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Представлен клинический случай течения заболевания у пациента 22 лет с феохромоцитомой левого надпочечника, 
осложненной развитием паранеопластического синдрома в виде миелодиспластического синдрома. Дебют заболе-
вания сопровождался классической клинической картиной, характерной для феохромоцитомы. По данным мульти-
спиральной компьютерной томографии брюшной полости выявлена больших размеров опухоль левого надпочеч-
ника. В результате лабораторного обследования подтверждены высокая концентрация катехоламинов мочи, а  также 
тяжелая анемия и тромбоцитопения. Пациент консультирован гематологом, проведена стернальная пункция с им-
мунофенотипированием, диагностирован вторичный гипопластический синдром неуточненной этиологии.  После 
длительной предоперационной медикаментозной подготовки α-адреноблокаторами, коррекции анемии и  тром-
боцитопении выполнена хирургическая операция — торакофренолапаротомия, левосторонняя адреналэктомия, 
спленэктомия. Гистологическое заключение после операции: зрелая феохромоцитома с расстройством кровообра-
щения; морфологические изменения селезенки, характерные для анемии.
В раннем послеоперационном периоде пациенту проводились заместительная терапия надпочечниковой недоста-
точности, плазмогемотрансфузии и инфузии тромбоконцентрата с целью коррекции анемии и тромбоцитопении. 
В позднем послеоперационном периоде сохранялись явления анемии и тромбоцитопении без проявлений гемор-
рагического синдрома. Миелодиспластический синдром по типу рефрактерной анемии и тромбоцитопении тяжелой 
степени сохранялся в течение длительного периода времени и требовал периодической коррекции. Лишь спустя 
5 лет после хирургического удаления феохромоцитомы у пациента наметилась тенденция к нормализации показате-
лей крови и нивелированию лабораторных признаков миелодиспластического синдрома.
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We present a clinical case of 22yo patient with diagnosis of pheochoromocytoma complicated with myelodysplastic syn-
drome as manifestation of paraneoplastic phenomenon. The onset of the disease displays typical clinical picture of pheo-
chromacytoma. After medical examination and survey it was discovered a tumor in left adrenal gland and elevation of me-
tanephrines and normetanephrines. In addition, patient has severe anemia and thrombocytopenia. Sternal punction with 
morphological examination and immunophenotyping were performed. Patient had consulted by hematologist. After all 
additional analysis cause of anemia and thrombocytopenia remained unknown and related to presence of tumor.
Patient was performed a long-time and vast pre-operative preparation with administration of doxazosin and transfusions of 
blood and platelet concentrate. In continuation, mass in left adrenal gland was excised with spleen by thoracophrenolaparot-
omy. Morphology confirmed pheochromacytoma, which has typical histological structure and circulatory disorders. Spleen 
has no specifical features except of focuses of extramedullar hematopoiesis. Patient has short period of hormone therapy 
to avoid adrenal crisis on post-operative stage. Also massive transfutions of blood and platelet concentrate was performed 
due to persisting anemia and thrombocytopenia. There were no manifestations of hemorrhage syndrome after the surgery.
Myelodysplastic syndrome was detected 3 month later and manifested itself in form of refractory anemia and severe throm-
bocytopenia, which persisted for long period and required corrections with therapy and transfusions. Only through 5-year 
observation after adrenalectomy patient has positive dynamic and leveling of laboratory tests without symptoms of myelo-
dysplastic syndrome.
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ВВЕДЕНИЕ

Феохромоцитома — опухоль нейроэндокринно-
го происхождения, образующаяся из особых клеток, 
расположенных в мозговом слое надпочечников, сим-
патических ганглиях и параганглиях, секретирующая 
избыточное количество катехоламинов. Клинически за-
болевание протекает с синдромом артериальной гипер-
тензии различного характера и степени выраженности, 
которая регистрируется почти у 95% больных. Основ-
ным проявлением феохромоцитомы служит симпато-
адреналовый криз, который характеризуется внезапным 
повышением систолического артериального давления 
(АД), тахикардией, ощущением внутренней дрожи, ве-
гетососудистыми реакциями. В то же время встречаются 
и нормотензивные, бессимптомные варианты течения 
заболевания [1].

Большинство феохромоцитом имеют спорадический 
характер, однако в 10% случаев они возникают в ассоци-
ации с наследственно обусловленными аутосомно-доми-
нантными заболеваниями. 80–85% феохромоцитом раз-
виваются в надпочечниках, вне их образуются 15–20% 
опухолей, при этом четверть из них носят наследствен-
ный характер. В рамках синдрома множественных эн-
докринных неоплазий 2a типа, или синдрома Сиппла, 
феохромоцитома является второй по частоте опухолью, 
выявляющейся у 60–75% больных, причем в 50–80% слу-
чаев она является двусторонней [1–3].

Все феохромоцитомы, согласно Международной гисто-
логической классификации (классификация ВОЗ, 4-е изда-
ние, 2017 г.), относятся к категории злокачественных опухо-
лей, а термин «злокачественная феохромоцитома» заменен 
термином «метастатическая феохромоцитома» [4].

В мировой литературе имеются единичные упомина-
ния о развитии паранеопластического синдрома у боль-
ных феохромоцитомой. В описании одного клинического 
наблюдения у пациента молодого возраста проявления 
болезни начались с желтухи и клинической картины си-
стемной воспалительной реакции, что больше характер-
но для заболеваний гепатобилиарного тракта. При об-
следовании у пациента выявлена опухоль забрюшинного 
пространства слева, после удаления которой желтуха 
и явления системной воспалительной реакции самосто-
ятельно купировались. По данным патогистологического 
исследования опухоль оказалась феохромоцитомой [5]. 
В другом клиническом наблюдении у пациента 31 года де-
бют феохромоцитомы проявлялся симпатоадреналовым 
кризом с развитием острой почечной недостаточности 
и гемолитической анемии. При обследовании выявле-
ны опухоль левого надпочечника и повышение концен-
трации метанефрина и норметанефрина в крови, что 
подтверждало диагноз феохромоцитомы [6]. Еще реже 
встречаются наблюдения феохромоцитом, сочетающих-
ся с различными гематологическими синдромами либо 
являющихся их причиной. В Индии описано клиническое 
наблюдение, когда у пациента с опухолью надпочечника 
дебют заболевания сопровождался лихорадкой неясного 
генеза и гемолитической анемией. Опухоль левого над-
почечника после удаления оказалась феохромоцитомой. 
Несмотря на проведенное оперативное лечение, анемия 
у пациента сохранялась, а хромаффинная опухоль про-
грессировала с формированием интрадермальных очагов 

метастазирования, подтвержденных цитологическим ис-
следованием [7]. Редкий вариант «немой» феохромоцито-
мы мочевого пузыря, клиническим проявлением которой 
была только анемия, описан в 2017 г. [8]. Имеется неболь-
шое количество клинических наблюдений сочетания ау-
тоиммунной гемолитической анемии и злокачественных 
солидных опухолей, при которых отмечался характерный 
для паранеопластических синдромов тромбоцитоз  [9]. 
При этом в литературе отсутствуют сведения о сочета-
нии солидной хромаффинной опухоли надпочечника 
или параганглиомы с миелодиспластическим синдромом 
с трехростковым нарушением гемопоэза.

Описанный клинический случай демонстрирует зло-
качественный характер хромоцитомы и разнообраз-
ность клинической картины данного заболевания.

Пациент К., 22 лет, заболел в апреле 2016 г., когда стал 
отмечать головные боли, слабость, эпизоды потери созна-
ния на фоне высокого артериального давления (АД до 240 
и 120 мм рт.ст.), также беспокоили перебои в работе серд-
ца, тошнота, потливость во время гипертонических кри-
зов, онемение нижних конечностей, похудание на 20  кг 
за полгода. При обследовании на амбулаторном этапе 
у пациента обнаружена анемия тяжелой степени, в связи 
с чем госпитализирован в экстренном порядке в терапев-
тическое отделение стационара по месту жительства.

При первичном лабораторном обследовании коли-
чество эритроцитов составило 1,03×1012/л, уровень ге-
моглобина — 44 г/л, цветной показатель — 0,9, тромбо-
циты 10×109/л, СОЭ 50 мм/ч, калий 5,4 ммоль/л, мочевина 
6,0 ммоль/л, креатинин 111,4 ммоль/л.

Инструментальное обследование включало фибро-
гастродуоденоскопию (ФГДС) и ультразвуковое иссле-
дование (УЗИ) брюшной полости. При ФГДС обнаружены 
острые геморрагические эрозии антрального отдела 
желудка и двенадцатиперстной кишки. По данным УЗИ 
брюшной полости подтверждено наличие опухолевого 
образования забрюшинного пространства слева разме-
рами до 110×90×80 мм. Консультирован гематологом, 
установлен предварительный диагноз: В12-фолиеводе-
фицитная анемия. Проведенное лечение (цианкобала-
мин 500 мкг в сутки, фолиевая кислота 1 мг в сутки) эф-
фекта не имело.

Учитывая результаты обследования, направлен в Челя-
бинскую областную клиническую больницу, где был допол-
нительно обследован. Гормональный статус: кортизол кро-
ви — 198,8 нмоль/л, норметанефрины мочи — 3349 пг/мл, 
метанефрины мочи — более 3600 пг/мл, дегидроэпиандро-
стерон крови — 291,4 мг/дл, паратиреоидный гормон  — 
40,6 пг/мл, кальцитонин — менее 2,0 нг/мл. Общий анализ 
крови от 10.09.2016: эритроциты — 2,26×1012/л, гемогло-
бин  — 70 г/л, тромбоциты — 11×109/л, лейкоциты  — 
2,68×109/л, палочкоядерные нейтрофилы — 13%, сег-
ментоядерные нейтрофилы — 37%, лимфоциты — 41%, 
моноциты — 8%, плазматические клетки — 1%, гемато-
крит — 21,8%. Через 17 сут показатели незначительно улуч-
шились: эритроциты — 3,3×1012/л, гемоглобин   — 84  г/л, 
тромбоциты — 32×109/л, СОЭ 69 мм/ч. Учитывая результаты 
УЗИ и лабораторного обследования, пациенту выставлен 
диагноз: феохромоцитома левого надпочечника с подозре-
нием на паранеопластический синдром.

Госпитализирован в эндокринологическое отделе-
ние Челябинской областной клинической больницы 
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(ГБУЗ ЧОКБ), где проводились дальнейшее обследование, 
коррекция гематологических нарушений (плазмогемо-
трансфузии, инфузии тромбоконцентрата) и гемодина-
мических нарушений (доксазозин 4 мг/сут с титрованием 
дозы до 8 мг/сут) до стабилизации показателей гемоди-
намики.

Проведена стернальная пункция с цитологическим 
исследованием, иммунофенотипированием и молеку-
лярно-генетическим тестированием пунктата. По ре-
зультатам миелограммы обнаружено, что костный мозг 
многоклеточный, эритроидный росток несколько рас-
ширен, замедленно созревание нейтрофилов на уров-
не сегментоядерных. Заключение: гипопластический 
синдром, трехростковая цитопения неуточненной этио-
логии. Произведена трепанобиопсия крыла подвздош-
ной кости. Несмотря на терапию α-адреноблокаторами, 
после проведения биопсии у пациента развился сим-
патоадреналовый криз (АД 220/100 мм рт. ст., частота 
сердечных сокращений (ЧСС) — 130 в минуту), который 
был купирован инфузионной кардиотропной терапией 
с периферическими вазодилататорами. По результатам 
трепанобиопсии крыла подвздошной кости обнаружены 
гиперплазия кроветворного костного мозга преимуще-
ственно за счет гранулоцитарного ростка, диспластиче-
ские изменения всех трех ростков на фоне гипоплазии 
эритроидного и мегакариоцитарного ростков, картина 
миелодиспластического синдрома.

Пациент был консультирован офтальмологом, невро-
логом, ревматологом с рекомендациями по дальнейше-
му обследованию. Дополнительно были определены 
уровни волчаночного антикоагулянта, иммуноглобули-
нов IgG, IgА, IgМ, компонентов комплемента С3, С4, рев-
матоидного фактора, С-реактивного протеина. В резуль-
тате дополнительного обследования диагностирована 
ангиопатия сетчатки обоих глаз, нейрофиброматоз 1-го 
типа, данных за системные заболевания соединительной 
ткани не выявлено.

При проведении УЗИ почек и надпочечников в проек-
ции левого надпочечника обнаружено овальной формы 
гипоэхогенное образование размерами 109×75×90 мм, 
с четкими ровными контурами, неоднородной струк-
туры, гиповаскулярное. По данным мультиспиральной 
компьютерной томографии (МСКТ) брюшной полости 
и забрюшинного пространства: правый надпочечник 
обычной формы, положения и размера, в проекции ле-
вого надпочечника выявлено объемное образование 
овальной формы, с четкими, ровными контурами, раз-
мерами 112×79×93 мм, неоднородной структуры, с на-
личием точечных и линейных обызвествлений, которое 
неравномерно накапливало контраст, деформировало, 
смещало левую почку, положение, форма и размеры 
селезенки были не изменены, структура ее гомогенная, 
обычной плотности. На электрокардиограмме (ЭКГ) за-
фиксирована синусовая тахикардия с ЧСС 125 в минуту, 
электрическая ось сердца расположена вертикально, 
поворот сердца относительно продольной оси против 
часовой стрелки. Эхокардиография показала умеренную 
концентрическую гипертрофию миокарда левого желу-
дочка, увеличение левого предсердия, митрально-па-
пиллярную дисфункцию 1-й степени, при этом сократи-
тельная функция миокарда была сохранена, а легочная 
гипертензия была незначительной.

Суточное мониторирование ЭКГ и АД: синусовая тахи-
кардия с эпизодами миграции ритма по предсердиям с ЧСС 
днем 87–167 в минуту, ночью 77–118 в минуту, редкие оди-
ночные наджелудочковые экстрасистолы, диагностически 
значимых изменений сегмента ST не выявлено, средняя 
величина систолического артериального давления (САД) 
характерна ночью для умеренной АГ, днем без существен-
ных особенностей, средняя величина диастолического ар-
териального давления (ДАД) в течение всего времени без 
существенных особенностей, снижение САД ночью недо-
статочное, снижение ДАД ночью в пределах нормальных 
значений; ФГДС: эрозий и язв слизистой пищевода, желуд-
ка и двенадцатиперстной кишки не обнаружено; фиброко-
лоноскопия: дискинетический колит по гипотоническому 
типу, органической патологии на момент осмотра не вы-
явлено; МРТ головного мозга: данных за объемный про-
цесс головного мозга не получено, начальные проявления 
внутренней симметричной гидроцефалии; однофотонная 
эмиссионная компьютерная томография костной системы 
(ОФЭКТ-КТ): признаков очагового поражения, соответству-
ющих остеобластическим метастазам костной системы, 
на момент осмотра не выявлено.

Решением консилиума высказано предположение, 
что миелодиспластический синдром имеет вторичный 
характер и, вероятно, обусловлен наличием опухоли 
надпочечника. Также было рекомендовано проведение 
позитронно-эмиссионной компьютерной томографии 
с тропными к хромаффинной ткани радионуклидами для 
уточнения наличия и топической диагностики отдален-
ных метастазов феохромоцитомы. После оформления 
документов на оказание высокотехнологичной меди-
цинской помощи и консультации в одном из федераль-
ных медицинских центров (ОФЭКТ-КТ и КТ не проведено) 
пациенту было рекомендовано продолжить симптома-
тическую терапию в связи с высокими анестезиологиче-
скими и хирургическими рисками. В дальнейшем режим 
лечения не соблюдал, прекратил прием α-адренобло-
каторов, неоднократно госпитализировался с симпато-
адреналовыми кризами в терапевтический стационар 
по месту жительства, где наряду с кардиотропной тера-
пией проводилась и коррекция анемии.

Через 2 мес вновь появился в поле зрения хирур-
га-эндокринолога и госпитализирован в эндокринологи-
ческое отделение ЧОКБ для подготовки к оперативному 
лечению по жизненным показаниям. В течение 30 сут 
проводилась предоперационная подготовка — введение 
20 доз тромбоконцентрата и 6 доз эритроцитарной мас-
сы, медикаментозная терапия α-адреноблокаторами (пе-
роральный прием доксазозина 12 мг/сут), β-адренобло-
каторами (пероральный прием метопролола 20 мг/сут), 
антиаритмическими препаратами (пероральный прием 
ивабрадина 7,5 мг/сут). После стабилизации показателей 
гемодинамики и крови пациент переведен в Областной 
центр эндокринной хирургии на базе 2-го хирургическо-
го отделения ГАУЗ ОТКЗ «Городская клиническая больни-
ца №1 г. Челябинска». Показатели общего анализа кро-
ви (ОАК) за день до операции (15.02.2017): эритроциты 
3,5×1012/л, гемоглобин 106 г/л, тромбоциты 48×109/л, 
лейкоциты 6,0×109/л. Биохимические показатели крови 
и показатели коагулограммы в пределах нормы. В усло-
виях ОРИТ непосредственно перед операцией пациенту 
введено 9 доз (320 мл) тромбоконцентрата.
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типично, замещала собой всю ткань надпочечника, 
компренировала верхний полюс левой почки с ее со-
судами и селезеночные сосуды, имела собственную 
капсулу, признаков инвазии в окружающие органы 
и клетчатку не отмечалось. Размеры опухоли состав-
ляли 11,5×8,5×9,5 см (рис. 1). Ствол надпочечниковой 
вены диаметром не более 5 мм был коротким и впадал 
непосредственно в левую почечную вену. Селезен-
ка была умеренно увеличена, размеры ее составляли 
16,0×10,0×7,0 см. 

Интраоперационно отмечались характерные для фе-
охромоцитомы гемодинамические изменения: на этапе 
мобилизации опухоли отмечалась артериальная гипер-
тензия (САД 220 и ДАД 100 мм рт. ст.), после перевязки 
надпочечниковой вены — кратковременное снижение 
(САД до 70 и ДАД 35 мм рт. ст.) (рис. 2). Операция со-
провождалась выраженными проявлениями геморра-
гического синдрома (диффузная капиллярная кровото-
чивость тканей), общий объем кровопотери составил 
до 1500 мл, в связи с чем пациенту интраоперационно 
было введено около 310 мл свежезамороженной плаз-
мы, 200 мл тромбоконцентрата и 280 мл эритроцитар-
ной массы.

В раннем послеоперационном периоде сохранялась 
тенденция к артериальной гипотензии, на фоне интенсив-
ной заместительной терапии  показатели  гемодинамики 

Рис. 1. Макропрепарат удаленного надпочечника на разрезе.

Рис. 2. Копия карты течения анестезии пациента К.

16.02.2017 выполнена операция — торакофрено-
лапаротомия, левосторонняя адреналэктомия с опу-
холью, симультанная спленэктомия. Опухоль топогра-
фически располагалась в забрюшинном пространстве 
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стабилизировались (САД от 105 до 134 и ДАД 
от 70 до 75 мм рт. ст., ЧСС в пределах 80–115 в минуту). По-
сле операции ОАК (16.02.2017):  эритроциты  2,79×1012/л, 
гемоглобин 81 г/л, тромбоциты 67×109/л, лейкоциты 
7,2×109/л

Патоморфологическим исследованием под-
твержден диагноз феохромоцитомы: узел в капсуле 
альвеолярно-трабекулярного строения из крупных 
полиморфных клеток с полями некроза, фиброза, обы-
звествления и кровоизлияний соответствует зрелой 
феохромоцитоме с расстройством кровообращения. 
В препарате селезенки сохраненная гистологическая 
структура с морфологическими признаками, характер-
ными для анемии (очаги экстрамедуллярного кровет-
ворения).

Несмотря на проводимую в течение 3 сут после 
операции заместительную терапию компонентами 
крови (эритроцитарная масса 930 мл, свежезамо-
роженная плазма 1430 мл), у пациента сохранялись 
анемия и тромбоцитопения (эритроциты 2,9×1012/л, 
гемоглобин 86 г/л, тромбоциты 28×1012/л, лейкоциты 
8,2×109/л). Лишь на 7-е сутки после операции наме-
тилась тенденция к стабилизации показателей крови, 
восстановилась гемодинамика, в удовлетворительном 
состоянии пациент переведен в хирургическое отде-
ление. Послеоперационная рана зажила первичным 
натяжением.

Перед выпиской (через 21 день) повторно консульти-
рован гематологом, выставлен диагноз: вторичный гипо-
пластический синдром.

Однако через 43 дня вновь госпитализирован в те-
рапевтическое отделение стационара по месту жи-
тельства с анемией тяжелой степени. Показатели ОАК 
(от 18.04.2017): эритроциты 1,52×1012/л, гемоглобин 
40  г/л, тромбоциты 14×109/л, лейкоциты 6,3×109/л. 
Проведена заместительная терапия эритроци-
тарной массой с индивидуальным подбором. ОАК 
(от 24.04.2017): эритроциты 3,5×1012/л, гемоглобин 
112 г/л, тромбоциты 14×109/л, лейкоциты 3,3×109/л. 
Направлен на очередную консультацию гематолога, 
после которой рекомендовано продолжить замести-
тельную терапию компонентами крови с индивиду-
альным подбором.

В августе 2020 г., спустя 3,5 года после оперативного 
лечения, по результатам проведенного обследования 
данных за рецидив хромаффиномы нет (адренокорти-
котропный гормон 14,6 пг/мл, кортизол 230 нмоль/мл, 
метанефрин крови 39,8 пг/мл, норметанефрин крови 
53,5 пг/мл, дегидроэпиандростерон крови 238 нг/дл, па-
ратиреоидный гормон 66,1 пг/мл, тиреотропный гормон 
1,56 мкМЕ/мл, натрий 139 ммоль/л, кальций 1,27 ммоль/л, 
калий 4,6 ммоль/л), показатели красной крови нормали-
зовались, Нb 145 г/л.

При очередном обследовании осенью 2022 г. ре-
цидива феохромоцитомы нет, клинических и лабо-
раторных признаков анемии и тромбоцитопении 
не выявлено. Показатели ОАК находятся в пределах 
референсных значений (эритроциты 3,45×1012/л, ге-
моглобин 120 г/л, лейкоциты 5,1×109/л, тромбоциты 
240 млрд/л, СОЭ 15 мм/ч); показатели общего ана-
лиза мочи (от 06.12.2022) в норме, глюкоза крови 
3,51 ммоль/л.

ОБСУЖДЕНИЕ

Развитие паранеопластического синдрома свя-
зывают с иммунным ответом организма на опухоль 
и выработкой биологически активных веществ (анти-
тел, различных компонентов системы комплемента, 
провоспалительных цитокинов), которые могут воздей-
ствовать не только на опухоль, но и на другие органы 
и системы. Патогенетическая связь паранеопластиче-
ского синдрома и опухоли подтверждается и тем, что 
после излечения или удаления опухоли, вызывающей 
эти феномены, постепенно нивелируются и проявле-
ния паранеопластического синдрома [10]. В литературе 
описаны наблюдения пациентов с феохромоцитомой, 
имеющих высокую концентрацию IL-6 в крови, что кли-
нически проявлялось лихорадкой, гематологическими 
нарушениями (гипохромной микроцитарной анемией, 
тромбоцитозом) и изменениями показателей гемостаза 
(гипофибриногенемией, коагулопатиями различного 
проявления) [11–13]. Однако остается не ясным, явля-
ется ли повышение концентрации IL-6 следствием его 
неспецифической продукции феохромоцитомой, или 
же это системная ответная реакция организма на дли-
тельную избыточную концентрацию катехоламинов 
в крови. Нейрофиброматоз 1-го типа с поражением 
кишечника может сопровождаться рецидивирующими 
желудочно-кишечными кровотечениями и стать причи-
ной железодефицитной анемии [14], но у данного паци-
ента проявлений желудочно-кишечных кровотечений 
не было.

Длительно сохраняющаяся анемия и тромбоцитопе-
ния после удаления феохромоцитомы у нашего пациента 
первое время служили поводом для сомнений о наличии 
патогенетической связи между опухолью и миелодис-
пластическим синдромом.

В итоге, принимая во внимание отдаленные резуль-
таты лечения, а именно нормализацию показателей об-
щего анализа крови, можно считать, что миелодиспла-
стический синдром являлся осложнением длительно 
существующей феохромоцитомы.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Приведенное клиническое наблюдение описыва-
ет достаточно редкое осложнение феохромоцитомы 
в виде вторичного миелодиспластического синдрома. 
Помимо анемии, не характерной для большинства пер-
вичных опухолей надпочечников, у пациента развились 
тромбоцитопения и лейкопения без вторичных ослож-
нений.
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