
Ââåäåíèå
«Пустое» турецкое седло (ПТС)
образуется в результате внедре-
ния субарахноидального прост-
ранства в интраселлярную об-
ласть, что часто сопровождается
различной степенью сдавления
гипофиза [1, 2]. ПТС подразделя-
ют на первичное и вторичное [3].
Первичное ПТС диагностирует-
ся в случае отсутствия видимых
причин после исключения пред-
шествующей патологии гипофи-
за в виде оперативного вмеша-
тельства, фармако- или радиоте-
рапии на область турецкого сед-
ла [3]. 

Напротив, вторичное ПТС мо-
жет быть следствием фармако-
логической или радиотерапии
или оперативного вмешатель-
ства по поводу опухоли гипофи-
за или опухолей другой локали-
зации, в частности неоплазий го-
ловного мозга больших разме-
ров, менингиом [5], а также
возникнуть в результате инфек-
ционного процесса в гипофизар-
ной области, аутоиммунного по-
ражения гипофиза или травмы
головы [4]. Вторичное ПТС мо-
жет привести к спонтанному
некрозу (ишемии или кровоизли-
янию) аденом.

Èñòîðè÷åñêàÿ ñïðàâêà 
Термин «пустое» турецкое седло
впервые введен Bush в 1951 г. для
описания «анатомической особен-
ности», выявленной у 40 из 788 тру-
пов, преимущественно женщин, ха-
рактеризующейся неполным разви-
тием диафрагмы турецкого седла
или формированием лишь неболь-
шого ободка по периферии со сдав-
лением гипофиза так, что на дне
турецкого седла образуется тон-
кий слой ткани [6]. Впоследствии
обнаружены новые подробности. 
В частности, Kaufman в 1968 г.
предположил, что «пустое турец-
кое седло — это особая анатоми-
ческая или рентгенографическая
структура, образовавшаяся в ре-
зультате неполноценности диаф-
рагмы турецкого седла и нормаль-
ного или повышенного давления
спинномозговой жидкости (СМЖ).
Роль физиологических колебаний
давления СМЖ и эффекта наложе-
ния длительно повышенного давле-
ния СМЖ связана с анатомически-
ми изменениями костной стенки
турецкого седла».

Ýïèäåìèîëîãèÿ 
ïåðâè÷íîãî ÏÒÑ 
Результаты эпидемиологических
исследований первичного ПТС во

многом зависят от методов сбора
информации. В частности, при
аутопсии вероятность случайно-
го обнаружения первичного
ПТС составляет приблизительно
5,5–12 % [6, 7]. При нейровизуа-
лизации распространенность пер-
вичного ПТС составляет 12 %. 
В клинической практике сообща-
ется, по разным данным, о 8–35 %
случаев первичного ПТС в общей
популяции [3, 8–10], соотношение
женщины/мужчины — 5:1 [8].
Действительно, большая распро-
страненность первичного ПТС
регистрируется среди женщин с
как минимум одними родами в
анамнезе [11]. Пик выявляемости
первичного ПТС приходится на
период от 30 до 40 лет, у женщин
несколько раньше, чем у мужчин.
Первичное ПТС у детей возникает
реже, чем у взрослых, и часто ас-
социировано с гипоталамо-гипо-
физарной дисфункцией, генети-
ческими нарушениями или пери-
натальными осложнениями, на-
пример, возникает при синдроме
Шерешевского-Тернера, болезни
моямоя, синдроме Барттера,
синдроме невоидной базально-
клеточной карциномы, синдроме
Хантера, синдроме Прадера-Вил-
ли, синдроме Альстрема, болезни

Êëèíè÷åñêèå îáçîðû â ýíäîêðèíîëîãèè � 2018 � № 1

Ïåðâè÷íîå «ïóñòîå»
òóðåöêîå ñåäëî

53

Íåéðîýíäîêðèíîëîãèÿ

Ðàñøèðåííûé ðåôåðàò ñòàòüè Chiloiro S., Giampietro A., Bianchi A., Tartaglione T., Capobianco A., Anile C., De Mari-
nis L. Primary empty sella: a comprehensive review // Eur J Endocrinol. 2017 Dec; 177(6): R275–R285. 

Ðåôåðàò ïîäãîòîâëåí À.Ñ. Ïîãîðåëîâîé.

Ðåçþìå
Ïåðâè÷íîå «ïóñòîå» òóðåöêîå ñåäëî (ÏÒÑ) îáðàçóåòñÿ â ðåçóëüòàòå âíåäðåíèÿ ñóáàðàõíîèäàëüíîãî ïðîñòðàíñòâà â
èíòðàñåëëÿðíóþ îáëàñòü, ÷òî ÷àñòî ñîïðîâîæäàåòñÿ ðàçëè÷íîé ñòåïåíüþ ñäàâëåíèÿ ãèïîôèçà ó ïàöèåíòîâ áåç åãî
ïðåäøåñòâóþùåé ïàòîëîãèè. Ïàòîãåíåç ïåðâè÷íîãî ÏÒÑ íå äî êîíöà ÿñåí. Ïðè÷èíîé ñ÷èòàåòñÿ íåäîñòàòî÷íîñòü äèàôðàãìû
òóðåöêîãî ñåäëà â ñî÷åòàíèè ñ âîçíèêíîâåíèåì ðÿäà ôàêòîðîâ ñî ñòîðîíû òóðåöêîãî ñåäëà èëè ãèïîôèçà, òàêèõ êàê
ïîâûøåíèå âíóòðè÷åðåïíîãî äàâëåíèÿ èëè èçìåíåíèå ðàçìåðîâ ãèïîôèçà. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ïåðâè÷íîå ÏÒÑ ÿâëÿåòñÿ
ðàäèîëîãè÷åñêîé íàõîäêîé, íå ñîïðîâîæäàþùåéñÿ ýíäîêðèííûìè, íåâðîëîãè÷åñêèìè èëè îôòàëüìîëîãè÷åñêèìè ñèìïòîìàìè,
êîòîðûå îòíîñÿòñÿ ê ñèíäðîìó ÏÒÑ. Òèïè÷íàÿ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ñèíäðîìà ÏÒÑ ìîæåò áûòü ñëåäñòâèåì âíóòðè÷åðåïíîé
ãèïåðòåíçèè è ïðåäñòàâëåíà ãîëîâíûìè áîëÿìè, íàðóøåíèåì ìåíñòðóàëüíîãî öèêëà, èçáûòî÷íîé ìàññîé òåëà è çðèòåëüíûìè
íàðóøåíèÿìè. Íåñìîòðÿ íà òî ÷òî ïðè ñèíäðîìå ÏÒÑ íàèáîëåå ÷àñòî âîçíèêàþò ãèïåðïðîëàêòèíåìèÿ è äåôèöèò ãîðìîíà
ðîñòà, êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ðàçíîîáðàçíà â îòíîøåíèè ñèìïòîìîâ è ãîðìîíàëüíûõ èçìåíåíèé è èíîãäà ìîæåò
ñîïðîâîæäàòüñÿ ñåðüåçíûìè íàðóøåíèÿìè, òàêèìè êàê îòåê çðèòåëüíîãî íåðâà, ðèíîðåÿ ñïèííîìîçãîâîé æèäêîñòüþ è
ñíèæåíèå îñòðîòû çðåíèÿ. Ñëåäîâàòåëüíî, äëÿ ïîñòàíîâêè äèàãíîçà, ëå÷åíèÿ è íàáëþäåíèÿ ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ÏÒÑ
íåîáõîäèì ìóëüòèäèñöèïëèíàðíûé ïîäõîä ñ ó÷àñòèåì ñïåöèàëèñòîâ â îáëàñòè ýíäîêðèíîëîãèè, íåâðîëîãèè è îôòàëüìîëîãèè. 



Меньера и болезни Эрдгейма-Чес-
тера [12, 13–19]. 

Ïàòîãåíåç 
ïåðâè÷íîãî ÏÒÑ
Этиология и патогенетические
механизмы формирования пер-
вичного ПТС не ясны. Однако
разработано множество этиопато-
генетических гипотез, включая
неполноценность диафрагмы ту-
рецкого седла, влияние экстрасел-
лярных факторов (в том числе ва-
риабельность давления СМЖ, по-
вышение внутричерепного давле-
ния) и гипофизарных факторов
(изменение объема гипофиза). 

Íåäîñòàòî÷íîñòü 
äèàôðàãìû òóðåöêîãî ñåäëà

Диафрагма турецкого седла
представляет собой изгиб твердой
мозговой оболочки, который отде-
ляет супраселлярную цистерну от
гипофизарной ямки, также изве-
стной как турецкое седло. Ножка
гипофиза проходит через неболь-
шое отверстие в центре диафраг-
мы. Считается, что недостаточ-
ность диафрагмы турецкого седла
играет ключевую роль в формиро-
вании первичного ПТС, обнару-
живается в 22–77 % случаев. При
этом в 20,5 % случаев в норме от-
мечается полное отсутствие диаф-
рагмы турецкого седла [20]. Повы-
шение давления в супраселлярном
субарахноидальном пространстве
или уменьшение объема гипофиза
являются предрасполагающими
факторами развития интраселляр-
ной субарахноидальной грыжи.
Неполноценность диафрагмы ту-
рецкого седла приводит к прямо-
му сообщению между супрасел-
лярной цистерной и гипофизар-
ной ямкой и беспрепятственным
пульсирующим движениям СМЖ
внутрь турецкого седла. Это пос-
тепенно способствует уплощению
и смещению гипофиза ко дну ту-
рецкого седла, а иногда может,
разрушив костную стенку турец-
кого седла, проникнуть в сфенои-
дальный синус и привести к рино-
рее СМЖ [21]. Таким образом,
большинство указанных факторов
самостоятельно не вызывают
вклинивания субарахноидального
пространства, но ключевым для

развития первичного ПТС являет-
ся патология диафрагмы турецко-
го седла в сочетании с другими
факторами. 

Ñóïðàñåëëÿðíûå ôàêòîðû
Многие авторы сообщают о роли
внутричерепного давления в раз-
витии первичного ПТС. Внутри-
черепные условия, повышающие
давление СМЖ и обуславливаю-
щие первичное ПТС, включают
гидроцефалию, тромбоз, менин-
гит, опухоли мозга и мальфор-
мацию Арнольда-Киари [22]. До
94 % пациентов с идиопатической
внутричерепной гипертензией
(ИВГ) имеют ПТС [3]. ИВГ, также
известная как псевдоопухоль моз-
га, — синдром неизвестной этио-
логии, при котором происходит
повышение внутричерепного дав-
ления при отсутствии опухолевого
поражения или гидроцефалии.
ИВГ может развиваться вслед-
ствие нарушения всасывания и по-
вышения секреции СМЖ, усиле-
ния внутричерепной гемодинами-
ки и повышения проницаемости
мозговых капилляров [22]. Нару-
шение циркуляции и движения
СМЖ выявлено у 77 % пациентов
с первичным ПТС [3]. Нарушение
всасывания СМЖ арахноидальны-
ми ворсинами доказано у 80–84 %
пациентов с первичным ПТС [3]. В
некоторых случаях даже нормаль-
ные пульсирующие движения
СМЖ достаточны для формирова-
ния ПТС при наличии недостаточ-
ности диафрагмы турецкого сед-
ла. Действительно, у некоторых
пациентов повышение внутриче-
репного давления наблюдалось
только во время сна [3]. Спектр
проявлений внутричерепной ги-
пертензии начинается с молча-
щей, мягкой и перемежающейся
формы, приводящей к развитию
ПТС, и заканчивается более серь-
езной формой с отеком зрительно-
го нерва, выраженной головной
болью и нарушением полей зре-
ния. Вышесказанное объясняет
причину развития ИВГ при ПТС в
некоторых случаях (от 8 до 15 %)
и, наоборот, тот факт, что у 94 %
пациентов с ИВГ имеется ПТС. 

В литературе упоминаются
ожирение и гипертензия среди

возможных причин формирова-
ния первичного ПТС [23], в осо-
бенности у женщин [8]. По дан-
ным различных исследований пер-
вичного ПТС, доля женщин с
ожирением и гипертензией дости-
гает 70–80 % [24]. Индекс массы
тела (ИМТ) положительно корре-
лирует с распространенностью
ИВГ [25]. Тем не менее связь меж-
ду ожирением, системной гипер-
тензией и первичным ПТС до кон-
ца не ясна. Однако изменения
структуры диафрагмы турецкого
седла и стабильное или периоди-
ческое повышение внутричереп-
ного давления могут играть роль в
формировании первичного ПТС
при ожирении. Так было описано
повышение внутричерепного дав-
ления у пациентов с гиперкапнией
и синдромом обструктивного ап-
ноэ во сне. Более того, предполага-
ется, что при центральном ожире-
нии увеличивается внутрибрюш-
ное давление с последующим по-
вышением как плеврального, так
и сердечного давления наполне-
ния, затрудняющим отток веноз-
ной крови от мозга и приводя-
щим к повышению внутричереп-
ного давления [26–28]. Согласно
другому механизму ожирение
напрямую или через цитокины и
адипокины вызывает активацию
11b-HSD1 фермента, усиливающе-
го продукцию кортизола. Стиму-
лируя продукцию СМЖ и снижая
ее дренаж, избыток кортизола по-
вышает внутричерепное давление
[29]. Более того, ожирение ассоци-
ировано с тромбофилофибриноли-
тическими нарушениями сверты-
вающей системы крови и, следова-
тельно, снижением всасывания
СМЖ и повышением внутриче-
репного давления [30–32]. 

Ãèïîôèçàðíûå ôàêòîðû
К изменению объема гипофиза
приводят различные факторы, ко-
торые сначала определяют увели-
чение, а затем уменьшение супра-
селлярного субарахноидального
пространства. При отсутствии со-
ответствующего уменьшения объ-
ема гипофиза и турецкого седла
может образоваться простран-
ство, способствующее вклинива-
нию супраселлярной цистерны
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при гипоплазии диафрагмы турец-
кого седла или повышении давле-
ния СМЖ. Увеличение размеров
гипофиза, иногда вдвое с увеличе-
нием размеров турецкого седла,
происходит во время беременнос-
ти и лактации [33]. Напротив, у
женщин на четвертой декаде жиз-
ни наряду с наступлением менопа-
узы наблюдается инволюция гипо-
физа, что объясняет бo *льшую
распространенность первичного
ПТС у женщин среднего возраста.
В некоторых ситуациях в случае
первичной гормональной недоста-
точности (первичный гипотиреоз,
первичный гипокортицизм и пер-
вичный гипогонадизм) возникает
компенсаторная гипертрофия ги-
пофиза [20]. При гипофизите [34]
гиперплазия гипофиза может при-
вести к формированию ПТС как
заключительной стадии заболева-
ния, что подтверждает обнаруже-
ние антигипофизарных антител в
приблизительно 6 % случаев пер-
вичного ПТС [35]. 

Êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè
ïåðâè÷íîãî ÏÒÑ
Первичное ПТС часто обнаружи-
вается случайно при аутопсии
(5–23 %) [6, 7] или радиологичес-
ком обследовании (8–35 % в об-
щей популяции) [36, 37–39]. ПТС
является наиболее часто выявляе-
мым симптомом при визуализа-
ции у пациентов с ИВГ и присут-
ствует приблизительно в 70 % слу-
чаев [40]. Напротив, распростра-
ненность ИВГ сравнительно мала:
около 1 случая на 100 тыс. чело-
век. Таким образом, у большин-
ства лиц с ПТС ИВГ отсутствует.
Соответственно, первичное ПТС
может быть случайной радиологи-
ческой находкой и обычно не соп-
ровождается клинической симп-
томатикой [41]. Однако в случае
наличия эндокринных, неврологи-
ческих, офтальмологических или
психиатрических симптомов, выз-
ванных вышеуказанными анато-
мическими изменениями, форми-
руется картина синдрома первич-
ного ПТС [8]. Наиболее частыми
симптомами синдрома первично-
го ПТС являются головная боль,
нарушение менструального цик-
ла, галакторея, гирсутизм и бесп-

лодие [8]. Головная боль и ожире-
ние считаются наиболее характер-
ными клиническими проявления-
ми у мужчин и женщин соответ-
ственно [3]. Регистрируемая часто-
та тех или иных симптомов
зависит от жалоб, с которыми па-
циенты обращаются за медицинс-
кой помощью. 

Ýíäîêðèííûå ðàññòðîéñòâà 
Клиническая картина у пациентов
с первичным ПТС обычно доволь-
но сложная в интерпретации, так
как бывает трудно различить
симптомы, возникшие вследствие
наличия ПТС, и случайно обнару-
женные при обследовании и не яв-
ляющиеся причиной обращения
за медицинской помощью. Так,
один и тот же симптом может
быть следствием как ПТС, так и
других причин. Избыточный вес и
ожирение встречаются у 73 и 
14 % пациентов с первичным ПТС
соответственно, в особенности у
женщин: около 50 % из них с ПТС
также страдают ожирением [3].
Среди жалоб женщин с ПТС бы-
ли различные нарушение менстру-
ального цикла (40 %), галакторея
(26 %) и гипертрихоз (18 %) [3].
Среди мужчин наиболее частой
жалобой является сексуальная
дисфункция (около 53 %), гинеко-
мастия встречается приблизитель-
но в 12 % случаев [3]. 

Эндокринные нарушения выяв-
ляются примерно у 19 % пациен-
тов [8]. В результате сдавления па-
ренхимы гипофиза к стенкам по-
лости турецкого седла и растяже-
ния кзади и вниз к остаточной
ткани гипофиза гипофизарной
ножки возникает недостаточ-
ность гормональной секреции.
Снижение секреторной активнос-
ти может быть различной степе-
ни, начиная от пангипопитуита-
ризма с дефицитом пролактина и
заканчивая гипопитуитаризмом
или изолированным гормональ-
ным дефицитом с повышенным
или нормальным уровнем пролак-
тина. Согласно данным, опубли-
кованным за последние 20 лет [3,
8, 11, 42, 43–46], наиболее часто
как в детской, так и во взрослой
популяции распространенность
соматотропной недостаточности

составляет от 4 до 57,1 % случаев
первичного ПТС. Распространен-
ность вторичного гипокортициз-
ма, гипотиреоза и гипогонадизма
варьирует от 2,3 до 32 % случаев
первичного ПТС. По крайней ме-
ре в 7–10 % случаев первичного
ПТС сопровождаются гиперпро-
лактинемией. Почти у половины
пациентов уровень пролактина
находился в пределах от 50 до
100 мкг/л (средний уровень про-
лактина 31 мкг/л) [8]. Следует от-
метить, что нарушение менстру-
ального цикла (гипо-, гипер-, оли-
го, поли-, аменорея, ановуля-
торные циклы или укорочение
лютеиновой фазы) также может
иметь место при нормальном
уровне пролактина. Это объясня-
ется гиперчувствительностью к
нормальным значениям пролакти-
на или периодической гиперпро-
лактинемией, не диагностируе-
мой с помощью однократного за-
бора крови. Действительно, описа-
но изменение суточного ритма
секреции пролактина при первич-
ном ПТС, связанном с хроничес-
ким или периодическим повыше-
нием внутричерепного давления.
У пациентов с внутричерепной ги-
пертензией даже во время фазы
быстрого сна ночной прирост
уровня пролактина снижен или
полностью отсутствует [47, 48]. 
В редких случаях описана гипер-
секреция гормонов гипофиза у па-
циентов с первичным ПТС, обус-
ловленным эктопическими адено-
мами гипофиза, секретирующими
гормон роста и адренокортикот-
ропный гормон и расположенны-
ми посередине межсфеноидаль-
ной перегородки [49, 50]. 

Ðîëü ïðîëàêòèíà, äîôàìèíåðãè÷åñêîé
è ñåðîòîíèíîâîé ñèñòåì

Эндокринные нарушения также
могут быть следствием дисфунк-
ции системы нейромедиаторов,
частично обусловленной движе-
нием СМЖ и реакцией иммунной
системы. Ввиду того что у пациен-
тов с повышенным давлением
СМЖ меняется секреторный от-
вет пролактина в ходе динамичес-
ких тестов, предположено, что
выявленное изменение может
оказывать влияние на обратный
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нейрональный захват дофамина.
Действительно, внутричерепная
гипертензия нарушает обратный
захват дофамина, усиливая его
действие на уровне гипофиза и сни-
жая реакцию на номифенсин —
непрямой дофаминергический
агонист [51]. 

При первичном ПТС с нормаль-
ным уровнем пролактина в случае
повышения активности дофами-
нергической системы средний пи-
ковый ответ на однократную сти-
муляцию тиролиберином и меток-
лопрамидом значительно не отли-
чается от такового у здоровых
субъектов, хотя отмечается тен-
денция более выраженного и дли-
тельного выброса пролактина,
процент прироста уровня пролак-
тина в сравнении с базальным
уровнем зачастую ниже нормы.
Более того, отмечается обратная
зависимость между базальным
уровнем пролактина и его пико-
вым значением после введения
метоклопрамида [52].

При первичном ПТС с высоким
уровнем пролактина представляет
сложность дифференциальная ди-
агностика с пролактин-секретиру-
ющей аденомой. Визуализация ги-
пофиза играет в этом ключевую
роль. Также для пролактин-секре-
тирующих аденом характерно от-
сутствие повышения дофамина
при стимуляции тиролиберином
или метоклопрамидом, реакция
восстанавливается в большинстве
случаев после аденомэктомии [53].
У женщин с первичным ПТС в
пре- и постменопаузе дофаминер-
гическая активность различается:
эстроген-зависимая активация до-
фамина в пременопаузе очевидно
ниже таковой в постменопаузе.
Следовательно, у женщин с пер-
вичным ПТС в постменопаузе от-
вет пролактина на введение тиро-
либерина выше, чем у здоровых
субъектов, а при первичном ПТС в
пременопаузе аналогичен таково-
му у здоровых женщин [54].

У молодых фертильных жен-
щин с первичным ПТС и нор-
мальным уровнем пролактина на
фоне лечения триптофаном наб-
людалось восстановление суточ-
ного ритма секреции пролактина,
свидетельствуя об изменениях 

в серотонинергической системе,
стимулирующей секрецию про-
лактина через центральные меха-
низмы [55]. 

В конечном итоге множество
факторов влияет на изменение
уровня пролактина в ходе стиму-
ляционных тестов при первичном
ПТС, такие как внутричерепное
давление, целостность ножки ги-
пофиза, базальный уровень про-
лактина и функция гонад. 

Íåâðîëîãè÷åñêèå 
è îôòàëüìîëîãè÷åñêèå ñèìïòîìû 

Неврологические и офтальмоло-
гические симптомы при синдроме
первичного ПТС в основном обус-
ловлены повышением внутриче-
репного давления: значения от 14
до 24 мм рт. ст. моментально не
приводят к очевидной внутриче-
репной гипертензии, но достаточ-
ны для возникновения неврологи-
ческой симптоматики первичного
ПТС в виде головных болей и зри-
тельных нарушений. 

Действительно, около 84–88 %
случаев синдрома первичного
ПТС характеризуется возникнове-
нием головной боли, обычно лока-
лизующейся латерально, постоян-
ной, продолжающейся годами [3,
8]. В меньшем проценте случаев
(около 20 %) головная боль сопро-
вождается симптомами внутриче-
репной гипертензии, такими как
отек зрительного нерва, и зритель-
ными нарушениями [3, 8]. Невро-
логические расстройства, такие
как головокружение, синкопаль-
ные состояния, поражение череп-
ных нервов, судороги или депрес-
сия, встречаются приблизительно
в 40 % случаев [3]. Редко может
возникать ринорея СМЖ, являю-
щаяся фактором риска ретроград-
ного менингита. Офтальмологичес-
кая картина также включает ухуд-
шение остроты зрения (13–37 %),
«туман» перед глазами (29 %),
диплопию (2 %), нарушение рабо-
ты глазодвигательного нерва (1 %)
или оптический неврит (1 %) [3, 8].

Äèàãíîñòèêà
Âèçóàëèçèðóþùèå 

ìåòîäû îáñëåäîâàíèÿ
Наличие ПТС может быть подтве-
рждено визуализацией турецкого

седла и супраселлярной области с
помощью магнитно-резонансной
томографии (МРТ) или компью-
терной томографии (КТ) у пациен-
тов с противопоказаниями к МРТ.
Обычно обнаруживается СМЖ
внутри турецкого седла, прилежа-
щее сверху субарахноидальное
пространство, остаточная ткань
гипофиза полулунной структуры,
распластанная по дну турецкого
седла, и, как правило, утолщенные
костные стенки. Ножка гипофиза
обычно истончена и расположена
по средней линии. В редких случа-
ях зрительный перекрест, перед-
няя стенка третьего желудочка мо-
жет внедряться в турецкое седло.
При асимметрии интраселлярной
СМЖ гипофизарная ножка может
смещаться. Для оптимальной визу-
ализации ПТС рекомендовано по-
лучение сагиттальных и фронталь-
ных Т1-взвешенных и фронталь-
ных Т2-взвешенных изображений
с контрастным усилением. Визуа-
лизация с помощью МРТ также
позволяет выделить некоторые
косвенные признаки внутричереп-
ной гипертензии, такие как упло-
щение заднего полюса склеры,
расширение подоболочечного су-
барахноидального пространства
по ходу зрительных нервов, изви-
тость хода зрительных нервов,
утолщение прелиминарной части
зрительного нерва [57] и оболочки
нерва более 201,30 мм3 при объеме
гипофиза менее 611,21 мм3 [58].

Ýíäîêðèíîëîãè÷åñêîå 
îáñëåäîâàíèå

Ввиду неясности возможных гор-
мональных изменений при синд-
роме ПТС целесообразно опреде-
ление базального уровня тропных
гормонов. При наличии показаний
для уточнения гормонального де-
фицита рекомендовано проведе-
ние динамических тестов, в част-
ности с целью диагностики сома-
тотропной недостаточности и вто-
ричного гипокортицизма. 

Îôòàëüìîëîãè÷åñêîå 
îáñëåäîâàíèå

В последнее время ведущая роль в
диагностике внутричерепной ги-
пертензии принадлежит эхогра-
фии орбит. Процедура выполня-
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ется быстро, не инвазивна, обла-
дает высокой специфичностью и
позволяет провести непрямую
оценку через определение морфо-
логии зрительных нервов и пери-
орбитального субарахноидального
пространства. Установлена прямая
положительная взаимосвязь меж-
ду динамическими параметрами
СМЖ и диаметром зрительных
нервов [59]. Более того, известно,
что диаметр зрительных нервов
быстро меняется в ответ на изме-
нение внутричерепного давления
[59]. Следовательно, учитывая бе-
зопасность, низкую стоимость и
отсутствие дискомфорта для паци-
ентов, эхография орбит является
методом выбора как при первона-
чальном обследовании, так и в хо-
де динамического наблюдения
при синдроме ПТС. В случае по-
дозрения на наличие внутричереп-
ной гипертензии при эхографии
для определения потенциального
неврологического поражения оф-
тальмологическое обследование
должно быть дополнено компь-
ютерной периметрией и зритель-
ными вызванными потенциала-
ми. Вышеуказанное обследование
должно быть выполнено на этапе
выявления первичного ПТС и в
ходе динамического наблюдения
в соответствии с клинической
картиной для оценки эффектив-
ности проводимой терапии.

Äèôôåðåíöèàëüíûé 
äèàãíîç
ПТС следует дифференцировать с
другой патологией гипофиза или
кистозными изменениями, таки-
ми как арахноидальные и эпидер-
моидные кисты и врожденные
аномалии. Супраселлярные арах-
ноидальные кисты на самом деле
могут проникать в турецкое сед-
ло, которое при этом может выг-
лядеть увеличенным или разру-
шенным. Третий желудочек или
зрительный перекрест могут быть
смещены образованием, содержа-
щим СМЖ, стенки которого лег-
ко определяются с помощью тон-
ких срезов при визуализации [56].
Напротив, внутриселлярные эпи-
дермоидные кисты являются ред-
ким явлением, обычно располага-
ются посередине от эпидермоида

мостомозжечкового угла [56].
Кроме того, некоторые врожден-
ные аномалии, такие как наличие
эмбрионального углубления во-
ронки третьего желудочка, двой-
ной гипофизарной ножки или
эктопического «яркого пятна»
задней доли гипофиза, характе-
ризующегося малыми размерами
железы и костной основы турец-
кого седла и короткой гипофизар-
ной ножкой, могут имитировать
частичное ПТС [56]. Таким обра-
зом, диагноз ПТС требует мульти-
дисциплинарного подхода и веде-
ния с участием экспертов в облас-
ти эндокринологии, неврологии и
офтальмологии (рисунок).

Òàêòèêà ëå÷åíèÿ
Ãèïîïèòóèòàðèçì

Заместительная гормональная те-
рапия при синдроме ПТС должна
основываться на исследовании
уровня каждого из гормонов в от-
дельности и назначаться в соотве-
тствии с определенной временной
последовательностью. При нали-
чии дефицита нескольких гормо-
нов гипофиза рекомендовано на-
чинать терапию с гидрокортизона
с последующим назначением ле-
вотироксина. Заместительная гор-
мональная терапия половыми гор-
монами должна быть рассмотрена
после стабилизации состояния па-
циента. В заключение, при нали-
чии показаний пациентам с отсу-
тствием внутричерепной гипер-
тензии показан прием рекомби-
нантного гормона роста. Лечение
гипепролактинемии заключается
в применении препаратов из груп-
пы агонистов дофаминовых ре-
цепторов, на фоне приема кото-
рых отмечается улучшение обще-
го состояния и нормализация био-
химических параметров [8].

Âíóòðè÷åðåïíàÿ ãèïåðòåíçèÿ
Внутричерепная гипертензия всег-
да требует надлежащей терапии.
У пациентов с избыточным ве-
сом или ожирением в первую
очередь показано снижение
веса с помощью гипокалорий-
ной диеты или бариатрической
хирургии, на фоне чего может
улучшиться неврологическая
картина [60]. Доказано, что

степень отека зрительного нерва
и процент снижения веса напря-
мую зависят друг от друга [61]. 
В рамках эффективного контро-
ля заместительной гормональ-
ной терапии пациентам с гипо-
питуитаризмом показана оценка
риска синдрома мальабсорбции.
Кроме того, при синдроме ПТС с
признаками внутричерепной ги-
пертензии показан прием осмо-
тических диуретиков, таких как
ацетазоламид (ацетазоламид, ди-
амокс (250–500 мг/сут) или эс-
цин (репарил 100–250 мг/сут),
которые позволяют улучшить
неврологические симптомы [62].
По последним данным, пациен-
там с ожирением [60] и внутри-
черепной гипертензией в случае
отсутствия противопоказаний и
при неэффективности индивиду-
ально разработанной гипокало-
рийной диеты и медикаментоз-
ной терапии показана бариатри-
ческая хирургия [63]. Пациентам
с серьезным нарушением зрения
или прогрессирующим снижени-
ем остроты зрения помимо бари-
атрической хирургии и другой
медикаментозной терапии пока-
зано проведение люмбоперито-
неального шунтирования [63].
При возникновении ринореи и
утяжелении зрительной дисфу-
нкции необходимо проведение
вентрикуло-перитонеального
шунтирования для предупрежде-
ния таких серьезных послед-
ствий внутричерепной гипер-
тензии, как прогрессирующее
снижение остроты зрения, нару-
шение полей зрения, отек и атро-
фия зрительного нерва [63]. Од-
нако лечение ринореи СМЖ ос-
тается проблемой и требует безо-
пасной и эффективной тактики
лечения. При нормальном давле-
нии и движении СМЖ следует
выполнить восстановление де-
фекта черепа хирургическим пу-
тем. Напротив, при нарушении
давления и движения СМЖ по-
казано ее дренирование. Таким
образом, синдром ПТС требует
мультидисциплинарного терапев-
тического подхода и наблюдения
с вовлечением экспертов из об-
ласти эндокринологии, невроло-
гии и офтальмологии.
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Äèíàìè÷åñêîå 
íàáëþäåíèå
ПТС представляет собой гетеро-
генный феномен, который, с од-
ной стороны, может быть случай-
но выявлен с помощью радиологи-
ческих методов исследования c
отсутствием клинической симп-
томатики, с другой стороны, мо-
жет сопровождаться формирова-
нием эндокринных, неврологи-
ческих или офтальмологических
симптомов. Следовательно, так-
тика введения таких пациентов
зависит от клинических проявле-
ний. 

Пациентам с выявленным ПТС
без клинических признаков на мо-
мент постановки диагноза, учиты-
вая риск развития синдрома ПТС,
показано динамическое наблюде-
ние и повторное обследование че-
рез большой промежуток времени
(через 24–36 месяцев) для обнару-
жения эндокринных или офталь-
мологических нарушений. В част-
ности, нейрорадиологическое ис-
следование позволяет распознать
ИВГ на ранней стадии [8]. При от-
сутствии прогрессирования следу-
ющее контрольное обследование
может быть выполнено еще через
больший промежуток времени и
ограничиваться лишь теми паци-
ентами, кто в этом нуждается с
клинической точки зрения [8].

В случае развития синдрома
ПТС пациенты, получившие ме-
дикаментозное лечение по поводу
эндокринных, неврологических
или офтальмологических симпто-
мов, должны быть как минимум
дважды в год обследованы повтор-
но на основании соответствующих
руководств. Пациенты, получив-
шие хирургическое лечение ИВГ,
также как минимум дважды в год
после операции должны пройти
повторное обследование для оцен-
ки долгосрочных результатов и
побочных эффектов [8]. В случае
вторичного ПТС все пациенты
должны быть обследованы в соот-
ветствии с руководством по веде-
нию гипопитуитаризма и этиоло-
гии вторичного ПТС [8].

Çàêëþ÷åíèå
ПТС в большинстве случаев предс-
тавляет собой нейрорадиологичес-
кую находку и не сопровождается
клиническими проявлениями. На-
против, синдром первичного ПТС
следует диагностировать и пра-
вильно лечить, так как он гетеро-
генен как в своих клинических
проявлениях, так и в гормональ-
ных изменениях, иногда приводя
к серьезным нарушениям. Настоя-
тельно рекомендуется использо-
вать мультидисцилинарный под-
ход с участием экспертов в облас-

ти эндокринологии, неврологии и
офтальмологии для правильной
постановки диагноза, ведения и
динамического наблюдения паци-
ентов с синдромом первичного
ПТС. 
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