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  Иценко-Кушинг ауруы 

нейреэндокринді аурулар ішіндегі ең 
ауыр түрінің бірі. Патогенез 

негізінде гипоталамо-гипофизарлы- 
бүйрекүсті безі жүйесін 

бақылайтын реттелу механизмінің 
бұзылысы жатады.



       
Этиологиясы жəне патогенезі

          Иценко-Кушинг ауруында қанда кортизол жəне АКТГ 
мөлшерi жоғарлайды жəне олардың секрециясының 
бipіңғай бұзылысы байқалады (гормондардың түнгi көлемi 
төмендеуi жоғалады). Бүйрек үстi безiнiң қыртысты 
қабатында кортизол өнiмiнiң жылдамдығы 4-5 есеге 
көбейедi.

        Аурудың дамуына əсер ететін факторлар:

▪     - бассүйек миының немесе жарақаты
▪     - психикалық жарақаты
▪     - инфекциялық аурулар
▪     - нейроинфекциялар (энцефалит, менингит)
▪     - гипофиз ісігі
▪     - жүктілік
▪     - босану
  
        





Клиникалық көрінісі
▪  іштің май басуы,  көкіректің,  мойынның беттің (ай тəрізді беті ,түсі 

қызғылт түстес,  көкшіл ісік).

▪  Қол бұлшық етінің атрофиясы («паучьи пальцы») жəне аяқ.

▪  Тері құрғақ,  мрамор түстес.

▪  Іштің тері қатпарлары қызғылт түстес, санының жоғары беті жəне сүт 
бездері,  иық.

▪  Остеопороз.

▪  Электролитті – стероидты миокардиодистрофия,  аритмия.

▪  Ұйқышылдық,  полифагия түнде аштық сезіну,  полидипсия,  
терморегуляциялық бұзылыс,  психикалық депрессия жəне агрессивтілік.

▪  Көмірсу алмасуының бұзылуы,  стероидты диабет.

▪  Гипертрихоз.



      
      Иценко-Кушинг ауруында ағзаның дерлік 

барлық жүйелерінде өзгерістер байқалады. 
Тірек-қимыл жүйесінде. Остеопороз. Сүйектің 

өсуінің жасқа байланысты қалып қоюы. 
Кортизол деңгейінің шамадан тыс көбеюі 
нəтижесінде эпифизарлы шеміршектің өспей 
қалуы.

Жүрек-қантамыр жүйесінде. Тахикардия. 
Систолалық шу. Артериялық гипертензия.
Гипертрофия.

Тыныс алу жүйесінде. Бронхит. Пневмония. 
Туберкулез.

Асқорыту жүйесі. Созылмалы гиперацидті 
гастрит. Гастродуоденалды язва.Асқазаннан қан 
кетулер.   





Классификациясы
       Иценко-Кушинг ауруын Е.И.Марова 

ауырлық дəрежесіне жəне ағымына қарай 
мына топтарға бөлген:

▪   - жеңіл дəрежелі
▪   - орта дəрежелі
▪   - ауыр дəрежелі
       Басқа классификацияда:
▪   - прогрестеуші
▪   - торпидті
   болып бөлінеді.



          
           Бүйрек үстi безiнiң қыртысында кортизол өнiмiнiң 

жылдамдылығы 4-5 ретке дейiн жоғарылайды. Зəрдiң тəулiктiк 
экскрециясы 17 окикортико-стероидтары кортизолда, 
кортизонның жəне олардың метаболитерi жəне 17 
кетостероидтардың нейтральды дегидроэпиондростериондар, 
андростерон жəне этиохолополдар анықталады. Иценко-
Кушинга ауруы кезiнде зəрде 17-OKC экскрециясы үнемi 
жоғары, зəрде бос кортизол құрамы жоғары. Бүйрек үстi 
безiнiң қыртысының гиперплазия кезiнде əйелдерде 
тестлестерон деңгейi жоғары, 17 КС құрамы жоғары жəне 
қалыпты.

          Зəрде 17 ОКС кұрамы 2 дейiн жəне АКТГ енгiзгеннен кейiн 
метопиронды, дексаметазонды жəне КРТ-ны анықтайды.

           Иценко-Кушинг ауыратын науқас АКТГ-ны метопирион 
жəне КРТ-ны енгiзгенде 17 ОКС экскрециясы 2-3 рет нəтиже 
деңгейiмен салыстырамыз (бүйрек үстi безiнiң қыртысында 
iсiгi науқастардан айырамыз)

           Иценко-Кушинг    ауруымен    ауыратындарда    
дексаметазон сынамасы кезiнде (2 мг эр 6 сағат 2 тəулiк ) 17 
ОКС экскрециясы төмендейдi 50%-нe қарағанда (iсiк кезiнде 
өзгермейдi).





          Семiздiк əсiресе бетте жəне денеде бiркелкi орналасқан VII 
мойын омыртка аймағында май жиналып, майлы төмпешiк 
қүрайды. Аяқ қолдары нейропропорциональды арық болады. Бетi 
домалақ терiсi қызарған ай тəрiздес „матронизм„.

          Иценко-Кушинг       ауруы       кезiнде  қанда   күшейген       АКТГ
     продукциясының арнайы əсерi бүйрек үстi безiнiң қыртысты 

қабатында орын алады.
           Ағзадағы биологиялық белсендi мөлшерден тыс кортизол 

бүйрек үстi безiнiң қыртысты қабатында қалыпты ырғақтың 
бұзылуы мүмкiн (mах таңертеңгi miп кешкi сағатта) қан сары 
суындағы белок қабiлетiнiң байланысы кортизол қатынасынан 
төмен.

          Жүрек қантамыр   бұзылысының тұрақты     симптомың  бiрi 
артериялық гипертония болып табылады. Сирек артериялық 
гипертонияда көздiң торлы қабатын, жүректi, бүйректi зақымдап, 
гипертониялық аурулар кезiндегiдей асқындырады.

          Көз алмасында торлы қабаттың ангиопатиясы, көру жүйкесiнiң 
жəне торлы қабаттың iсiнуi торлы қабатқа қан қүйылу   жəне   ақ 
дақ табылады.  Мидың   қан   айналысының   бұзылу   нəтижесiнде   
соқырлық,   гемипарез, гемиплегия туады.





         Жүрек жағынан (гипертонияға байланысты) жүректiң сол жақ 
қарынша шекараларының сол жақ қарыншаның кеңеюi аортада 
II тон акцентi, тахикардия, аритмия, жүрек кан тамыр жүйесiнiң 
жеткiлiксiздiгiнiң көрiнiсi (ентiгу, iсiну, бауырдың үлғаюы) 
байқалады.

        Жүрек бұлшық етiнде дистрофиялық процесстiң дамуы, 
электролиттiк алмасуының бүзылысы: гипокалиемия қабiлетi 
кан айналым жеткiлiксiздiгiн жылдам дамытады. Тахикардияны 
симпатикотания яғни жүрекке əлсiз күш түсуiмен түсiндiредi. 
Жоғары шеткерi қантамыр арнасына қарсыласуын жəне 
коронар жеткiлiксiздiгi туындайтынын ескертедi. Көбiнесе ЭКГ-
да жүрек бүлшық етiнiң метоболикасы бүзылып, электролиттi- 
стероидты кардиопатия белгiсi байқалады. Патогенезде 
артериялык гипертония орталық қантамыр тонусының реттелу 
механизмiнiң бүзылысы орын алады. Ең маңыздысы айқын 
минералокортикоидты белсендiлiгiмен глюкокартикоищтарды 
гиперсекрециясы болады. Кортикостерон жəне альдестеронның 
бөлiгi. Ренин ангиотензин жүйесiнiң қызметiнiң бүзылуы түрақты 
гипертония дамуына əкеледi. Кортизолдың қзақ 
гиперпродукциясына əкелетiн ренин күрамына қатысушы I 
ангиотензин пайда болуын жəне артериялық қысымның 
жоғарылауын тудырады.





           Бұлшық ет жасушаларында жоғалуы, жоғары қантамыр 
тонусының жəне тамырлық реактивтiлiгiнiң өзгеруiн тудырады. 
Патогенезiнде арнайы рөльдi глюкокортикоидтардың 
потенцирленуiмен катехоламиндер жəне биогендi аминдер, 
серотонин тиiмдiлiгi ойнайды. Аурудың тұрақты симптомы 
болып табылады. Егерде ауру бала жасында басталса бойдың 
қалыс қалуы байқалады. Кортизол эпифизорлы шемiршектiң 
дамуын тежейдi. Остеопороздың даму дəрежесiн науқастың 
ауыр жагдайын анықтайды. Жиi көбiне кеуде жəне омыртқаның 
бел аймағы, төс, бас сүйегi зақымдалады. Ең ауыр жағдайда 
остеопороз жалпақ жəне түтiкшелi сүйекте дамиды. Айқын 
остеопороздың өзгерiстер омыртқаларда оң биiктiгiнің 
төмендеуiнен үретiн сон остеопороздық өзгерiстер 
омыртқаларда жəне олардың компрессионды сынықтармен, 
кейде физикалық күш түсiргенде жəне сирек себепсiз 
көрiнiстерден туындайды. Остеопороз патогенезiнде Иценко-
Кушинг ауру кезiнде глюкокортикоидтардың сүйек тiндерiне 
катоболикалық əсерiне көп маңызы жоғары. Сүйек тiндерiнiң 
салмағына ондағы органикалык заттардың жəне одш 
рқмындағы компоненттерi (коллагеидер ж мукополисахаридтер) 
төмендеп, сiлтiлi фосфатаза белсендiлiгi түседi. Салмақтық 
сақталу əсерiнен жəне белоктық матрицалар қүрамы 
төмендейдi сүйек тiнiнiң қабiлеттiлiгi кальцийдi бекiтедi.





         Айқын митохондриялардың зақымдалуы 
бұлшық ет тiндерiн зерттеу кезiнде табылады. 
Иценко-Кушинг ауруына қызару, мрамор тəрiздi, 
терi қабатының қүрғауы жəне солуы 
полицитемилмен байланысты, сонымен бiрге терi 
атрофиясы коллагендер интезiнiң төмендеуiмен 
катоболизмнiң жоғарлауымен шақыруы 
капиллярлардың өткiзгiштiгiне əкеледi. Терiнiң 
солуы жəне майдың тез жиналуы, стриялардың 
пайда болуына əкеледi.

         Ауру симптомына тəн бүлшық ет əлсiздiгi 
болып табылатын бұлшық ет дистрофиясы жəне 
гипокалиемия, дистрофиялық өзгерiстерiмен 
түсiндiрiледi. Гипокалиемиялык алкалоз 
глюкокортикоидтар электролиттi алмасу əсерiне 
байланысты. Гормондар ағзадағы натрийдiң 
кешiгуiн қабiлеттейдi. Əйтпесе К тұзының 
шығуына əкеледi. Калийдiң құрамы плазмада, 
эритроциттерде, бұлшық ет тiндерiнде жəне 
жүрек бұлшық етте бiртiндеп төмендейдi.





          
           Бойдың тежелуi. Иценко-Кушинг ауруына тəн 

симптом болып табылады. Балаларда ол 
глюкокортикоидтар дың мөлшерден тыс 
болуымен байланысты, бұл белок синтезiнiң 
бұзылуына əкеледi, сонымен бiрге 
гиперглюкокортиктицизм кезiндегi хондро жəне 
остеогенез процесiнiң тез жойылуы байқалады. 
Қаңқаның эпифизарлы аймақтың кеш 
жабылуынан бой өсуi тежеледi.

         Жыныстың дамуы тежелуi. Ұл балаларда бұл 
аталық бездiң жəне жыныс мүшесiнiң дамымауын 
қыздарда етеккiрiнiң болмауы жəне сүт безiнiң 
ұлғаюы байқалады. Сонымен бiрге екiншiлiк 
жыныстық белгiлерi өте ерте байқалады. 
Қыздарда беттiң верильдi түктенуi, еркек тəрiздес 
немесе маңдайдың түктенуi дамиды, жыныс 
дамуының бұзылуы гипофиздiң гонадотропты 
қызметтiң төмендеуiнен жəне бүйрек үстi безiнiң 
тестостерон секрециясының жоғарлауына 
байланысты.



         Жүйке жүйесiнiң өзгерiсi бас сүйек жүйкесiнiң зақымдалу 
түрiне, қозғалыс шегiнiң бұзылысы бастың ауруы, омыртқа 
өсiндiсiнiң негiзiн басқан кезде ауырсыну, кейде терi 
аймагында гиперальгезия анықталады.

         Гипоталамиялық бұзылыстарына (гипертония жəне май 
алмасуының бүзылуы) үйқының бүзылуы жəне трофикалық 
бүзылыстар жатуы мүмкiн. Науқастарда ойлау қабiлетiнiң 
төмендеуi, эмоциональды тұрақсыздық болады. Ауру жиi 
эмоциональды жылжиды жəне психикалық бүзылуы көңiл 
күйдiң бүзылуына депрессия түрiнде айқын психоздың болуы, 
қозfыштың жəне паранойдты жағдайда сирек суицидтi ойлар 
туындайды.

          Гормонды бұзылыстар 17-OKC жəне қалыпты бiрнеше 
17-OKC зəр арқылы шыгуымен көрiнедi. Бiрақта андрогендер 
шығуының жогарлауы əсерiнен вирилизацияланудан 
анаболикалық тиiмдiлiгiнен туады ол дененiң өсуi жəне 
остеопороз симптомдарының жұмсаруын қабiлеттендiредi.

           Басқа бұзылыстар:
        Бауырдың циррозы жəне майлы дистрофиясының 

функциональды бұзылуы.
         Шеткерi қанда гемоглобин деңгейiнiң жəне эритроциттер 

санының жогарылауы. Лимфоцитоз нитрофилезбен 
лимфопения, эозинопения миелоциттер жəне жас 
нитрофильдерге жатады





Дифференциальная диагностика болезни и синдрома Иценко-Кушинга

Показатели
Болезнь 
Иценко-
Кушинга

Синдром Иценко-Кушинга

Полосы 
растяжения
Истончение и 
сухость кожи
Гиперпигмента
ция
Характер 
ожирения
Уровень 17-
ОКС и 17-КС в 
моче
Уровень АКТГ в 
крови
Проба с 
дексаметазоно
м

Широкие, 
цианотичны

+
+

Диспластич
еский

Повышенны
й

Умеренно 
повышен

+
Гиперплазия 

обоих 
надпочечник

ов

Широкие, цианотичны
+
+

Диспластический
Повышенный

Нормальный или сниженный
-

Увеличение одного надпочечника, 
пораженного опухолью



.

                                      Диагностика

           Иценко-Кушинг      ауруына      диагнозды      анамнезге,   
клиникалы көрiнiстерiне,   рентинологиялық   жəне   
лабораторлы   белгiлерiне   сүйенiп қойылады.

         Негізгі клиникалық зерттеу.
         Гормондық тексеру: кортизолдық бос экскрециясы зəрмен 

бірге,  кіші дексаметазонды тест,  АКТГ дəрежесі.
          Топикалық диагностика: морфологиялық субстрат  бас сүйек  

миының рентгенофиясы жəне омыртқаларының аурулары.

            Рентгенологиялық зерттеу əдiсi диагностикалауда көп 
басты маңызга ие. 95% ауруларда қаңқа остеопорозы 
анықталады. Бас қаңқасының рентгенограммасында түрiк 
ертоқымы жанама морфологиялык сипатта гипофиздiң 
жағдайына,    оның көлемiне   байланысты    болады.     
Гипофиз макроаденомасында түрiк ертоқымы ұлғаяды. 
Микроаденоманы компьютерлi жəне магниттi-резонансты 
томографияда жəне хирургиялық аденоэктомия кезiнде 
табуға болады.



       Компьютерлi топография. Бүйрек 
үстi безiнiң құрылысын, биiктiгiн, түрiн 
анықтайды. Бүйрек үстi безiнiң жалғыз 
немесе көптеген аденомаларда 
(екiншiлiк макроаденоматоз) жiңiшке 
немесе перифериялардан табуы мүмкiн.

       Саусақтар рентгенограммасы: 2-4 
жылға сүйектiк жастан қалыс қалуы. 
Бүйрек үстi безiн зерттеу кезiнде 
пневморетроперитонизм, инфузионды 
урография. Шеткерi қанда- эозинопения, 
лимфопения, лейкоцитоз.

       Ең ауыр жағдайда қанда глюкоза 
жоғарылайды калий деңгейi төмендейдi.





          Бүйрек үстi безi рентгенографиясында: 
оксигеносупрарентгенография, ангиография, 
қандағы гормондарды анықтау, компьютерлi жəне 
магниттi-резонанстi томография.

          Ультрадыбысты томография бүйрек үстi 
безi ұлгаюын үнемi анықтамайды. Радиоизотопты 
көру 19 йод-холестерин, мечендi 1З1J-ді 
қолданумен жүргiзедi бүйрек үстiнiң 
гиперплазиясын дəлелдеу изотоптың жоғарғы 
жиналуына, бүйрек үстi безiнде iсiктiң 
орналасуын анықтайды.

          Радиоиммунды əдiс гипоталамо-
гипофизарлық, бүйрек үстi безi жүйесiнiң 
функциясын зерттеу үшiн қолданылады. Зəрде 
жəне қанда гормондардың қүрамын анықтайды 



     Емi:
       Емдеу əдiстерi:
          патогенитикалық: гипофизарлы - бүйрек үстi безiнiң 

қарым-  қатынасын қалыптастыруына бағытталған.
          симптоматикалық: алмасулық компенсациясының 

бұзылысына бағыттылған.
         1. АКТГ   жəне кортизолдық   продукциясының   

қалыптасуы   үшiн қолданылады:
         а) гипофизды сəулендiру- дистационды сəулелiк терапия: 

Г-терапия (40-50 грей мөлшерi) жəне протонды шоғыр 
(80-100 грей курстық мөлшерi) 1сеансы Г терапия кезiнде 
20-30 протонды сəулелендiру.

          Тиiмдiлiгi:
емдегеннен кейiн 6-12 айдан кейiн сауықтандыру (90%) 
ремиссияға жылдам түседi.

       б) екi жақты бүйрек үстi безiнiң оперативтi түрде алып 
тастау.
Глюко-    жəне    минералокортикоидтармен    өмiр    бойы    
алмастыру терапиясының адреналоэктомиясы.





       Операциядан кейiнгi асқынулар: нельсон синдромы, 
(гипофиздiң iсiктiң өсуi) бүйрек үстi безiнiң жеткiлiксiздiгiнiң 
лабильдiлiгi жəне терi жамылғысының айқын 
гиперпигментациясы.

      в) комбирленген ем: аурудың орташа ауылық ағымы 
кезiнде бүйрекүстi безiнiң бiреуiн оперативтi түрде алып 
тастап жəне аралық гипофизарлы аймаққа сəулелi 
терапиямен емдейдi.

      г) нейрохирургиялық емдеу əдiсi- гипофиздi селективтi 
адено-эктомиясы: микро жəне макро аденоманы алып 
тастау (90% сауығады).

     д) медикаментозды əдiсi гипофиз жəне бүйрек үстi 
безiнiң қызметi төмендейдi. Бүйрек үстi безiнiң қыртысында 
кортикостероидтар биосинтезiн
блоктап, заттарды жəне АКТГ секрециясын басатын емдiк 
терапия қосады.

     1 Резерпин 1 мг/тəулiгiне 3-6 ай, дифенин, ципрогептадин, 
бромокриптин (парлодел) + сəулелi терапия







      II Элиптен, хлодитан + сəулелi немесе оперативтi ем.
    3) Симптоматикалық терапия     белощмiрку,     электролит
      алмасуының коррекциясын жəне компенсациясына АҚ жəне 

жүрек-тамыр жеткiлiксiздiгiне карсы жүргiзiледi.
     а) анаболикалық стероидтар 0,5 г 1 рет 10-15 күнге берiледi

дистрофиялык бүзылыстар ауырлығына байланысты
     б) К препараттары жəне верошприон-гипокалиемиялық 

алкалозды емдеу
үшiн

     в) бигуанидтер, кейде сонымен бiрге стероидты диабетте. 
Инсулин-
оперативтiк көмек алуында.

      г) Жүрек гликозидтерi жүрек тамыр жеткiлiксiздiгiнде 
монегонды
дəрiлер берiлмейдi

     д) антибиотиктер- септикалық белгiлер болғанда
     е) остеопорозды емдеуде: (12-18 ай)
      iшектегi Са түздарының сiңiрiлу процессiн жеделдетуге карсы
       сүйек матрицасындағы Са түздарының фиксациясына карсы
      сүйек тканiндегi белок компонентiн қалыптастыруға қарсы ДЗ 

витаминi 4-6 ай
       Са препараттары Зг/тəулiгiне
      Иммунодефицит жағдайда биостимуляторлар
       Т-активин


