных желез, гипофункции его, уменьшение 
секреции тех или иных, а тем более всех гипофизар-
ных гормонов вызывает весьма сложные изменения в 
организме, отличающиеся полиморфизмом и различ-
ной степенью тяжести. Уметь диагностировать раз-
личные формы патологии гипоталамо-гипофизарной 
системы, учитывая эффективность патогенетическо-
го лечения, весьма важно.

Клинические проявления зависят от имеющегося 
дефицита гормона и возраста ребенка.

Например, СТГ у грудных детей бывает причиной 
гипогликемии голодания: в пубертатном возрасте - 
задержки роста, у взрослых - морщин вокруг рта и 
глаз, отложения жира в подкожножировой клетчатке 
и снижения массы мышц.

Этиология
- идиопатический гипопитуитаризм
- ятрогенный гипопитуитаризм (от передозировки 

глюкокортикоидов или как осложнения лучевой тера-
пии)

- аномалии развития и заболевания щитовидной 
железы:

а) аплазия гипофиза
б) септооптическая дисплазия - дефицит СТГ, ано-

малии зрительных нервов, агенезия прозрачной пере-
городки

в) голопрозэнцефалия - неполное разделение 
больших полушарий головного мозга в сочетании с 
дефектами лицевого черепа

г) синдром Кальмана - изолированный дефицит 
гонадотропных гормонов: аносмия или гипоосмия, 
дефекты лицевого черепа

д) черепно-мозговая травма.
Опухоли гипоталамуса и гипофиза
А. Краниофарингиома. Отсутствует или сильно 

снижена секреция гормонов аденогипофиза. Пора-

жение нейрогипофиза приводит к развитию несахар-
ного диабета. Проявления болезни: низкорослость, 
ожирение. На рентгенограмме черепа выявляются 
супра-1 интраселлярные кальцификаты, эрозия сте-
нок или увеличение размеров турецкого седла, нару-
шение зрения. Отмечается отставание костного воз-
раста от паспортного.

Низкорослость, ожирение, отставание костного 
возраста от паспортного - повод для подозрения на 
краниофарингиому.

Б. Глиома зрительного нерва
В. Хромофобная аденома гипофиза
Г. Астроцитома
Д. Пинеалома.
Первичный синдром турецкого седла:
- дефицит СТГ или ЛГ и ФСГ
- преждевременное половое развитие.
Лабораторная диагностика идиопатическоко пи-

туитуризма
Осуществляется путем постановки стимуляцион-

ных проб с либеринами.
Трактовка (если гипопитуитуризм обусловлен 

дисфункцией гипоталамуса) результатов:
1. Проба с тиролиберином - после внутривенно-

го введения протирелина концентрация ТТГ возрас-
тает до нормы, но повышение концентрации запаз-
дывает на 30-60 минут

2. Проба с гонадолиберином: после неоднократ-
ного внутривенного или подкожного введения гона-
дорелина удается стимулировать секрецию ЛГ и ФСГ

3. Проба с соматолиберином - уровень СТГ воз-
растает незначительно или не возрастает после вве-
дения соматорелина

4. Проба с кортиколиберином: после введения
кортикорелина трифлутата в дозе 0,9-1,8 мкг/кг вы-
зывает быстрое (через 5 минут), длительное (сохра-
няется в течение 3 часов) и выраженное повышение 
АКТГ. Секреция кортизола усиливается меньше, чем 
в норме и запаздывает во времени.

Проба пригодна для дифференциального диагноза 
дефицита АКТГ гипоталамического и гипофизарного 
происхождения.

Дифференциальная диагностика изолированного 
дефицита гонадотропных гормонов и конституцио-
нальной задержки полового развития у мальчиков.

Изолированный дефицит гонадотропных гормо-
нов обусловлен врожденным нарушением секреции 
гонадолиберина, иногда - врожденной или приоб-
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ретенной недостаточностью гонадотропных клеток 
аденогипофиза. Ведет к задержке полового развития 
и проявляется симптомами вторичного гипогонадиз-
ма.

Биохимические признаки: снижение уровня ЛГ, 
ФСГ и тестостерона.

Врожденный изолированный дефицит гонадо-
тропных гормонов может быть заболеванием, а мо-
жет сочетаться с другими аномалиями развития (го-
лопрозэнцефалией, односторонней агенезией почки 
и др.).

Пример - синдром Кальмана (вторичный гипого-
надизм и аносмия или гипосмия, иногда расщелина 
твердого неба и другие дефекты лица по срединной 
линии).

Конституциональная задержка полового развития 
- вариант нормы (обусловлена запаздыванием акти-
вации гипоталамо-гипофизарно-гонадной системы). 
Уровни гонадотропных гормонов, ЛГ, ФСГ и тесто-
стерона снижены. Из-за этого половое развитие на-
чинается в 15 лет и позже.

Определение только уровней указанных выше 
гормонов и стимуляционные пробы с либеринами не 
дают точного ответа.

А. Имеется синтетический аналог гонадолибери-
на - нафарелин, введение которого однократно под-
кожно в дозе 1 мкг/кг повышает уровень (измеряет-
ся через 30 мин - 4 часа в течение суток) гормонов у 
больных с конституциональной задержкой полового 
развития (в отличие от больных с изолированным де-
фицитом гормонов)

Б. Проба с ХГ (вводят внутримышечно в дозе 5 
000 ед/м2 на 1, 3, 8, 10-е сутки, определяют уровень 
тестостерона перед 1-ой инъекцией и на 15-е сутки).

Концентрация тестостерона повышается у боль-
ных с конституциональной задержкой полового раз-
вития.

Для точного диагноза необходимо проводить две 
пробы: с гонадолиберином и с ХГ.

Гормонально-активные опухоли головного мозга 
у детей

1. СТГ - секретирующие аденомы гипофиза:
- гигантизм
- акромегалия
2. Хромофобные аденомы гипофиза (у детей ред-

ко):
- ТТГ - секретирующие опухоли
- ФСГ - секретирующие опухоли
3. Пролактиномы
Высокий уровень пролактина может блокировать 

секрецию ФСГ и ЛГ и тем самым вызвать вторичный 
гипогонадизм.

4. АКТГ - секретирующие аденомы гипофиза
5. Пинеаломы.
 Основные этапы диагностики гипоталамо-

гипофизарной 
недостаточности

Анамнез 
В связи с полиморфизмом заболевания, вовлече-

нием в патологический процесс практически всех ор-
ганов и систем особое внимание при опросе больно-
го следует обращать на выявление и уточнение всех 
жалоб, правильная интерпретация которых позволяет 
поставить диагноз до объективного исследования ко-
торое, в конечном итоге, лишь подтверждает его. До-
полнительны исследования носят вспомогательный 
характер.

 Наиболее частым и основным проявлением 
гипоталамо-гипофизарной недостаточности явля-
ется астеноадинамический синдром в виде повы-
шенной физической и умственной утомляемости, 
нарастающей к концу дня, в тяжёлых случаях резко 
выраженный и приобретающий характер адинамии. 
Необходимо всегда уточнять характер общей слабо-
сти и адинамии: постоянная или периодически воз-
никающая, сменяемая вполне удовлетворительным и 
даже хорошим состоянием. Последнее не свойствен-
но гипоталамо-гипофизарной недостаточности. При 
выраженных формах заболевания обращает на себя 
внимание снижение интересов больного, отсутствие 
заботы, беспокойства о близких, родных, безразлич-
ное отношение к окружающим, исчезновение имев-
шихся ранее увлечений (литературой, музыкой и т. 
д.).

 В процессе опроса необходимо попытаться 
выявить явные или слабо выраженные нарушения 
функции тех или иных эндокринных желез (чаще 
половых, затем щитовидной и при более тяжёлых 
формах – надпочечников). Снижение либидо, потен-
ции в ранних стадиях заболевания мужчины обычно 
связывают или с возрастом или с переутомлением на 
работе, хотя у других лиц аналогичного возраста и 
профессии какихлибо изменений половой функции 
не наблюдается. У женщин рано нарушается мен-
струальный цикл (олигоаменорея). Явные симптомы 
гипотиреоза, как и гипокортицизма, возникают при 
выраженных формах заболевания. Следует обра-
щать внимание на «малые» симптомы гипотиреоза, 
такие как снижение адаптации к температуре окру-
жающей среды (повышенная зябкость, плохая пере-
носимость холода), склонность к запорам (если до 
этого стул был нормальным), отсутствие бодрости по 
утрам, иногда сонливость днём. Одним из симптомов 
гипоталамо-гипофизарной недостаточности, связан-
ной с вторичным гипокортицизмом и гипосоматотро-
пизмом, является снижение массы тела (несмотря на 
наличие гипотиреоза, при котором масса тела обычно 
нарастает), однако наличие избыточной массы тела 
не исключает гипопитуитаризм. Отмечается склон-
ность к артериальной гипотензии и связанное с этим 
головокружение при быстрой смене положения тела 
из горизонтального на вертикальное. Аппетит по-
нижен, однако не носит характер анорексии. Иногда 
возникает лёгкое чувство голода (связанное с гипо-
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гликемией), которое быстро проходит после приёма 
незначительного количества пищи.

 Весьма важно в процессе анамнеза выявить 
причину заболевания, последовательность возник-
новения отдельных симптомов, стабильность или 
нарастание их со временем. В связи с тем, что у 
женщин гипопитуитаризм может быть связан с тяжё-
лыми родами или абортом, осложнёнными кровоте-
чением, необходимо уточнить этот факт. Симптомы 
заболевания при этом возникают непосредственно 
или спустя некоторое время после родов (аборта). 
Женщина обычно указывает на уменьшение или 
отсутствие грудного молока (особенно если после 
предыдущих родов его было достаточно) снижение 
массы тела (в норме после родов в период грудного 
вскармливания ребёнка чаще всего масса тела нарас-
тает), иногда возникновение симптомов невроза. Со 
временем менструальный цикл не восстанавливается 
или меняется характер менструаций (олигоменорея). 
Однако как нормальный менструальный цикл, так 
и нормальная лакторея не исключают гипопитуита-
ризм.

Объективное исследование
При осмотре в первую очередь обращается вни-

мание не столько на степень исхудания, которое мо-
жет быть вызвано разнообразными причинами и не 
является патогномоничным симптомом гипоталамо-
гипофизарной недостаточности, сколько на другие 
проявления заболевания, в частности на состояние 
кожи и её придатков, развитие вторичных поло-
вых признаков. Одним из проявлений гипоталамо-
гипофизарной недостаточности, в частности вто-
ричного гипо-гонадизма, является инволюция 
вторичных половых признаков (выпадение волос в 
подмышечных ямках и на лобке, гипоплазия и атро-
фия молочных желез; если болезнь возникает в пу-
бертатный период –отсутствие роста волос на лице, 
в подмышечных впадинах, на лобке). При наличии 
гипотиреоза волосы сухие, ломкие, редкие, харак-
терно выпадение наружных частей бровей (симптом 
Хертога). Кожа на ощупь холодная, сухая, морщини-
стая, с желтоватым оттенком, больные выглядят стар-
ше своих лет. Отмечается склонность с брадикардии. 

Пульс слабого наполнения, артериальное давление 
снижено. Тоны сердца ослаблены, над верхушкой и в 
точке Боткина нередко выслушивается функциональ-
ный шум. При длительном течении заболевания воз-
никают органические изменения половых органов: 
гипоплазия матки, яичников, полового члена, яичек.

При наличии указанных жалоб и объективных 
изменений диагностика гипоталамо-гипофизарной 
недостаточности не представляет трудностей. При 
этом в диагнозе указывается не только гипопитуи-
таризм, но также основные синдромы поражения 
периферических эндокринных желез (вторичный 
гипогонадизм, гипотиреоз, гипокортицизм, гипосо-
матотропизм). При тотальном гипопитуита-ризме в 
связи с нарушением секреции вазопрессина могут 
наблюдаться симптомы несахарного диабета. По воз-
можности указывается этиологический фактор (пост-
травматический, постинфекционный, послеродовый 
гипопитуитаризм, или синдром Шихена и т. д.).

Дополнительные исследования
В первые два дня пребывания в стационаре наря-

ду с общеклиническим производится исследование 
крови больного на липиды и их фракции, холестерин, 
общий белок и белковые фракции, электролиты плаз-
мы крови и эритроцитов. Проводятся консультации 
невропатолога, гинеколога, окулиста. При подозре-
нии на гипопитуитаризм применяется ряд исследова-
ний на выявление степени вовлечения в патологиче-
ский процесс периферических эндокринных желез. 
На третий день проводятся тест толерантности к 
глюкозе, рентгенография черепа, исследование сома-
тотропина, гонадотропных гормонов, тиротропина, 
кортикотропина, связанного с белком йода (СБЙ); на 
четвёртый день исследуется поглощение 131 I щи-
товидной железой, экскреция с мочой 17-кетосте-
роидов и 17-оксикортикостероидов, цитология влага-
лищного мазка и др.

В дальнейшем производятся функциональные 
тесты (тесты стимуляции эндокринных желез троп-
ными гормонами гипофиза). Чаще всего они приме-
няются при парциальном гипопитуитаризме для диф-
ференциации первичного и вторичного гипотиреоза, 
гипокортицизма и гипогонадизма.
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Алгоритм дифференциальной диагностики основных симптомов гипоталамо-гипофизарной недоста-
точности
Исхудание

Сахарный диабет, тиреотоксикоз, злокачественная опухоль, хронические заболевания органов пищеваре-
ния (чаще язвенная болезнь, хронический панкреатит с нарушением экскреторной функции, хронический 
энтероколит), туберкулёз, хронический деформирующий полиартрит (у длительно прикованных к постели 
больных), Аддисонова болезнь, гемобластоз, неврогенная анорексия, гипопитуитаризм (гипофизарная ка-
хексия, или болезнь Симмондса; синдром Шихена).
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