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Центральный несахарный диабет (ЦНД) – тяжелое
заболевание, в основе которого лежит нарушение
секреции гормона задней доли гипофиза аргинин

вазопрессина (АВП), ЦНД проявляется выделением избы-
точного количества разведенной мочи, что приводит к де-
гидратации и, как следствие, выраженной жажде [3]. 

Заболевание резко нарушает самочувствие пациентов.
Для поддержания нормального водно-электролитного об-
мена пациенты вынуждены потреблять большие объемы
жидкости, адекватные теряемым с мочой, от 3 до 20 литров
в сутки, вследствие чего снижается работоспособность, на-
рушается сон и работа желудочно-кишечного тракта (пе-
рерастягивается желудок и снижается его моторная функ-
ция, снижается секреторная функция поджелудочной
железы и кишечника) [2]. 

При отсутствии доступа к воде пациентам угрожает бы-
строе, иногда в течение нескольких часов, развитие выра-
женной дегидратации, что может привести к самому небла-
гоприятному исходу [4].

ЦНД – это практически всегда хроническое заболева-
ние, за исключением случаев его возникновения после опе-
ративного вмешательства на головном мозге или после че-
репно-мозговой травмы, когда ремиссия заболевания
возможна в 60-75% случаев [3]. Поэтому очень важно на-
значение эффективной терапии, которая позволила бы па-
циенту вернуться к своему нормальному образу жизни.

Для лечения заболевания в настоящее время приме-
няется синтетический аналог АВП – десмопрессин, от-
личающийся по своей структуре от эндогенного гормона

дезаминированием цистеина в 1 положении и заменой
L-аргинина на D-аргинин в 8 положении. Эти измене-
ния в молекуле сделали десмопрессин селективным аго-
нистом рецепторов к вазопрессину 2 типа (V2), являю-
щимся проводником антидиуретического действия АВП
на почки, при этом воздействие на V1-рецепторы прак-
тически отсутствует, и препарат, что очень важно, не ока-
зывает какого-либо значимого сосудосуживающего эф-
фекта. Десмопрессин устойчив к ферментативному
разрушению. Эндогенный АВП в крови разрушается
за 15-20 минут, тогда как действие десмопрессина сохра-
няется от 6 до 24 часов [1]. 

Доза десмопрессина для лечения ЦНД подбирается
строго индивидуально, так как чувствительность к препа-
рату у пациентов различна, и предсказать потребность в
препарате по выраженности полиурии невозможно. 

Десмопрессин выпускается в виде различных фармацев-
тических форм. В настоящее время в России доступны две
формы десмопрессина: интраназальный дозированный
спрей «Пресайнекс» (Мифарм С.п.А., Италия) и таблетки
«Минирин» (Ферринг, Швеция). Выбор формы и, соответ-
ственно, пути приема препарата также индивидуален для
каждого больного и зависит от наличия сопутствующих за-
болеваний слизистой носа или желудочно-кишечного
тракта. Но даже без явной патологии со стороны органа
введения препарата эффективность различных форм дес-
мопрессина может сильно различаться, что связано с осо-
бенностями кишечной и/или интраназальной адсорбции
у каждого конкретного пациента [3].
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Resume. Central diabetes insipidus (CDI) – a severe disease with disturbance of arginine vasopressin secretion, with excretion of large
amounts of hypotonic urine, which leads to dehydration and thirst. Desmopressin, a synthetic analog of arginine vasopressin, is used to
compensate a water-electrolyte balance in patients with CDI is available in forms of intranasal spray and tablets. Herein we present a
clinical case of a patient with longstanding CDI due to Langerhans cell hystiocytosis in childhood who received different medications
for treatment of CDI symptoms that demonstrates variable efficiency and tolerance of these drugs. Key words: diabetes insipidus, vaso-
pressin, desmopressin, Presinex, Minirin, hystiocytosis.
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Мы представляем клинический случай пациента с дли-
тельным анамнезом ЦНД вследствие перенесенного гистио-
цитоза Лангерганса в детском возрасте, который за время
течения болезни получал различные лекарственные средства
для лечения ЦНД, демонстрирующий вариабельность пере-
носимости и эффективности этих препаратов. 

Пациент А., 53 лет, в 2006 г. обратился в ФГУ ЭНЦ
с жалобами на периодические жажду, сухость во рту,
избыточное выделение светлой мочи, несмотря
на прием Минирина в дозе 0,1 мг 2 раза в сутки;
общую слабость, снижение работоспособности, сни-
жение АД до 110/70 мм рт.ст.

Объективно: рост – 158 см, вес – 76 кг, ИМТ – 30,4.
Состояние удовлетворительное. Кожные покровы и слизи-
стые – без особенностей. Оволосение скудное, по муж-
скому типу. Бреется редко, 1 раз в 3-4 дня. Подкожно-жи-
ровая клетчатка умеренно развита, отмечается ее
повышенное отложение в области туловища. Перкуссия и
аускультация – без особенностей. Щитовидная железа при
пальпации не увеличена, без узловых образований.
Симптом «поколачивания» отрицательный. Отеков нет.

Из анамнеза известно, что в возрасте 5 лет (в 1962 г.) по-
явились боли в правом тазобедренном суставе, стал хро-
мать. Была заподозрена злокачественная опухоль (сар-
кома) тазовых костей, в связи с чем произведена
оперативная резекция лонной и ветви седалищной кости
справа. Гистологическое заключение – эозинофильная
гранулема, что свидетельствовало о наличии гистиоцитоза
Лангерганса. После чего проведено гамма-облучение (ко-
бальтовая пушка) на область пораженных костей таза.
В возрасте 7 лет внезапно появилась клиника несахарного
диабета (диурез – 10 литров в сутки), по поводу которого
назначен Адиурекрин в дозе 0,025 г 1 раз в сутки с положи-
тельным эффектом – выделение мочи сократилось
до 3-5 литров в сутки, но эффективность лечения была не-
постоянной, с периодами более выраженной полиурии,
особенно в ночное время (никтурия – 2-4 раза за ночь).
При дальнейшем обследовании были также обнаружены
деструктивные изменения в других костях скелета и че-
репа, через год выявлено распространение патологиче-
ского процесса на легкие, повышение СОЭ до 50-60 мм
в час. В течение нескольких лет получал лечение предни-
золоном в высоких дозах (60 мг в сутки) с постепенным
снижением до поддерживающих. Нормализации СОЭ
на фоне проводимого лечения не наблюдалось. 

В 12 лет на фоне ремиссии гистиоцитоза отмечено от-
ставание в физическом и половом развитии, по поводу чего

обратился в ФГУ ЭНЦ. При обследовании выявлен уме-
ренно выраженный вторичный гипотиреоз, вторичный ги-
погонадизм. К терапии Адиу рекрином добавлены препа-
раты: Трийодтиронин 10 мкг в сутки, Хориогонин 1500 Ед
2 раза в неделю, Ретаболил 50 мг 1 раз в месяц, которые па-
циент получал до возраста 17 лет. 

В 1987 г. Адиурекрин заменен на Адиуретин, препарат
десмопрессина в виде интраназальных капель в дозе
1-2 капли 2 раза в сутки, на фоне которого компенсация
проявлений полидипсии-полиурии улучшилась – умень-
шилась вариабельность диуреза до 3,5-4 литров, количество
ночных мочеиспусканий снизилось до 2 раз, но пациент от-
мечал трудности в дозировании препарата, заключавшиеся
в невозможности отмерить одинаковые по размеру капли,
частом вытекании препарата из носа.

В 2003 г. переведен на Минирин по 0,1 мг 2 раза в сутки,
на фоне которого диурез составлял 5-6,5 литров, никту-
рия – 2 раза чаще в утренние часы. При повышении дозы
препарата до 0,1 мг 3 раза в сутки пациент отмечал головные
боли. 

При обследовании в ФГУ ЭНЦ в 2006 г. в гормональном
анализе (табл. 1) выявлены отклонения, свидетельствую-
щие о наличии вторичной надпочечниковой недостаточ-
ности и гипогонадотропного гипогонадизма легкой сте-
пени тяжести.

В общем анализе крови и мочи патологических откло-
нений не выявлено, за исключением повышения СОЭ
до 47 мм в час, что расценено как остаточное проявление
перенесенного гистиоцитоза Лангерганса, поскольку при
рентгенографическом исследовании костей таза, легких,
УЗИ брюшной полости признаков рецидива заболевания
не выявлено.

Результаты биохимического исследования крови вы-
явили нарушение липидного обмена в виде повышения
значений общего холестерина за счет липопротеинов низ-
кой плотности (ЛПНП), вклад в развитие которого могли
внести как наследственные и алиментарные факторы, так
и длительное лечение высокими дозами преднизолона в
анамнезе и гипогонадизм. 

По данным МРТ головного мозга, отмечены нормаль-
ные размеры и структура аденогипофиза, гипоплазия ней-
рогипофиза и признаки лабильности сосудистого тонуса.

Таблица 1
Результаты гормонального исследования крови и суточной мочи

пациента А.

Наименование исследования Результат
Единицы

измерения

Референсные

значения

ТТГ 4,3 мЕд/л 0,25-5,5

Св. Т4 11,3 пмоль/л 9-20

Кортизол 125 нмоль/л 123-626

Пролактин 278 мЕд/л 60-510

ЛГ 4,2 мЕд/л 0,8-7,6

Тестостерон 10,4 нмоль/л 11-33,5

ИФР-1 212 нг/мл 87-238

Св. кортизол 24 часовой мочи

(диурез 6,5 литров)
57 нмоль/сут 60-413

Таблица 2

Результаты биохимического исследования крови пациента А.

Наименование исследования Результат
Единицы

измерения

Референсные

значения

Холестерин 7,0 ммоль/л 3,3-5,2

ЛПНП 5,0 ммоль/л 0-3,37

ЛПВП 0,9 ммоль/л 0,9-2,6

Триглицериды 2,1 ммоль/л 0,9-2,2

Общий белок 81,1 г/л 60-87

Альбумин 40,8 г/л 34-48

Креатинин 71 мкмоль/л 62-106

Общий билирубин 5,0 мкмоль/д 0-18,8

АСТ 29,6 Ед/л 4-38

АЛТ 19,1 Ед/л 4-41

Калий 4,7 ммоль/л 3,6-5,3

Натрий 142,5 ммоль/л 120-150

Хлориды 110 ммоль/л 97-118

Кальций общий 2,26 ммоль/л 2,15-2,55
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При рентгенденситометрии выявлена выраженная ос-
теопения поясничного отдела позвоночника (Т-крите-
рий = -2,3) и начальная остеопения шейки бедренной
кости (Т-критерий = -1,2). 

По поводу гипогонадизма и дополнительно выявленных
жалоб на эректильную дисфункцию и преждевременную
эякуляцию больной консультирован андрологом, и после
дообследования, включавшего измерение уровней свобод-
ного и общего простат-специфического антигена, УЗИ ор-
ганов мошонки, не выявивших каких-либо патологических
отклонений, был назначен Омнадрен-250 по 0,5 мл 1 раз
в неделю.

Для коррекции выявленной надпочечниковой недоста-
точности назначен Кортеф 5 мг утром, с повышением дозы
препарата при стрессах и инфекционных заболеваниях.
Другие назначения включали диетотерапию с низким со-
держанием животных жиров, Кальций-Д3 Никомед.

С целью компенсации ЦНД, учитывая предыдущий не-
удачный опыт повышения дозы Минирина, была предпри-
нята попытка изменить время приема препарата (0,1 мг
утром и 0,1 мг на ночь) с обязательным приемом строго
натощак, что, как было выяснено, не всегда соблюдалось
больным, особенно вечером. Изменение режима терапии
Минирином привело к стабилизации диуреза на уровне
5 литров в сутки, никтурии – 0-1 раз за ночь.

На фоне проводимой терапии отмечались положитель-
ные изменения: уменьшение общей слабости, выраженно-
сти гипотонии, улучшение половой функции, снижение
уровня общего холестерина до 5,3 ммоль/л. Но компенса-
ции ЦНД не наблюдалось.

В 2010 г. назначен Пресайнекс в дозе 10 мкг 1 раз в сутки
с подбором оптимального времени приема для больного в
10-11 часов утра. При данной терапии диурез снизился до
1,5 литров в сутки, прекратилась никтурия. В течение 2 ме-
сяцев наблюдения АД стабильно нормальное, головных
болей и снижения натрия крови не наблюдалось. Общее
состояние, со слов больного, значительно улучшилось
за счет нормализации сна, так как исчезла необходимость
ночных пробуждений. Больной также отметил повышение
работоспособности, поскольку род профессиональной дея-
тельности требовал от него частых длительных поездок. 

Обсуждение
История пациента А. ярко демонстрирует историю

лечения ЦНД, начавшуюся с препарата «Адиурекрин»,
представлявшего собой порошок из высушенных задних

долей гипофизов крупного рогатого скота. Препарат
обладал лабильной эффективностью, вызывал сосудосу-
живающий эффект, имел высокое аллергогенное дей-
ствие [3]. 

Появление десмопрессина в виде назальных капель
«Адиуретин» в конце 70-х годов было прорывом в лечении
заболевания, поскольку препарат был лишен недостатков
своего предшественника, но также имел некоторые не-
удобства в дозировании, такие как невозможность отме-
рить точное количество и равные по объему капли, когда
пипетка уже находится в носу, нередким было вытекание
препарата из носа после введения. Препарат имел иссу-
шающее и раздражающее действие на слизистую носа, что
со временем неблагоприятно сказывалось на его эффек-
тивности [3].

Таблетированная форма десмопрессина «Минирин»
позволила успешно лечить ЦНД у пациентов, страдающих
заболеваниями слизистой носа, ограничивающих приме-
нение интраназальных форм. Неоспоримым плюсом яв-
ляется точность дозирования, но, к сожалению, примене-
ние этого препарата требует приема строго натощак, что
представляет трудности у ряда пациентов с кратностью
приема более 2 раз в сутки. Минусом этой фармацевтиче-
ской формы является еще и длительность начала действия
препарата – от 30 ми нут до 1 часа [3]. 

Появившаяся сравнительно недавно новая форма дес-
мопрессина – интраназальный дозированный спрей
«Пресайнекс» представляет собой шаг вперед в лечении
пациентов с ЦНД. Препарат сочетает в себе лучшие каче-
ства ранее появившихся лекарственных средств – точность
дозирования и удобство применения таблетированной
формы и скорость наступления клинического эффекта
при интраназальном применении. Уникальным также яв-
ляется то, что у некоторых пациентов с высокой чувстви-
тельностью к десмопрессину возможно применение пре-
парата «Пресайнекс» всего лишь 1 раз в сутки, чего
и удалось достичь у нашего пациента.

Таким образом, подбор адекватной терапии для лечения
ЦНД нередко является сложной задачей для лечащего
врача. В представленном клиническом случае на протяже-
нии всего 46-летнего периода болезни пациент находился
в состоянии декомпенсации по ЦНД. Достижение ком-
пенсации стало возможным только при применении ин-
траназального дозированного спрея десмопрессина, что
подтверждает необходимость индивидуализированного
подхода к подбору терапии заболевания.
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