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Резюме
Первичный гиперальдостеронизм (ПГА) (синдром Конна) является значимой причиной возникнове-

ния артериальной гипертензии (АГ), составляя в среднем около 4,7–9,0 % ее причин. Как причина рези-
стентной АГ ПГА встречается у 10–20 % больных. Зачастую он обусловлен развитием альдостеронпроду-
цирующей опухоли надпочечников и клинически проявляется симптоматической АГ, нейромышечными 
и почечными симптомами. Представлены клинические наблюдения диагностики и успешного хирурги-
ческого лечения данного заболевания. Высказано мнение, что среди больных АГ пациенты с симптомами 
рабдомиолиза (повышение креатинфосфокиназы или лактатдегидрогеназы) нуждаются в дообследовании 
на предмет ПГА.
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Первичный гиперальдостеронизм (ПГА) (син-
дром Конна) — клинический синдром, развиваю-
щийся в результате избыточной продукции альдо-
стерона клубочковой зоной коркового вещества 
надпочечников, при котором секреция альдостерона 
полностью или частично автономна по отношению 
к ренин-ангиотензиновой системе, что обусловли-
вает развитие задержки натрия, низкорениновой 
артериальной гипертензии (АГ) и повышенной экс-
креции калия [1, 2].

В основе патогенеза ПГА лежит повышенная се-
креция альдостерона надпочечниками, не зависящая 
от активности ренин-ангиотензин-альдостероновой 
системы. Этот синдром диагностируется редко 
в связи с тем, что клиническая картина длительное 
время может проявляться лишь «мягкой» АГ, порой 
резистентной к проводимой патогенетически необо-
снованной терапии. Однако гиперальдостеронизм 
признан вторичной (симптоматической) причиной 
гипертензии [3]. Наряду с АГ могут иметь место 
ожирение по абдоминальному типу, дислипидемия, 
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нарушение углеводного обмена, задержка жидкости 
и другие симптомы [4].

История первого описания ПГА
Впервые АГ, которая сопровождалась гипер-

продукцией альдостерона в сочетании с опухолью 
коры надпочечников, была представлена Джеромом 
Конном (Jerome W. Conn). Этот синдром был описан 
у 34‑летней пациентки, поступившей в клинику при 
университете, в котором он работал, в 1954 году. 
Пациентка высказывала жалобы на приступы вы-
раженной мышечной слабости, вплоть до  пареза 
нижних конечностей, мышечные спазмы и  тета-
нию. При дополнительном исследовании были об-
наружены гипокалиемия и алкалоз. Конн обладал 
широкими познаниями в области регуляции обме-
на натрия, в связи с чем заподозрил селективную 
гиперпродукцию минералкортикоидов. Впервые 
информация о выявленном синдроме представле-
на Джеромом Конном врачебной общественности 
29  октября 1954  года. В  декабре пациентке была 
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выполнена операция и  во  время нее обнаружена 
опухоль надпочечника размером 4  см.  В  после-
дующие годы клиника Конна стала признанным 
мировым центром по лечению первичного альдо-
стеронизма [2].

Эпидемиология ПГА
ПГА рассматривался долгое время как одна 

из редких причин симптоматической АГ. Ранее доля 
ПГА в формировании АГ оценивалась как 0,5–2 %, 
но последние проведенные исследования позволили 
пересмотреть эту величину. В настоящее время это 
около 10 %, по данным некоторых исследований — 
до 30 % (табл. 1) [5–8]. Большинство исследователей 
связывает это с выявлением нормокалиемического 
варианта ПГА и латентным течением ПГА [2, 3].

Важность эффективного выявления пациентов 
с ПГА обусловлена тем, что АГ является традици-
онным фактором риска неблагоприятных сердечно-
сосудистых событий и  преждевременной леталь-
ности [9], а  также радикальной возможностью 
устранить данную причину АГ и тем самым моди-
фицировать индивидуальные риски [2].

Клиническая картина ПГА
Клинические проявления ПГА складываются 

из трех основных комплексов симптомов [3]:
▪ АГ  — это обязательный признак гипераль-

достеронизма, обусловливающий поражение 
органов‑мишеней и приводящий к высоким рискам 
сердечно-сосудистых осложнений и летальности;

▪ Нарушение функции почек, которое возникает 
в  результате поражения почечных канальцев, на-
блюдающегося в 50–70 % случаев;

▪ Мышечный синдром, который встречается 
у 35–75 % пациентов, характеризуется мышечной 
слабостью, парестезиями, брадикардией, тетанией, 

а также высокой вероятностью развития рабдомио-
лиза [9, 10].

Причиной мышечного синдрома у части пациен-
тов с ПГА является индуцированный гипокалиемией 
рабдомиолиз [11]. В литературе содержится упоми-
нание одного больного азиата 54‑летнего возраста, 
который жаловался на медленно прогрессирующую 
мышечную слабость в обеих нижних конечностях. 
У него были выявлены высокие уровни креатинфос-
фокиназы (КФК) и выраженная гипокалиемия. При 
дальнейшем исследовании у него была обнаруже-
на альдостеронпродуцирующая аденома, которая 
потребовала лапароскопической адреналэктомии. 
Однако мышечная слабость сохранялась у больного 
в течение 1 года после вмешательства [12].

Под нашим наблюдением находилось 2 паци-
ента, у  которых выявлялся индуцированный ги-
покалиемией на фоне ПГА рабдомиолиз, оба они 
обратились за медицинской помощью к терапевту 
и ревматологу в связи с выраженной двусторонней 
мышечной слабостью.

В одном случае это была пациентка 28  лет, 
болевшая на  момент обращения в  течение 6  ме-
сяцев, она жаловалась на  судороги в  верхних 
и нижних конечностях, боли в мышцах по всему 
телу, сжимающие боли в  области сердца, выра-
женную общую слабость, повышение систоличе-
ского артериального давления (АД) до 210 мм рт. 
ст., резистентное к  комбинированной антигипер-
тензивной терапии. При обследовании выявлены 
гипокалиемия (1,1  ммоль/л), протеинурия (1  г/л 
в  развой порции), альдостерон 408  пг/мл, ренин 
1,1  мМЕд/мл, альдостерон-рениновое соотноше-
ние 39 (норма < 30), миоглобин 4310 мкг/л (норма 
до  70), повышение КФК. На  мультиспиральной 
компьютерной томографии (МСКТ) обнаружено 
объемное образование левого надпочечника (в теле 

Таблица 1
Распространенность Первичного гиперальдостеронизма 

по данным исследований

Авторы Город (регион), стра-
на

Популяция 
больных

Распростра-
ненность 

гиперальдо-
стеронизма

Miyaji Y et al., 2016 [5] Иокогама, Япония 288 пациентов 
с инсультом и АГ 4,9 %

Galati SJ et al., 2016 [6] Нью-Йорк, США 296 городских больных с АД 
> 140/90 мм рт. ст. 4,7 %

Li N et al., 2016 [7] Китай 1677 пациентов с АГ 28,03 %

Monticone S et al., 2017 [8] Турин, Италия 1672 пациента с АГ 5,9 %

Примечание: АГ — артериальная гипертензия; АД — артериальное давление.
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левого надпочечника определяется гиподенсивное 
(0,6  ед. Н.) поле с  четкими ровными контурами, 
размерами 1,3  ×  1,04  см). Пациентке выставлен 
диагноз: «Первичный гиперальдостеронизм (син-
дром Конна). Гормонально активная опухоль левого 
надпочечника — альдостерома. Симптоматическая 
артериальная гипертензия II стадии, риск 4 (гипер-
трофия миокарда левого желудочка, уровень АД, 
наследственность)». Выполнена ретроперитонео-
скопическая адреналэктомия слева с последующим 
регрессом клинической симптоматики — нормали-
зовалось АД, достигнута нормокалиемия [13].

Во втором случае пациентка 34 лет страдала АГ 
в течение 4 лет, в последние 3 месяца — стойкое по-
вышение АД до 200/120 мм рт. ст., не курирующееся 
на фоне приема трех антигипертензивных препара-
тов, включая диуретик. В течение 2 недель перед го-
спитализацией прогрессивно нарастала мышечная 
слабость, пациентка перестала ходить. При обсле-
довании выявлены гипокалиемия (1,2 ммоль/л), ги-
помагниемия (0,9 ммоль/л), альдостерон 437 пг/мл, 
ренин 1,0 мкМЕд/мл, альдостерон-рениновое соот-
ношение 43, высокий уровень КФК (18294 МЕ/л, 
при норме до  140), лактатдегидрогеназа (ЛДГ) 
1251 МЕ/л. На МСКТ выявлено объемное образо-
вание правого надпочечника, гиперплазия левого 
надпочечника. Пациентке выставлен диагноз: «Пер-
вичный гиперальдостеронизм (синдром Конна). 
Гормонально активная опухоль правого надпочеч-
ника — альдостерома. Симптоматическая артери-

альная гипертензия II стадии, риск 2. Рабдомиолиз». 
Выполнена ретроперитонеоскопическая адреналэк-
томия справа с последующим регрессом симптома-
тики — нормализовались АД, уровень калия, КФК, 
существенно уменьшилась мышечная слабость.

Приведенные собственные клинические на-
блюдения показывают, что выявление маркеров 
рабдомиолиза у больных с резистентной к медика-
ментозной терапии АГ может являться важным диа-
гностическим маркером для выявления ПГА.

На сегодняшний день ПГА классифицируется 
следующим образом [3, 14]:

▪ Альдостеронпродуцирующая аденома (около 
60 % случаев), которая, как правило, бывает одно-
сторонней, размером не более 3 см; нечувствительна 
к ангиотензину II и не зависит от секреции адрено-
кортикотропного гормона (АКТГ);

▪ Идиопатический гиперальдостеронизм (дву-
сторонняя гиперплазия надпочечников с микро- или 
макронодулярными изменениями);

▪ Односторонняя гиперплазия надпочечников;
▪ Глюкокортикоидзависимый гиперальдосте-

ронизм;
▪ Эктопированная опухолевая продукция аль-

достерона;
▪ Альдостеронпродуцирующая карцинома 

(крайне редко).
Стоит отметить, что у больных с поражением 

паренхимы почек (нефрит, диабетическая нефро-
патия и другое), с поражением почечных сосудов 

Таблица 2
Дозы препаратов, которые используются 

для контроля артериальной гипертензии в период 
до лабораторного исследования альдостерон-ренинового соотношения [2]

Препарат Характеристика Доза Примечание

Верапамил 
медленного 
высвобождения

Недигидропиридиновый 
антагонист кальция

90–120 мг 2 раза 
в день

Можно сочетать с другими препа-
ратами из таблицы

Гидралазин Вазодилататор
10–12,5 мг 2 раза 

в день, дозу можно 
увеличивать

Целесообразно инициировать тера-
пию с верапамила, чтобы предот-
вратить развитие рефлекторной 
тахикардии, а затем присоединять 
к терапии гидралазин

Празозин α-блокатор
0,5–1 мг 2–3 раза 

в день, дозу можно 
увеличивать

Предупредить о постуральной ги-
потензии

Доксазозин α-блокатор
1–2 мг 1 раз в день, 

дозу можно 
увеличивать

Предупредить о возможности раз-
вития постуральной гипотензии

Теразозин α-блокатор
1–2 мг 1 раз в день, 

дозу можно 
увеличивать

Предупредить о возможности раз-
вития постуральной гипотензии
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(экстравазальная компрессия, атеросклероз, ано-
малии сосудов), на  фоне хронической сердечной 
недостаточности, приема диуретиков и оральных 
контрацептивов, при ренинпродуцирующих опухо-
лях выявляется вторичный гиперальдостеронизм.

В ряде случаев альдостеронпродуцирующая 
аденома надпочечников может стать компонентом 
синдрома множественных эндокринных неоплазий 
2‑го типа [15–17].

Диагностика ПГА
Диагностику ПГА целесообразно проводить 

всем больным АГ [18]. В настоящее время вышли 
новые международные клинические рекомендации 
по ведению больных ПГА [2, 19], которые пришли 
на смену документу 2008 года [1, 20]. В соответ-
ствии с  этим документом дополнительное обсле-
дование на предмет ПГА требуется пациенту, ко-
торый имеет:

▪ стойкую АГ (> 150/90 мм рт. ст.) по результа-
там трех измерений в разные дни, АГ (> 140/90 мм 
рт. ст.), резистентную к трем антигипертензивным 
препаратам (включая диуретик), достигает контроля 
АД (< 140/90 мм рт. ст.) на четырех и более анти-
гипертензивных препаратах;

▪ АГ в сочетании со спонтанной или индуциро-
ванной приемом диуретиков гипокалиемией;

▪ АГ и инциденталому надпочечников;
▪ АГ и синдром ночного апноэ;
▪ АГ и наследственный анамнез раннего нача-

ла АГ или нарушения мозгового кровообращения 
в возрасте до 40 лет;

▪ близких людей первой степени родства с ве-
рифицированным ПГА.

Необходимо изучение возможности выделения 
еще одной диагностической категории пациентов — 
лица с АГ и повышенными биохимическими мар-
керами рабдомиолиза (КФК, ЛДГ).

Для диагностики рекомендуется использовать 
оценку концентрации альдостерона и альдостерон-
рениновое соотношение в плазме крови. Для боль-
ных ПГА характерно повышение обоих этих пока-
зателей [2].

Для верной оценки данных показателей паци-
енты должны обследоваться до назначения антаго-
нистов альдостерона (спиронолактон, эплеренон, 
амилорид, триамтерен, другие калийсберегающие 
диуретики и корень солодки) или (при наличии та-
кой возможности) через 4 недели после их отмены, 
при отсутствии ограничений в потреблении соли, 
в утренние часы после пребывания в вертикальном 
положении не менее чем в течение 2 часов и сидя 
непосредственно перед забором крови не  менее 
5–15 минут. Стоит отметить, что для достоверной 

диагностики за  2  недели до  исследования целе-
сообразно отменить и другие антигипертензивные 
препараты, которые опосредованно могут влиять 
на уровень альдостерона — это β-блокаторы, цен-
тральные α2‑агонисты (клонидин, метилдопа), ин-
гибиторы ангиотензинпревращающего фермента 
(АПФ) и  сартаны, а  также антагонисты кальция 
дигидропиридинового ряда, аналогичные рекомен-
дации можно дать и в отношении приема нестеро-
идных противовоспалительных препаратов, эстро-
генсодержащих средств.

Учитывая, что возникает необходимость в кон-
троле АГ до проведения лабораторного исследова-
ния, целесообразно в этот кратковременный пери-
од применять препараты верапамила медленного 
высвобождения, празозин, доксазозин, а также ги-
дралазин в сочетании с верапамилом медленного 
высвобождения (табл. 2).

Для подтверждения диагноза ПГА использу-
ется ряд фармакологических проб, направленных 
на  разделение ПГА и  вторичного гиперальдосте-
ронизма [2]:

▪ Проба с физиологическим раствором: инфузия 
2000 мл 0,9 % раствора натрия хлорида начинается 
утром (между 8:00–9:30) и продолжается не менее 
4 часов, перед инфузией пациент в течение 1‑го часа 
должен находиться в горизонтальном положении; 
перед тестом и  после него забирается кровь для 
оценки уровней ренина, альдостерона, кортизола, 
калия. ПГА высоковероятен при значениях альдо-
стерона плазмы > 10 нг/дл.

▪ Проба с флудрокортизоном (фторированный 
глюкокортикоид с  минералокортикоидной актив-
ностью): в  течение 3  дней больной принимает 
по 400 мкг препарата, при ПГА концентрация аль-
достерона не меняется, а при вторичном — умень-
шается.

▪ Проба с ингибитором АПФ: больной должен 
отказаться от приема ингибиторов АПФ за 3 дня 
до исследования. Проба начинается ранним утром, 
пока больной не  принял вертикального положе-
ния, определяется утренний уровень альдостерон-
ренинового соотношения, а  затем принимается 
25–50 мг каптоприла, через 1 час определение по-
казателя повторяют. У больного вторичный гипер-
альдостеронизм, если уровень соотношения по-
сле приема каптоприла превышает 12 нг/мл/ч или 
увеличился на 150 % от исходного (при исходном 
ниже 3 нг/мл/ч).

▪ Проба с фуросемидом: больной соблюдает дие-
ту с нормальным содержанием соли (около 6 г/сут) 
и  не  получает антигипертензивных препаратов 
и диуретиков в течение 7 дней. Определяется ис-
ходная концентрация альдостерона и альдостерон-
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рениновое соотношение, затем перорально дают 
80 мг фуросемида, через 3 часа показатели опре-
деляют вновь. У  больных ПГА альдостерон уве-
личится, а  альдостерон-рениновое соотношение 
снизится.

Определение уровней β-эндорфина, АКТГ, кор-
тизола, альдостерона в плазме крови у пациентов 
с ПГА, альдостеромами, эссенциальной АГ и у здо-
ровых людей показало их преимущественное повы-
шение у больных ПГА [1]. Также в настоящее время 
широко используется определение генетических 
маркеров ПГА [2, 21].

Для выявления опухоли надпочечника (инци-
денталомы) рекомендуется использовать ультра-
звуковое исследование и МСКТ. Последний метод 
является «золотым стандартом» для выявления 
опухолей надпочечников [2, 22]. Для дифферен-
циальной диагностики гормоноактивной и гормо-
нонеактивной опухолей правого и  левого надпо-
чечников проводятся селективная катетеризация 
надпочечниковых вен и забор венозной крови для 
определения уровня альдостерона. Повышение 
его с одной стороны указывает на одностороннюю 
локализацию гормонактивной опухоли, с двух сто-
рон — двусторонней. Данный тест не выполняется 
молодым пациентам с явной клинической и лабо-
раторной картиной болезни [2].

Лечение ПГА
Наиболее эффективным методом лечения ПГА 

является адреналэктомия, она показала наиболь-
шую эффективность при односторонней локализа-
ции патологического процесса [2, 23–24]. При дву-
сторонней локализации целесообразной считается 
медикаментозная терапия (табл. 3) [2].

Таким образом, ПГА является одной из наиболее 
важных причин симптоматической АГ, он характе-
ризуется рисками сердечно-сосудистых осложнений 
и летальности в молодом и зрелом возрасте, нужда-
ется в раннем и эффективном выявлении.
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