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Резюме. Аутоиммунные полиэндокринные синдромы являются актуальной проблемой современной 
медицины, поскольку включают в себя развитие нескольких эндокринопатий аутоиммунного характера 
у одного и того же пациента, сочетающихся с аутоиммунной неэндокринной патологией. В обзоре пред-
ставлена сравнительная характеристика четырех типов аутоиммунных полиэндокринных синдромов, а 
также современные данные об их клинике, диагностике и лечении.
Ключевые слова: аутоиммунные полиэндокринные синдромы, классификация, аутоиммунные заболе-
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Аутоиммунные полиэндокринные синдромы (АПС) 

являются очень актуальной проблемой современной 

медицины во всем мире, так как включают в себя ком-

бинацию нескольких аутоиммунных заболеваний, что 

значительно ухудшает качество и уменьшает продол-

жительность жизни таких пациентов. Аутоиммунные 

полиэндокринные синдромы — группа заболеваний, 

при которых наблюдается одновременное или поэтап-

ное развитие двух и более эндокринопатий аутоиммун-

ного характера у одного и того же больного, которые 

совмещаются во многих случаях с аутоиммунной неэн-

докринной патологией [1]. В 1855 году Томас Аддисон 

обратил внимание на то, что у пациентов с идиопати-

ческой надпочечной недостаточностью могут иметь 

место другие аутоиммунные заболевания — перници-

озная анемия и витилиго [2].

В 1908 году H. Claude и H. Gourgerot предположи-

ли общий патогенез нескольких аутоиммунных эн-

докринных заболеваний, описав его в статье под на-

званием «Insufficance pluriglandulaire endocrinnienne» 

[3]. В 1926 году М. Schmidt показал связь между не-

достаточностью коры надпочечников и тиреоидитом 

[4]. Со временем в 1964 году H. Carpenter расширил 

синдром, который описал М. Schmidt, и включил в 

него инсулинзависимый сахарный диабет. Далее, по-

сле углубленного анализа больных с полиэндокрино-

патиями, Neufeld и R. Blizzard в 1980 году предложили 

назвать эту группу заболеваний аутоиммунными по-

лиэндокринными синдромами. Также они разработа-

ли классификацию, которая основана на разделении 

АПС в зависимости от заболеваний, которые состав-

ляли каждый определенный тип АПС [6]. Были вы-

делены четыре типа [6, 7] аутоиммунных полиэндо-

кринных синдромов (табл. 1).

Аутоиммунный полиэндокринный 
синдром 1-го типа

АПС 1-го типа (АПС-1), называемый АPECED 

(autoimmune polyendocrinopathy, candidiasis, ectodermal-

dystrophy) или MEDAC (multiple endocrine deficiency 

autoimmune candidiasis), характеризуется наличием хро-

нического слизисто-кожного кандидоза, хронического 

гипопаратиреоза и аутоиммунной надпочечниковой 

недостаточности (болезнь Аддисона, АНН). 

В основе АПС 1-го типа лежит дефект в аутоиммун-

но-регуляторном гене, который локализуется в 21-й 

хромосоме (21q22.3). Этот ген, получивший название 

AIRE (autoimmune regulator — аутоиммунный регуля-

тор), кодирует белок AIRE, который, наиболее вероят-

но, является регулятором транскрипции [8, 9].

Этот синдром – довольно редкая патология с часто-

той распространения 1 : 100 000 населения и имеет мо-

ногенный аутосомно-рецессивный тип наследования. 

Относительно высокая частота наблюдается у финнов 

(1 : 25 000), среди иранских евреев (1 : 9000) и жителей 

Сардинии (1 : 14 000). Может немного чаще выявляться у 

мужчин (соотношение мужчин и женщин — 4 : 3) [15, 16]. 

В большинстве случаев АПС 1-го типа проявляется 

в детском или подростковом возрасте. Как правило, его 

первым симптомом является слизисто-кожный канди-

доз, который развивается в первые 5 лет жизни. При этом 

наблюдается поражение слизистых оболочек полости рта, 

гениталий, а также кожи, ногтевых валиков и ногтей. До 

10-летнего возраста обычно развивается гипопаратиреоз, 

который характеризуется нервно-мышечной гиперак-
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Таблица 1. Классификация аутоиммунных полиэндокринных синдромов [6, 7]

Тип АПС Основные критерии

АПС-1 — Кандидоз-эктодермальная дистрофия (хронический слизисто-кожный кандидоз) 
— Первичный гипопаратиреоз 
— Аутоиммунная надпочечниковая недостаточность (болезнь Аддисона)

АПС-2 — Аутоиммунная надпочечниковая недостаточность (присутствует всегда) 
— Аутоиммунный тиреоидит 
— Сахарный диабет 1-го типа

АПС-3 Аутоиммунный тиреоидит, который ассоциируется с другими аутоиммунными эндо-
кринными заболеваниями (кроме болезни Аддисона и/или гипопаратиреоза)

АПС-4 Комбинация аутоиммунных заболеваний, не внесенных в предыдущие группы 

тивностью, гипотензией. Надпочечниковая недостаточ-

ность присоединяется в большей степени до 15-летнего 

возраста и проявляется в виде слабости, снижения веса, 

анорексии, тошноты, рвоты, абдоминальных болей, ди-

ареи, гипотонии, гипогликемии, кожной гиперпигмен-

тации. Также в ряде случаев могут выявляться различые 

психические и эмоциональные нарушения [17–19]. 

В состав АПС-1 могут также входить другие нарушения 

эндокринных органов, такие как: гипергонадотропный 

гипогонадизм, аутоиммунный тиреоидит, сахарный ди-

абет 1-го типа (СД-1), реже — аутоиммунные поражения 

гипофиза [18, 20]. Нередко на первый план в клинической 

картине выходят аутоиммунные неэндокринные заболе-

вания — витилиго, васкулиты. Со стороны желудочно-ки-

шечного тракта также могут наблюдаться аутоиммунные 

атрофические гастриты, гепатиты с циррозом печени, ин-

тестинальная дисфункция и синдром мальабсорбции, пер-

нициозная анемия [17, 18]. Очень часто в составе АПС 1-го 

типа присутствует алопеция и эктодермальная дистрофия, 

которая включает кератоконъюнктивиты, гипоплазию 

зубной эмали и точечные дефекты ногтей [15, 17, 21].

Диагностика синдрома основана на выявлении клас-

сической триады, характерной для АПС-1: слизисто-кож-

ный кандидоз, гипопаратиреоз, первичная хроническая 

надпочечниковая недостаточность. Для установления 

диагноза достаточно наличия у больного двух из трех вы-

шеперечисленных заболеваний. Слизисто-кожный кан-

дидоз характеризуется наличием селективного дефицита 

Т-клеточного уровня на фоне нормального В-клеточного 

ответа. Как правило, наблюдается высокий титр антител 

к Candida аlbicans [10]. При хроническом гипопаратирео-

зе выявляются гипокалиемия, гиперфосфатемия, сниже-

ние уровня кальция и определяются аутоантитела к ткани 

паращитовидной железы и Са2+-рецепторам [25]. Для ди-

агностики надпочечниковой недостаточности проводят 

МРТ- или КТ-исследование надпочечников, результаты 

которых могут свидетельствовать о гипо- или атрофии 

органа. Часто выявляются аутоантитела к надпочечни-

кам. В анализе крови может выявляться эозинофилия с 

лимфоцитозом, микро- или макроцитарная анемия. Для 

надпочечниковой недостаточности характерны гипона-

триемия, гипохлоремия, гиперкалиемия, снижение ос-

молярности плазмы [26, 27].

Лечение слизисто-кожного кандидоза проводят 

при помощи итраконазола, амфотерицина и др. Для 

заместительной терапии гипопаратиреоза используют 

препараты кальция, витамина D и др. При надпочеч-

никовой недостаточности используют глюко- и ми-

нералокортикоиды. Следует иметь в виду, что при на-

значении глюкокортикоидов их передозировка может 

вызывать декомпенсацию гипопаратиреоза и спрово-

цировать развитие гипокальциемии [17, 18, 21]. 

Аутоиммунный полиэндокринный 
синдром 2-го типа

АПС 2-го типа (АПС-2) характеризуется пораже-

нием эндокринных желез с развитием надпочечнико-

вой недостаточности (первичного гипокортицизма), 

аутоиммунного тиреоидита и СД 1-го типа. Эти про-

явления нередко сопровождают первичный гипогона-

дизм, миастению гравис, витилиго, алопецию, аутоим-

мунный гепатит, хронический атрофический гастрит, 

пернициозную анемию, гипофизит. В состав АПС 2-го 

типа также могут входить аутоиммунная тромбоцито-

пеническая пурпура, идиопатический несахарный ди-

абет с аутоантителами к вазопрессинпродуцирующим 

клеткам, изолированный дефицит адренокортикоид-

ного гормона, опухоли гипофиза, склеродермия и др. 

АПС-2 сам по себе является достаточно редким (1,4–

2,0 случая на 100 000 населения) и манифестирует, как 

правило, у женщин средних лет (средний возраст появ-

ления заболевания — 35 лет) [28, 29]. Отмечено, что АПС 

2-го типа имеет полигенное наследование, в ряде случаев 

доминантное с неполной пенетрантностью и ассоцииро-

ван, по современным данным, главным образом с HLA 

[31, 32]. Начало заболевания чаще проявляется клиникой 

первичной хронической недостаточности коры надпо-

чечников. Аутоиммунный тиреоидит и СД 1-го типа при-

соединяются в среднем через 7 лет, хотя разрыв между 

началом заболеваний может быть до 20 лет [27, 35].

Различают 2А- и 2В-подтип АПС 2-го типа. Наибо-

лее частым вариантом АПС 2-го типа является синдром 

Шмидта (2А-подтип), при котором наблюдается над-

почечниковая недостаточность, которая ассоциируется 

с аутоиммунным тиреоидитом. Синдром Карпентера, 

или 2В-подтип, характеризуется комбинацией надпо-

чечниковой недостаточности и СД 1-го типа. При нали-

чии синдрома Шмидта — Карпентера надпочечниковая 

недостаточность сочетается одновременно с аутоим-

мунным тиреоидитом и СД 1-го типа.

Диагностика основана на выявлении основных эн-

докринопатий, характерных для АПС-2, выявлении 

аутоантител к определенным аутоантигенам в сыворот-

ке крови [1, 28, 36]. Дифференциальную диагностику 



www.mif-ua.com 15№ 4(60) • 2014

Передовая статья /Leading Articlе/

следует проводить с изолированными аутоиммунными 

эндокринопатиями. При тяжелом тиреотоксикозе, при 

болезни Грейвса у пациента могут быть явления отно-

сительной надпочечниковой недостаточности (легкая 

гиперпигментация, гипотония и т.д.), которую необхо-

димо дифференцировать от истинной [37, 38]. 

Лечение пациентов проводится с использованием 

комбинированной заместительной терапии при недо-

статочности нескольких эндокринных желез. Лечение 

каждого компонента аутоиммунного полиэндокрин-

ного синдрома проводится так, как если бы каждый 

синдром, который входит в состав АПС-2, был отдель-

ным заболеванием [28, 29]. 

Аутоиммунный полиэндокринный 
синдром 3-го типа

Аутоиммунный полиэндокринный синдром 3-го 

типа (АПС-3) определяется авторами [6, 41, 42] как 

комбинация аутоиммунных тиреопатий (болезнь Ха-

шимото, идиопатическая микседема, бессимптомный 

аутоиммунный тиреоидит, болезнь Грейвса и др.) с 

другими заболеваниями эндокринных органов, га-

строинтестинальными аутоиммунными нарушениями, 

нарушениями со стороны кожи, системы гемопоэза и 

нервной системы, васкулитами и др. 

Согласно современным данным, АПС 3-го типа, 

как и АПС 2-го типа, ассоциирован с HLA-генами II 

класса. Так, НLA-DRB1*04/-DQA1*0301/-DQB1*0302 

связаны с СД-1, HLA-DQB1*0301 часто ассоцииро-

ван с аутоиммунным тиреоидитом, HLA-DRB1*0401 

и -DQB1*0301 — с алопецией. Вместе с тем установ-

лено, что существуют также не-HLA-гены, связанные 

с возникновением АПС-3, которые еще необходимо 

идентифицировать. АПС 3-го типа, вероятно, имеет 

аутосомно-доминантное наследование с неполной пе-

нетрантностью. При семейных формах может прояв-

ляться в нескольких поколениях. Встречается чаще у 

женщин в возрасте 30–40 лет [43–45]. Распространен-

ность АПС 3-го типа составляет приблизительно 5–7,5 

случая на 100 000 населения [46, 47].

Аутоиммунный тиреоидит является основной со-

ставляющей у АПС 3-го типа. К другим заболеваниям 

эндокринных органов при АПС 3-го типа относят в 

первую очередь СД-1, болезнь Хирата (аутоиммунный 

инсулиновый синдром), лимфоцитарный гипофизит, 

первичный гипогонадизм и др. В последнее время до-

казано, что недостаточность соматотропного гормона 

также может быть одним из компонентов АПС-3 [48]. 

Аутоиммунные гастроинтестинальные поражения 

могут проявляться при этом синдроме в виде хрони-

ческого атрофического гастрита, целиакии, аутоим-

мунного гепатита, первичного билиарного цирроза, 

склерозирующего холангита и др. К поражениям кожи 

относятся витилиго и алопеция, к поражению системы 

гемопоэза — аутоиммунная тромбоцитопения, аутоим-

мунная гемолитическая анемия, антифосфолипидный 

синдром. При нарушениях со стороны нервной систе-

мы при АПС-3 могут наблюдаться такие заболевания, 

как миастения гравис, синдром Штиффмана (синдром 

ригидного человека) и рассеянный склероз. В состав 

АПС-3 могут также входить диффузные заболевания 

соединительной ткани: системная красная волчанка, 

ревматоидный артрит, синдром Шегрена, склеродер-

мия и др. [49–53]. 

В 1980 г. M. Neufeld и R. Blizzard [6] предложили 

первую классификацию АПС, где АПС 3-го типа под-

разделяется на три категории: АПС-3А — аутоиммун-

ный тиреоидит в сочетании с аутоиммунным сахарным 

диабетом с другими аутоиммунными заболеваниями 

или без них; АПС-3В — аутоиммунный тиреоидит с 

Таблица 2. Классификация аутоиммунного полиэндокринного синдрома 3-го типа 
(Betterle C. et al., 2001)

Аутоиммунный полиэндокринный синдром 3-го типа

Аутоиммунный тиреоидит: тиреоидит Хашимото, идиопатическая микседема, 
асимптоматический тиреоидит, эндокринный экзофтальм, болезнь Грейвса 

+

Эндокринные 
заболевания

Гастроинтестинальные 
поражения

Поражение: 
— кожи; 
— системы гемопоэза; 
— нервной системы

Диффузные 
заболевания 

соединительной 
ткани

— СД-1 
— Болезнь Хирата (ауто-
иммунный инсулиновый 
синдром) 
— Первичный гипогона-
дизм 
— Лимфоцитарный гипо-
физит 
— Нейрогипофизит

— Хронический атрофи-
ческий гастрит 
— Пернициозная анемия 
— Целиакия 
— Синдром раздражен-
ного кишечника 
— Аутоиммунный гепатит 
— Первичный билиарный 
цирроз 
— Склеротический холан-
гит

— Витилиго 
— Алопеция 
— Аутоиммунная тром-
боцитопения 
— Аутоиммунная гемоли-
тическая анемия 
— Антифосфолипидный 
синдром 
— Миастения гравис 
— Синдром Штиффмана 
(синдром ригидного че-
ловека) 
— Рассеянный склероз

— Системная красная 
волчанка 
— Ревматоидный артрит 
— Синдром Шегрена 
— Склеродермия

3A 3B 3C 3D
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пернициозной анемией, АПС-3С — аутоиммунный 

тиреоидит, витилиго и/или алопеция. 

Более новая классификация, которую предложил 

C. Betterle et al. в 2001 году, делит АПС 3-го типа на 4 

подгруппы (табл. 2) [54]. 

Согласно этой классификации, к АПС-3 относятся 

3А-подтип (аутоиммунный тиреоидит и упомянутые в 

табл. 2 другие аутоиммунные эндокринные заболева-

ния); 3В-подтип (аутоиммунный тиреоидит и гастро-

интестинальные поражения); 3С-подтип (аутоиммун-

ный тиреоидит и поражения кожи, системы гемостаза 

и нервной системы); 3D-подтип (аутоиммунный ти-

реоидит и диффузные заболевания соединительной 

ткани). Однако, согласно определению, аутоиммун-

ный полиэндокринный синдром — это заболевание, 

которое включает два и более поражения со стороны 

эндокринных органов в комбинации с другими ауто-

иммунными заболеваниями [1]. Поэтому разделение 

АПС 3-го типа таким образом, по нашему мнению, не 

совсем уместно. Более того, в настоящее время в ли-

тературе описан так называемый множественный ау-

тоиммунный синдром (multiple autoimmune syndrome). 

Авторами указывается, что наличие у одного и того же 

пациента нескольких аутоиммунных заболеваний по-

зволяет диагностировать у него множественный ауто-

иммунный синдром [55–57].

В свою очередь, он подразделен на три группы, в 

каждой из которых может объединяться несколько 

аутоиммунных неэндокринных, а также, возможно, 

одно эндокринное аутоиммунное заболевание [58]. 

Поэтому, исходя из всего вышеперечисленного, ком-

бинация одного аутоиммунного эндокринного забо-

левания с другими неэндокринными аутоиммунными 

заболеваниями корректнее отнести в одну из групп 

множественного аутоиммунного синдрома. Учиты-

вая современные данные о возможных ассоциациях 

аутоиммунных заболеваний щитовидной железы, по 

нашему мнению, АПС 3-го типа должен включать 3А-

подтип — аутоиммунный тиреоидит и аутоиммунные 

эндокринные заболевания поджелудочной железы, а 

подтипы 3В, 3С и 3D — аутоиммунный тиреоидит в 

сочетании с другими аутоиммунными эндокринопати-

ями (гипофизит, гипогонадизм и др.). 

Диагностика АПС 3-го типа также основана на 

выявлении характерных клинических проявлений, 

специфических аутоантител в сыворотке крови, на-

личия лимфоцитарной инфильтрации пораженных 

органов [41].

Лечение зависит от того, какие органы включены в 

патологический процесс. Показан мониторинг струк-

туры и функции эндокринных органов, длительная 

гормональная заместительная терапия. Таким паци-

ентам необходимы пожизненное наблюдение и обсле-

дование на предмет выявления других компонентов 

синдрома. Следует заметить, что длительный монито-

ринг возникновения новых и прогрессирования суще-

ствующих аутоиммунных заболеваний показан всем 

больным с наличием аутоиммунной патологии [6]. При 

этом необходимо учитывать, что у 25 % пациентов в 

течение жизни наблюдается присоединение дополни-

тельных аутоиммунных заболеваний.

Аутоиммунный полиэндокринный 
синдром 4-го типа

АПС 4-го типа (АПС-4) — редкий синдром, ко-

торый характеризуется сочетанием аутоиммунных 

заболеваний, не вошедших в предыдущие категории 

АПС [6, 7]. В состав АПС 4-го типа могут входить, 

например, болезнь Аддисона в сочетании с гипого-

надизмом, гипофизитом, атрофическим гастритом, 

пернициозной анемией, целиакией и др. При этом 

отсутствуют другие компоненты АПС-1, то есть нет 

ни хронического кандидоза, ни гипопаратиреоза (при 

наличии аутоиммунной недостаточности надпочеч-

ников), а также отсутствуют компоненты АПС-2, -3 

(аутоиммунные тиреоидиты; СД-1 при основном за-

болевании — болезни Аддисона) [7, в нашей модифи-

кации].

Характеристика АПС 4-го типа, по нашему мне-

нию, может быть представлена следующим образом 

(табл. 3). Диагностика АПС 4-го типа также основана 

на выявлении характерных клинических проявлений, 

определении аутоантител в сыворотке крови. Необхо-

димо указать, что АПС 4-го типа является наименее 

изученным среди всех АПС. До настоящего времени 

остаются неизученными этиология, частота возникно-

вения, возраст манифестации, тип наследования, гене-

тическая предрасположенность. Следует отметить, что 

АПС 4-го типа может включать, по нашему мнению, 

комбинацию (как основное заболевание может быть 

Таблица 3. Характеристика АПС 4-го типа

Основное 
эндокринное аутоиммунное 

заболевание

Дополнительное 
эндокринное аутоиммунное 

заболевание 

Другие 
аутоиммунные 

заболевания

Болезнь Аддисона, 
или 

сахарный диабет 1-го типа,  
или 

другие 
(не включающие 
аутоиммунные
 тиреоидиты)

в 
ко

м
б

и
н

а
ц

и
и

:

с гипогонадизмом

д
о

п
о

л
н

и
те

л
ьн

о

Хронический аутоиммунный 
гастрит

гипофизитом, нейрогипофизи-
том

Пернициозная анемия

другими заболеваниями (кото-
рые не включают аутоиммунные 
тиреоидиты; гипопаратиреоз, 
СД-1 при основном синдро-
ме — болезни Аддисона)

Целиакия

Миастения гравис

Алопеция, витилиго и др.
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Таблица 4. Виды и локализация разных аутоантигенов, 
входящих в состав АПС

Заболевание Аутоантиген Ткань/клетка/фермент

Сахарный диабет 1-го типа GAD65, IA-2, инсулин -клетки

Болезнь Грейвса TSH-рецептор Тиреоциты

Тиреоидит Хашимото 
Тиреоидит Орна Тиреопероксидаза, тиреоглобулин Энзимы/протеины

Гипопаратиреоидит Са2+-рецептор Паратиреоидная ткань

Болезнь Аддисона 21-OH, 17-OH, Р450scc Энзимы

Гипогонадизм 17-OH, СYР450scc Клетки Лейдига

Аутоиммунный гипофизит 
Нейрогипофизит Цитозольные белки Ткань гипофиза

Примечания: GAD — глутаматдекарбоксилаза; IA — протеинтирозинфосфатаза, scc — боковая цепь 
расщепления фермента (стероидогенный P450-фермент).

Таблица 5. Сравнительная характеристика аутоиммунных полиэндокринных синдромов

Показатели
Аутоиммунный полиэндокринный синдром

І тип ІІ тип ІІІ тип IV тип

Возраст манифе-
стации Детский (3–5 лет) Взрослые (в сред-

нем 35 лет) Взрослые Взрослые

Отношение жен-
щин и мужчин От 0,8 до 2,4 3 : 1 Больше женщины 

средних лет н/о

Наследование Моногенное, ауто-
сомно-рецессив-

ный тип

Полигенное, в ряде 
случаев доминан-

тное, неполная 
пенетрантность 

Полигенное, ауто-
сомно-доминан-
тное с неполной 

пенетрантностью

Полигенное

Генетика Дефект гена AIRE в 
21-й хромосоме

В ряде случаев 
нарушение в 6-й 

хромосоме
н/о н/о

Частота 1 : 100 000 1–2 : 100 000 5–7,5 : 100 000 н/о

Ассоциации НLA Да Да Да Возможна

Обязательные 
аутоиммунные эн-
докринные заболе-
вания

— Первичный гипо-
паратиреоз 
— Надпочечнико-
вая недостаточ-
ность

— Надпочечнико-
вая недостаточ-
ность 
— Тиреоидит и/или 
СД 1-го типа

Заболевания щито-
видной железы 

АНН, или СД 1-го 
типа, или др. забо-
левания, не вклю-
ченные в обяза-

тельные критерии 
др. типов АПС

Другие обязатель-
ные неэндокрин-
ные признаки 

Кандидоз-эктодер-
мальная дистро-

фия
– – –

Другие аутоим-
мунные наруше-
ния эндокринных 
органов

— Гипогонадизм 
— Тиреоидит 
— СД 1-го типа 
— Гипофизит и др.

— Первичный гипо-
гонадизм 
— Гипофизит 
— Идиопатический 
несахарный диабет 
и др.

— СД 1-го типа 
— Болезнь Хирата  
— Гипофизит 
— Нейрогипофизит 
и др.

Комбинации, не 
включенные в дру-

гие типы АПС

Прочие аутоим-
мунные нарушения 
неэндокринных 
органов

— Витилиго 
— Васкулиты 
— Гастрит 
— Гепатит и др.

— Миастения 
гравис 
— Витилиго и др.

— Хронический 
атрофический 
гастрит 
— Пернициозная 
анемия и др.

Пернициозная 
анемия и др.

Примечание: н/о — в настоящее время данные не определены.
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одно из других эндокринных заболеваний, кроме ауто-

иммунных заболеваний щитовидной железы) прочих 

аутоиммунных заболеваний эндокринной системы. 

Сочетание же двух или более аутоиммунных заболева-

ний неэндокринной системы целесообразно отнести к 

группам полииммунных заболеваний, множественных 

аутоиммунных синдромов. 

Анализируя все вышеизложенное, можно отметить, 

что в выделенных четырех типах АПС просматривается 

ряд общих признаков, характерных для аутоиммунных 

заболеваний. В первую очередь необходимо указать на-

личие у всех больных аутоантител к антигенам, которые 

коррелируют с клиническими проявлениями заболева-

ний разных эндокринных органов, входящих в состав 

АПС (табл. 4). Следует отметить, что данные антитела 

могут появляться намного ранее развития клинических 

симптомов соответствующих заболеваний. Периодиче-

ское тестирование их целесообразно у всех пациентов с 

наличием хотя бы одного аутоиммунного заболевания с 

целью определения риска возникновения клинических 

проявлений других, новых аутоиммунных болезней. 

Ниже представлена сравнительная характеристика 

аутоиммунных полиэндокринных синдромов (табл. 5). 

Среди взрослых со 2-м и 3-м типом АПС заболевания 

наблюдаются преимущественно у женщин средних лет.

АПС 1-го типа характеризуется манифестацией 

симптомов в детском возрасте, болеют чаще мужчины. 

В то же время следует отметить наличие у большинства 

типов АПС доказанного или предполагаемого поли-

генного типа наследования, в ряде случаев с неполной 

пенетрантностью. Однако АПС 1-го типа имеет моно-

генный, аутосомно-рецессивный тип наследования, 

при котором наблюдается дефект гена AIRE в 21-й 

хромосоме. Отдельными исследованиями у ряда паци-

ентов с АПС 2-го типа были выявлены нарушения в 6-й 

хромосоме. Точной локализации генных поражений 

для АПС 3-го и 4-го типов в настоящее время еще не 

найдено. Показано, что у большинства из синдромов 

есть ассоциации с аллоантигенами HLA. Обязатель-

ными эндокринными синдромами для АПС 1-го типа 

являются аутоиммунная надпочечниковая недостаточ-

ность, гипопаратиреоз, для АПС 2-го типа — аутоим-

мунная надпочечниковая недостаточность, аутоим-

мунный тиреоидит и/или СД 1-го типа, для АПС 3-го 

типа — аутоиммунный тиреоидит и другие заболевания 

эндокринных органов (кроме недостаточности над-

почечников), для АПС 4-го типа — надпочечниковая 

недостаточность, СД 1-го типа и другие заболевания 

эндокринных органов. Следует отметить, что среди не-

эндокринных составляющих обязательным признаком 

АПС 1-го типа является кандидоз-эктодермальная ди-

строфия. Другими же аутоиммунными заболеваниями, 

которые входят в состав АПС практически всех типов, 

являются, как правило, витилиго, алопеция, васку-

литы, гастрит, гепатит, интестинальная дисфункция, 

пернициозная анемия, синдром мальабсорбции, анти-

фосфолипидный синдром, миастения гравис, систем-

ная красная волчанка, ревматоидный артрит, синдром 

Шегрена, склеродермия и др.
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Donetsk, Ukraine

AUTOIMMUNE POLYENDOCRINE SYNDROMES: 
CLASSIFICATION, CLINICAL PICTURE, DIAGNOSIS, 

TREATMENT 

Summary. Autoimmune polyendocrine syndromes are the actual 

problem of modern medicine, as include the development of several 

autoimmune endocrinopathies in the same patient, associated 

with autoimmune nonendocrine pathology. The review presents a 

comparative analysis of four types of autoimmune polyendocrine 

syndromes, as well as current data on their clinical picture, diagnosis 

and treatment. 

Key words: autoimmune polyendocrine syndromes, classification, 

autoimmune diseases, Addison’s disease.

Прилуцький О.С., Прилуцька О.О., Стрельченко О.С.
Донецький національний медичний університет 
ім. М. Горького

АВТОІМУННІ ПОЛІЕНДОКРИННІ СИНДРОМИ: 
КЛАСИФІКАЦІЯ, КЛІНІКА, ДІАГНОСТИКА, 

ЛІКУВАННЯ

Резюме. Автоімунні поліендокринні синдроми є актуальною 

проблемою сучасної медицини, оскільки містять у собі розви-

ток декількох ендокринопатій автоімунного характеру в одного 

й того ж пацієнта, що поєднуються з автоімунною неендокрин-

ною патологією. В огляді подано порівняльну характеристику 

чотирьох типів автоімунних поліендокринних синдромів, а 

також сучасні дані щодо їх клініки, діагностики та лікування.

Ключові слова: автоімунні поліендокринні синдроми, кла-

сифікація, автоімунні захворювання, хвороба Аддисона.
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