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Ц
ентральный несахарный диабет (ЦНД) является тя-

желым метаболическим заболеванием, при котором 

из-за недостатка синтеза или секреции вазопрессина 

(АВП) происходит потеря воды, с выведением больших объ-

емов разбавленной мочи. Причиной заболевания служит 

целый ряд заболеваний, нарушающих функциональную це-

лостность гипоталамо-нейрогипофизарной системы [6].

У многих пациентов ЦНД вызван деструкцией или деге-

нерацией нейронов супраоптического и паравентрикуляр-

ного ядер гипоталамуса [13]. Известно, что причинами этих 

поражений могут быть местные воспалительные и аутоим-

мунные заболевания, сосудистые заболевания, гистиоцитоз 

Лангерганса, саркоидоз, герминома, краниофарингиома, 

опухоли гипофиза, травмы гипофизарной области в резуль-

тате операции или несчастного случая, метастазы и наруше-

ния развития срединных отделов головного мозга [4, 9, 11]. 

В редких случаях причиной заболевания выступают генети-

ческие дефекты в гене AVP (изолированный ЦНД) или генах 

WFS1 и CISD2 (при ЦНД в рамках синдрома Вольфрама) 

[8,12,14].

Распространенность ЦНД составляет 1:25 000 [7], и менее 

5% случаев заболевания связано с наследственными фор-

мами [5]. 

Клиническое обследование и особенности дебюта за-

болевания могут дать важные ключи к постановке оконча-

тельного диагноза. Основными симптомами ЦНД являются 

постоянная полиурия и полидипсия. Чаще у детей младшего 

возраста может иметь место сильное обезвоживание, сопро-

вождающееся рвотами, запорами, повышением температуры 

тела, раздражительностью, нарушениями сна, никтурией/

энурезом, задержкой роста и развития. 

В плане первого этапа диагностики важна регистрация 

объемов или сбор суточной мочи для подтверждения полиу-

рии. А также проведение целого ряда базовых исследований, 

включающих электролиты (натрий, калий, кальций, глю-

коза) и осмоляльность плазмы, осмоляльность мочи, оценку 

функции почек. Очень важно проведение функциональных 

тестов (пробы с сухоедением и пробы с десмопрессином) в 

качестве обследования второго этапа [7]. 

Проба с сухоедением заключается в исследовании реакции 

организма на ограничение жидкости. У здорового человека 

должно наблюдаться концентрирование мочи при сохране-

нии параметров крови в диапазоне нормальных. Развитие же 

дегидратации организма на фоне продолжающейся потери 

воды с мочой свидетельствует о наличии несахарного диа-

бета. Диагностика ЦНД основана на демонстрации гиперос-

моляльности плазмы (>300 мОсм/кг), при одновременной 

гипосмляльности мочи (<300 мОсм/кг) [7, 13]. 

Проба с десмопрессином очень важна для определения 

центрального или нефрогенного генеза несахарного диа-

бета. Предпочтительно сразу после пробы с сухоедением 

пациенту дается десмопрессин в таблетках в дозе 0,1 мг под 

язык до полного рассасывания или 10 мкг десмопрессина 

интраназально, после чего в анализах мочи через 2 и 4 часа 

оценивается прирост осмоляльности по сравнению с исход-

ным уровнем. Прирост более 50% свидетельствует о наличии 

центрального варианта несахарного диабета [3]. 

Как только диагноз ЦНД установлен, в качестве третьего 

этапа обследования в обязательном порядке проводится визуа-

лизация гипоталамо-гипофизарной области с помощью МРТ. 

Патогномоничным для ЦНД является отсутствие гиперин-

тенсивного сигнала от задней доли гипофиза на сагиттальных 

T1-взвешенных изображениях без проведения контрастирова-

ния [5, 13]. МРТ выявляет опухоли и инфильтративные обра-

зования области гипофиза и гипоталамуса, но в ряде случаев 

на ранних этапах развития опухоли или инфильтративного 

процесса не выявляется каких-либо патологических измене-

ний, кроме исчезновения сигнала от задней доли гипофиза, 

что обуславливает необходимость динамического проведения 

МРТ исследования в первые годы после дебюта ЦНД [7]. 

Препаратом выбора для лечения несахарного диабета 

является десмопрессин, синтетический аналог эндоген-

ного гормона вазопрессина, обладающий в 2000–3000 раз 

меньшей вазопрессорной активностью [10]. Десмопрессин 

можно применять перорально, интраназально или паренте-

рально. При интраназальном или пероральном приеме мак-

симальная концентрация в плазме крови достигается через 

40–60 минут, а клинический эффект наступает через 0,5–2 

часа [1, 7]. Длительность действия колеблется от 6 до 24 часов 

и зависит от индивидуальной чувствительности к препарату 

и пути применения. Существует широкий разброс индивиду-

альных доз, необходимых для контроля диуреза. Ежедневные 

дозы для пероральных препаратов колеблются от 100 до 1600 

мкг в два–три–четыре приема, для подъязычных таблеток 

составляют от 60 до 720 мкг, для интраназальных форм – по-

рядка 10–40 мкг, а для парентеральных – 0,1–1 мкг [2, 5]. 

Начинать терапию следует с минимальной дозировки 

и увеличивать дозу по мере необходимости. Имеющиеся 

на сегодняшний день данные свидетельствуют о том, что ис-

пользование десмопрессина во время беременности является 

безопасным и не имеет отношения к отрицательным послед-

ствиям для матери или плода/ребенка [10].
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