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Введение

Карциноидная опухоль впервые была
описана Любашем, который обнаружил мно�
жественные новообразования в дистальном
отделе подвздошной кишки у двух пациентов
на аутопсии. Термин “карциноид” в 1970 г.
предложил Оберндорфер для описания по�
хожих опухолей, которые проявляют себя
менее активно, чем типичные аденокарцино�
мы [1, 2]. Карциноидные опухоли составляют

примерно 2% всех новообразований желу�
дочно�кишечного тракта (ЖКТ) [3], при этом
наиболее частой локализацией являются
тонкая кишка (41,8%), прямая кишка (27,4%)
и желудок (8,7%) [4].

Нейроэндокринные опухоли (НЭО)
встречаются относительно редко [2, 5]. Наи�
более частой их локализацией являются же�
лудочно�кишечный тракт и бронхопульмо�
нальная система [1]. Эктопическая секреция
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В литературе описаны немногочисленные наблюдения АКТГ�продуцирующей опухоли слепой кишки. В ФГБУ ЭНЦ
поступила пациентка 52 лет с характерной клинической картиной гиперкортицизма. В результате проведенного
обследования диагностирован АКТГ�эктопический синдром, причиной которого являлась нейроэндокринная
опухоль слепой кишки. В связи с редкостью встречающейся нозологии, считаем целесообразным поделиться
собственным клиническим опытом. 
Ключевые слова: синдром Кушинга, АКТГ�эктопический синдром, опухоль слепой кишки, нейро�
эндокринная опухоль.

Ectopic hormone�secreting of cecum are rare. We report the case of a 52�year�old woman with a typical clin�
ical picture of Cushing disease. Diagnostic tests confirmed ACTH dependent Cushing’s syndrome, which is
caused by neuroendocrine tumor of the cecum. Due to the rarity of the disease, we believe it appropriate to
share our experience of this group of patients.
Key words: Cushing syndrome, ACTH�syndrome, neuroendocrine tumor, tumor of the
cecum.
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адренокортикотропного гормона (АКТГ) со�
ставляет от 15 до 20% всех случаев возник�
новения синдрома Кушинга. При этом наибо�
лее частой локализацией опухоли являются
грудная клетка (25–40%), поджелудочная
железа (8–16%) и тимус (5–16%) [6, 7].

Ранняя диагностика и хирургическое
вмешательство являются первостепенной
задачей у пациентов с АКТГ�эктопическим
синдромом с целью последующего лечения
осложнений гиперкортицизма и предотвра�
щения метастазирования опухоли. 

Клинический случай
В ФГБУ ЭНЦ обратилась пациентка Г. 52 лет

с жалобами на изменение внешности, периоди�
чески возникающую головную боль, общую сла�
бость, повышение АД максимально до 160/100
мм рт. ст., потливость, отсутствие менструально�
го цикла, избыточный рост волос на лице.

Анамнез заболевания: считает себя больной
с 2011 г., когда стала отмечать изменение внешно�
сти, появление отеков рук и ног, повышение АД,
общую слабость, увеличение живота, выпадение
волос, боли в поясничном отделе позвоночника,
в связи с чем обследовалась в поликлинике по ме�
сту жительства, назначена антигипертензивная
терапия с умеренным положительным эффектом.

В декабре 2011 г. по данным обследования по
месту жительства отмечено повышение уровня
кортизола в сыворотке до 718,12 нмоль/л, запо�
дозрена болезнь Иценко–Кушинга. В январе
2012 г. при обследовании в эндокринологическом
отделении ОКБ №1 г. Волгограда также отмеча�
лось повышение уровня кортизола сыворотки до
855 нмоль/л, малая дексаметазоновая проба –
отрицательная. По данным магнитно�резонанс�
ной томографии (МРТ) головного мозга и забрю�
шинного пространства патологических измене�
ний гипофиза и надпочечников не выявлено. 

В марте 2012 г. пациентка обратилась в ФГБУ
“Эндокринологический научный центр”.

При поступлении объективно: рост 165 см,
масса тела 63 кг, ИМТ 23,14 кг/м2. Общее состоя�
ние удовлетворительное, отмечаются истончение
кожных покровов, гиперпигментация локтей, вы�
раженная гиперемия в области декольте, ливедо
ретикулярис в области нижних конечностей. Под�
кожная жировая клетчатка: перераспределение
по абдоминальному типу. Стрий нет. АД 140/110
мм рт. ст., ЧСС 80 уд/мин.

При обследовании у пациентки с клиничес�
кими симптомами гиперкортицизма отмечено
повышение экскреции кортизола с мочой до
1512 нмоль/сут (6,8–25,9), нарушение ритма
АКТГ – утром 41,7 пг/мл (7–66), вечером 81,8 пг/мл
(0–30) и кортизола утром 867,1 нмоль/л (46–270),
вечером 1196 нмоль/л (46–270). Также отмеча�
лось повышение уровня 5�оксииндолуксусной
кислоты в суточной моче до 97 мкмоль/сут (рефе�
ренсный интервал 0–53).

Также у пациентки отмечалась выраженная ги�
покалиемия, плохо поддающаяся коррекции, с це�
лью купирования которой пациентка ежедневно
получала препараты калия в высоких дозах. 

По данным МРТ головного мозга размеры
гипофиза: вертикальный – 5 мм, поперечный –
17 мм, переднезадний – 11 мм. Структура адено�
гипофиза неоднородна, воронка расположена по
средней линии. При контрастном усилении гипо�
физ накапливает контрастное вещество неодно�
родно, зон патологического накопления кон�
трастного вещества не выявлено. Данных за на�
личие аденомы гипофиза не получено. Имеются
МР�признаки энцефалопатии, умеренной сооб�
щающейся (наружной) гидроцефалии.

Пациентке проведена колоноскопия, по ре�
зультатам которой в куполе слепой кишки в райо�
не баугиниевой заслонки определено опухоле�
видное образование диаметром около 3 см,
плотное с неровными контурами с прорастанием
в подвздошную кишку. В области восходящей
кишки обнаружен полип 0,5 см на ножке.

По данным проведенной мультиспиральной
компьютерной томографии (МСКТ) брюшной по�
лости и забрюшинного пространства печень не
увеличена, контур ровный. Плотность: 53 НU.
Вне� и внутрипеченочные протоки не расширены.
В V сегменте видна одиночная киста диаметром
18 мм. Кроме указанного, в различных сегментах
печени визуализируются очаги диаметром до
2,2 см. Воротная вена не расширена. Правый
надпочечник типично расположен, с наличием
в нем образования округлой формы, с четкими
и ровными контурами, однородной структуры
(плотность: 10 Н), размерами 1,6 × 1,7 × 1,8 см.
Левый надпочечник типично расположен, с нали�
чием в нем образования округлой формы, с чет�
кими и ровными контурами, однородной структу�
ры (плотность: 9 Н), размерами 1,4 × 1,5 × 1,5 см.
Левая и правая почки типично расположены,
обычной формы, величины. В правой почке вид�
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ны одиночные очажки диаметром до 2,0 мм,
а также в нижнем полюсе этой же почки визуа�
лизируется микроангиомиолипома, размерами
10,0 × 10,0 мм. В области червеобразного отрост�
ка визуализируется солидной структуры новооб�
разование, с участком кальцификации, интенсив�
но накапливающее контрастное вещество. Размер
новообразования составляет 1,6 × 3,1 × 6,5 см.
Видна также периневральная киста на уровне S 2
диаметром в пределах 2,0 см (рис. 1). 

По данным рентгенденситометрии отмеча�
лось снижение костной плотности в поясничных
позвонках до –3 по Т�критерию.

Таким образом, в результате обследования
у пациентки верифицировано наличие АКТГ�
зависимого гиперкортицизма тяжелого течения
и наличие опухоли слепой и подвздошной кишки,
что позволило поставить диагноз – АКТГ�эктопи�
ческий синдром с локализацией опухоли в облас�
ти толстой кишки с метастазами.

25.04.2012 выполнена правосторонняя геми�
колэктомия с формированием илеотрансверзо�
анастомоза “бок в бок”. 

Проведенное гистологическое исследование
слепой и подвздошной кишки с брыжейкой пока�
зало наличие нейроэндокринной карциномы сле�
пой кишки с прорастанием всех ее слоев, враста�
нием в баугиниеву заслонку, брыжейку толстой
кишки и наличием 4 метастазов в регионарные
лимфатические узлы брыжейки. 

При проведении иммуногистохимического
исследования НЭО слепой кишки выявлена ин�
тенсивная экспрессия хромогранина А, синапто�
физина, АКТГ и серотонина (рис. 2). Причем в опу�
холи наблюдалось 2 типа клеток: один тип клеток –
экспрессирующие серотонин, а другой – АКТГ.
Экспрессии других гормонов, таких как КРГ, СТГ,
ПРЛ, ЛГ, ФСГ, кальцитонин, не отмечено. Несмот�
ря на выраженность гиперкортицизма, индекс
Ki�67 был равен 0. Вот почему в данном случае мы
не указали степень злокачественности (grade, G)
НЭО.

В послеоперационном периоде состояние па�
циентки оставалось стабильным, по лабораторным
данным отмечено снижение АКТГ до 1,0 пг/мл,
в связи с развитием вторичной надпочечниковой
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Рис. 1. МСКТ органов брюшной полости (а–в). Стрел�
ками показано новообразование слепой кишки.

Рис. 2. Иммуногистохимическое исследование с ан�
тителами к серотонину (а) и АКТГ (б) (×10).
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недостаточности начата заместительная терапия
(кортеф 10 мг утром, 10 мг в обед, преднизолон
2,5 мг в 21.00). В послеоперационном периоде
отмечалось улучшение общего состояния: умень�
шение слабости, гиперемии кожных покровов,
уменьшение пастозности лица. 

В дальнейшем на фоне приема глюкокорти�
коидов гемодинамические показатели стабиль�
ны, АД 120/70 – 140/80 мм рт. ст., ЧСС 66–76
уд/мин. Пациентка выписана в удовлетворитель�
ном состоянии под наблюдение эндокринолога
по месту жительства.

Обсуждение 
Карциноидные опухоли слепой кишки

встречаются не часто (3,47% от всех НЭО
ЖКТ) [9], при этом их распространенность
при выполнении рутинной аппендэктомии
составляет 0,3%, в то время как новообразо�
вания слепой кишки, продуцирующие АКТГ,
выявляются чрезвычайно редко [10]. В лите�
ратуре имеется не более 10 описаний клини�
ческих случаев обнаружения у больного
АКТГ�эктопической опухоли с указанной ло�
кализацией и столько же работ – с локализа�
цией в ободочной кишке [10–15]. 

В настоящее время ежегодная выявляе�
мость нейроэндокринных опухолей червеоб�
разного отростка и слепой кишки составляет
0,05 на 100 тыс. населения. Необходимо от�
метить, что за последние 25 лет этот показа�
тель заметно снизился (ранее он составлял
от 0,14 до 0,79). Уменьшение количества
случайных аппендэктомий и аутопсий, выпол�
няемых в последнее время, может объяснить
низкий уровень диагностирования опухолей
данной локализации, которые, как правило,
имеют доброкачественное и асимптомати�
ческое течение. Для ободочной кишки часто�
та выявляемости нейроэндокринных опухо�
лей составляет 0,15 на 100 тыс. в год,
для прямой кишки – 0,35 [4]. Интересен тот
факт, что опухоли других локализаций в на�
стоящее время демонстрируют более высо�
кую частоту распространенности, что связано
с совершенствованием инструментальной
диагностики [16].

Диагностика и определение локализации
очага эктопической секреции АКТГ зачастую
затруднительны [6, 8]. Наиболее сложной
задачей в ведении пациентов с АКТГ�зави�

симым синдромом Кушинга является диф�
ференциальная диагностика между кортико�
тропиномой и эктопической опухолью, про�
дуцирующей АКТГ. Данная проблема требует
проведения целого спектра диагностических
исследований: как лабораторных, так и инст�
рументальных [17]. В описанном клиническом
случае, несмотря на отсутствие визуализации
аденомы гипофиза по данным МРТ, длитель�
ное время врачами по месту жительства наи�
более вероятным представлялся диагноз бо�
лезни Иценко–Кушинга, при этом потребо�
валось больше года для постановки правиль�
ного диагноза специалистами ФГБУ ЭНЦ.
Проводя дифференциальную диагностику
АКТГ�зависимого гиперкортицизма, нельзя
не учитывать, что большой дексаметазоно�
вый тест имеет невысокую чувствительность
и специфичность (60%) [18]. Относительно
небольшие размеры кортикотропином
(в среднем 5–6 мм, встречаются микроаде�
номы менее 3 мм) делают их выявление с по�
мощью методов лучевой диагностики чрез�
вычайно сложным [19]. Кроме того, вторич�
ная аденома гипофиза может быть выявлена
в редких случаях и у пациентов с АКТГ�экто�
пическим синдромом, при эктопической
секреции КРГ [20]. В то же время согласно
данным литературы в 12–15% случаев лока�
лизация АКТГ�продуцирующей опухоли так
и остается неустановленной [10]. 

Размеры нейроэндокринных опухолей
червеобразного отростка и слепой кишки
в среднем достигают 0,5–1,0 см. Как правило,
течение заболевания бессимптомное, а рост
опухоли не сопровождается сосудистой инва�
зией и периневральным распространением.
Распространенность метастазов при этом со�
ставляет 20–30%. Известно, что размеры
опухоли и инфильтрация локальных лимфа�
тических узлов являются одним из важней�
ших прогностических факторов [18].
При увеличении размеров новообразования
до 1–2 см начинается проявление клиничес�
ких симптомов [19] и повышается вероят�
ность метастазирования в лимфатические
узлы и печень до 60–80 и 20% соответствен�
но. Около 2% новообразований червеобраз�
ного отростка и слепой кишки имеют разме�
ры более 2,0 см, при этом частота метаста�
зирования в лимфатические узлы и печень
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возрастает до 80% и 40–50% соответственно
[20]. Как видно из представленного выше
клинического случая, у нашей пациентки
размер опухоли составил 3,0 см, новообра�
зование распространялось в терминальный
отдел подвздошной кишки и характеризова�
лось наличием метастазов в 4 лимфатических
узлах брыжейки толстой кишки.

Помимо стандартного набора симпто�
мов, характерных для синдрома Кушинга,
в ходе обследования были выявлены ослож�
нения гиперкортицизма, в частности выра�
женное снижение уровня калия в сыворотке
и остеопороз. Наблюдаемая у пациентки ги�
покалиемия является патогномоничным при�
знаком АКТГ�эктопического синдрома. Такой
вид осложнений как остеопороз, встречается
у 48–90% пациентов с синдромом Кушинга.
Восстановление массы костной ткани после
оперативного лечения основного заболева�
ния является весьма длительным процессом
и может занимать до 10 лет [24]. В работе
Н. Dobnig [12] уже через 3 года после опе�
ративного лечения синдрома Кушинга было
достигнуто увеличение минеральной плот�
ности костной ткани в поясничной области
и шейке бедра на 79% по сравнению с до�
операционным уровнем.

Данный клинический случай показателен
тем, что в ходе обследования больной не по�
требовалось использование таких методик
как магнитно�резонансная томография, сцин�
тиграфия и позитронно�эмиcсионная томо�
графия (ПЭТ). Первоначально опухоль визу�
ализировали во время проведения колоно�
скопии, а затем при МСКТ органов брюшной
полости. До настоящего времени полностью
не определен алгоритм диагностического
поиска при АКТГ�эктопическом синдроме.
Несмотря на очевидные успехи в диагности�
ческой визуализации и эндокринологичес�
ком тестировании, позволяющие диагности�
ровать АКТГ�эктопический синдром, зачас�
тую чрезвычайно трудно выявить локализа�
цию около 15% опухолей обычными метода�
ми, такими как компьютерная томография
(КТ) и МРТ, а также методами с применением
радиоактивных изотопов, такими как сцинти�
графия рецепторов соматостатина и ПЭТ.

Несомненно, выбор того или иного мето�
да визуализации зависит от подозрения на

ту или иную опухоль, так как каждый из мето�
дов имеет свою специфичность и чувстви�
тельность для каждого конкретного новооб�
разования с определенной локализацией. 

Согласно последним рекомендациям,
для визуализации опухоли толстой кишки
достаточно использования традиционных
методов диагностики, таких как колоноско�
пия [22]. При этом ультразвуковое исследо�
вание и компьютерная томография считают�
ся вспомогательными методиками. Часто
в случаях, когда первичный очаг уже найден,
для определения активности опухолей или
выявления метастатических очагов исполь�
зуют сцинтиграфию с октреотидом. Однако
сравнительный анализ результатов КТ и сцин�
тиграфии показал, что последний метод спо�
собен визуализировать меньше опухолей и не
все метастазы, в отличие от КТ [23]. Кроме
того, сцинтиграфия может давать ложнопо�
ложительные результаты. Однако с учетом
высокой чувствительности данного метода
(80%) по отношению к нейроэндокринным
опухолям, он рекомендован в качестве до�
полнительного визуализационного исследо�
вания у данной категории больных [24].

В заключение необходимо отметить отно�
сительно благоприятный прогноз пациентов
с новообразованиями червеобразного от�
ростка и слепой кишки: 5�летняя выживае�
мость пациентов с метастазами карциноид�
ной опухоли червеобразного отростка со�
ставляет 81% для локальных, 88% для регио�
нальных и 31% для отдаленных метастазов
и 83% для всех стадий. Так, соответствую�
щие параметры для ободочной и прямой
кишки равны 80, 50, 5 и 60% для ободочной
и 91, 49, 32 и 88% для слепой кишки [13].

Заключение
Данный клинический случай демонстри�

рует, насколько важно вовремя определить
локализацию первичной опухоли и как мож�
но раньше начать лечение, так как промедле�
ние может привести к метастазированию
нейроэндокринного образования и ассоции�
ровано с плохим прогнозом для пациента.

Таким образом, ведение пациентов
с АКТГ�эктопическим синдромом требует
осуществления системного мультидисципли�
нарного подхода. Регулярное обследование

04_39-44__Kuznecov (6).qxd  7/23/2013  4:50 PM  Page 43



больного и использование новейших совре�
менных диагностических методов позволяют
поставить правильный диагноз и своевре�
менно начать лечение. Необходимо направ�
лять таких пациентов в специализированные
эндокринологические стационары, в которых
есть возможность проведения самых совре�
менных диагностических процедур. В пере�
чень необходимых исследований в после�
операционном периоде обязательно должны
входить МСКТ органов брюшной полости
и забрюшинного пространства, сцинтигра�
фия костей, а также контроль уровня кортизо�
ла и АКТГ с интервалами в 6–12 мес. Осуще�
ствлять динамический контроль данной груп�
пы пациентов необходимо прежде всего с це�
лью своевременного обнаружения возможно�
го рецидива заболевания.
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