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Ñèíäðîì ìíîæåñòâåííûõ ýíäîêðèííûõ íåîïëàçèé 1 òè-
ïà (ÌÝÍ-1) – ýòî ñî÷åòàíèå íîâîîáðàçîâàíèé â îðãàíàõ ýí-
äîêðèííîé ñèñòåìû, õàðàêòåðèçóþùååñÿ âûñîêîé ïåíåíò-
ðàíòíîñòüþ è íàñëåäóþùååñÿ ïî àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîìó
òèïó. Âïåðâûå åãî îïèñàë Ï. Âåðìåð â 1954 ã. êàê ñî÷åòàíèå
îïóõîëåé â ïàðàùèòîâèäíûõ æåëåçàõ, îñòðîâêîâîé òêàíè
ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû è àäåíîãèïîôèçå, âûÿâëåííîå ó
áëèçêèõ ðîäñòâåííèêîâ â 2 ñåìüÿõ.

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ñèíäðîìà – 1 ñëó÷àé íà 1 ìèëëèîí
÷åëîâåê. ×àñòîòà íàñëåäñòâåííîé ïåðåäà÷è – 50%. Îñíîâ-
íûì êîìïîíåíòîì ñèíäðîìà ÌÝÍ I ÿâëÿåòñÿ ïåðâè÷íûé ãè-
ïåðïàðàòèðåîç – ÏÃ, âñòðå÷àåòñÿ áîëåå ÷åì â 95% ñëó÷àåâ,
äàëåå ñëåäóþò îñòðîâêîâî-êëåòî÷íûå îïóõîëè (80% ïàöèåí-
òîâ), èç íèõ ÷àùå âñåãî âñòðå÷àþòñÿ èíñóëèíîìû è ãàñòðè-
íîìû (âñòðå÷àþòñÿ â òðåòè ñëó÷àåâ), îïóõîëè àäåíîãèïîôè-
çà (54% ïàöèåíòîâ).

Îáû÷íî îäíèì èç íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûõ è ðàí-
íèõ ïðîÿâëåíèé ñèíäðîìà ÌÝÍ 1 ÿâëÿåòñÿ ïåðâè÷íûé ãè-
ïåðïàðàòèðåîç. Ðàçâèâàåòñÿ çàáîëåâàíèå ãîðàçäî ðàíüøå,
÷åì ïðè ñïîðàäè÷åñêèõ ôîðìàõ, – îáû÷íî â âîçðàñòå 20–25
ëåò, õàðàêòåðíî ïîðàæåíèå òðåõ èëè âñåõ ÷åòûðåõ æåëåç. Â
ìåíåå ÷åì 10% íàñëåäñòâåííûõ ñëó÷àåâ ïåðâûì êëèíè÷åñ-
êèì ïðîÿâëåíèåì ñèíäðîìà ÌÝÍ 1 ÿâëÿþòñÿ îïóõîëè ãèïî-
ôèçà, â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ýòî ïðîëàêòèíñåêðåòèðóþùèå
ìàêðîàäåíîìû. ×àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè ïàíêðåàòè÷åñêèõ
íåéðîýíäîêðèííûõ îïóõîëÿõ ïðè ñèíäðîìå ÌÝÍ 1 ñîñòàâ-
ëÿåò 30–75% êëèíè÷åñêè ÿâíûõ ñëó÷àåâ è äîñòèãàåò 80–90%
ïðè àóòîïñèéíûõ èññëåäîâàíèÿõ. Ìàíèôåñòèðóþò îïóõîëè
ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû îáû÷íî ïîñëå 40 ëåò, õîòÿ áèîõèìè-
÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ è âèçóàëèçàöèîííûå ìåòîäèêè ìîãóò
âûÿâèòü áåññèìïòîìíûå îïóõîëè óæå â òå÷åíèå òðåòüåé äå-
êàäû æèçíè. Íåéðîýíäîêðèííûå îïóõîëè ïðè ÌÝÍ 1 èìåþò
ìóëüòèöåíòðè÷åñêèé ðîñò è ìîãóò áûòü ïðåäñòàâëåíû êàê
ìèêðîàäåíîìàìè, ìàêðîàäåíîìàìè, òàê è èíâàçèâíûìè/ìå-
òàñòàçèðóþùèìè êàðöèíîìàìè. Îñíîâíûå ìåñòà ëîêàëèçà-
öèè – ïîäæåëóäî÷íàÿ æåëåçà è ñóáìóêîçíàÿ îáîëî÷êà äâå-
íàäöàòèïåðñòíîé êèøêè.

Ñî÷åòàíèå ïîðàæåíèÿ òðåõ ýíäîêðèííûõ æåëåç íà ìî-
ìåíò ïîñòàíîâêè äèàãíîçà (îñîáåííî åñëè çàáîëåâàíèå âû-
ÿâëÿåòñÿ â ìîëîäîì âîçðàñòå) íàáëþäàåòñÿ òîëüêî â 30% ñëó-
÷àåâ, ÷òî ñóùåñòâåííî çàòðóäíÿåò ñâîåâðåìåííóþ äèàãíîñ-
òèêó è ñíèæàåò äîñòîâåðíîñòü ïðîãíîçà. Ñ äðóãîé ñòîðîíû,
äåáþò çàáîëåâàíèÿ â ðàííåì (äî 20 ëåò) âîçðàñòå è ïîëèîð-
ãàííîñòü ïîðàæåíèÿ óêàçûâàåò íà íàñëåäñòâåííûé õàðàêòåð
çàáîëåâàíèÿ.

Ïðèâîäèì ñîáñòâåííûé êëèíè÷åñêèé ïðèìåð.
Áîëüíàÿ Ã.Ò.Â, 26 ëåò, ïîñòóïèëà â îòäåëåíèå õèðóðãèè

Ýíäîêðèíîëîãè÷åñêîãî íàó÷íîãî öåíòðà ñ æàëîáàìè íà
ïðèñòóïû, âîçíèêàþùèå 1–2 ðàçà â ìåñÿö, ñîïðîâîæäàþùè-
åñÿ ñëàáîñòüþ, ïîòëèâîñòüþ, äðîæüþ âî âñåì òåëå, ïîòåðåé

ñîçíàíèÿ, ñóäîðîãàìè, ïðåèìóùåñòâåííî â íî÷íîå èëè óò-
ðåííåå âðåìÿ, êóïèðóþùèåñÿ ïðèåìîì ñëàäêîé ïèùè, íà
ïðèáàâêó â âåñå (+ 10 êã).

ÀÍÀÌÍÅÇ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß

Â âîçðàñòå 14 ëåò ïîÿâèëèñü æàëîáû íà ÷àñòóþ ãîëî-
âíóþ áîëü, îòñóòñòâèå ìåíñòðóàöèé. Äèàãíîñòèðîâàíà ïðî-
ëàêòèíñåêðåòèðóþùàÿ àäåíîìà ãèïîôèçà, ïî ïîâîäó ÷åãî â
1993 ãîäó ïðîâåäåíà òðàíñíàçàëüíàÿ àäåíîìýêòîìèÿ. Ïîñëå
îïåðàöèè êîíöåíòðàöèÿ ïðîëàêòèíà îñòàâàëàñü ïîâûøåí-
íîé, â ñâÿçè ñ ÷åì ïàöèåíòêà ñ 1993 ïî 2000 ãã. íàõîäèëàñü íà
òåðàïèè áðîìêðèïòèíîì (ïàðëîäåëîìîì) â ìàêñèìàëüíî ïå-
ðåíîñèìîé äîçå (20 ìã/ñóò.). Íà ôîíå òåðàïèè àãîíèñòàìè
äîôàìèíà ñîäåðæàíèå ïðîëàêòèíà ñíèçèëîñü, íî îñòàâàëîñü
â ïðåäåëàõ 2500–3500 ìÌÅ/ë ïðè íîðìå äî 650. Â 2000 ã. ïî
äàííûì êîíòðîëüíîé ÌÐ-òîìîãðàôèè ãîëîâíîãî ìîçãà èìå-
åò ìåñòî êèñòîçíàÿ àäåíîìà ãèïîôèçà, íå ïîäëåæàùàÿ õè-
ðóðãè÷åñêîìó óäàëåíèþ. Äëÿ íîðìàëèçàöèè óðîâíÿ ïðîëàê-
òèíà è ñîîòâåòñòâóþùåé êîððåêöèè âòîðè÷íûõ íàðóøåíèé
áûëà ïåðåâåäåíà íà òåðàïèþ Äîñòèíåêñîì â äîçå 2,5 ìã â íå-
äåëþ. Íà ôîíå ïðîâîäèìîé òåðàïèè âîññòàíîâèëàñü ìåíñò-
ðóàëüíàÿ ôóíêöèÿ, îäíàêî ñîõðàíÿëîñü áåñïëîäèå.

Ïðè êîíòðîëüíîì îáñëåäîâàíèè â èþëå 2005 ãîäà, ïðè
ãîðìîíàëüíîì èññëåäîâàíèè êðîâè Ïðîëàêòèí 1321,5 ìÌÅ/ë
(íîðìà 67–726) âûÿâëåíî ñíèæåíèå óðîâíÿ ÒÒÃ – 0,048 êÌÅ/ìë
(íîðìà 0,25–3,3), è ñâ. Ò4 äî 5,97 ïìîëü/ë (íîðìà 9–20), äèà-
ãíîñòèðîâàí âòîðè÷íûé ãèïîòèðåîç, íàçíà÷åí L-òèðîêñèí â
äîçå 100 ìêã/ñóò.

ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà: ãèïîôèç ñìåùåí âïðàâî, èìååò
ðàçìåðû: âåðòèêàëüíûé – 7 ìì, ïîïåðå÷íûé – 14 ìì, ïåðåä-
íåçàäíèé – 15 ìì, âîðîíêà äåôîðìèðîâàíà, ñìåùåíà âïðàâî.
Îòìå÷àåòñÿ ðàñøèðåíèå îáîèõ êàâåðíîçíûõ ñèíóñîâ. Â îáî-
èõ êàâåðíîçíûõ (áîëüøå ñïðàâà) îïðåäåëÿåòñÿ äîïîëíè-
òåëüíàÿ òêàíü. Ïðè êîíòðàñòíîì óñèëåíèè äîïîëíèòåëüíàÿ
òêàíü óìåðåííî íåîäíîðîäíî íàêàïëèâàåò êîíòðàñòíîå âå-
ùåñòâî. Â ëåâîé ÷àñòè òóðåöêîãî ñåäëà è ëåâîì êàâåðíîçíîì
ñèíóñå îïðåäåëÿåòñÿ êèñòà (ïîñëåîïåðàöèîííûå èçìåíå-
íèÿ). Ïî ñðàâíåíèþ ñ ïðåäûäóùèìè èññëåäîâàíèÿìè – áåç
ñóùåñòâåííîé äèíàìèêè.

Êîíñóëüòàöèÿ íåéðîðàäèîëîãà: ó÷èòûâàÿ ðàçìåðû îñ-
òàòî÷íîé òêàíè è åå ïîëîæåíèå â êàâåðíîçíîì ñèíóñå (âû-
ñîêèé ðèñê ïîâðåæäåíèÿ ÷åðåïíî-ìîçãîâûõ íåðâîâ), ïðîâå-
äåíèå ïðîòîíîòåðàïèè íå ïîêàçàíî.

Â âîçðàñòå 25 ëåò ó ïàöèåíòêè ïîÿâèëèñü ïðèñòóïû,
ñîïðîâîæäàþùèåñÿ ñëàáîñòüþ, ïîòëèâîñòüþ, äðîæüþ âî
âñåì òåëå, ïîòåðåé ñîçíàíèÿ, ñóäîðîãàìè. Áðèãàäîé
ÑÌÏ ãîñïèòàëèçèðîâàíà â ñòàöèîíàð ïî ìåñòó æèòåëü-
ñòâà. Íà ôîíå ïðèñòóïà áûëî çàôèêñèðîâàíî ñíèæåíèå
óðîâíÿ ãëèêåìèè äî 1,3 ììîëü/ë. Ïðèñòóï áûë êóïèðî-

Ñèíäðîì ìíîæåñòâåííûõ
ýíäîêðèííûõ íåîïëàçèé I òèïà
Ëàòêèíà Í.Â., Ëûñåíêî Ì.À., Èëîâàéñêàÿ È.À., Åãîðîâà Î.Þ., Êóçíåöîâ Í.Ñ.

ÔÃÓ Ýíäîêðèíîëîãè÷åñêèé íàó÷íûé öåíòð Ðîñìåäòåõíîëîãèè
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âàí â/â ââåäåíèåì 40% ãëþêîçû. Ïîñòàâëåí äèàãíîç: ãè-
ïîãëèêåìè÷åñêèé ñèíäðîì. Â òå÷åíèå ãîäà àíàëîãè÷íûå
ïðèñòóïû ñòàëè âîçíèêàòü ñ ÷àñòîòîé äî 1–2 ðàç â ìåñÿö,
ïðåèìóùåñòâåííî â íî÷íîå èëè óòðåííåå âðåìÿ, êóïè-
ðîâàëèñü ïðèåìîì ñëàäêîé ïèùè. Â ñâÿçè ñ ÷åì ïàöèåíò-
êà áûëà ãîñïèòàëèçèðîâàíà â õèðóðãè÷åñêîå îòäåëåíèå
ÔÃÓ ÝÍÖ.

Îáúåêòèâíûé ñòàòóñ: ðîñò 160 ñì, âåñ 81 êã, ÈÌÒ=31,6
êã/ì. Îáùåå ñîñòîÿíèå óäîâëåòâîðèòåëüíîå. Êîæíûå ïî-
êðîâû óìåðåííî âëàæíûå, ÷èñòûå. Âèäèìûå ñëèçèñòûå ðî-
çîâîé îêðàñêè. Ïîäêîæíî-æèðîâîé ñëîé ðàçâèò èçáûòî÷íî,
ðàñïðåäåëåí ðàâíîìåðíî.

Ãðóäíàÿ êëåòêà öèëèíäðè÷åñêîé ôîðìû, ðàâíîìåð-
íî ó÷àñòâóåò â àêòå äûõàíèÿ âñåìè îòäåëàìè. ×ÄÄ – 16 â
ìèí. Äûõàíèå âåçèêóëÿðíîå, ïðîâîäèòñÿ âî âñå îòäåëû,
õðèïîâ íåò. Îáëàñòü ñåðäöà íå èçìåíåíà. Ñåðäå÷íûå òî-
íû ÿñíûå, ðèòìè÷íûå. ÀÄ 120/80 ìì. ðò. ñò. Ps – 76 â ìèí.
ßçûê âëàæíûé, íå îáëîæåí. Æèâîò îêðóãëîé ôîðìû, íå
âçäóò. Ïðè ïàëüïàöèè æèâîò ìÿãêèé, áåçáîëåçíåííûé.
Ãðàíèöû ïå÷åíè è ñåëåçåíêè â ïðåäåëàõ íîðìû. Ñèìïòîì
Îðòíåðà îòðèöàòåëüíûé. Ñòóë ðåãóëÿðíûé, îôîðìëåí-
íûé. Îáëàñòü ïî÷åê íå èçìåíåíà. Ìî÷åèñïóñêàíèå ñâî-
áîäíîå, áåçáîëåçíåííîå, 3–5 ð/ñóòêè. Ñèìïòîì «ïîêîëà-
÷èâàíèÿ» îòðèöàòåëüíûé ñ îáåèõ ñòîðîí. Ùèòîâèäíàÿ æå-
ëåçà ïðè ïàëüïàöèè íå óâåëè÷åíà â ðàçìåðàõ, ìÿãêî-ýëàñ-
òè÷åñêîé êîíñèñòåíöèè, ïîäâèæíàÿ, áåçáîëåçíåííàÿ. Ñî-
çíàíèå ÿñíîå. Ïðàâèëüíî îðèåíòèðîâàíà âî âðåìåíè,
ïðîñòðàíñòâå è ñîáñòâåííîé ëè÷íîñòè. Ñîí íå íàðóøåí.
Çðà÷êè S=D, ðåàêöèÿ íà ñâåò ñîäðóæåñòâåííàÿ. Ñóõîæèëü-
íûå ðåôëåêñû æèâûå, ñèììåòðè÷íûå. Ïàòîëîãè÷åñêèå
ðåôëåêñû íå âûÿâëåíû. Î÷àãîâîé íåâðîëîãè÷åñêîé
ñèìïòîìàòèêè íå âûÿâëåíî. Ãèíåêîëîãè÷åñêèé àíàìíåç:
Á-0, Ð-0. Ìåíñòðóàöèè ðåãóëÿðíûå.

ÄÀÍÍÛÅ ÎÁÑËÅÄÎÂÀÍÈß

Îáùèé àíàëèç êðîâè: ýðèòðîöèòû – 4,25õ1012/ë, ãåìî-
ãëîáèí – 123 ã/ë, ëåéêîöèòû – 5,3õ109/ë (ñåãìåíòîÿäåðíûå -
51,4%, ëèìôîöèòû – 8,9%, ìîíîöèòû – 25,8%, ýîçèíîôèëû -
2,9%, áàçîôèëû – 0,8%), ÑÎÝ – 23 ìì/÷, òðîìáîöèòû –
334õ109/ë.

Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: ãëþêîçà – 2,7 ììîëü/ë
(3,05–6,38), Ê – 4.2 ììîëü/ë (3,6–5,3), Na – 134,2 ììîëü/ë
(120–159), ÀËÒ – 17,8 Åä/ë (0–41), ACT – 17,3 Åä/ë (4–38), êðå-
àòèíèí – 267 ììîëü/ë (62-106), õîëåñòåðèí – 4,9 ììîëü/ë
(3,3–5,2), ìî÷åâèíà 18 ììîëü/ë (1,7–8,3), îáù. áèëèðóáèí –
10,2 êìîëü/ë (0–18,8). Îáùèé êàëüöèé – 3,00 ììîëü/ë
(2,15–2,55), èîíèçèðîâàííûé êàëüöèé – 1,33 ììîëü/ë
(1,03–1,29), ôîñôîð – 1,1 ììîëü/ë (0,87–1,45), ùåëî÷íàÿ ôîñ-
ôàòàçà – 247,8 (0–270).

Îáùèé àíàëèç ìî÷è: öâåò – ñîëîìåííî-æåëòûé, ïðî-
çðà÷íàÿ, ðåàêöèÿ – 6,5, îòíîñèòåëüíàÿ ïëîòíîñòü – 1035,
áåëîê, ãëþêîçà – íåò, ýïèòåëèé ïëîñêèé – íåçíà÷èòåëüíî,
ëåéêîöèòû – 2–3 â ïîëå çðåíèÿ, ýðèòðîöèòîâ – íåò, áàê-
òåðèè – íåò.

Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç ìî÷è – îáùèé êàëüöèé – 8,81
ììîëü/ë (1,7–5,3), (êàëüöèé – 10,1 ììîëü/ñóò (2,5–7,5)). Îñìî-
ëÿðíîñòü ìî÷è – 0,763 osm/kg.

Êîàãóëîììà: íîðìîêîàãóëÿöèÿ.
Ãîðìîíàëüíîå èññëåäîâàíèå êðîâè: ÈÐÈ  – 35,6 ìêÅÄ/ìë

(2,3–26,4), Ïðîëàêòèí – 916 ìÅä/ë (90–540), ñâ. Ò4 7,1 ïìîëü/ë,
Ñ-ïåïòèä 5,9 íã/ìë (0,36–3,6), Ïàðàòãîðìîí 82,6 ïã/ìë
(15,0–65,0). Ãàñòðèí 36,7 ìêÅä/ìë (13–115), Òðèïñèí 82,0

íã/ìë (140–400), ÈÐÔ-1 – 778 íã/ìë (62–280), ÑÀ-19-9 – 16,87
åä/ìë (< 39).

Ãîðìîíàëüíîå èññëåäîâàíèå ìî÷è: ñâîáîäíûé êîðòè-
çîë 297 íìîëü/ñóò (60–413).

Ïðîâåäåíà ïðîáà ñ ãîëîäàíèåì, ïîëîæèòåëüíàÿ íà 10-ì
÷àñó. Íà ôîíå ïðîáû ñ ãîëîäàíèåì ÈÐÈ – 25,0 ìêÅÄ/ìë (2,3-
26,4), Ñ-ïåïòèä – 4,5 íã/ìë (0,36–3,6).

Ïðîâåäåíà ïðîáà ñ íàãðóçêîé ãëþêîçîé – ÑÒÃ áàçàëü-
íûé óðîâåíü – 10,5 ìÅä/ë (íîðìà 0,01–11,5), 30 ìèíóòà – 8,3
ìÅä/ë, 60-ÿ ìèíóòà – 24,6 ìÅä/ë, 90-ÿ ìèíóòà – 28,0 ìÅä/ë, 120-ÿ
ìèíóòà – 22,3 ìÅä/ë. (Â õîäå íàãðóçêè ãëþêîçîé îòìå÷àåòñÿ
ïàðîäîêñàëüíîå óâåëè÷åíèå ñåêðåöèè ÑÒÃ, ÷òî ñâèäåòåëüñò-
âóåò îá àêòèâíîé àêðîìåãàëèè, îòñóòñòâèè ðåìèññèè ïîñëå
îïåðàòèâíîãî ëå÷åíèÿ è íà ôîíå ïðèåìà àãîíèñòîâ äîôàìè-
íà äîñòèíåêñ 2,5 ìã/íåä).

ÝÊÃ: ñèíóñîâûé ðèòì ñ ×ÑÑ 79 â ìèíóòó. Íîðìàëüíîå
ïîëîæåíèå ÝÎÑ. Ïðèïîäíÿòîñòü ñåãìåíòîâ ST II III aVF.

Ðåíòãåíîãðàììà îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè: ëåãêèå áåç
î÷àãîâûõ èçìåíåíèé. Êîðíè ëåãêèõ ñòðóêòóðíû. Äèàôðàãìà
îáû÷íî ðàñïîëîæåíà, ñèíóñû ñâîáîäíû. Ñåðäöå è êðóïíûå
ñîñóäû áåç îñîáåííîñòåé.

ÓÇÈ áðþøíîé ïîëîñòè – ýõîãðàôè÷åñêèå ïðèçíàêè îïó-
õîëè ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû (ïîäæåëóäî÷íàÿ æåëåçà – êîíòó-
ðû ðîâíûå, ÷åòêèå, íîðìàëüíûõ ðàçìåðîâ (ãîëîâêà 2,6 ñì, òå-
ëî 2,0 ñì, õâîñò 2,3 ñì). Ñòðóêòóðà ïî ýõîãåííîñòè íåñêîëüêî
âûøå ýõîãåííîñòè ïå÷åíè, â òåëå îïðåäåëÿåòñÿ îáðàçîâàíèå
ðàçìåðû îò 2,3õ1,4 ñì, ñ ÷åòêèìè êîíòóðàìè, ïîíèæåííîé ýõî-
ãåííîñòè), íåáîëüøîé ãèïåðïëàçèè íàäïî÷å÷íèêîâ, õðîíè÷å-
ñêîãî õîëåöèñòèòà, ìî÷åêàìåííîé áîëåçíè (ðèñ. 8).

ÓÇÈ ùèòîâèäíîé æåëåçû è îêîëîùèòîâèäíûõ æåëåç:
ïðàâàÿ äîëÿ 4,9õ1,8õ1,2 ñì, ëåâàÿ äîëÿ 3,7õ1,2õ0,9 ñì, Vù.æ=7,3
ìë. Ñòðóêòóðà íåîäíîðîäíàÿ, ñðåäíåé ýõîãåííîñòè. Â ïðà-
âîé äîëå â íèæíåì ïîëþñå îáðàçîâàíèå ð. 1,1õ1,1õ0,9 ñì, ñìå-
øàííîé ñòðóêòóðû, â ëåâîé äîëå â âåðõíåé òðåòè àíýõîãåí-
íàÿ çîíà d.0,6 ñì, â íèæíåì ïîëþñå d.0,7 ñì. Ðåãèîíàëüíûå
ëèìôîóçëû íå óâåëè÷åíû, íîðìàëüíîé ñòðóêòóðû. Îêîëî-
ùèòîâèäíûå æåëåçû: ñïðàâà çà ñðåäíåé òðåòüþ ùèòîâèäíîé
æåëåçû îïðåäåëÿåòñÿ îáðàçîâàíèå ð. 1,3õ1,1õ0,4 ñì, ñ ÷åòêè-
ìè êîíòóðàìè, ïîíèæåííîé ýõîãåííîñòè. Çàêëþ÷åíèå: ýõî-
ãðàôè÷åñêèå ïðèçíàêè ïðàâîñòîðîííåãî óçëîâîãî çîáà, ôî-
êàëüíûõ çîáíûõ (êîëëîèäíûõ) èçìåíåíèé â ëåâîé äîëå ùè-
òîâèäíîé æåëåçû. Ýõîãðàôè÷åñêèå ïðèçíàêè àäåíîìû? (ãè-
ïåðïëàçèè) ïðàâîé âåðõíåé îêîëîùèòîâèäíîé æåëåçû.

ÓÇÈ ìàëîãî òàçà – 20 ä.ì.ö. Ìàòêà ðàçìåðàìè:
3,8õ3,8õ2,5 ñì, äëèíà øåéêè – 2,7 ñì. Ñòðóêòóðà ìèîìåòðèÿ
îäíîðîäíàÿ, ïîëîñòü íå ðàñøèðåíà, òîëùèíà ýíäîìåòðèÿ –

Ðèñ. 8. Äàííûå óëüòðàçâóêîâîãî èññëåäîâàíèÿ
ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû

43-46_Sindrom MEN.qxd  01.12.2007  9:53  Page 44



ÝÍÄÎÊÐÈÍÍÀß ÕÈÐÓÐÃÈß ¹ 1(1) 2007

0,7 ñì. Ïðàâûé ÿè÷íèê: òèïè÷íî ðàñïîëîæåí, ð. 3,8õ3,0õ2,2
ñì, v=12,5 ìë. Ëåâûé ÿè÷íèê: òèïè÷íî ðàñïîëîæåí,
ð. 3,7õ2,9õ2,4 ñì, v = 12,8 ìë, îáà ñ ìíîæåñòâåííûìè ôîëëè-
êóëàìè ä 0,6–1,0 ñì. Çàêëþ÷åíèå: ýõîãðàôè÷åñêèå ïðèçíàêè
èíôàíòèëüíîé ìàòêè; óâåëè÷åíèÿ, ìåëêîêèñòîçíûõ èçìåíå-
íèé ÿè÷íèêîâ.

ÌÐÒ áðþøíîé ïîëîñòè è çàáðþøèííîãî ïðîñòðàíñòâà:
ïîäæåëóäî÷íàÿ æåëåçà íå óâåëè÷åíà, ñòðóêòóðà ãîìîãåííàÿ,
êîíòóðû ÷åòêèå. Íàäïî÷å÷íèêè îáû÷íî ðàñïîëîæåíû, ðàâ-
íîìåðíî óòîëùåíû, èìåþò ðîâíûå êîíòóðû, íåîäíîðîäíóþ
ñòðóêòóðó. Òîëùèíà íîæåê äî 6 ìì.

Ìóëüòèñïèðàëüíàÿ ÊÒ îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè: ïîä-
æåëóäî÷íàÿ æåëåçà îáû÷íî ðàñïîëîæåíà, íîðìàëüíûõ ðàçìå-
ðîâ è ôîðìû, äîëü÷àòîãî ñòðîåíèÿ. Êîíòóðû æåëåçû ÷åòêèå,
ñòðóêòóðà íåîäíîðîäíàÿ, ïëîòíîñòü îáû÷íàÿ. Íà ãðàíèöå ãî-
ëîâêè è òåëà ïî ïåðåäíåé ïîâåðõíîñòè îïðåäåëÿåòñÿ îêðóã-
ëîå ìÿãêîòêàíîå îáðàçîâàíèå ðàçìåðàìè 20õ17 ìì ñ ðîâíûìè
êîíòóðàìè, íåîäíîðîäíîé ñòðóêòóðû, ñ êàëüöèíàòàìè, àêòèâ-
íî íàêàïëèâàþùèå êîíòðàñòíûé ïðåïàðàò â àðòåðèàëüíóþ
ôàçó. Îêðóæàþùàÿ æèðîâàÿ êëåò÷àòêà íå èçìåíåíà.

Ñöèíòèãðàôèÿ îêîëîùèòîâèäíûõ æåëåç: íà ñöèíòèãðàì-
ìàõ â ïðÿìûõ ïðîåêöèÿõ îò÷åòëèâî âèçóàëèçèðóåòñÿ íàêîïëå-
íèå èíäèêàòîðà â ìèîêàðäå, ïå÷åíè, ñëþííûõ æåëåçàõ è ùèòî-
âèäíîé æåëåçå. Â îáëàñòè ùèòîâèäíîé æåëåçû íàêîïëåíèå èí-
äèêàòîðà íåðàâíîìåðíîå, àñèììåòðè÷íîå, ñ ìíèìûì ïðåîáëà-
äàíèåì ïðàâîé äîëè. Íà îòñðî÷åííûõ ñöèíòèãðàììàõ (÷åðåç 2
÷àñà) îòìå÷àåòñÿ âûðàæåííûé åñòåñòâåííûé êëèðåíñ ùèòîâèä-
íîé æåëåçû; î÷àã àíîìàëüíîãî íàêîïëåíèÿ â ïàðàòèðåîèäíîé
îáëàñòè, ïðîåöèðóåòñÿ íà ãðàíèöó âåðõíåé è ñðåäíåé òðåòè
ïðàâîé äîëè. Â ïðîåêöèè ñðåäîñòåíèÿ î÷àãè ãèïåðàêêóìóëÿöè-
èè. Íå êîíòðàñòèðóþòñÿ. Çàêëþ÷åíèå: ïðèçíàêè íîâîîáðàçîâà-
íèÿ (àäåíîìû) îêîëîùèòîâèäíîé æåëåçû (ïðàâîé âåðõíåé).

Öèòîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå óçëà ùèòîâèäíîé æåëå-
çû: ñïðàâà ïðîïóíêòèðîâàí óçëîâîé êîëëîèäíûé çîá ñ ðåã-
ðåññèâíûìè èçìåíåíèÿìè.

ÝÃÄÑ: Óñòüå ïèùåâîäà ñâîáîäíî ïðîõîäèìî. Êàðäèÿ
ñìûêåòñÿ ïîëíîñòüþ. Ñëèçèñòàÿ íèæíåé òðåòè ïèùåâîäà íå
èçìåíà. Æåëóäîê îáû÷íîé ôîðìû. Ñîäåðæèò íàòîùàê óìå-
ðåííîå êîëè÷åñòâî æèäêîñòè è îñòàòêè ïèùè. Ïåðèñòàòèêà
öèðêóëÿðíàÿ, ïðîâîäèòñÿ âî âñå îòäåëàõ. Ñêëàäêè ýëàñòè÷íûå,
ñâîáîäíî ðàñïðàâëÿþòñÿ âîçäóõîì. Ñëèçèñòàÿ âñåõ îòäåëîâ
ðîçîâàÿ, áëåñòÿùàÿ. Â àíòðàëüíîì îòäåëå ÿçâåííûõ äåôåêòîâ
íå âûÿâëåíî. Ïðèâðàòíèê íåçíà÷èòåëüíî äåôîðìèðîâàí, çèÿ-
åò. Ëóêîâèöà íå äåôîðìèðîâàíà, ñëèçèñòàÿ ðîâíàÿ, áàðõàòèñ-
òàÿ. Ïîñòáóëüáàðíûå îòäåëû îñìîòðåíû äî íèæíåé ãîðèçîí-
òàëüíîé âåòâè. Ñêëàäêè öèðêóëÿðíûå, ýëàñòè÷íûå. Ñëèçèñòàÿ
ãèïåðåìèðîâàííà ïî âåðøèíàì ñêëàäîê. Â îáëàñòè óñòüÿ äóî-
äåíàëüíîãî ñîñêà èçìåííèé íåò. Çàêëþ÷åíèå: ýðîçèâíî-ÿçâåí-
íûõ ïîðàæåíèé íå âûÿâëåíî. Ïîâåðõíîñòíûé ãàñòðèò.

Â ðåçóëüòàòå ïðîâåäåííîãî îáñëåäîâàíèÿ ïàöèåíòêå
áûë ïîñòàâëåí äèàãíîç: ñèíäðîì ìíîæåñòâåííûõ ýíäîêðèí-
íûõ íåîïëàçèé I òèïà. Ìíîæåñòâåííûå èíñóëèíîìû òåëà è
õâîñòà ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû. Àäåíîìà ãèïîôèçà ñî ñìå-
øàííîé àêòèâíîñòüþ (ïðîëàêòèí-, ÑÒÃ-ïðîäóöèðóþùåé), îñ-
òàòî÷íàÿ òêàíü îïóõîëè. Ñîñòîÿíèå ïîñëå òðàíñíàçàëüíîé
àäåíîìýêòîìèè (1993 ã.). Àêðîìåãàëèÿ, àêòèâíàÿ ôàçà. Ãèïåð-
ïðîëàêòèíåìèÿ. Ïàðöèàëüíûé ãèïîïèòóèòàðèçì (âòîðè÷íûé
ãèïîòèðåîç). Ïåðâè÷íûé ãèïåðïàðàòèðåîç, âèñöåðàëüíàÿ
ôîðìà. Àäåíîìà ïðàâîé âåðõíåé îêîëîùèòîâèäíîé æåëåçû.
Ìî÷åêàìåííàÿ áîëåçíü. Õðîíè÷åñêèé ïèåëîíåôðèò, âíå îáî-
ñòðåíèÿ. Ïðàâîñòîðîííèé óçëîâîé çîá I ñòåïåíè (ÂÎÇ).

Ïåðâûì ýòàïîì áûëî ðåøåíî âûïîëíèòü óäàëåíèå èí-
ñóëèíîìû òåëà ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû. Â ïëàíå ïðåäîïåðà-

öèîííîé ïîäãîòîâêè áûë ââåäåí ïðîëîíãèðîâàííûé àíàëîã
ñîìàòîñòàòèíà (ñîìàòóëèí 30 ìã â/ì) ñ öåëüþ áëîêàäû ýêçî-
êðèííîé è ýíäîêðèííîé ôóíêöèé ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû.

Îïåðàöèÿ: ðåçåêöèÿ òåëà è õâîñòà ïîäæåëóäî÷íîé æå-
ëåçû. Ñïëåíýêòîìèÿ. Äðåíèðîâàíèå áðþøíîé ïîëîñòè.

Ïîä îáùèì îáåçáîëèâàíèåì âûïîëíåíà âåðõíåå- è
ñðåäèííî-ñðåäèííàÿ ëàïàðîòîìèÿ. Âñêðûòà ñàëüíèêîâàÿ
ñóìêà. Ïðè ðåâèçèè óñòàíîâëåíî, ÷òî íà ãðàíèöå ãîëîâêè è
òåëà ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû îïðåäåëÿåòñÿ îïóõîëü äèàìå-
òðîì 2,0 ñì, ëîêàëèçóþùàÿñÿ ïî íèæíåìó êîíòóðó ïîäæå-
ëóäî÷íîé æåëåçû. Ïðè äàëüíåéøåé ðåâèçèè òàêæå óñòàíîâ-
ëåíî, ÷òî èìååòñÿ ó÷àñòîê óïëîòíåíèÿ â îáëàñòè õâîñòà
ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû äèàìåòðîì 0,6 ñì. Âûïîëíåíî èí-
òðàîïåðàöèîííîå ÓÇÈ, ïðè êîòîðîì óñòàíîâëåíî: òåëî è
õâîñò ñîäåðæàò ìíîæåñòâî îïóõîëåé äèàìåòðîì îò 0,5 äî
2,0 ñì. Â ýòèõ óñëîâèÿõ åäèíûì áëîêîì âûïîëíåíà ñïëåíýê-
òîìèÿ, óäàëåíèå õâîñòà è òåëà ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû. Ëè-
íèÿ ðåçåêöèè ïðîøëà ïî ãîëîâêå ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû.
Êóëüòÿ ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû óøèòà àòðàâìàòè÷íî ïî Øà-
ëèìîâó. Ìàêðîñêîïè÷åñêè: íà ðàçðåçå â óäàëåííîé ïîäæå-
ëóäî÷íîé æåëåçå âûÿâëÿåòñÿ 2 îïóõîëè âèøíåâîãî öâåòà (â
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îáëàñòè òåëà – äèàìåòðîì 2,0 ñì, â îáëàñòè õâîñòà – äèàìå-
òðîì 0,8 ñì), îñòàëüíûå äèàìåòðîì îò 0,2 ñì äî 0,5 ñì – áå-
ëåñîãî öâåòà. Ïðè èíòðàîïåðàöèîííîì ÓÇ-èññëåäîâàíèè
óäàëåííîãî ìàêðîïðåïàðàòà ýòè îáðàçîâàíèÿ îòëè÷àþòñÿ
äðóã îò äðóãà ïî ýõîñòðóêòóðå. Ïðîèçâåäåíî äðåíèðîâà-
íèå ëåâîãî ëàòåðàëüíîãî êàíàëà (äðåíàæ ¹ 3), îáëàñòè
êóëüòè ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû (äðåíàæ ¹ 2) è ïðàâîãî
ïîäïå÷åíî÷íîãî ïðîñòðàíñòâà (äðåíàæ ¹ 1). Ïîñëîéíîå
óøèâàíèå ðàíû. Øâû íà êîæó (ðèñ. 5–7).

Ãèñòîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå: ïåðâè÷íî-ìíîæåñò-
âåííûå íåéðîýíäîêðèííûå îïóõîëè ïîäæåëóäî÷íîé æåëå-
çû. Áîëåå ìåëêèå îïóõîëè ÿâëÿþòñÿ àäåíîìàìè òðàáåêóëÿð-
íî-æåëåçèñòîãî ñòðîåíèÿ, ìåñòàìè ñ ôèáðîçîì è ãèàëèíî-
çîì ñòðîìû è êðîâîèçëèÿíèÿìè. Áîëåå êðóïíûå îïóõîëè
ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé íîâîîáðàçîâàíèÿ ñ íåîïðåäåëåííûì
çëîêà÷åñòâåííûì ïîòåíöèàëîì, ïðåèìóùåñòâåííî ñîëèä-
íîãî ñòðîåíèÿ, âî ìíîãèõ ó÷àñòêàõ äåêàïñóëèðîâàíû, ñ î÷à-
ãàìè èíôèëüòðèðóþùåãî â òêàíü æåëåçû ðîñòà è ìåñòàìè ñ
íà÷àëîì ïðîðàñòàíèÿ ñòåíîê ñîñóäîâ. Ïðèçíàêîâ èíòðàâàñ-
êóëÿðíîé èíâàçèè íå îáíàðóæåíî. Â îêðóæàþùåé òêàíè
ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû – ÿâëåíèÿ óìåðåííîé î÷àãîâîé ãè-
ïåðïëàçèè îñòðîâêîâ Ëàíãåðãàíñà è íåçèäèîáëàñòîçà. Â
ïðèñëàííîé ñåëåçåíêå ñâåæèå î÷àãè íåêðîçà êàïñóëû ñ îá-
ðàçîâàíèåì ïåðèñïëåíàëüíûõ è ìíîæåñòâåííûõ ïîäêàï-
ñóëüíûõ è áîëåå ãëóáîêèõ êðîâîèçëèÿíèé.

Ïðè èììóíîãèñòîõèìè÷åñêîì èññëåäîâàíèè âñå îïó-
õîëè, èìåþùèå ñòðîåíèå àäåíîì, âûÿâëÿþò ïîëîæèòåëü-
íóþ ðåàêöèþ íà èíñóëèí. Â îïóõîëÿõ, èìåþùèõ ñòðîåíèå
íîâîîáðàçîâàíèé ñ íåîïðåäåëåííûì çëîêà÷åñòâåííûì ïî-
òåíöèàëîì, ðåàêöèÿ íà èíñóëèí áûëà î÷àãîâîé, ñëàáîé è
ïîëíîñòüþ îòñóòñòâîâàëà â ó÷àñòêàõ èíôèëüòðèðóþùåãî
ðîñòà (ðèñ. 1 – 4).

Ïîñëåîïåðàöèîííûé ïåðèîä ïðîòåêàë áåç îñëîæíå-
íèé. Ïîñëåîïåðàöèîííàÿ ðàíà çàæèëà ïåðâè÷íûì íàòÿæåíè-
åì. Øâû ñíÿòû íà 10 ñóòêè. Ïðîâîäèëàñü èíñóëèíîòåðàïèÿ:
ïðîòàôàí 6 Åä óòðîì, àêòðàïèä 2–4 Åä ïåðåä çàâòðàêîì, îáå-
äîì, óæèíîì, ãëèêåìèÿ â ïðåäåëàõ 6,0–11,0 ììîëü/ë.

×åðåç 2 ìåñÿöà ïîñëå îïåðàöèè ïàöèåíòêà ñàìîñòîÿ-
òåëüíî îòìåíèëà èíñóëèíîòåðàïèþ, ò.ê. óðîâåíü ãëèêåìèè
ñòàáèëèçèðîâàëñÿ â ïðåäåëàõ íîðìû.

Ó÷èòûâàÿ íàëè÷èå àêðîìåãàëèè â àêòèâíîé ñòàäèè
âñëåäñòâèå îïóõîëè ãèïîôèçà, à òàêæå â ñâÿçè ñ îïóõîëÿ-
ìè íåéðîýíäîêðèííîé ñèñòåìû â ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçå
áîëüíîé áûëî íàçíà÷åíî ëå÷åíèå àíàëîãàìè ñîìàòîñòàòè-
íà – ñîìàòóëèí â/ì 1 ðàç â 14 äíåé; ãîðìîíàëüíîå èññëåäî-
âàíèå êðîâè (÷åðåç 3 ìåñÿöà ïîñëå îïåðàöèè), íà ôîíå
ïðèåìà äîñòèíåêñà 2,5 ìã/íåä, ñàíäîñòàòèíà ËÀÐ 20 ìã /ìåñ:
ÑÒÃ-5,1 ìÅä/ë (0,01-11,5), ÈÐÔ 228 íã/ìë(62-280), ÏÐË-1588
ìÅä/ë (90-540), ÈÐÈ 1,9 ìêÅÄ/ìë (2,3-26,4), ïàðàòãîðìîí
91,1 ïã/ìë (8-74).

Âòîðûì ýòàïîì ïàöèåíòêå ïëàíèðóåòñÿ âûïîëíåíèå
óäàëåíèÿ ïàðààäåíîìû.

ÂÛÂÎÄ

Ïðåäñòàâëåííûé ñëó÷àé èëëþñòðèðóåò íåîáõîäèìîñòü
êîìïëåêñíîãî îáñëåäîâàíèÿ áîëüíûõ, ÷òî äàåò âîçìîæíîñòü
ïðàâèëüíîé ïîñòàíîâêè äèàãíîçà è âûáîðà îïòèìàëüíûõ
ìåòîäîâ ëå÷åíèÿ.

Ó÷èòûâàÿ âîçìîæíîñòü ðåöèäèâà îïóõîëåé è âûÿâëå-
íèÿ ïîðàæåíèÿ äðóãèõ îðãàíîâ â òå÷åíèå æèçíè, ïàöèåíòû ñ
ñèíäðîìîì ÌÝÍ 1 äîëæíû íàõîäèòñÿ ïîä ïîñòîÿííûì äèíà-
ìè÷åñêèì íàáëþäåíèåì.

Ðèñ. 1

Ðèñ. 3

Ðèñ. 4

Ðèñ. 2

Ðèñ. 1 – èììóíîãèñòîõèìèÿ. Ïîçèòèâíàÿ ðåàêöèÿ íà èíñóëèí
(â îïóõîëè òðàáåêóëÿðíîãî ñòðîåíèÿ); ðèñ. 2 – îïóõîëü

ñîëèäíîãî ñòðîåíèÿ èç êðóïíûõ, ìåñòàìè ïîëèìîðôíûõ êëåòîê;
ðèñ. 3 – èíôèëüòðèðóþùèé ðîñò îïóõîëè ñ íà÷àëîì ïðîðàñòàíèé

ñòåíîê ñîñóäîâ; ðèñ. 4 – äîáðîêà÷åñòâåííûé êîìïîíåíò
îïóõîëè, òðàáåêóëÿðíî-æåëåçèñòîãî ñòðîåíèÿ,

ñ ÷åòêîé êàïñóëîé.
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