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Вопросы хирургического лечения хромаф-
фином, несмотря на современные достижения 
клинической медицины, по-прежнему остаются 
одними из наиболее сложных в хирургической 
эндокринологии [7, 9]. Это обусловлено высоким 
операционным риском, возможностью развития 
тяжелых гемодинамических нарушений как в ходе 
операции, так и в послеоперационном периоде 
[2, 4, 10]. В настоящее время все большее распро-
странение получают методики эндоскопической 
адреналэктомии по поводу различных новообра-
зований надпочечников. Вместе с тем, выполнение 
адреналэктомии по поводу хромаффиномы с мини-
мальным риском для пациента возможно только 
в специализированных стационарах, целенаправ-
ленно занимающихся проблемой лечения этой 
тяжелой категории больных [3–5, 7, 12].

Двустороннее поражение надпочечников хро-
маффиномой встречается в 10–15% случаев, как 
правило, носит наследственный характер и связа-
но с генетическими нарушениями, приводящими 
к развитию различных типов синдрома множе-
ственной эндокринной неоплазии [1, 5]. Синдром 
Горлинга является наиболее редкой и агрессивной 
формой синдрома множественной эндокринной 
неоплазии 2-го типа. Появление его связыва-
ют с мутацией RET-протоонкогена (Rearranged 
during transfection), расположенного в перицен-
тромерном регионе 10-й хромосомы в области 
10q11.2, отвечающей за развитие хромаффин-
ной ткани. Хромаффиномы при множественной 

эндокринной неоплазии 2 (МЭН 2)-типа — вну-
тринадпочечниковые и доброкачественные [6, 11]. 
При выявлении хромаффиномы необходимо 
провести хирургическое лечение после соот-
ветствующей предоперационной подготовки. 
Высокая вероятность осложнений при поэтапных 
операциях на надпочечниках является аргументом 
против их выполнения [2, 3, 7]. Однако в литерату-
ре описываются единичные случаи одноэтапного 
хирургического лечения больных с двусторонней 
хромаффиномой, при этом авторы предлагают 
лапароскопический вариант доступа для адренал-
эктомии [8, 12]. При этом выбор рационального 
оперативного доступа остается дискутабельным 
в связи с высоким риском интра- и послеопера-
ционных осложнений при трансабдоминальном 
доступе к левому надпочечнику [7, 13], в связи с чем 
по  явилась необходимость обосновать применение 
современных эндовидеохирургических техноло-
гий для выполнения одноэтапной двусторонней 
ретроперитонеоскопической адреналэктомии по 
поводу хромаффином надпочечников.

Пациент Ш., 27 лет, поступил на лечение 06.06.2014 г. 
с жалобами на периодически возникающие приступы повы-
шения артериального давления (АД) до 150/90 мм рт. ст., 
сопровождающиеся интенсивными головными болями в лоб-
ной области, ощущением сердцебиения, выраженной общей 
слабостью.

Установлено, что приступы повышения АД беспокои-
ли пациента в течение года и требовали эпизодического 
приема гипотензивных препаратов, обеспечивающих вре-
менный положительный эффект. Отсутствие эффекта от 
проводимого амбулаторного лечения потребовало стацио-
нарного обследования и лечения. Необходимо отметить, 
что в возрасте 15 лет пациенту была выполнена тиреоид-
эктомия с лимфодиссекцией по поводу медуллярного рака 
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щитовидной железы, потребовавшая заместительной терапии 
L-тироксином в дозе 150 мг/сут.

На момент поступления состояние удовлетворительное, 
нормостенического телосложения. Кожные покровы и види-
мые слизистые оболочки обычной окраски. Пульс 76 уд/мин, 
удовлетворительных качеств, АД 130/80 мм рт. ст. На перед-
ней поверхности шеи — рубец после тиреоидэктомии. При 
обследовании шеи признаков лимфоаденопатии, патологиче-
ских образований не выявлено. Со стороны органов грудной 
полости и живота патологических изменений не установлено.

Исследование общеклинических и биохимических ана-
лизов крови и мочи патологии не выявило. При оценке 
гормонального надпочечникового статуса выявлено повы-
шение уровня метанефрина крови до 773 (N до 90 пг/мл), 
норметанефрина — до 691,1 (N до 180 пг/мл), кортизола — 
714,3 (N 171–536 нмоль/л) и АКТГ — 97,44 (N 7,2–63,6 пг/
мл). Проведение укороченной пробы с дексаметазоном позво-
лило исключить синдром эндогенного гиперкортизолизма. 
Оценка гормонального тиреоидного статуса показала нали-
чие субклинического гипотиреоза (ТТГ снижен до 0,02 при 
норме 0,27–4,2 мкМЕ/мл), а нормальный уровень кальцито-
нина свидетельствовал об отсутствии рецидива медуллярного 
рака щитовидной железы. Проведение генетического тести-
рования больного Ш., 27 лет, в лаборатории молекулярной 
онкологии ФГБУ «НИИ онкологии им. Н. Н. Петрова» МЗ 
России позволило установить при секвенировании ДНК экзо-
нов 5, 8, 10, 11, 13–16 протоонкогена RET (10q11.2) мутацию 
с.2753Т˃С (рМ918Т), свидетельствующую о наличии у него 
синдрома множественной эндокринной неоплазии 2В (MEN 
2B — синдром Горлинга).

При выполнении УЗИ органов брюшной полости и 
забрюшинного пространства в проекции правого надпочечни-
ка выявлено образование умеренно повышенной эхогенности 
с гипоэхогенным ободком размером 3,4×2,6 см; в проекции 
левого надпочечника — аналогичное образование размером 
4,4×3,8 см. Другой патологии органов брюшной полости и 
забрюшинного пространства не установлено. При УЗИ шеи 
данных за рецидив медуллярного рака щитовидной железы не 
выявлено. С целью уточнения выявленных изменений в над-
почечниках пациенту была выполнена магнитно-резонансная 
томография с применением методики болюсного кон-
трастного усиления препаратом «Омнискан». Установлено 
накопление контрастного препарата образованием левого 
надпочечника по его периферии в портальную фазу до 90%, 

правым надпочечником до 100% без эффекта вымывания 
контрастного препарата.

Результаты проведенного клинико-лабораторного 
и инструментального обследования больного Ш. позво-
лили диагностировать двустороннюю хромаффиному 
в рамках редкой наследственной патологии — синдрома 
множественной эндокринной неоплазии типа 2В (синдром 
Горлинга). Учитывая молодой возраст пациента, высокий 
риск развития сердечно-сосудистых осложнений на фоне 
пароксизмов артериальной гипертензии, отсутствие призна-
ков рецидива и генерализации медуллярного рака щитовидной 
железы, определены показания к хирургическому лечению в 
объеме одномоментной двусторонней эндоскопической адре-
налэктомии ретроперитонеоскопическим доступом. С целью 
предоперационной подготовки пациенту проведена терапия 
альфа-адреноблокатором (доксазозин 10 мг/сут), что позво-
лило стабилизировать показатели артериального давления на 
уровне 120/70 мм рт. ст. [2, 5].

Операция выполнена 25.07.2014 г. В положении пациента 
на животе двумя хирургическими бригадами с использованием 
двух лапаросокопических комплексов одновременно выполне-
на двусторонняя ретроперионеоскопическая адреналэктомия. 
Через разрез ниже XII ребра по лопаточной линии (порт для 
лапароскопа) в забрюшинном пространстве справа и слева 
при помощи баллонного дилататора сформированы полости 
(рис. 1), в которые по задней подмышечной линии и пара-
вертебральной линии введены 5-мм и 10-мм троакары для 
манипуляторов.

При ретрокарбоксиперитонеуме 20 мм рт. ст. с 
помощью аппарата «LigaSure» из окружающей жировой 
клетчатки путем поэтапной электрокоагуляции мелких 
надпочечниковых сосудов выделены правый и левый над-
почечники, замещенные опухолями. Центральные вены 
надпочечников клинированы (слева), коагулированы и пере-
сечены аппаратом «LigaSure» справа (рис. 2, 3), препараты 
удалены в контейнере через канал троакара для видеосисте-
мы, установленного по лопаточной линии. Сформированные 
забрюшинные полости дренированы полихлорвиниловыми 
дренажами диаметром 5 мм. Общая продолжительность 
операции составила 4 ч 10 мин, объем кровопотери — 50 мл. 
Макропрепарат: правый надпочечник с опухолью в капсуле 
размером 4,5×5,0 см; левый надпочечник с опухолью в кап-
суле размером 3,5×3,0 см (рис. 4).

Рис. 1. Формирование полости в забрюшинной клетчатке слева (а), справа (б).

Стрелки — ретроабдоминальная фасция
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Гистологическое исследование опухолей от 02.08.2014 г.: 

в опухолях определяются структуры хромаффиномы 

с трабекулярным паттерном, очаговой гиалинизированной 

стромой; опухолевые клетки полиморфные, с обширной 

слаборазвитой цитоплазмой; при РАS-реакции очагово выяв-

ляются интрацитоплазматические РАS-позитивные глобулы. 

Иммуногистохимическое типирование удаленных опухолей 

надпочечников: опухолевые клетки интенсив-
но экспрессируют Vimentin, Chromogranin А, 
умеренно — Synartophysin. Индекс пролифера-
тивной активности опухолей (Ki-67) составил 
3,5%.

Послеоперационный период протекал без 
осложнений. Дренажи из забрюшинного про-
странства удалены на 2-е сутки после операции, 
послеоперационные раны зажили первичным 
натяжением. Подобрана заместительная терапия 
глюкокортикоидными препаратами («Кортеф», 
65 мг/сут), на фоне которой пациент чувствует 
себя удовлетворительно, признаков надпочеч-
никовой недостаточности нет. Пациент выписан 
домой под наблюдение эндокринолога по месту 

жительства на 9-е сутки послеоперационного периода.
При контрольном обследовании через 5 мес после 

операции состояние удовлетворительное, жалоб не предъ-
являет. По данным оценки гормонального статуса на фоне 
заместительной терапии («Кортеф», 40 мг/сут) признаков 
надпочечниковой недостаточности нет.

Рис. 2. Выделение центральной вены левого (а), правого надпочечника (б).

Стрелки — центральная вена

Рис. 3. Клипирование центральной вены левого надпочечника (а), эндолигирование центральной вены 
правого надпочечника при помощи аппарата «LigaSure» (б)

Рис. 4. Макропрепарат с опухолью левого (а), правого (б) надпочечника

а
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Таким образом, обоснованное примене-
ние эндовидеохирургических технологий при 
двусторонней хромаффиноме надпочечников 
позволяет провести одноэтапную ретроперитонео-
скопическую адреналэктомию, избежать развития 
осложнений, сократить общую длительность лече-
ния, обеспечить хорошие непосредственные и 
отдаленные результаты.
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