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Корреляция феохромоцитом/параганглиом (ФЕО/ПГЛ) и цианотических врожденных пороков сердца встречается 
редко, но не является случайной. Исследования показывают, что развитие ФЕО/ПГЛ у таких пациентов может объяс-
няться хронической гипоксией, нарушениями в работе симпатической нервной системы и возможной генетической 
предрасположенностью. Эти факторы могут провоцировать опухолевую трансформацию хромаффинных клеток. 
Кроме того, диагностика ФЕО/ПГЛ у пациентов с пороками сердца осложнена из-за гемодинамических нарушений, 
которые маскируют характерные для ФЕО/ПГЛ симпатоадреналовые кризы. Возникновение данных новообразова-
ний может усугублять клиническое течение врожденных пороков на фоне повышенной секреции катехоламинов, 
приводящих к вазоконстрикции и усилению гипоксии. Мы представляем два клинических случая ФЕО/ПГЛ на фоне 
врожденных пороков сердца, пациенты наблюдались и лечились в НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина. Эти наблюде-
ния подчеркивают важность настороженности при появлении симптомов тахикардии и неконтролируемой артери-
альной гипертензии таких пациентов. Несмотря на редкость, необходимо учитывать взаимосвязь между этими пато-
логиями для точной диагностики и выбора оптимального лечения.
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The correlation between pheochromocytoma/paraganglioma (PHEO/PGL) and cyanotic congenital heart defects is rare but 
not coincidental. Research suggests that the development of PHEO/PGL in these patients may be explained by chronic hy-
poxia, disruptions in the sympathetic nervous system, and potential genetic predisposition. These factors may provoke the 
tumor transformation of chromaffin cells. Additionally, diagnosing PHEO/PGL in patients with heart defects is complicated 
by hemodynamic disturbances that mask the characteristic sympathoadrenal crises of PHEO/PGL. The occurrence of these 
neoplasms can exacerbate the clinical course of congenital defects due to increased catecholamine secretion, leading to va-
soconstriction and worsening hypoxia. We present two clinical cases of PHEO/PGL in the context of congenital heart defects, 
with patients observed and treated at the N.N. Blokhin National Medical Research Center of Oncology and the A.N. Bakoulev 
National Medical Research Center of Cardiovascular Surgery. These observations emphasize the importance of vigilance 
for symptoms of tachycardia and uncontrolled hypertension in such patients. Despite their rarity, the relationship between 
these pathologies must be considered for accurate diagnosis and optimal treatment selection.
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АКТУАЛЬНОСТЬ 

Феохромоцитома (ФЕО) и вненадпочечниковая пара-
ганглиома (ПГЛ) — редкие нейроэндокринные опухоли, 
исходящие из хромафинной ткани мозгового слоя над-
почечников (ФЕО) или вненадпочечниковых парасим-
патических или симпатических ганглиев. ФЕО и ПГЛ, ис-
ходящие из симпатической ткани, секретируют в кровь 
катехоламины, как правило, это адреналин и норадрена-
лин, очень редко преобладающим катехоламином явля-
ется дофамин [1]. Нефункциональные ФЕО/ПГЛ обычно 

обнаруживаются симптомами компрессии соседних орга-
нов. Данные опухоли могут также быть связаны с различ-
ными наследственными синдромами, в том числе с мно-
жественной эндокринной неоплазией, болезнью фон 
Гиппеля-Линдау и нейрофиброматозом 1-го типа и т.д. [2] 
«Синие», или цианотические врожденные пороки 
сердца (ВПС) — это группа врожденных сердечных 
заболеваний, которые приводят к нарушению нор-
мального кровообращения и снижению содержания 
кислорода в крови — хронической гипоксии. К наиболее 
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часто встречающимся цианотическим врожденным поро-
кам сердца относятся Тетрада Фалло и транспозиция ма-
гистральных сосудов. 

В медицинской литературе существуют спорадиче-
ские данные о выявлении феохромоцитомы или вненад-
почечниковой параганглиомы у пациентов с врожден-
ными пороками сердца. Подобное сочетание, учитывая 
ограниченное число описаний, вызывает особый инте-
рес в медицинской практике из-за своей уникальности 
и сложности диагностики. Актуальность темы опреде-
ляется необходимостью более глубокого понимания па-
тофизиологических механизмов взаимодействия между 
метаболическими нарушениями, вызванными феохро-
моцитомой, и изменениями гемодинамики, обуслов-
ленными врожденными пороками сердца. Вопросы, ка-
сающиеся оптимизации диагностики, выбора лечебной 
тактики и прогноза, остаются не до конца раскрытыми 
для данной группы пациентов. 

ЦЕЛЬ

Описать клинические случаи редкого сочетания фе-
охромоцитом/параганглиом у больных с врожденными 
цианотическими пороками сердца, а также проанализи-
ровать ключевые особенности диагностики и лечения, 
обусловленные данной коморбидностью.

ОПИСАНИЕ СЛУЧАЯ 

Пациентка И., 1996 г.р. (26 лет). 
Анамнез. Семейный онкологический анамнез не отя-

гощен. У больной имелся врожденный порок сердца 
(ВПС) — транспозиция магистральных сосудов с ре-
стриктивным дефектом межжелудочковой перегородки, 
комбинированным стенозом легочной артерии, гипопла-
зией левого желудочка, гипоплазией ветвей легочной 
артерии, субаортальной обструкцией и расширением 
восходящего отдела аорты. Учитывая тяжелое состояние 
пациентки, сложность анатомии ВПС и невозможность 
радикального хирургического вмешательства, в 1996, 
1998 и 2003 гг. последовательно выполнялись паллиатив-
ные операции по созданию системно-легочных анасто-
мозов. Далее пациентка находилась под наблюдением 
кардиолога по месту жительства. В 2021 г. по результатам 
обследования в НМИЦ ССХ им. Бакулева по поводу ВПС 
рекомендовано проведение трансплантации комплекса 
«сердце-лёгкие» с учетом неэффективного кровообра-
щения, невозможности хирургической коррекции.

В 2022 г. больная обследовалась в связи с длительной 
заложенностью носа. По месту жительства выполнена 
МРТ головы и шеи, в правой крыловидно-небной ямке вы-
явлено узловое образование неоднородной структуры, 
с бугристыми контурами, размерами до 2,2х1,3х2,8 см. Со-
гласно заключению МРТ картина более соответствовала 
нейрогенной опухоли крыловидно-небной ямки справа.

Больная была направлена в НМИЦ онкологии им. 
Н.Н. Блохина в июле 2022 г. У пациентки отмечались 
частые эпизоды подъема артериального давления 
до 170/100 мм рт.ст., тахикардии — до 100 уд/мин. Фоно-
вый уровень артериального давления — 80/50 мм рт.ст. 
Также усилилась одышка при минимальной физической 
нагрузке. 

Выполнено КТ-исследование головы, шеи, грудной 
клетки и брюшной полости. Выявлены новообразования 
в области правой крыловидно-небной ямки, забрюшин-
ном пространстве, парааортально. Заподозрена множе-
ственная параганглиома с локализацией в области осно-
вания черепа и забрюшинного пространства. 

Результаты физикального, лабораторного 
и инструментального исследований
По результатам физикального обследования у па-

циентки выявлены пароксизмальные подъемы артери-
ального давления до 170/100 мм рт.ст. на фоне исходной 
гипотензии (80/50 мм рт.ст.), одышка при минимальной 
нагрузке и низкая толерантность к физической актив-
ности, соответствующие хронической сердечной не-
достаточности II–III ФК (NYHA). Определялась выра-
женная гипоксемия (SpO2 77%, pO2 53,7 мм рт.ст. при 
нормальном рСО2 (37 мм рт.ст.), снижение оксигенации 
артериальной крови (fO₂Hb 76,1%). При дальнейшем 
обследовании лабораторно выявлен компенсаторный 
эритроцитоз — Hb 17,3 г/дл (при референсных значе-
ниях (далее — реф.) 11,7–15,5 г/дл). Несмотря на вто-
ричный эритроцитоз и хроническую гипоксию, показа-
тели гемостаза соответствовали компенсированному 
статусу: МНО — 1,16, фибриноген — 289 мг/дл (реф. 
0,8–1,2 и 200–400 мг/дл соответственно). В суточной 
моче выявлено изолированное повышение экскреции 
норметанефрина до 3203 мкг/сут (реф. 30–170 мкг/сут). 
В августе 2022 г. выполнена ПЭТ-КТ с 68Ga–DOTA-TATE: 
определяются очаги патологического накопления 
в образовании крыловидно-небной ямки, SUVmax 
31,82, размером 10х14 мм; в забрюшинном образо-
вании, парааортально слева на уровне L3-L4 позвон-
ков, SUVmax 19,89, размером 31х26 мм; аналогичное 
по структуре образование определяется над левой по-
чечной веной, SUVmax 5,89, размером 16х11 мм; по ле-
вой боковой стенке мочевого пузыря определяется 
экзофитное гиперваскулярное образование размером 
7 мм (рис. 1). 

Для морфологической верификации диагноза выпол-
нена чрескожная трепан-биопсия парааортального узла. 
Гистологически: в клетках опухоли выявлена диффузная 
экспрессия CD56, хромогранина А, отсутствует экспрес-
сия PanCK. Индекс Ki-67 клеток опухоли составил 4%. 
Иммуноморфологические признаки соответствуют пара-
ганглиоме. 

На данном этапе инвазивные исследования сердца 
и магистральных сосудов не проводились. Оценка про-
изводилась на основании данных эхокардиографии. 

Лечение. Была назначена терапия альфа-блокатора-
ми: доксазозин в дозе 2мг/сут. На фоне проводимой те-
рапии АД стабилизировалось, максимальные значения 
АД  — 130/70 мм рт.ст. Скорректирована схема кардио-
логической терапии с назначением кардиоселективных 
β-адреноблокаторов (небиволол 5 мг/сут), глифлози-
нов (дапаглифлозин 10 мг/сут), диуретиков (торасемид 
2,5 мг/сут), антиагрегантов (ацетилсалициловая кислота 
50 мг/сут). 

План лечения пациентки был обсужден на муль-
тидисциплинарном консилиуме, в том числе с уча-
стием сердечно-сосудистых хирургов. Риск развития 
интраоперационных жизнеугрожающих состояний был 
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Рисунок 1. Исследование ПЭТ-КТ с 68Ga–DOTA-TATE пациентки И.

a — очаги патологического накопления РФП в образовании крыловидно-небной ямки, SUVmax 31,82, размером 10х14 мм;
b — очаги патологического накопления РФП в забрюшинном образовании парааортально слева на уровне L3-L4 позвонков, SUVmax 19,89, 

размером 31х26 мм; образование над левой почечной веной, SUVmax 5,89, размером 16х11 мм.

оценен как крайне высокий в связи с некорригируемым 
сложным ВПС. В связи с этим от проведения хирурги-
ческого лечения решено воздержаться. Проведение 
лекарственной противоопухолевой терапии признано 
нецелесообразным ввиду низкой его эффективности 
при параганглиомах и увеличения риска декомпенса-
ции состояния пациентки на фоне сложного ВПС. Реко-
мендовано продолжить терапию альфа-блокаторами, 
динамический контроль. 

Исход и результаты последующего наблюдения 
Выявление злокачественной опухоли явилось аб-

солютным противопоказанием для проведения транс-
плантации комплекса «сердце-легкие», в связи с чем при 
повторной консультации в НМИЦ ССХ им. Бакулева была 
рекомендована симптоматическая терапия. При динами-
ческом наблюдении в 2023, 2024 гг. отмечено увеличение 
уровня патологического накопления 68Ga–DOTA-TATE 
в образовании правой крыловидно-нёбной ямки на 25% 
без существенной динамики размеров (рис. 2). Больная 
находится на симптоматической терапии под динамиче-

ским наблюдением по месту жительства по настоящее 
время. Доза доксазозина прежняя, эпизодов значимой 
артериальной гипертензии не наблюдается. Динамика 
клинических симптомов ХСН и лабораторных показа-
телей уровня экскреции норметанефринов в суточной 
моче неизвестна.

Пациентка К., 1992 г.р. (32 года). 
Анамнез. Семейный анамнез не известен. У паци-

ентки с рождения диагностирован цианотический 
ВПС  — корригированная транспозиция магистраль-
ных сосудов с большим (до 30 мм) дефектом меж-
желудочковой перегородки (ДМЖП), критическим 
стенозом легочной артерии (96 мм рт.ст.). В возрасте 
4 и 10  лет выполнялись паллиативные кардиохирур-
гические вмешательства, включая формирование 
правостороннего кавопульмонального анастомоза 
(операция Глена). Пациентка находилась под наблюде-
нием кардиолога по месту жительства, обследовалась 
не регулярно.

В 2023 г. появились эпизоды потери сознания, по-
вышения артериального давления до 160/100 мм рт.ст. 

a

b
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По месту жительства выполнено КТ с в/в контрастным 
усилением, выявлено образование в области право-
го надпочечника размером 20х40х34 мм, плотностью 
до 25  единиц по Хаунсфилду (HU), активно накапли-
вающее препарат в артериальную фазу до 179 HU; 
в области нижнего полюса левой почки — объемное об-
разование размером 92х93х122 мм, неоднородной плот-
ности 28–48 HU, накапливающее контрастное вещество 
до 127 HU. Пациентка оставалась под наблюдением кар-
диолога и онколога по месту жительства, уточняющая 
диагностика и лечебные мероприятия не проводились. 
Отмечено нарастание гемодинамических нарушений, 
провоцируемых физической нагрузкой, отсутствие эф-
фекта от назначенной антигипертензивной терапии (по-
стоянный прием селективных β-адреноблокаторов  — 
метопролол 25 мг/2 раза в сутки, бисопролол 2,5 мг/сут 
и ингибиторов АПФ: каптоприл 12,5 мг/3 раза в сутки). 
Пациентка была консультирована и в дальнейшем на-
правлена в нашу клинику. При обращении предъявляла 
жалобы на выраженную одышку при незначительной 
физической нагрузке.

Результаты физикального, лабораторного 
и инструментального исследований 
По результатам осмотра пациентки зафиксиро-

вана прогрессирующая хроническая сердечная не-
достаточность (III ФК по NYHA): пароксизмальная ги-
пертензия — до 160/100 мм рт.ст., ЧСС — 100 уд/мин, 
критическая гипоксемия (SpO2 на воздухе 70%). Усу-
губление клинических симптомов ХСН со снижени-
ем толерантности к нагрузкам и нарастанием одыш-
ки. Периферических отеков нет. Лабораторно: 
критическое повышение значений N-терминального 
мозгового натрийуретического пропептида (NT-pro 
BNP) до 1783 пг/мл (реф. 0–160 пг/мл), микроцитар-
ный эритроцитоз (Hb 118 г/л, MCV 63.7 фл) и гипоко-
агуляция (фибриноген  — 2,24 г/л). При дообследова-
нии выявлены забрюшинные опухоли. Заподозрена 
множественная параганглиома. Лабораторные иссле-
дования: уровень АКТГ — 26,4 пг/мл, кортизола — 
15,6 мкг/дл в крови. Суточный анализ мочи на общий 
метанефрин 84,4, мкг/сут (реф. 111–419 мкг/сут), нор-
метанефрин — 1640,00 мкг/сут (реф. 30–170 мкг/сут). 

Рисунок 2. Исследование ПЭТ-КТ с 68Ga–DOTA-TATE в мае 2024 г. пациентки И.

a — очаги патологического накопления РФП в образовании правой крыловидно-небной ямки, SUVmax 46,46, размером 16х11 мм;
b — очаги патологического накопления РФП в забрюшинном образовании парааортально слева на уровне L3-L4 позвонков, SUVmax 25,0, 

размером 36х29х46 мм; указываемое ранее аналогичное образование на уровне почечных сосудов слева не отмечается.

a

b
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Рисунок 3. ПЭТ-КТ с 68Ga-DOTA-TATE пациентки К.

a — очаги патологического накопления РФП в образованиях между правым надпочечником и почкой до SUVmax 10,64 до 37х21 мм;
b — очаги патологического накопления РФП под почечными сосудами слева SUVmax 16,42 до 43х40 мм;

c — очаги патологического накопления РФП кзади от левой почки до SUVmax 19,43 до 25х18 мм. 

a b

c

Выполнено ПЭТ-КТ с 68Ga-DOTA-TATE (рис. 3): опре-
деляются очаги патологического накопления РФП 
в образованиях между правым надпочечником и поч-
кой до SUVmax 10,64 до 37х21 мм, кзади от левой почки 
до SUVmax 19,43 до 25х18 мм и под почечными сосудами 
слева SUVmax 16,42 до 43х40 мм, надпочечники не увели-
чены, без явных узловых образований. 

После подтверждения диагноза множественной па-
раганглиомы пациентке был назначен доксазозин в дозе 
1 мг в сутки. На фоне терапии наблюдалась стойкая ги-
потония до 60/40 мм рт.ст., ортостатические коллапсы, 
эпизоды потери сознания. В связи с чем лечение док-

сазозином отменено. С учетом усугубления сердечной 
недостаточности рекомендовано титрование β-адре-
ноблокаторов под контролем гемодинамики: назначен 
метопролол 50 мг/2 раза в сутки. 

Больная была консультирована в НМИЦ ССХ им. 
А.Н. Бакулева. У пациентки подтвержден диагноз слож-
ного врожденного порока сердца — атриовентрику-
лярная дискордантность с отхождением магистральных 
сосудов от морфологически правого (артериального) 
желудочка, умеренная гипоплазия правого (артери-
ального) желудочка, некоммитированный дефект меж-
желудочковой перегородки, стеноз легочной артерии. 
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Выявлена удовлетворительная функция сформирован-
ного в 10-летнем возрасте кавопульмонального анасто-
моза. Помимо этого, обнаружено аневризматическое 
расширение корня аорты до 51 мм, приведшее к раз-
витию аортальной недостаточности 3 степени. С учетом 
наличия онкологического заболевания, сопровождаю-
щегося злокачественной артериальной гипертензией, 
на первом этапе рекомендовано хирургическое лече-
ние онкологического заболевания с последующим ре-
шением вопроса о необходимости кардиохирургиче-
ского вмешательства. 

На данном этапе инвазивные исследования серд-
ца и магистральных сосудов не проводились. Оценка 
производилась на основании анамнестических данных 
и эхокардиографии. 

Лечение. В сентябре 2024 г. пациентке выполнено хи-
рургическое лечение в объеме лапаротомии, удаления 
вненадпочечниковых параганглиом слева парааорталь-
но (два узла) и справа в области правого надпочечника 
(2 узла) (рис. 4). 

Интраоперационно осуществлялся непрерывный 
мониторинг инвазивного АД и ЦВД. Особенностью ге-
модинамического управления являлось поддержание 
ЦВД в пределах исходных значений (10–15 мм рт.ст.) для 
адекватной оксигенации, так как наполняемость малого 
круга кровообращения зависела от поступления крови 

по кавопульмональному анастомозу. На ИВЛ сатурация 
кислорода (SpO2) достигала 90%. Течение анестезии до-
статочно гладкое, значимых гемодинамических наруше-
ний не отмечалось. Интраоперационно и с продлением 
до 24 ч применялась инфузия норадреналина в дозе 0,2 
мкг/кг/мин. По завершении операции пациентка успеш-
но переведена на самостоятельное дыхание.

Особенностью послеоперационного периода стало 
выраженное ограничение инфузионной терапии, про-
водившейся исключительно через периферический ве-
нозный доступ. Отказ от использования центрального 
венозного доступа был обусловлен наличием функцио-
нирующего кавопульмонального анастомоза. В послео-
перационном периоде эпизодов артериальной гипер-
тензии не отмечалось. 

Гистологическое исследование операционного ма-
териала представлено в таблице 1. В клетках опухоли 
выявлена диффузная цитоплазматическая экспрессия 
Chromogranin A, слабая диффузная цитоплазматическую 
экспрессия Synaptophysin, ядерная экспрессия Gata-3 
в части клеток, диффузная экспрессия S100. В клетках 
опухоли отсутствует экспрессия PanCK, MelanA. В части 
клеток опухоли отмечается гранулярное цитоплазмати-
ческое окрашивание при реакции с антителом к SDHB. 
На основании чего можно делать вывод об отсутствии 
мутаций в гене сукцинат-дегидрогеназы. 

Таблица 1. Гистологическое исследование операционного материала пациентки К.

Критерий Результат

Митозы, х 10 HPF 1 на 10 HPF

Атипичные митозы отсутствуют

Некрозы отсутствуют

Капсулярная инвазия отсутствует

Сосудистая инвазия отсутствует

Ki-67, % 2-7%.

Рисунок 4. Удаленные узлы параганглиомы.
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Исход и результаты последующего наблюдения 
Пациентка выписана из клиники в удовлетворитель-

ном состоянии для дальнейшего наблюдения и лечения 
у кардиохирургов. Адъювантная противоопухолевая те-
рапия не назначалась. За время наблюдения в течение 
9 месяцев при контрольных КТ-исследованиях без при-
знаков рецидива ПГЛ. Кардиологический статус пациент-
ки остается без существенной динамики. Отмечена ста-
билизация уровня артериального давления в пределах 
90–110/60–70 мм рт.ст., ЧСС — 70–90 уд/мин. 

ОБСУЖДЕНИЕ

В научной литературе с 1964 г. зафиксированы слу-
чаи развития ФЕО/ПГЛ у пациентов с корригированными 
и не корригированными врожденными цианотическими 
пороками сердца в анамнезе [3, 4]. Bockelman HW и со-
авт. в 1982 г. представили случай вненадпочечниковой 
параганглиомы у пациента 22 лет с некорригированной 
транспозицией магистральных артерий [5]. Подобные 
клинические случаи были также отображены в 2019 г. 
Perryn Ng и соавт. из Национального сингапурского уни-
верситета здравоохранения [6].

Doyle C. и соавт. в 2021 г. сообщили о случае пара-
ганглиомы у 16-летнего пациента, родившегося с един-
ственным желудочком сердца, ожидавшего транспланта-
цию сердца [7]. 

В мировой научной литературе самым крупным об-
зором сочетанных случаев развития феохромоцитомы 
на фоне цианотических врожденных пороков сердца 
является работа 2015 г. Opotowsky AR и соавт. В своем 
национальном многоцентровом исследовании авторы 
проанализировали более 40 миллионов госпитализа-
ций взрослых пациентов младше 75 лет в период с 2000 
по 2009 гг. и сформировали международную многоцен-
тровую базу пациентов с врожденным пороком сердца 
(ВПС) с хронической гипоксией с диагнозом ФЕО/ПГЛ 
[8]. Авторы выявили 20 зарегистрированных случаев, 
из которых 18 имели сложные цианотические врожден-
ные пороки сердца, включая единственный желудо-
чек сердца, тетраду Фалло, двойное отхождение маги-
стральных сосудов от правого желудочка, в том числе 
с атрезией легочной артерии, а также атрезию трику-
спидального и легочного клапанов. У 9 из этих пациен-
тов отмечался выраженный цианоз с сатурацией крови 
кислородом в пределах 72–88%. У двух пациентов имел 
место врожденный порок сердца «бледного» типа  — 
коарктация аорты. Средний возраст больных с хрони-
ческой гипоксией на фоне врожденного цианотиче-
ского порока сердца на момент выявления ФЕО/ПГЛ 
составил 31,5 год (диапазон 15–57 лет), у 7 из 18 были 
множественные опухоли (две двусторонние ФЕО; шесть 
мультифокальных или рецидивирующих). Почти во всех 
случаях, согласно лабораторным методам исследова-
ния, наблюдался норадренергический биохимический 
фенотип [9].

Предполагая, что сочетание этих заболеваний не-
случайное, некоторые авторы провели анализ с целью 
выявления патогенетических механизмов. В научной 
литературе выделяются несколько основных факторов, 
способствующих развитию ФЕО/ПГЛ, ассоциированных 
с цианотическими врожденными пороками сердца. Сре-

ди них — гипоксия, генетические факторы, а также их 
комбинация [10–12]. 

Еще в 1973 г. группа исследователей во главе с Saldana 
MJ опубликовала работу, в которой показала, что вероят-
ность возникновения параганглиом (анализ 25 случаев 
параганглиом головы и шеи) значительно повышается 
в условиях высокогорных районов, где уровень кис-
лорода ниже, чем на уровне моря [13]. Авторы пришли 
к выводу о том, что длительная и хроническая гипок-
сия может оказывать значительное влияние на ткани, 
чувствительные к изменениям кислородного баланса. 
Gruber H. и соавт. в 1980 г. представили наблюдение кли-
нического случая, в котором было отмечено уменьшение 
размеров и функциональной активности параганглиомы 
после разрешения хронической гипоксии [14].

Наследственные синдромы являются причиной при-
мерно 30–45% случаев феохромоцитом и параганглиом 
взрослых, большинство больных являются носителя-
ми герминальных мутации в генах VHL, RET, NF1, SDH-A, 
SDH-B, SDH-C, SDH-D, SDH-AF2, TMEM127 или МАХ [2, 12]. 
Некоторые гены ассоциированы с сигнальным путем, ко-
торый активирует факторы, индуцируемые гипоксией, 
включая HIF2A [15]. Opotowsky AR и соавт. [8] стремились 
подтвердить гипотезу о том, что хроническая гипоксия 
у пациентов с цианотическими врожденными порока-
ми сердца повышает вероятность возникновения ФЕО/
ПГ, исходя из основной теории, связывающей развитие 
феохромоцитом с псевдогипоксией. Было обнаружено, 
что путь HIF (фактор, индуцируемый гипоксией) является 
патогенетическим у некоторых пациентов с ФЕО/ПГЛ, как 
в контексте наследственных синдромов, так и в споради-
ческих случаях, что подтверждает актуальность изуче-
ния механизмов, связанных с гипоксией [10, 13, 15].

Данные, полученные исследователями, выявляют не-
сколько характерных особенностей, свидетельствующих 
о возможном преобладании псевдогипоксического кла-
стера ФЕО/ПГЛ у пациентов с цианотическими пороками 
сердца, включая более раннее начало заболевания, чем 
в общей популяции; наличие множественных опухолей 
и норадренергический биохимический подтип. Инте-
ресно, что в группе был пациент с выявленной мутацией 
SDH-B, у которого наблюдался наиболее тяжелый фено-
тип с рецидивирующими формами ФЕО/ПГЛ. 

Bamforth SD и соавт. (2001)  [16] предположили, что 
развитие ФЕО/ПГЛ на фоне цианотических пороков 
сердца может быть ассоциировано с аномалиями в раз-
витии и дифференциации клеток нервного гребня как 
мультипотентных источников общего эмбрионального 
происхождения этих клеток, однако точный механизм 
еще полностью не изучен. Jensterle M. в 2022 г. предста-
вили исследование со сравнением уровня метанефри-
на и норметанефрина в плазме крови пациентов (44) 
с цианотическими и ацианотическими врожденными 
пороками сердца [9]. У пациентов с цианотическими 
пороками сердца концентрации норметанефринов 
в плазме оказались существенно выше, чем у пациен-
тов с ацианотическими пороками, что можно объяснить 
влиянием гипоксии и, как следствие, активации симпа-
тической нервной системы и повышением уровней ка-
техоламинов. Однако остается открытым вопрос о роли 
гипоксии на гиперпластическую реакцию хромаффин-
ной ткани [11–13]. 
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DoyleC. и соавт. выступают за более активный 
скрининг ФЕО/ПГЛ у пациентов с цианотическими 
врожденными пороками сердца с клинической кар-
тиной усугубления признаков гиперсекреции катехо-
ламинов [7]. 

В литературе имеются крайне ограниченные све-
дения об особенностях интраоперационного течения 
и послеоперационного периода у больных с ВПС, опе-
рированных по поводу феохромоцитом или ПГЛ [9, 12, 
20]. Хирургические вмешательства по поводу хрома-
финных опухолей сопряжены с высоким риском гемо-
динамической нестабильности, обусловленной резкими 
колебания артериального давления при манипуляциях 
на опухоли. У пациентов с ВПС эти риски усугубляются 
хронической гипоксемией и сниженными компенсатор-
ными возможностями миокарда. Анестезиологическое 
пособие при подобных вмешательствах требует особого 
подхода, связанного с необходимостью премедикации 
таких больных с назначением α- и селективных β- блока-
торов на дооперационном этапе, а также с особенностя-
ми волюмической нагрузки — ограниченной инфузией 
(5–7 мл/кг/ч кристаллоидных растворов).

Особенности клинического течения ПГЛ и феохромо-
цитом у больных с ВПС в литературе освещены крайне 
скудно. Представлены единичные сообщения о затруд-
ненной диагностике этих опухолей у больных с ВПС 
в виду имеющихся у них гемодинамических нарушений. 
Как правило, развитие опухоли у этих больных маскиру-
ются симптомами имеющегося ВПС. Также практически 
отсутствуют рекомендации по периоперационному ве-
дению этих больных. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Несмотря на то, что сочетание ФЕО/ПГЛ с цианоти-
ческими врожденными пороками сердца наблюдается 
крайне редко, подобные случаи имеют место в практике 
врачей различных специальностей. Необходимо также 
указать, что сочетание этих заболеваний может утяже-
лить клиническое течение с одной стороны, и замаски-
ровать симптомы с другой. Многие симптомы, обычно 
трактуемые как прогрессирование цианотического 
врожденного порока сердца, совпадают с проявления-
ми, вызванными повышенной секрецией катехолами-

нов при ФЕО/ПГЛ, что усложняет раннюю диагностику 
опухоли. 

Резюмируя данные литературы, возможно предпо-
ложить, что развитие ФЕО/ПГЛ у пациентов с цианоти-
ческими врожденными пороками сердца является ре-
зультатом сочетания хронической гипоксии, изменений 
в работе симпатической нервной системы и потенциаль-
ной генетической предрасположенности. Эти факторы 
могут создавать условия для трансформации хромаф-
финных клеток в опухолевые клетки. 

Необходимо отметить, что возникновение ФЕО/ПГЛ 
у больных с пороками сердца может осложнить клини-
ческое течение вследствие вазоконстрикции и усугубле-
ния гипоксии. 

Как данные литературы, так и наш опыт, говорят о том, 
что эти опухоли у больных с пороками сердца развива-
ются достаточно поздно, ближе к 30 годам. 

Диагностика ФЕО/ПГЛ у больных с пороками серд-
ца затруднена в связи с особенностями гемодинамики 
у этих пациентов. 

Возникшие в связи с развитием опухоли симптомы 
со стороны сердечно-сосудистой системы часто тракту-
ются проявлением имеющегося ВПС. 

Пациентам с цианотическими с врожденными по-
роками сердца, особенно в возрасте старше 20 лет, 
при появлении тахикардии, артериальной гипертен-
зии, следует проводить тщательный диагностический 
поиск в отношении развития феохромоцитом и пара-
ганглиом. 
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