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В данной статье представлен клинический случай семейной формы аутоиммунного полигландулярного 
синдрома (АПС) 3-го типа у родственников первой степени родства, находившихся на стационарном лечении 
в эндокринологическом отделении УЗ «Гродненская университетская клиника». 

Авторами изложена тактика диагностики, верификации диагноза и лечения пациентов с АПС 3-го типа. 
Целью нашего исследования является описание клинического случая семейной формы АПС, выявление осо-

бенностей его диагностики и лечения. 
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Введение
Аутоиммунный полигландулярный синдром 

(АПС) – это комплекс редких заболеваний эн-
докринной системы, который характеризуется 
латентным течением, наличием циркулирующих 
аутоантител к тем или иным эндокринным желе-
зам и возможным вовлечением в патологический 
процесс других органов и систем организма [1]. 

В настоящее время выделяют четыре основ-
ных типа АПС (рис. 1) [2].

АПС 1-го типа – заболевание, в основе кото-
рого лежат генетические изменения в гене регу-
лятора аутоиммунного процесса, расположен-
ного на длинном плече 21 хромосомы (мутация 
гена AIRE, кодирующего белок AutoImmune 
REgulator) [2]. Возникает, как правило, в раннем 
детском возрасте, характеризуется наличием кан-
дидоза, нарушением функции паращитовидных 
желез и хронической надпочечниковой недоста-

Рисунок 1 – Характеристика основных типов АПС 
Figure 1 – Characteristics of the main types of APS

точностью (ХНН). Данный синдром встречается 
крайне редко, в литературе описаны единичные 
случаи [3].

При АПС 2-го типа наиболее вероятным яв-
ляется сочетание ХНН и аутоиммунных заболе-
ваний щитовидной железы (ЩЖ) или сахарного 
диабета (СД) 1-го типа. АПС 2-го типа связан с 
наследственной предрасположенностью и нару-
шенной экспрессией генов HLA системы (DR3/
DR4, HLA-B8, MICA5.1) [4]. 

АПС 3-го типа представляет собой сочетание 
аутоиммунных заболеваний ЩЖ c другими ау-
тоиммунными заболеваниями различной этио-
логии. Данный синдром подразделяется на под-
типы (рис. 1) и имеет генетическую предраспо-
ложенность. В частности, к развитию сочетания 
аутоиммунных заболеваний ЩЖ и СД 1-го типа 
прежде всего причастно наличие аллеля DR3-
DQB1*0201 [4, 5]. Кроме того, при исследовании 

влияния отдельных аллелей на раз-
витие АПС 2-го и 3-го типов вы-
явлена повышенная встречаемость 
аллеля DQA1*0301 [6].

В АПС 4-го типа включают ауто-
иммунные заболевания, не вошед-
шие в предыдущие синдромы (ви-
тилиго, гипогонадизм, миастения, 
целиакия, атрофический гастрит, 
пернициозная анемия, алопеция и 
др.), но без основных составляю-
щих АПС 1-го и 2-го типов [7]. 

АПС 2-го, 3-го и 4-го типов ха-
рактеризуются полигенным типом 
наследования и могут встречаться 
в нескольких поколениях одной се-
мьи, при этом заболевание проявля-
ется не у всех лиц соответствующе-
го генотипа [7, 8].

Представляем вашему внима-
нию случай аутоиммунной пато-
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логии эндокринной системы (СД 1-го типа, ау-
тоиммунный тиреоидит (АИТ), гипотиреоз) в 
сочетании с витилиго, выявленный у родствен-
ников первой степени родства и верифицирован-
ный как АПС 3-го типа. 

Описание клинического случая 1
Пациент М., 30 лет, поступил в эндокриноло-

гическое отделение УЗ «Гродненская универси-
тетская клиника».

На момент поступления предъявлял жало-
бы на сухость во рту, жажду, частое мочеиспу-
скание (4–5 раз ночью), общую слабость, сни-
жение аппетита, потерю массы тела на 10 кг  
за 1,5 месяца.

Из анамнеза установлено, что данные жалобы 
появились около 3 недель назад. По этому поводу 
пациент обратился к участковому терапевту, был 
госпитализирован в терапевтический стационар 
по месту жительства. В стационаре при обсле-
довании выявлен уровень глюкозы капиллярной 
крови 19,5 ммоль/л. Консультирован эндокрино-
логом, установлен диагноз: СД 1-го тип. Впер-
вые выявленный. Пациент был переведен в эн-
докринологическое отделение УЗ «Гродненская 
университетская клиника» для дообследования и 
решения вопроса о дальнейшей тактике лечения.

При поступлении в стационар: общее состо-
яние удовлетворительное, кожа бледная, сухая, 
имеются участки витилиго на верхних конеч-
ностях и туловище, отеков нет. Лимфоузлы не 
увеличены. ИМТ – 17,8 кг/м2. Аускультатив-
но дыхание везикулярное, хрипов нет. ЧД –  
16 в минуту, АД –120/80 мм рт. ст., ЧСС –  
76 уд/мин. Тоны сердца ясные, ритмичные. Жи-
вот при пальпации мягкий, безболезненный. 

Локальный статус: ЩЖ при пальпации уплот-
нена, подвижна, не увеличена, безболезненная.

Результаты лабораторных исследований пред-
ставлены в таблицах 1, 2.

Результаты других общеклинических анали-
зов без значимых изменений.

Ультразвуковое исследование ЩЖ – общий 
объем ЩЖ – 8,41см3, контуры неровные, капсула 
неравномерно уплотнена, эхоструктура диффуз-
но-неоднородная, лимфоузлы шеи не увеличены.

На основании жалоб, анамнеза, данных объек-
тивного осмотра, лабораторных и инструменталь-
ных методов обследования выставлен клиниче-
ский диагноз: Аутоиммунный полигландулярный 
синдром 3-го типа (аутоиммунный СД 1-го типа, 
впервые выявленный, витилиго, АИТ, первичный 
гипотиреоз). 

Для коррекции углеводного обмена назначе-
на инсулинотерапия по углеводным единицам 
и физической нагрузке (базис-болюсный режим 
введения, суточная доза – 30 Ед). Для коррекции 
тиреоидного статуса назначен левотироксин на-
трия – 50 мкг/сут утром.

Описание клинического случая 2
Пациент Н., 54 года, поступил в эндокрино-

логическое отделение УЗ «Гродненская универ-
ситетская клиника».

На момент поступления предъявлял жало-
бы на повышение гликемии, периодическую 

Таблица 1 – Показатели лабораторных 
исследований
Table 1 – Laboratory research indicators

Биохимические исследования

Параметр Результат Референтный
интервал

Единица
измерения

Общий белок 71 65–85 г/л

Альбумины 42 35–53 г/л

Мочевина 5,9 1,7–8,3 ммоль/л

Креатинин 68 62–124 мкмоль/л

Холестерин 5,9 3,12–5,2 ммоль/л

ЛПВП 1,22 >1,42 ммоль/л

ЛПНП 2,45 <2,59 ммоль/л

Триглицериды 1,32 ≤1,82 ммоль/л

Билирубин общий 11,8 5–20,5 мкмоль/л

АсАТ 101 5–37 Ед/л

АлАТ 111 5–42 Ед/л

Кальций 2 2,2–2,65 ммоль/л

Калий 4,8 3,2–5,6 ммоль/л

Гликированный 
гемоглобин (HbA1c) 11,1 4,8–5,9 %

AT к GAD 193 0–17

AT к ICA 63,5 0–28

С-пептид 0,878 0,929–3,73 нг/мл

Тиреоидный статус

Тиреотропный 
гормон (ТТГ) 14 0,3–4,0 мМЕ/л

Тироксин 
свободный (Т4 св.) 8,41 10–25 пмоль/л

Антитела к 
тиреопероксидазе 
(АТ к ТПО)

122,7 0–30 МЕ/л

Таблица 2 – Показатели гликемического 
профиля
Table 2 – Glycemic profile indicators

Время 
исследования

Показатель 
до лечения, ммоль/л

Показатель 
после лечения, ммоль/л

8.00 6,0 7,9

10.00 17,6 7,6

12.00 15,9 4,4

14.00 14,5 8,0

16.00 10,8 5,9

20.00 9,5 6,8

24.00 10,1 6,2

сухость во рту, жажду, частое мочеиспускание 
(более 3 раз ночью), общую слабость, снижение 
аппетита, потерю массы тела на 2 кг за 3 недели.

Из анамнеза установлено, что пациент пере-
нес ОРВИ, по поводу чего находился на стаци-
онарном лечении в терапевтическом отделении 
ГКБ, где при обследовании выявлена глюкоза 
крови – 13,3 ммоль/л, кетоновые тела и глюкоза 
в моче положительные. Пациент переведен в эн-
докринологическое отделение УЗ «Гродненская 
университетская клиника» для дообследования и 
решения вопроса о дальнейшей тактике лечения.

Случай из практики
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При поступлении в стационар: общее состо-
яние удовлетворительное, кожные покровы и 
видимые слизистые без изменений. Лимфоуз-
лы не увеличены. ИМТ – 23,8 кг/м2. Аускульта-
тивно дыхание везикулярное, хрипов нет. ЧД –  
18 в минуту, АД – 130/80 мм рт. ст., ЧСС – 76 уд/
мин. Тоны сердца ритмичные. Живот при паль-
пации мягкий, безболезненный. 

Локальный статус: ЩЖ при пальпа-
ции эластичная, подвижная, не увеличена, 
безболезненная.

Результаты лабораторных исследований 
представлены в таблицах 3, 4.
Таблица 3 – Показатели лабораторных 
исследований
Table 3 – Laboratory research indicators

Биохимические исследования

Параметр Результат Референтный 
интервал

Единица 
измерения

Креатинин 54 62–124 мкмоль/л

Мочевая кислота 0,13 0,15–0,4 ммоль/л

Билирубин общий 10,9 5–20,5 мкмоль/л

АсАТ 45 5–37 Ед/л

АлАТ 46 5–42 Ед/л

Натрий 134 130–155 ммоль/л

Калий 4,2 3,2–5,6 ммоль/л

Хлориды 101 95–110 ммоль/л

Гликированный 
гемоглобин 
(HbA1c)

12,9 4,8–5,9 %

AT к GAD 280 0–17

AT к ICA 280 0–28

С-пептид 1,44 0,929–3,73 нг/мл

Тиреоидный статус

Тиреотропный 
гормон (ТТГ)

16,4 0,3–4,0 мМЕ/л

Тироксин 
свободный (Т4 св.)

8,8 10–25 пмоль/л

Антитела к 
тиреопероксидазе 
(АТ к ТПО)

152,9 0–30 МЕ/л

Таблица 4 – Показатели гликемического профиля
Table 4 – Glycemic profile indicators

Время 
исследования

Показатель
до лечения, ммоль/л

Показатель
после лечения, ммоль/л

8.00 7,9 6,3

10.00 12,4 8,9

12.00 12,8 5,6

14.00 6,9 6,4

16.00 9,8 7,4

20.00 8,6 6,0

24.00 5,9 5,8
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Результаты других общеклинических анали-
зов без значимых изменений.

Ультразвуковое исследование ЩЖ – общий 
объем ЩЖ – 5,2 см3, контуры четкие, капсула 

уплотнена, паренхима правой доли неоднород-
ная, узлоподобное образование – 4 мм в диаме-
тре, лимфоузлы шеи не увеличены.

На основании жалоб, анамнеза, данных объ-
ективного осмотра, лабораторных и инструмен-
тальных методов обследования выставлен кли-
нический диагноз: аутоиммунный полигланду-
лярный синдром 3-го типа (аутоиммунный СД 
1-го типа, впервые выявленный, АИТ, первич-
ный гипотиреоз). 

Для коррекции углеводного обмена назначе-
на инсулинотерапия по углеводным единицам и 
физической нагрузке (базис-болюсный режим 
введения, суточная доза – 22 Ед). Для коррекции 
тиреоидного статуса назначен левотироксин на-
трия – 75 мкг/сут утром.

Заключение
АПС 3-го типа представляет сочетание ауто-

иммунного поражения ЩЖ с другими аутоим-
мунными заболеваниями. В данной статье опи-
сано клиническое наблюдение за двумя пациен-
тами первой степени родства с аутоиммунным 
СД 1-го типа и АИТ с гипотиреозом. Эти клини-
ческие случаи указывают на необходимость ин-
формированности врачей-эндокринологов и вра-
чей-интернистов о вероятности развития комби-
нированной патологии эндокринной системы и 
важность значения всестороннего обследования 
и лечения данной патологии. 

Осведомленность практикующих врачей 
поможет своевременному построению диагно-
стического алгоритма, верификации болезни, 
назначению комплексного лечения, что будет 
способствовать улучшению качества и продол-
жительности жизни пациента.
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FAMILIAL FORM OF AUTOIMMUNE POLYGLANDULAR SYNDROME 
TYPE 3. CASE REPORT

L. V. Nikonova1, S. V. Tishkovskiy1, E. V. Davydchyk1, O. N. Petrykevich2, I. S. Kazak2,  
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This article presents a clinical case of a familial form of autoimmune polyglandular syndrome (APS) type 3 in 
first-degree relatives who were hospitalized to the Endocrinology Department of the Healthcare Institution «Grodno 
University clinic». The authors outline the diagnostic tools, verification of diagnosis and treatment of patients with 
type 3 APS.

The purpose of our study is to describe a clinical case of the familial form of APS and to determine the diagnostic 
criteria and treatment. 
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