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CLINICAL CASE

Обоснование. Феохромоцитома (ФХЦ), или надпочечниковая параганглиома, – нейроэндокринная опухоль мозгового слоя 
надпочечников. В абсолютном большинстве случаев ФХЦ является гормонально-активной опухолью с гиперсекрецией кате-
холаминов: адреналина, норадреналина, дофамина. Однако в связи с нейроэндокринным происхождением опухоли описаны 
также крайне редкие случаи эктопической гиперсекреции ФХЦ и других пептидных гормонов, таких как адренокортикотропный 
гормон, соматостатин, нейропептид Y, метэнкефалин, вазоактивный интерстициальный пептид. В доступной литературе на 
русском и английском языках мы нашли только четыре случая описания секреции кальцитонина ФХЦ, самый ранний из которых 
опубликован в 1977 г. 
Описание клинического случая. У 38-летней пациентки со смешанным течением артериальной гипертензии, при которой 
на фоне постоянно повышенного уровня артериального давления случаются симпатоадреналовые кризы с вегетативной 
симптоматикой, при обследовании выявлена крупная опухоль правого надпочечника размером до 78 мм. Представлены 
подробные лучевые характеристики опухоли по данным ультразвукового исследования, компьютерной томографии (КТ), 
магнитно-резонансной томографии, позитронно-эмиссионной томографии с КТ с 18-фтордезоксиглюкозой. По резуль-
татам лабораторных тестов установлена гиперпродукция опухолью катехоламинов. Кроме того, выявлено неоднократное 
повышение уровня кальцитонина в крови, что в отсутствие генетического исследования RET-протоонкогена не позволило 
исключить синдром множественной эндокринной неоплазии (МЭН) 2 типа. После оперативного лечения уровень кальци-
тонина в крови снизился до неопределяемого, что позволило предположить гиперпродукцию кальцитонина ФХЦ. Данная 
гипотеза была подтверждена результатами гистологического и иммуногистохимического исследований операционного  
материала. 
Заключение. Эктопическая продукция кальцитонина ФХЦ не характерна и встречается крайне редко, однако ее развитие воз-
можно, что следует учитывать при получении его повышенного уровня у пациентов с ФХЦ. Предоперационное генетическое 
исследование больных ФХЦ в подобных случаях значительно облегчает диагностический поиск, существенно снижая риск раз-
вития медуллярной карциномы щитовидной железы у пациентов без наследственного синдрома МЭН 2 типа.
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Background. Pheochromocytoma, or adrenal paraganglioma, is a neuroendocrine tumor from the adrenal medulla cells. In the vast 
majority of cases, pheochromocytoma is a hormonally active tumor with hypersecretion of catecholamines: adrenaline, norepinephrine, 
dopamine. However, due to the neuroendocrine origin of the tumor, extremely rare cases of ectopic hypersecretion of other peptide 
hormones, such as adrenocorticotropic hormone, somatostatin, neuropeptide Y, methenkephalin, and vasoactive interstitial peptide, 
have also been described. In the available literature in Russian and English, we found only 4 cases describing the secretion of calcitonin 
by pheochromocytoma; the earliest of them was published in 1977.
Description of the clinical case. In a 38-year-old patient with a mixed course of arterial hypertension, with sympathoadrenal crises 
with autonomic symptoms occuring against a background of constantly elevated blood pressure, a large tumor of the right adrenal gland 
with diameter up to 78 mm was revealed during examination. Detailed radiation characteristics of the tumor according to the data of 
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Введение
Феохромоцитома (син. надпочечни-

ковая параганглиома, ФХЦ/ПГ) – ней-
роэндокринная опухоль мозгового слоя 
надпочечников. В абсолютном боль-
шинстве случаев ФХЦ/ПГ является гор-
монально-активной опухолью с гипер-
секрецией катехоламинов: адреналина, 
норадреналина, дофамина. Однако в 
связи с нейроэндокринным происхож-
дением опухоли описаны также крайне 
редкие случаи эктопической гиперсе-
креции ФХЦ/ПГ и других пептидных 
гормонов, например адренокортико-
тропного гормона (АКТГ), соматоста-
тина, нейропептида Y, метэнкефалина, 
а также вазоактивного интерстици-
ального пептида (ВИП) [1–4]. G. Viale 
et al. (1985) впервые иммуногистохи-
мически (ИГХ) подтвердили возмож-
ность внеостровково-панкреатической 
секреции ВИП, соматостатина и каль-
цитонина ФХЦ у 30-летнего мужчины 
с клиническими проявлениями син-
дрома Моррисона–Эллисона. Притом 
в островках поджелудочной железы при 
ИГХ отклонений выявлено не было [1].

Классификация новообразований 
Всемирной  организации здравоохра-
нения последнего, четвертого, пере-
смотра, относит ФХЦ/ПГ к злокаче-
ственным новообразованиям с нейро-
эндокринной дифференцировкой [5]. 
Широкое внедрение в клиническую 
практику за последние два десятилетия 
новых методов визуализации и раз-
работка лабораторного определения 
содержания метилированных катехо-

ламинов крови и мочи существенно 
изменили ранее существовавшее пред-
ставление о заболеваемости ФХЦ/
ПГ. По данным аутопсии, ФХЦ/ПГ 
выявляется в 0,05–0,1% случаев всех 
вскрытий. Примерно у 1,5–23% паци-
ентов с инциденталомой надпочечни-
ка, обнаруженной во время анатоми-
ческого вскрытия, диагностировали 
ФХЦ. Распространенность ФХЦ/ПГ 
среди всех пациентов с гипертензией 
составляет 0,2–0,6% [6–9]. 

Около трети всех пациентов с ФХЦ/
ПГ имеют наследственные мутации 
[6], среди которых важное место зани-
мают синдромы множественной эндо-
кринной неоплазии (МЭН) МЭН 2А и 
МЭН 2Б (МЭН 3) типов, связанные с 
мутацией RET-протоонкогена.

Наиболее часто встречающуюся опу-
холь, характерную для данных син-
дромов и определяющую, как прави-
ло, прогноз, представляет медулляр-
ная карцинома щитовидной железы 
(МКЩЖ), пенетрантность развития 
которой при обоих типах МЭН при-
ближается к 100%. Основным высо-
кочувствительным и органоспеци-
фичным биохимическим маркером 
МКЩЖ служит уровень кальцитонина 
[10]. Определение данного показате-
ля, а также проведение генетического 
тестирования рекомендованы для всех 
больных ФХЦ/ПГ с целью исключе-
ния синдромов МЭН 2 типа [11, 12]. 
В связи с высокой органоспецифич-
ностью выявление у пациента с ФХЦ/
ПГ повышенного уровня кальцито-

нина служит основанием заподозрить 
наличие МКЩЖ и требует проведения 
ряда диагностических исследований 
для подтверждения либо исключения 
этого заболевания.

В данной статье мы представляем 
очень редкий клинический случай 
сопутствующей гиперсекреции каль-
цитонина ФХЦ без МКЩЖ. 

Клинический случай
Пациентка Т. 38 лет, экономист, 

госпитализирована в Клинику высоких 
медицинских технологий им. Н.И. Пи- 
рогова Санкт-Петербургского госу-
дарственного университета (КВМТ 
СПбГУ) 18.09.2020 с артериальной 
гипертензией смешанного типа: на 
фоне постоянно повышенного уров-
ня артериального давления (АД) до 
140–150/90–95 мм рт.ст. развивались 
типичные симпато-адреналовые кризы 
с повышением уровня АД до 180/100 мм 
рт.ст. Кризы характеризовались чрезвы-
чайно сильными пульсирующими давя-
щими головными болями в затылочной 
области, учащенным сердцебиением, 
профузной обильной потливостью, чув-
ством страха, ощущением внутренней 
дрожи, одышкой смешанного харак-
тера, эмоциональной лабильностью и 
слезливостью. Связать развитие эпизо-
дов повышения уровня АД с какими-
либо факторами, например ортостазом, 
физическими нагрузками, приемом 
пищи, пациентка не могла. В последние 
месяцы эти эпизоды существенно уча-
стились – до 2–3 раз в неделю.

ultrasound, computed tomography (CT), magnetic resonance imaging, positron emission tomography/CT with 18-fluorodeoxyglucose 
are presented. According to the results of laboratory tests, catecholamine overproduction by the tumor was detected. In addition, 
a repeated increase in the blood calcitonin level was revealed, which, in the absence of a genetic study of the RET-protooncogene, 
did not allow to exclude multiple endocrine neoplasia type 2 (MEN2). After surgical treatment, the blood calcitonin level decreased to 
undetectable value, which suggested calcitonin overproduction by pheochromocytoma. This hypothesis was confirmed by the results 
of histological and immunohistochemical studies. 
Conclusion. Ectopic production of calcitonin by pheochromocytoma is not typical and is extremely rare, however, its development is 
possible, which should be taken into account in case of  its increased level in patients with pheochromocytoma. Preoperative genetic 
study of patients with pheochromocytoma in such cases greatly facilitates the diagnostic search, significantly reducing the risk of devel-
oping medullary thyroid carcinoma in patients without hereditary MEN2.
Keywords: pheochromocytoma, calcitonin, medullary thyroid cancer, multiple endocrine neoplasia type 2, MEN2, calcitonin-producing 

pheochromocytoma, c-cell hyperplasia
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Считает себя больной около 2 лет. 
Многочисленные обращения к тера-
певту и кардиологу приводили к мно-
гократной смене антигипертензив-
ных препаратов различных групп без 
значимого клинического улучшения.  
В течение последнего года отмечалось 
умеренное повышение уровня глюко-
зы плазмы натощак (до 6,2 ммоль/л) 
при уровне гликированного гемогло-
бина (HbА1c) 6%. 

В августе 2020 г. при скрининговом 
ультразвуковом исследовании (УЗИ) 
органов брюшной полости (ОБП) в 
подпеченочном пространстве справа 
впервые выявлено образование пра-
вильной овоидной формы с четкими 
контурами, однородной структуры, 
умеренно гиперэхогенное размером 
89×67×66 мм. Образование прилежа-
ло и частично деформировало верх-
ний полюс правой почки. Заключение: 
образование брюшной полости (рис. 1). 
Рекомендовано проведение магнитно-
резонансной томографии (МРТ).

При МРТ ОБП с контрастировани-
ем (17.08.2020) установлено, что объ-
емное образование округлой формы 
размером 72×74×68 мм с ровными, 
четкими контурами, неоднородным 
МР-сигналом в центре за счет наличия 
участков некроза, интенсивно неодно-
родно накапливающее контрастное 
вещество (КВ), исходит из правого 
надпочечника. Инвазии в соседние 
органы достоверно не определялось. 
Заключение: образование правого над-
почечника – ФХЦ(?), дифференци-
ровать с адренокортикальным раком, 
вторичные изменения сомнительны 
(рис. 2). 

Консультация эндокринолога. 
Заключение: новообразование правого 
надпочечника. ФХЦ? Рекомендовано 
проведение компьютерной томогра-
фии (КТ) ОБП, исследование катехо-
ламинов.

При КТ ОБП (22.08.2020) в проекции 
правого надпочечника определялось 
дополнительное гиподенсивное обра-
зование с ровным четким контуром 
размером 76×70×64 мм. Образование 
активно накапливало контрастное 
вещество (до +130HU) с последующим 
быстрым его вымыванием, неоднород-
но за счет участков жидкостной плот-
ности, вероятно некроза. Также в толще 
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образования выявили извитые контра-
стированные ветви артерий, одна из 
которых расширена до 6 мм – средняя 
либо нижняя надпочечниковая арте-
рия. Объемное образование несколько 
компримировало правую долю пече-
ни с прилежащей стороны и оттесняло 
верхний полюс правой почки кзади и 
книзу. Заключение: КТ-картина объ-
емного образования правого надпочеч-
ника – ФХЦ. 

Консультация онколога: новооб-
разование правого надпочечника. 
Рекомендовано проведение позитрон-
но-эмиссионной томографии с КТ 
всего тела с 18F-фтордезоксиглюкозы 
(ПЭТ/КТ с 18F-ФДГ).

При ПЭТ/КТ всего тела с 18F-ФДГ 
(24.08.2020) в забрюшинном про-
странстве справа в проекции надпо-
чечника определялось сόлидное обра-
зование округлой формы с четким 
неровным контуром неоднородной 
структуры размером 78×70×76 мм с 
диффузным неравномерным гиперме-
таболизмом 18F-ФДГ с SUV max=5,98. 
Образование смещало правую почку 
книзу, оттесняло правую долю печени, 
без признаков инвазии. В ротоглотке, 
миокарде, почках, мочевом пузыре, а 
также по ходу желудочно-кишечно-
го тракта отмечалось физиологиче-
ское накопление РФП. Других очагов 
гиперфиксации РФП, в т.ч. в ЩЖ и 
поджелудочной железе, не выявлено. 
Заключение: метаболически активное 
образование правого надпочечника 
(рис. 3). 

При амбулаторном обследова-
нии выявлено повышение уровней 

свободного метанефрина и свобод-
ного норметанефрина в суточной 
моче до 316 (18–277) мкг/сут и 9164 
(42–423) мкг/сут соответственно.  
Альдостерон плазмы – 91,7 пг/мл 
(25,2–392), ренин – 10,7 мкМЕ/мл 
(4,4–46,1). Экскреция кортизола в 
суточной моче – 107 нмоль/сут (до 
485,6). Ночной подавляющий тест с 1 мг  
дексаметазона – кортизол сыворотки 
крови – 0,8 мкг/дл. В итоге сомнений в 
наличии ФХЦ не было, рекомендовано 
оперативное лечение в условиях спе-
циализированного стационара после 
проведения медикаментозной пред-
операционной подготовки.

С целью предоперационной под-
готовки пациентке назначен доксазо-
зин в дозе 1 мг/сут с последующим 
повышением дозировки до 8 мг/сут, 
которую получала в течение 2 недель 
до оперативного лечения. На фоне 
достигнутой α1-блокады к терапии 
был подключен бисопролол 10 мг/сут. 
Через неделю комбинированной тера-
пии α1-β-адреноблокаторами отмечено 
выраженное улучшение самочувствия 
с показателями АД 100–110/70–80 мм 
рт.ст., прекратились эпизоды кризо-
вого повышения АД с выраженными 
вегетативными проявлениями.

С учетом молодого возраста, сле-
довательно, высокой вероятности 
синдромов МЭН 2 типа и ассоцииро-
ванных с ними заболеваний допол-
нительно проведено исследованные 
уровней ионизированного кальция –  
1,22 ммоль/л (1,12–1,32) и парат-
гормона – 5,4 пмоль/л (1,6–6,9), что 
исключило наличие первичного гипер-
паратиреоза. Однако при исследова-
нии уровня кальцитонина крови выяв-
лено его повышение до 28,35 пг/мл  
(норма для некурящих женщин до 
6,4), повторно в другой лаборатории –  
до 31 пг/мл (норма для некурящих 
женщин до 5 пг/мл). Пациентка не 
курит. 

С учетом подозрения на наличие 
МКЩЖ выполнено УЗИ ЩЖ, при 
котором данных за узловые образова-
ния получено не было. В связи с неод-
нозначностью лабораторных данных 
стимуляционный тест с глюконатом 
кальция не проводился. С учетом пла-
нируемой госпитализации в специали-
зированный стационар рекомендова-

но решение вопроса о необходимости 
выполнения данной пробы с хирургом –  
эндокринологом центра.

После нормализации уровня АД и 
стабилизации основных показателей 
гемодинамики пациентка госпитали-
зирована в отделение эндокринной 
хирургии КВМТ СПбГУ для оператив-
ного лечения. 

При обследовании в клинике: паци-
ентка в удовлетворительном состоя-
нии, без фенотипических признаков, 
характерных для синдромов МЭН 2 
типа (отсутствуют ганглионевромы, 
лихеноидный амилоидоз на коже, мар-
фаноподобная внешность и др.). Рост –  
157 см, масса тела – 70 кг, индекс 
массы тела – 28,4 кг/м2. Температура 
тела – 36,7°С. Кожные покровы 
чистые естественной окраски, обыч-
ной влажности. Видимые слизистые 
оболочки чистые обычной окраски. 
ЩЖ не увеличена мягко-эластиче-
ской консистенции, безболезненная 
при пальпации. Регионарные и пери-
ферические лимфоузлы не увеличены. 
Тоны сердца приглушены, ритмичные, 
акцент II тона над аортой, систоличе-
ский шум во всех точках аускультации. 
Артериальное давление – 130/80 мм 
рт.ст., пульс – 88 ударов в минуту, рит-
мичный. Число дыханий – 18 в мину-
ту. Дыхание везикулярное, хрипов нет. 
При поверхностной пальпации живот 
мягкий, безболезненный во всех отде-
лах. Глубокая пальпация живота не 
проводилась в связи с угрозой про-
воцирования симпатоадреналового 
криза. Физиологические отправления 
в норме. Отеков нет.

При лабораторном обследовании 
в клиническом анализе крови пато-
логических отклонений выявлено не 
было. В биохимическом анализе крови 
отмечалось повышение уровня ала-
нинаминотрансферазы (АЛТ) до 44,3 
ЕД/л (до 34,0), глюкозы до 6,2 ммоль/л 
(3,5–6,1), С-реактивного белка до 10,7 
мг/л (до 5,0). Остальные показатели 
находились в пределах референтных 
значений: аспартатаминотрансфераза 
(АСТ) – 26,1 ЕД/л (до 31,0), билиру-
бин общий – 9,79 мкмоль/л (1,7–21,0), 
билирубин прямой – 2,52 мкмоль/л 
(до 5,13), билирубин непрямой – 7,3 
мкмоль/л, амилаза – 45,1 ЕД/л (до 
100,0), общий белок – 45,1 ЕД/л (66,0–
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88,0), креатинин – 69,9 мкмоль/л 
(44,0–80,0), мочевина – 3,81 ммоль/л 
(2,8–7,2), калий – 4,5 ммоль/л (3,5–
5,1). В коагулограмме все показатели 
без патологических отклонений: меж-
дународное нормализованное отноше-
ние (МНО) – 0,98 (0,8–1,2), протром-
бин (по Квиву) – 104,5% (70,0–120,0), 
протромбиновое время – 11,8 секунды 
(11,5–14,5), активированное частичное 
тромбопластиновое время (АЧТВ) –  
22,6 секунды (21,1–36,5), фибриноген –  
3,5 г/л (1,8–3,5). В общем анали-
зе мочи патологических отклонений 
выявлено не было. При исследовании 
онкомаркеров в крови раковый эмбри-
ональный антиген (РЭА) находился 
в пределах референтных значений и 
составил 2,6 нг/мл (норма для неку-
рящих до 3,8), тогда как хромогранин 
А был повышен до 139 мкг/л (0–100).

Данные инструментальных методов 
обследования:

Фиброгастродуоденоскопия: поверх-
ностный гастродуоденит. Косвенные 
признаки дискинезии желчного пузы-
ря. 

Рентгенография органов грудной 
клетки: легкие расправлены, очаговые 
и инфильтративных теней не выяв-
лено. Легочной рисунок не изменен. 
Корни легких структурны. Купола диа-
фрагмы четкие ровные. Синусы сво-
бодные. Сердце не расширено.

При электрокардиографии (ЭКГ) 
регистрировался синусовый ритм с 
частотой сердечных сокращений (ЧСС) 
75 ударов в минуту. Электрическая ось 
сердца не отклонена.

Эхокардиография: аорта уплот-
нена. Аортальный клапан (АК) 
сформирован как трехстворчатый. 
Створки АК уплотнены, не утолще-
ны. Гемодинамических изменений на 
уровне АК нет. Створки митрально-
го клапана и подклапанные структу-
ры не изменены. Митральная регур-
гитация – 0–I степени, небольшая. 
Трикуспидальная регургитация –  
I степени. Легочная регургитация – 0–I 
степени, подклапанная, физиологи-
ческая. Перегородки прослеживают-
ся на всем протяжении, достоверных 
сбросов на их уровне нет. Зоны аси-
нергии не выявлены. Полости серд-
ца не расширены. Размеры левого 
желудочка (ЛЖ) в четырехкамерной 

позиции: базальный – 42 мм, сред-
ний – 39 мм, вертикальный – 71 мм. 
Очаговый склероз межжелудочковой 
перегородки (МЖП). Тенденция к 
гипертрофии МЖП (толщина МЖП –  
11,1 мм). Кинез и глобальная сокра-
тимости миокарда ЛЖ достаточные. 
Фракция выброса по Симпсону – 
70%. Систолическая функция право-
го желудочка в пределах нормы. 
Диастолическая дисфункция ЛЖ по 
1-му типу. Расчетное давление в легоч-
ной артерии – 23 мм рт.ст.

Суточное мониторирование ЭКГ: на 
протяжении всей записи регистриро-
вался синусовый ритм с максималь-
ной частотой сердечных сокращений 
(ЧСС) 131 удар в минуту, минималь-
ной ЧСС – 73, среднесуточной ЧСС – 
88 ударов в минуту. Зарегистрированы 
наджелудочковые нарушения ритма: 
14 одиночных экстрасистол (11 днем 
и 3 ночью), 1 парная экстрасистола 
во время сна. Желудочковой экто-
пической активности не регистри-
ровалось. Удлинения интервала QT 
не выявлено, атриовентрикулярная 
блокада 1-й степени не обнаружена. 
Гемодинамически значимых пауз не 
выявлено. Диагностически значимого 
смещения сегмента ST–T не выявле-
но, ишемические изменения ЭКГ не 
обнаружены. 

При УЗИ сосудов шеи значимых 
нарушений локальной гемодинамики 

внутренних яремных вен, внутренних 
сонных артерий, наружных сонных 
артерий, позвоночных артерий справа 
и слева не выявлено. Ход артерий не 
нарушен. Комплекс интима-медиа не 
изменен. Консультирована невроло-
гом, данных за очаговую неврологиче-
скую патологию не выявлено.

При УЗИ признаков тромбоза глу-
боких и поверхностных вен правой и 
левой нижних конечностей не обна-
ружено. 

Мультиспиральная КТ органов 
грудной клетки (ОГК) и ОБП с вну-
тривенным болюсным контрасти-
рованием: ОГК без свежих очаго-
вых и инфильтративных изменений. 
Новообразования легких не лоци-
руются. На серии МСК томограмм 
печень обычной формы, размеров, 
положения, без очагов патологиче-
ской плотности. Внутрипеченочные 
желчные протоки и желчевыводящие 
пути не расширены. Желчный пузырь 
в размерах не увеличен, рентгенокон-
трастных конкрементов не содержит. 
Поджелудочная железа расположена, 
обычно имеет однородную структуру. 
Вирсунгов проток не визуализирует-
ся. Очаговых изменений и патологи-
ческих образований в ткани железы 
не выявлено. Парапанкреатическая 
клетчатка не изменена. Селезенка в 
размерах не увеличена, имеет ровные 
контуры однородной плотности без 
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очаговых изменений. Почки в разме-
рах не увеличены. Правая почка сме-
щена каудально. Паренхима почек 
без очагов патологической плотности. 
Чашечно-лоханочная система почек не 
расширена. Сосудистые ножки почек 
структурны. Паранефральная клетчат-
ка не изменена. Надпочечники рас-
положены обычно. Левый надпочеч-
ник в размерах не увеличен. Правый 
надпочечник увеличен в размерах за 
счет новообразования 75 мм в диа-
метре с ровными четкими контура-
ми, плотно прилежащего к нижней 
поверхности правой доли печени, к 
передней поверхности верхнего отде-
ла правой почки, к нижней полой 
вене. Нативная плотность +25 HU, 
накопление контрастного вещества 
(КВ) в артериальную фазу до +116 
HU, в венозную до +105 HU, через  
10 минут после введения КВ снижа-
ется до +60 HU. В структуре образо-
вания определяются крупные сосуды. 
Образование плотно прилежит к ниж-
ней поверхности правой доли печени, 
к передней поверхности верхнего отде-
ла правой почки, к нижней полой вене. 
Свободная жидкость в брюшной поло-
сти не определяется. Увеличения лим-
фоузлов брюшной полости и забрю-
шинного пространства не отмечает-
ся. Деструктивных изменений костей 
в зоне сканирования не отмечается. 
Заключение: КТ-признаки гиперва-
скулярного образования правого над-
почечника (рис. 4).

С учетом дважды установленно-
го повышения уровня кальцитони-
на в анамнезе проведены повторное 
исследование его уровня, а также УЗИ 
ЩЖ. Узловых образований выявлено 
не было, уровень кальцитонина крови 
был повышен до 12,4 пг/мл (норма для 
некурящих женщин до 5,0). Данные 
отклонения были расценены как про-
явление С-клеточной гиперплазии 
ЩЖ или, что менее вероятно, МКЩЖ 
малых размеров. Принято решение о 
проведении стимуляционной пробы с 
глюконатом кальция в послеопераци-
онном периоде.

Установлен диагноз «ФХЦ правого 
надпочечника, смешанная форма».

Осложнения: симптоматическая 
артериальная гипертензия, смешан-
ная форма с кризовым течением. 

Дисметаболическая (катехоламин-
индуцированная) кардиомиопатия. 
Редкая наджелудочковая экстрасисто-
лия. Хроническая сердечная недоста-
точность 0–1-й степени (по класси-
фикации Нью-Йоркской ассоциации 
сердца).

Сопутствующие заболевания: хро-
нический гастродуоденит вне обо-
стрения. Дискинезия желчевыводящих 
путей на фоне деформации шейки 
желчного пузыря. Дегенеративно дис-
трофическое заболевание позвоночни-
ка. Остеохондроз, преимущественно 
шейного отдела позвоночника.

Выполнена однопортовая ретро-
перитонеоскопическая адренал- 
эктомия справа 21.09.2020 (рис. 5). 
Длительность операции – 2 часа 25 
минут. Гемодинамика во время опе-
рации: с начала операции уровень 
АД – 128–187/60–85 мм рт.ст., после 
пересечения центральной вены над-
почечника – 88–120/53–72 мм рт.ст. 
Послеоперационный период протекал 
гладко, без осложнений.

При контроле лабораторных пока-
зателей после операции в клиниче-
ском анализе крови лейкоцитоз – 
12,1×109/л без сдвига лейкоцитарной 
формулы, остальные показатели без 
значимых патологических измене-
ний. В биохимическом анализе крови 
уровень АЛТ составил 25,1 (норма 
до 35,0), АСТ – 23,8 ЕД/л (норма до 
35,0), γ-глутамилтрансфераза – 22,5 
ЕД/л (норма до 38,0), билирубин – 10,2 
мкмоль/л (5,0–21,0), амилаза – 27,5 
ЕД/л (норма до 100,0), креатинин –  
83 мкмоль/л (58–96), мочевина – 3,2 
ммоль/л (2,8–7,2), в электролитах 
калий – 3,9 ммоль/л (3,5–5,0), натрий –  
134,4 ммоль/л (134,0–148,0), хлори- 
ды – 105,1 ммоль/л (97,0–110,0), каль-
ций ионизированный – 1,23 ммоль/л 
(1,13–1,31).

После операции повторно иссле-
дован уровень кальцитонина крови, 
который резко снизился, составив  
значение менее 1 пг/мл (норма до 5). 
В связи с неоднократным повышени-
ем уровня базального кальцитонина, 
по данным предыдущих исследований, 
выполнена стимуляционная проба  
с внутривенным введением 20 мл  
10%-ного глюконата кальция, c опре-
делением уровня кальцитонина крови  

до инъекции, а также через 1, 2 и  
5 минут после введения препарата.  
Во всех исследованных пробах крови 
значение кальцитонина составило 
менее 1 нг/мл(см. таблицу).

Полученные результаты визуализа-
ции и стимуляционного теста с глю-
конатом кальция позволили убеди-
тельно подтвердить наличие гипер-
продукции кальцитонина удаленной 
опухолью надпочечника. Однако для 
окончательного подтверждения этого 
гистологический анализ дополнен 
ИГХ-исследованием. Гистология 
от 21.09.2020: опухоль надпочечни-
ка альвеолярно-гнездного строения, 
с признаками нейроэндокринной 
дифференцировки, с выраженным 
клеточно-ядерным полиморфизмом 
клеток, обширной, слабой зернистой 
цитоплазмой, без признаков капсу-
лярной и сосудистой инвазии. При 
ИГХ-исследовании от 24.09.2020: 
опухолевые клетки интенсивно экс-
прессируют хромогранин A, немного-
численные клетки фокально интен-
сивно экспрессируют кальцитонин и 
не экспрессируют мелан A. Индекс 
пролиферативной активности Ki-67 
низкий (в 1–2% клеток). Заключение: 
гистологическая картина и иммуно-
фенотип опухоли правого надпочеч-
ника соответствуют кальцитонин-
продуцирующей ФХЦ без признаков 
капсулярной и сосудистой инвазии  
(рис. 6, 7).

Пациентка направлена на молеку-
лярно-генетическое исследование, 
по результатам которого патогенные 
мутации RET-протоонкогена обнару-
жены не были.
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Обсуждение
Согласно рекомендациям Евро-

пейского эндокринологического об- 
щества и Российской ассоциации 
эндокринологов, всем пациентам с 
ФХЦ рекомендовано генетическое 
исследование для исключения наличия 
наследственных форм, в т.ч. в составе 
синдрома МЭН 2 типа [12]. В каче-
стве предварительного более простого 
и дешевого метода у пациентов данной 
группы определяют уровень базаль-
ного кальцитонина, кальция и парат-
гормона. Данный тест имеет высо-
кую чувствительность при выявлении 
МКЩЖ, однако его специфичность 
не так высока и зависит от амплитуды 
повышения уровня кальцитонина [10]. 
По данным УЗИ никаких изменений в 
ЩЖ выявлено не было. 

В описываемом нами случае не 
столь значительное повышение уровня 
кальцитонина требовало дальнейше-
го диагностического поиска. Прежде 
всего, были исключены заболевания, 
которые могут сопровождаться повы-
шением уровня кальцитонина: гипер-
паратиреоз, алкогольный цирроз пече-
ни, тиреоидиты, болезнь Педжета, рак 
молочной железы, панкреатит, мега-
лобластная анемия, лейкемия. Редкой 
причиной гиперпродукции кальци-

тонина могут быть также нейроэндо-
кринные опухоли, локализованные  
вне ЩЖ. Наиболее распространен-
ными локализациями кальцитонин- 
продуцирующих опухолей вне ЩЖ 
являются новообразования поджелу-
дочной железы [13], реже – легких 
[14, 15].

По данным МСКТ ОГК и ОБП паци-
ентки Т. не выявлено новообразова-
ний легких и поджелудочной железы. 
Отсутствовали и какие-либо клини-
ческие и рентгенологические призна-
ки синдрома Золлингера–Эллисона.  
В то же время в правом надпочечнике 
обнаружена большая опухоль диаме-
тром 75 мм, имеющая признаки ФХЦ. 
Диагноз был подтвержден клинически 
и лабораторными данными. Возникло 
предположение о продукции кальци-
тонина ФХЦ. Поставить точный диа-
гноз до операции не представлялось 
возможным, потому что такая же 
продукция кальцитонина возможна и 
при С-клеточной гиперплазии ЩЖ. 
Стимуляционная проба с введением 
глюконата кальция для дифференци-
альной диагностики в таких случаях 
большого смысла не имеет, потому 
что повышения продукции кальцито-
нина при этих состояниях не будет.  
Она была проведена после удаления 

ФХЦ и подтвердила отсутствие других 
причин продукции кальцитонина. 

Известно, что продукция того или 
иного гормона не является стабиль-
ным параметром нейроэндокринной 
опухоли. Такие новообразования могут 
секретировать несколько биологиче-
ски активных веществ, не свойствен-
ных клеткам, из которых они проис-
ходят. При этом по мере роста опухоли 
спектр продуцируемых веществ зача-
стую подвергается изменениям.

Описанный случай представлял 
сложность в дифференциальной диа-
гностике в связи с возможной гиперсе-
крецией кальцитонина МКЩЖ малых 
размеров, что может быть характерно 
для синдрома МЭН 2 типа Отсутствие 
данных о генетическом тестировании 
до операции не позволяло исключить 
наследственные синдромы, при кото-
рых даже малое повышение уровня 
кальцитонина при исключении дру-
гих причин может свидетельствовать о 
развитии злокачественного процесса в 
ЩЖ. Тем не менее значимое снижение 
уровня кальцитонина до неопределя-
емых величин после удаления надпо-
чечника с опухолью подтвердило гипо-
тезу о продукции кальцитонина ФХЦ. 

Подобный случай был описан  
H. Hearth и A.J. Edis (1979), при кото-

Таблица Динамика уровня кальцитонина (пг/мл) крови пациентки Т.

Время забора 
крови

Амбулаторно 
№1

Амбулаторно  
№2

В стационаре до 
адреналэктомии 

(18.09.2020)

В стационаре после 
адреналэктомии 

(22.09.2020)

В стационаре 
стимуляционный тест* 

(23.09.2020)
Утром натощак 28,35 31 12 менее 1 менее 1
Через 1 минуту менее 1
Через 2 минуты менее 1
Через 5 минут менее 1
* Стимуляционный тест заключается во внутривенном введении 20 мл 10% глюконатакальция c определением уровня кальцитонина крови до инъекции,  
а также через 1, 2 и 5 минут после введения препарата.
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ром гиперсекреция кальцитонина 
опухолью была подтверждена забором 
крови из периферической и надпо-
чечниковой вен, а также снижением 
его уровня после адреналэктомии [16]. 
У 55-летней пациентки A. Kanamori 
et al. (1977) анамнестическое повы-
шение уровня кальцитонина привело к 
тиреоидэктомии вторым этапом после 
удаления ФХЦ, несмотря на падение 
уровня кальцитонина после первой 
операции. При этом гистологически 
ни МКЩЖ, ни С-клеточной гипер-
плазии выявлено не было [17].

В представленном нами случае 
гиперсекреция кальцитонина была 
подтверждена не только по резуль-
татам лабораторных тестов в после-
операционном периоде, включая 
стимуляционный тест с глюконатом 
кальция, но и наличием экспрессии 
кальцитонина клетками удаленной 
ФХЦ по данным ИГХ-исследования. 

Кроме того, впоследствии был выпол-
нен генетический тест, по результатам 
которого характерных для синдро-
мов МЭН 2 типа мутаций выявлено 
не было, что позволило полностью 
исключить риск развития семейной 
формы МКЩЖ.

Выводы
В доступной литературе на русском 

и английском языках мы нашли толь-
ко четыре случая описания секреции 
кальцитонина ФХЦ надпочечниковой 
локализации [1, 3, 16, 17]. В обзоре  
J. Kirkby-Bott et al. (2012) указано толь-
ко три случая, один из которых опу-
бликован на японском языке. Редкость 
данной патологии представляет инте-
рес для практических врачей, особенно 
в вопросе дифференциальной диагно-
стики с синдромом МЭН 2 типа.

Эктопическая продукция кальцито-
нина ФХЦ надпочечников не харак-

терна и встречается крайне редко, 
однако ее развитие возможно, что 
следует учитывать при получении его 
повышенного уровня у пациентов с 
ФХЦ.

Предоперационное генетиче-
ское исследование больных ФХЦ/
ПГ в подобных случаях значительно 
облегчает диагностический поиск, 
существенно снижая риск развития 
МКЩЖ у пациентов без наследствен-
ного синдрома МЭН 2 типа.

Информированное согласие пациен-
та. Пациент добровольно подписал 
информированное согласие на публи-
кацию персональной медицинской 
информации в обезличенной форме.
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