Современные рекомендации по диагностике и лечению ВДКН
Врожденный дефицит коры надпочечников (ВДКН) – это редкое, но серьезное эндокринное заболевание, характеризующееся недостаточной функцией коры надпочечников, что приводит к дефициту гормонов кортикостероидов, а также, в некоторых случаях, минералокортикоидов и андрогенов. ВДКН может быть вызван генетическими дефектами, которые влияют на синтез необходимых гормонов надпочечниками.
Диагностика ВДКН начинается с клинического обследования пациента, при этом внимание уделяется симптомам и признакам, связанным с недостаточностью кортикостероидов и минералокортикоидов. Среди основных симптомов можно выделить слабость, усталость, гипотонию, гипогликемию, а также солевую недостаточность, проявляющуюся в виде потери соли, гипонатриемии и гиперкалиемии. У пациентов также могут быть признаки пигментации кожи, что связано с повышенным выделением адренокортикотропного гормона (ACTH).
Лабораторные методы диагностики включают в себя анализ уровня кортизола и других гормонов коры надпочечников в крови, а также проведение стимуляционных тестов. Например, проведение теста с синтетическим аналогом ACTH (косинтропином) позволяет оценить функцию коры надпочечников: при ВДКН наблюдается низкий уровень кортизола в ответ на стимуляцию.
Для диагностики возможных генетических нарушений может проводиться генетическое тестирование, особенно при наличии семейной предрасположенности к заболеванию или при наличии других признаков, указывающих на наследственные формы ВДКН.
Лечение ВДКН направлено на коррекцию дефицита гормонов коры надпочечников и минералокортикоидов, а также на предупреждение осложнений, связанных с этим состоянием. Основной метод лечения - заместительная терапия глюкокортикоидами, такими как гидрокортизон или преднизолон. Для коррекции минералокортикоидного дефицита может также применяться флудрокортизон.
Важным аспектом лечения является индивидуализация терапии, учитывая возраст пациента, степень тяжести заболевания, наличие сопутствующих заболеваний и другие факторы. Дозы глюкокортикоидов обычно разделяют на утреннюю и дневную, чтобы максимально приблизить режим лечения к физиологическому выделению кортизола. Пациентам также могут быть назначены инструкции о необходимости дополнительного приема глюкокортикоидов в случае стрессовых ситуаций или болезни.
Важным аспектом лечения ВДКН является регулярное мониторирование состояния пациента и уровня гормонов в крови. Это позволяет контролировать эффективность терапии, предотвращать осложнения и корректировать дозы препаратов при необходимости. Также пациентам рекомендуется обучение о признаках и симптомах острой недостаточности коры надпочечников и правилах приема дополнительных доз глюкокортикоидов.
[bookmark: _GoBack]Таким образом, современные рекомендации по диагностике и лечению врожденного дефицита коры надпочечников основаны на комплексном подходе, который включает в себя клиническое обследование, лабораторные исследования и генетическое тестирование для установления точного диагноза, а также индивидуализированную заместительную терапию для компенсации дефицита гормонов и предотвращения осложнений.
