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Феохромоцитома с эктопической продукцией АКТГ: 

разбор клинических случаев
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Животов В.А.2, Жарков О.Б.2, Гуревич Л.Е.3, Полякова Г.А.3

На долю АКТГ-эктопического синдрома (АКТГ-ЭС) (эктопическая секреция АКТГ опухолями негипофизарной локализа-

ции) приходится около 10–20% эндогенного гиперкортицизма. Феохромоцитома (ФЕО) является редкой причиной эктопи-

ческой секреции (менее 5% случаев АКТГ-ЭС) и менее 1% ФЕО ассоциировано с эндогенным гиперкортицизмом. Первая 

публикация о ФЕО как о причине АКТГ-ЭС, сделанная  Roux, относится к 1955 году. 

Мы хотим сообщить о 4 случаях ФЕО с АКТГ-ЭС. 

4 пациентки от 50 до 63 лет с клиническими проявлениями гиперкортицизма имели высокие уровни АКТГ в плазме, 

кортизола и катехоламинов в моче. Компьютерная томография органов брюшной полости и забрюшинного пространства 

показала наличие объемного образования в левом надпочечнике во всех случаях. Результаты гормональных анализов 

и топические методы диагностики свидетельствовали в пользу эктопической секреции АКТГ новообразованием надпо-

чечника. Всем пациенткам была проведена левосторонняя адреналэктомия с предварительной подготовкой α-блокатором 

доксазозином и β-блокатором атенололом. Морфологическое исследование в 3 случаях выявило ФЕО и в 1 показало 

наличие смешанной кортикомедуллярной опухоли надпочечника. Последующее иммуногистохимическое исследование 

(ИГХ) продемонстрировало интенсивную экспрессию хромогранина А и АКТГ клетками ФЕО. ИГХ исследование сома-

тостатиновых рецепторов 2 и 5 подтипов (РССТ2 и 5), выполненное в 3 случаях, показало преимущественную экспрессию 

РССТ2. Индекс пролиферации Ki-67 был невысок: от 0,5 до 4%. После оперативного лечения биохимические признаки 

гиперкортицизма стали быстро исчезать. В дальнейшем мы наблюдали этих пациенток в среднем в течение 2 лет с ремис-

сией заболевания.

Ключевые слова: АКТГ-эктопический синдром, феохромоцитома.
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Ectopic secretion of ACTH from non-pituitary tumors, referred to as ectopic ACTH syndrome (EAS), accounts for about 10–20% of 

Cushing’s syndrome (CS). Ectopic hormone-secreting pheochromocytomas (Pheo) are rare. The first publication of association  between 

pheochromocytoma and Cushing’s syndrome by Roux is dated 1955. Pheochromocytoma represents a rare cause of hypercortisolism, 

accounting for less than 5 % of ectopic Cushing’s syndrome while less than 1 % of pheochromocytomas is accompanied by Cushing’s 

syndrome. We are reporting 4 cases of ACTH-secreting pheochromocytoma presenting as Cushing’s syndrome. Data from 4 patients 

were analysed.  There were 4 women  from 50 to 63 years old. All  patients  had a clinical presentation of hypercorticoidism. Their levels 

of adrenocorticotropic hormone in plasma, 24-hour urinary free cortisol and urinary catecholamine were high. Computed tomography 

scan of the abdomen in all cases revealed a mass in the left adrenal gland. Left sided adrenalectomy was performed under treatment with 

a-blocker doxazosin and b-blocker atenolol. Histological examination revealed in 3 cases – pheocromocytoma and in 1 case cortico-

medullary mixed tumor of the adrenal gland. Additional immunostaining (IHC)of these tumors showed positive immunostaining for 

chromogranin and ACTH. The IHC search for somatostatin receptors of subtype 2 and 5 (SSTR2, SSTR5) was performed in 3 cases and 

showed predominately expression SSTR2. The case index of Ki-67 ranged, from 0,5 to 4%. Biochemical signs of hypercortisolism rapidly 

began to disappear after surgery. Follow up of the patients during the next 2 years on average was with disease remission.
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А
КТГ-эктопический синдром (АКТГ-ЭС) – 

это тяжелое многосимптомное заболевание, 

обусловленное секрецией АКТГ и/или КРГ 

эктопической нейроэндокринной опухолью (НЭО)

различной локализации, увеличением продукции 

гормонов корой надпочечников и развитием клини-

ческой картины гиперкортицизма. Локализация пер-

вичной опухоли, продуцирующей АКТГ, разнообразна. 

Чаще всего встречаются бронхолегочные карциноиды 

(25–48% всех случаев). Второе место, по данным раз-

личных авторов, принадлежит НЭО поджелудочной 

железы, мелкоклеточному раку легкого (МКРЛ) и кар-

циноидам тимуса. Также излюбленной локализацией 

НЭО с АКТГ-ЭС является щитовидная железа (ме-

дуллярный рак), надпочечники (феохромоцитома) 

и аппендикс. Описаны редкие случаи гиперпродукции 

АКТГ клетками мелкоклеточного рака влагалища [1], 

нейроэпителиомы обонятельного нерва [2], мезоте-

лиомы [3], карциномы молочной железы [4], а также 

предстательной железы, толстой кишки, желудка, пи-

щевода и др. [5].

Впервые случай АКТГ-секретирующей фео хро мо-

ци томы был описан Roux G. в 1955 г. [6] Фео хро мо-

цитомы (ФХЦ) – это нейроэндокринные опухоли, 

которые в 80–85% случаев происходят из клеток моз-

гового вещества надпочечников (остальные 15–20% – 

из вненадпочечниковой хромаффинной ткани) [7], 

развиваются как изолированная опухоль, либо – 

в составе синдрома множественных эндокринных 

неоплазий (МЭН II, III). ФХЦ секретируют избы-

точное количество катехоламинов, что может сопро-

вождаться клинической картиной карциноидного 

синдрома. Менее 1% ФХЦ проявляются симптомати-

кой АКТГ-зависимого гиперкортицизма. ФХЦ спо-

собны продуцировать, кроме катехоламинов, такие 

гормоны, как АКТГ и/или КРГ, интерлейкин-6, пара-

тиреоидный гормон, кальцитонин, вазоинтестиналь-

ный пептид, гормон роста [8, 9, 10].

ФХЦ являются причиной развития АКТГ-экто пи-

чес кого синдрома примерно в 3,5% (значения варьи-

руют в диапазоне от 2,5% до 5,5%, по данным разных 

авторов) случаев [2, 3, 11–13]. Всего зарегистрировано 

не более 100 случаев АКТГ-эктопического синдрома, 

вызванного ФХЦ. Так, Nijhoff и совт. провели анализ 

публикаций с 1977 по 2009 гг. и нашли 24 случая ФХЦ 

с эктопической продукцией АКТГ [14].

Патогенез развития ФХЦ с АКТГ-ЭС остается 

до конца не выясненным, однако существует множе-

Keywords: ectopic Cushing’s syndrome, pheochromocytoma.
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Таблица 1
Клинические характеристики пациенток с АКТГ-секретирующими феохромоцитомами

Пациенты;
пол/возраст

Длительность заболевания от появления первых 
симптомов до постановки диагноза

Клинические проявления

ФХЦ АКТГ-ЭС

Г.;
Ж/64

5 лет

- АГ;
- сердцебиение;
- учащенное мочеиспускание;
- снижение массы тела

- гиперпигментация;
- стероидный СД;
- стероидная миопатия;
- стероидный остеопороз;
- гипокалиемия;
- матронизм;
- перераспределение подкожно-жировой клетчатки;
- АГ

А.;
Ж/58

6 мес - АГ

- гиперпигментация;
- стероидный СД;
- стероидная миопатия;
- стероидный остеопороз;
- гипокалиемия;
- матронизм;
- перераспределение подкожно-жировой клетчатки;
- АГ

Б.;
Ж/50

1 год
- АГ;
- снижение веса

- гиперпигментация;
- стероидный СД;
- стероидная миопатия;
- стероидный остеопороз;
- гипокалиемия;
- матронизм;
- перераспределение подкожно-жировой клетчатки;
- снижение функции иммунной системы;
- АГ

М.;
Ж/53

2 года - АГ

- гиперпигментация;
- стероидный СД;
- стероидная миопатия;
- стероидный остеопороз;
- гипокалиемия;
- матронизм;
- перераспределение подкожно-жировой клетчатки;
- АГ

АГ – артериальная гипертензия, СД – сахарный диабет, ФХЦ – феохромоцитома

DOI: 10.14341/OMET2015346-52
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ство предполагаемых путей возникновения данной па-

тологии [15, 16].

В большинстве случаев ФХЦ являются доброкаче-

ственными опухолями, и только единичные случаи 

могут быть представлены злокачественными опухо-

лями с отдаленными метастазами [17, 18]. Однако могут 

возникнуть интраоперационные осложнения (крово-

течение, отек легких), связанные с гиперкортицизмом 

и гиперкатехоламинемией. Интраоперационных ос-

ложнений возможно избежать при помощи тщательно 

проведенной предоперационной подготовки паци-

ентов.

Представление клинических случаев 
с обсуждением
В ФГБУ «Эндокринологический научный центр» 

Минздрава России за период с 2000 г. мы наблюдали 

61 пациента с АКТГ-ЭС, из них 4 пациентки с ФХЦ.

В данной работе мы намеренно не привели подроб-

ное описание каждого случая по отдельности, а свели 

клинические данные в таблицы (табл. 1, 2 и 3), желая 

показать сходные и различные черты проявления ФХЦ 

с АКТГ-ЭС и уделить больше внимания патогенезу 

данных клинических проявлений и особенностям те-

чения заболеваний у данной группы пациентов.

Все больные, которых мы наблюдали с АКТГ-ЭС 

и ФХЦ, были женщинами старшего возраста: 50, 53, 

58 и 64 лет, что не характерно для пациентов с ФХЦ. 

Феохромоцитома может возникнуть в любом возрасте, 

но наиболее часто — между 20 и 40 годами. Частота 

развития ФХЦ у взрослых мужчин и женщин одина-

кова [19]. При анализе данных литературы, посвя-

щенных ФХЦ с АКТГ-ЭС, мы получили, что данная 

патология чаще встречается у женщин, соотношение 

Ж/М=11/4 (всего 15 случаев) [20–17, 21–10] в возрасте 

45,5±12,5 лет (самой младшей было 15 лет, а старшей 

62 года) (табл. 1).

Длительность заболевания в 4 описываемых нами 

случаях была различна – от 6 мес до 5 лет. Среди кли-

нических проявлений преобладали признаки гипер-

кортицизма, такие как гиперпигментация, стероидный 

сахарный диабет (СД), стероидная миопатия и остео-

пороз, матронизм, перераспределение подкожно-жи-

ровой клетчатки и гипокалиемия, и у одной пациентки 

мы наблюдали резкое снижение иммунного статуса, 

что проявлялось рецидивирующим герпесом в области 

носогубного треугольника, двусторонними конъюн-

ктивитом и пневмонией (табл. 1).

В основе патогенеза данных изменений лежит ги-

перпродукция глюкокортикоидов, которые в нефизио-

Таблица 2
Гормональные характеристики пациенток с феохромоцитомами, продуцирующими АКТГ

Пациенты
пол/
возраст

Гормональные показатели

АКТГ, пг/мл
[7,0–66,0]/

[0–30,0]
утро/вечер

Кортизол, 
нмоль/л

[123,0–626,0]/
[46,0–270,0]
утро/вечер

Свободный 
кортизол 
в моче,

нмоль/сут
[60,0–413,0]

Метанефрин,
мкг/сут

[25–312]

Норметанефрин,
мкг/сут

[35–445]

Ренин (прямой) 
в покое, мМЕ/мл

[2,8–39,9]

Селективный забор крови из нижних 
каменистых синусов со стимуляцией 

десмопрессином и оценкой градиента 
пролактина

градиент центр/периферия

Г.
Ж/64

189/211 962/1256 960 1553 640 106 4,1

А.
Ж/58

47,3/нет данных 4655/2460 3726 Нет данных Нет данных - Не проводился

Б.
Ж/50

178,7/179,8 1488/1672 9596 1481 830 - Не проводился

М.
Ж/53

176,1/281 1750/1626 3828 638 545,6
В пределах 

нормы
Менее 2

Таблица 3
Топическая диагностика и гистологическое заключение пациенток с АКТГ-ЭС, причиной которого являлась феохромоцитома

Пациенты
пол/
возраст

МРТ гипофиза
МСКТ

надпочечников
Предшествующее 

лечение
Гистология ИГХ

Г.
Ж/64

Неоднородность структуры 
аденогипофиза

2 овоидных образования левого 
надпочечника, с четкими ровными контурами 
1,8х2,3х2,5 см (плотность 19Н) и 2,0х2,3х2,5 
см (плотность 3Н)

Трансназальная 
аденомэктомия

Гиперплазия гипофиза.
Микст-опухоль 
ФХЦ-аденома коры 
надпочечника в 
сочетании с диффузно-
узловой гиперплазией 
коры надпочечника

АКТГ «+»
КРГ «-»
Индекс Ki-67=2,5%
РССТ 2 – исследование 
не проводилось
РССТ 5 – исследование 
не проводилось

А.
Ж/58

Не проводилась
В левом надпочечнике солидное образование 
20х16 мм (плотность 27Н)

-

ФХЦ в сочетании 
с диффузной 
гиперплазией коры 
надпочечника

АКТГ «+»
КРГ «-»
Индекс Ki-67=0,5%
РССТ 2 «+»
РССТ 5 «-»

Б.
Ж/50

Умеренная диффузная 
неоднородность структуры 
аденогипофиза

В левом надпочечнике округлое однородное 
образование 2,7x3,0x4,6 см (плотность 38Н)

- Феохромоцитома

АКТГ «+»
КРГ «-»
Индекс Ki-67=4%
РССТ 2 «+»
РССТ 5 «-»

М.
Ж/53

МРТ-признаки 
эндоселлярной кистозной 
микроаденомы гипофиза

В левом надпочечнике жидкость-содержащее 
образование д. 4,3 см, с ровными стенками

-

Феохромоцитома 
надпочечника 
в сочетании 
с диффузной 
гиперплазией 
надпочечника

АКТГ «+»
КРГ «-»
Индекс Ki-67=3%
РССТ 2 «+»
РССТ 5 «+»

ИГХ – иммуногистохимия; индекс Ki-67 – индекс маркера пролиферации; РССТ 2 – рецепторы к соматостатину 2 подтипа; РССТ 5 – рецепторы к соматостатину 5 подтипа. 
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логических концентрациях оказывают катаболическое 

действие на белковые структуры большинства тканей 

(кости, мышцы, в том числе гладкие и миокард, кожа, 

внутренние органы и т.д.). Под влиянием гиперкор-

тизолемии происходит изменение функциональной 

активности количества иммунокомпетентных клеток, 

что приводит к развитию иммунодефицита [22].

Повышение артериального давления носило посто-

янный характер у всех пациенток. Данный симптом 

может быть отнесен как к проявлению АКТГ-ЭС, 

так и к ФХЦ. Артериальная гипертензия (АГ) встреча-

ется в 90% случаев при АКТГ-ЭС, а постоянная форма 

повышения АД при ФХЦ – в 10–50% случаев [19, 22] 

(табл. 1).

У одной из больных была зафиксирована тахи-

кардия. Данный симптом также может быть отнесен 

к проявлению обоих заболеваний, но более характерен 

для ФХЦ и связан с воздействием норадреналина (НА) 

на β1-рецепторы сердца, избыточно продуцируемого 

тканью ФХЦ [19]. Эта же пациентка предъявила жа-

лобы на учащенное мочеиспускание, что более свой-

ственно проявлению ФХЦ (табл. 1).

Еще одним общим симптомом, связанным с избы-

точной продукцией катехоламинов, стимулирующих 

β3-рецепторы липоцитов, способствуя липолизу, явля-

ется снижение массы тела (это проявление активности 

ФХЦ мы наблюдали у двух пациенток) (табл. 1).

У всех пациенток был нарушен ритм секреции АКТГ 

и кортизола с увеличением содержания свободного 

кортизола в моче (табл. 2).

Всем 4 больным было выполнено исследование 

уровней метилированных производных катехолами-

нов (МПК) в суточной моче (табл. 2). Уровень МПК 

представляет собой интегративный показатель опухо-

левой активности за 24 ч. Указанный метод обладает 

высокой чувствительностью (93%) и специфичностью 

(75%) [19]. По результатам исследований у 3 женщин 

было обнаружено повышение метанефринов (1553, 

1481 и 638 мкг/сут при норме до 312 мкг /сут) и нор-

метанефринов (640, 830 и 545,6 мкг/сут при норме 

до 445 мкг/сут). У одной из пациенток результаты изме-

рений МПК достоверно не известны. Высокие уровни 

МПК свидетельствовали о наличии ФХЦ.

У двух пациенток исследовали уровень ренина, 

при этом у одной из них этот маркер превышал физио-

логические показатели (табл. 2). Высокий уровень ре-

нина можно объяснить воздействием катехоламинов 

в почках на β-рецепторы юкстагломерулярного аппа-

рата, что приводит к высвобождению ренина.

При проведении топической диагностики с помо-

щью мультиспиральной компьютерной томографии 

(МСКТ) у всех наших больных ФХЦ была выяв-

лена в левом надпочечнике (табл. 3, рис. 1), что со-

поставимо с данными литературы (соотношение 

встречаемости ФХЦ, продуцирующей АКТГ, в левом 

надпочечнике, с локализацией в правом = 1,8/1 (всего 

14 случаев)) [20, 21]. Что касается ФХЦ без АКТГ-ЭС, 

то она чаще локализуется в правом надпочечнике [23].

На основании данных клинической картины, ре-

зультатов гормонального обследования, диагностиче-

ских проб и топической диагностики всем пациенткам 

установлен диагноз «АКТГ-ЭС. АКТГ-секретирующая 

феохромоцитома». 

Рис. 1. А – объемное образование левого надпочечника (стрелка) 

пациентки Б. на фронтальном снимке МСКТ органов брюшной 

полости и забрюшинного пространства; Б – объемное образование 

левого надпочечника (стрелка) пациентки М. на сагиттальном снимке 

МСКТ органов брюшной полости и забрюшинного пространства; 

В – макропрепарат удаленной ФХЦ пациентки Б; Г – макропрепарат 

удаленной микст-опухоли пациентки М.

Рис. 2. Пациентка А. А – строение ФХЦ (Г-Э х400); Б – интенсивная 

экспрессия АКТГ (ИГХ х400); 

Пациентка Г. В – микст-опухоль феохромоцитома – аденома коры 

надпочечника (Г-Э х400); Г – экспрессия АКТГ клетками ФХЦ (ИГХ х400);

Пациентка М. Д. – строение ФХЦ (Г-Э х400), Е. – интенсивная экспрессия 

АКТГ (ИГХ х400);

Пациентка Б. Ж. – строение ФХЦ (Г-Э х400); З – экспрессия АКТГ 

отдельными клетками ФХЦ (ИГХ х400).

ФХЦ

Микст-опухоль: 

ФХЦ – аденома 

коры надпочечника

ГЭ х400 АКТГ (ИГХ х400)

ФХЦ

ФХЦ

ФХЦ

А

В

Б

Г

ФХЦ

Узловая Узловая 

гиперплазия гиперплазия 

коры НПкоры НП
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В качестве радикального лечения была проведена 

левосторонняя адреналэктомия.

На предоперационном этапе подготовки с целью 

предотвращения развития криза неуправляемой 

гемодинамики во время операционного вмеша-

тельства проведена длительная (до 2 нед) терапия 

доксазозином — селективным пролонгированным 

α1-адреноблокатором, который воздействует на весь 

спектр α1-адренорецепторов резистивных сосудов.

В постоперационном периоде у всех больных раз-

вилась вторичная надпочечниковая недостаточность, 

что потребовало назначения заместительной терапии 

глюкокортикостероидами. Развитие вторичной над-

почечниковой недостаточности происходит в резуль-

тате длительно существующей гиперкортизолемии, 

которая приводит к блокаде гипоталамо-гипофизар-

ной системы и является критерием радикальности 

проведенного хирургического лечения. Длительность 

вторичной надпочечниковой недостаточности может 

варьировать от нескольких месяцев до ряда лет.

Три удаленных новообразования надпочечника – 

солидные узлы от 1,6 до 4,5 см в диаметре, одно – ки-

стозная полость диаметром 3,5 см с толщиной стенки 

до 1 см, представленной тканью ФХЦ (табл. 3, рис. 1). 

Узлы имели гистологическое строение феохромоци-

томы. Прилежащая ткань коры надпочечника была 

диффузно гиперплазированна. Одно новообразова-

ние надпочечника представляло собой микст-опухоль 

ФХЦ-аденома коры надпочечника в сочетании с диф-

фузно-узловой гиперплазией коры надпочечника 

(табл. 3, рис. 2). Микст-опухоли – это смешанные 

новообразования, содержащие элементы двух и более 

опухолей различного эмбрионального происхожде-

ния. Микст-опухоли надпочечников встречаются 

крайне редко – в литературе на сегодняшний день 

описано 16 случаев, и все были выявлены у жен-

щин [24]. 

Иммуногистохимическое исследование тканей 

ФХЦ показало интенсивную экспрессию АКТГ 

большей частью клеток в 3 опухолях, и одна демон-

стрировала экспрессию АКТГ отдельными клетками 

(ок. 30% ткани) (табл. 3, рис. 2). Индекс пролифера-

ции Ki-67 был невысок в данных новообразованиях 

и не превышал 3%. Также с помощью иммуногистохи-

мического метода мы выявили в ткани ФХЦ (данное 

исследование проведено только 3 пациенткам) наличие 

рецепторов соматостатина 2 или 5 подтипов (РССТ2, 

РССТ5), а в 1 случае – и их сочетание (табл. 3). Что ка-

сается экспрессии рецепторов к соматостатину в ФХЦ 

без АКТГ-ЭС, то, по данным разных авторов, они при-

сутствуют в большинстве случаев (85–90%) [5, 25]. 

Однако Mundschenk J. и соавт. сообщают, что РССТ2 

типа были выявлены лишь у 25% пациентов [25].

В процессе поиска причины избыточной продук-

ции кортизола трем пациенткам была выполнена 

магнитно-резонансная томография (МРТ) гипофиза. 

По результатам МРТ у двух выявлена неоднородность 

структуры аденогипофиза, а у одной – МРТ-признаки 

эндоселлярной кистозной микроаденомы гипофиза. 

С целью дифференциальной диагностики между 

АКТГ-ЭС и болезнью Иценко-Кушинга (БИК) 2 боль-

ным был проведен селективный забор крови из нижних 

каменистых синусов со стимуляцией десмопрессином 

и оценкой градиента пролактина. Одной пациентке 

с умеренной диффузной неоднородностью структуры 

аденогипофиза данное исследование не было выпол-

нено ввиду тяжести состояния (табл. 3).

Градиент АКТГ центр/периферия был менее 2 у боль-

ной с МРТ-признаками эндоселлярной кистозной 

микроаденомы гипофиза (что позволило исключить 

БИК), но оказался равен 4,1 (что могло свидетельство-

вать в пользу БИК) у пациентки с неоднородностью 

структуры аденогипофиза. Этой больной на основании 

клинической картины и данных селективного забора 

крови из нижних каменистых синусов был поставлен 

диагноз БИК (новообразование в левом надпочечнике 

было расценено как диффузно-узловая гиперплазия 

коры в ответ на длительную стимуляцию АКТГ, иссле-

дование уровней МПК не было произведено на тот мо-

мент) и выполнена трансназальная аденомэктомия. 

Гистологическое исследование выявило гиперплази-

рованную ткань аденогипофиза, с интенсивной экс-

прессией АКТГ по данным иммуногистохимического 

исследования. Селективный забор крови с градиентом 

более 2 и гиперплазированную ткань аденогипофиза 

можно было бы объяснить продукцией тканью ФХЦ 

КРГ, тем более что в обзоре 21 случая НЭО с эктопи-

ческой продукцией КРГ Shahani и соавт. [26] показали, 

что на втором месте по частоте экспрессии данного 

гормона находится ФХЦ (19%). Но у нашей пациентки, 

по данным иммуногистохимического исследования, 

ткань ФХЦ экспрессировала АКТГ и не продуцировала 

КРГ. Однако патогенез развития гиперплазированного 

аденогипофиза, возможно, скрыт в  продукции ФХЦ 

НА. Aldo E. Calogero с соавт. показали, что избыток НА 

в большей степени, чем адреналина (А) приводит к сти-

муляции секреции КРГ посредством возбуждения α1- и 

α2-рецепторов гипоталамуса [27]. Данное положение 

может объяснить наличие функциональной гиперпла-

зии аденогипофиза с избыточной продукцией АКТГ у 

этой пациентки. Во-первых, у данной больной уровень 

НА превышал верхнюю границу нормы в 1,5 раза (табл. 

2) и, во-вторых, длительность заболевания в данном 

случае была максимальной (5 лет) (табл. 1).

После проведения адреналэктомии период наблюде-

ния за пациентками составил от 1 года до 2,5 лет с ре-

миссией заболевания.

Прогноз у описываемых пациенток относительно 

благоприятный, поскольку частота выявления метаста-

тического поражения при ФХЦ колеблется от 3 до 36%, 

а маленькие ФХЦ (диаметр менее 5 см) редко метаста-

зируют [19]. К тому же, наличие в данных удаленных 

новообразованиях рецепторов к соматостатину позво-

ляет обсуждать, при необходимости, возможность при-

менения биотерапии для данной группы пациентов.

Качество жизни пациентов с АКТГ-ЭС, по данным 

литературы, после радикального лечения гиперкорти-

цизма остается сниженным. При этом аффективные 

и когнитивные нарушения особенно медленно под-

даются лечению [28]. Еще одним неблагоприятным 

прогностическим признаком является наличие по-

вышенного сердечно-сосудистого риска даже после 
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5-летней ремиссии гиперкортицизма, что может быть 

обусловлено выраженным ранним атеросклерозом, на-

личием остаточного абдоминального ожирения и рези-

стентностью к инсулину [29].

Представленной работой мы хотим привлечь вни-

мание специалистов всех профилей к пациентам с яр-

кими клиническими проявлениями гиперкортицизма 

и стертой картиной ФХЦ, у которых есть объемные 

новообразования в надпочечниках, призывая проявить 

настороженность в отношении ФХЦ с эктопической 

продукцией АКТГ, чтобы вовремя провести необходи-

мый спектр исследования для скорейшей постановки 

диагноза и, следовательно, выбора оптимального ме-

тода лечения. 
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