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Для оценки характера поражения надпочечников применяют компьютерную томографию, магнитно-резонансную томографию, 

позитронно-эмиссионную томографию, совмещенную с компьютерной томографией с 18F-фтордезоксиглюкозой, в некоторых 

случаях используют сцинтиграфию 123I метайодбензилгуанидином.

Злокачественные опухоли надпочечников, такие как адренокортикальный рак и злокачественная феохромоцитома, имеют 

особо агрессивное течение, обусловливающее высокую летальность у данной категории пациентов, особенно на поздних стадиях 

заболевания. В связи с этим существует статистически значимая разница в выживаемости больных в зависимости от сроков 

выявления заболевания и начала терапии. В статье представлен анализ результатов хирургического лечения пациентов с опу-

холями надпочечников.
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The following methods are usually used for evaluation of adrenal lesion: computed tomography, magnetic resonance imaging, 18F-fluoro-

deoxyglucose positron emission tomography/computed tomography and sometimes 123I-meta-iodobenzylguanidine scintigraphy.

Malignant adrenal tumors, such as adrenocortical carcinoma and malignant pheochromocytoma, appear to have particularly aggressive 

course, which leads to high mortality rate among these patients, especially in the later stages of the disease. Thus, there is a statistically sig-

nificant difference in patients’ survival depending on time to diagnosis and time to therapy initiation. In this article we analyze the results 

of surgical treatment in patients with adrenal tumors.
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Введение

Совершенствование и широкое внедрение совре-

менных визуализационных методов диагностики за по-

следние несколько десятилетий привели к увеличению 

выявления инциденталом [1, 2]. По данным компью-

терной томографии, распространенность инцидента-

лом составляет от 0,3 до 4,4 % (в среднем 0,6 %), и этот 

показатель увеличивается с возрастом. В 85–90 % случа-

ев инциденталомы являются односторонними. По дан-

ным исследованияаутопсийного материала опухоли 

надпочечников обнаруживаются в среднем у 2 % боль-

ных (от 1,0 до 8,7 %), частота их выявления увеличи-

вается с возрастом и ассоциирована с наличием ожи-

рения, сахарного диабета и артериальной гипертензии 

[3–5]. В ткани надпочечников первичные злокачест-

венные опухоли могут быть представлены адренокор-

тикальным раком (АКР), исходящим из коркового 

слоя, и злокачественной феохромоцитомой (ЗФХЦ), 

образующейся из мозгового слоя. Оба вида опухолей 

являются крайне редкими: заболеваемость АКР состав-

ляет ≈ 0,5–2,0 случая на 1 млн населения в год, а фео-

хромоцитомой (ФХЦ) ≈ 2–8 на 1 млн, при этом только 

10–17 % из них являются злокачественными [6,7].

По данным Американской ассоциации клиниче-

ских эндокринологов и эндокринных хирургов, около 

80 % пациентов с инциденталомами имеют нефунк-

ционирующую аденому, 5 % – субклинический синдром 

Кушинга, 5 % – ФХЦ, 1 % – альдостерому, < 5 % имеют 

АКР и 2,5 % – метастатическое поражение надпочеч-

ника; остальная часть представлена ганглионевромами, 
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миелолипомами или доброкачественными кистами 

[2, 4].

В структуре онкологической заболеваемости в Рос-

сии злокачественные новообразования надпочечников 

не выделены в отдельную нозологическую группу в свя-

зи с тем, что относятся к орфанным заболеваниям [8].

АКР является редкой, очень агрессивной злокачест-

венной опухолью коры надпочечника. Несмотря на то, 

что данные опухоли могут быть гормонально активны-

ми, более чем в половине случаев они протекают бес-

симптомно. Некоторые больные отмечают похудение, 

боли в соответствующей половине живота, повышение 

температуры тела, однако эти жалобы встречаются ме-

нее чем в 30 % случаев и являются неспецифическими, 

непосредственно связанными с массой опухоли [9].

ФХЦ являются катехоламинпродуцирующими 

нейроэндокринными опухолями, развивающимися из 

хромаффинных клеток мозгового слоя надпочечников 

или ненадпочечниковых хромаффинных клеток (пара-

ганглиомы). Частота встречаемости ФХЦ возрастает 

до 0,5 % у пациентов с наличием артериальной гипер-

тензии и встречается в 4 % инциденталом. До 30 % 

случаев ФХЦ ассоциированы с наследственными за-

болеваниями: синдромом множественных эндокрин-

ных неоплазий 2-го типа, болезнью Гиппеля–Линдау, 

синдромом параганглиомы-ФХЦ [10, 11].

Несмотря на бессимптомный характер течения 

опухолей надпочечника, в некоторых случаях клини-

ческие проявления АКР могут быть обусловлены ги-

персекрецией гормонов или прогрессирующим ростом 

опухоли и сдавлением соседних структур. Доля секре-

тирующих опухолей составляет от 25 до 70 % по дан-

ным различных авторов [2, 5]. Оценка гормональной 

секреции опухоли может свидетельствовать о потен-

циальной злокачественности ввиду того, что доброка-

чественные опухоли, в отличие от злокачественных, 

секретируют чаще один тип гормонов [12].

В 2005 г. Европейская рабочая группа по изучению 

опухолей надпочечников (ENSAT) предложила алго-

ритм исследования гормональной активности опухолей 

при подозрении на наличие АКР, который описан 

в табл. 1 [13].

Повышение секреции кортизола в сочетании с по-

вышенной секрецией андрогенов или без нее являет-

ся характерным признаком функционирующего АКР 

и встречается в 85 % случаев [14]. При исследовании 

уровня метилированных производных катехоламинов 

(МПК) в целях диагностики ФХЦ чувствительность 

последней составляет 100 %, а специфичность – 95,5 %, 

при этом нижняя граница доверительного диагности-

ческого интервала значений суточной экскреции рав-

на 714 мкг/сут для метанефрина и 1500 мкг/сут для нор-

метанефрина [15, 16].

При размере надпочечниковых инциденталом 

менее 4 см и наличии доброкачественных опухолей 

по данным лучевых методов диагностики показано 

динамическое наблюдение с исследованием гормональ-

ного статуса ежегодно. В случае увеличения диаметра 

опухоли на 1 см в течение наблюдения и появления гор-

мональной активности необходимо рассмотреть вопрос 

о хирургическом лечении.

Таблица 1. Алгоритм исследования гормональной активности опухолей 

при подозрении на наличие адренокортикального рака (ENSAT, 2005 г.)

Гормональная активность

Повышение 

уровня глюко-

кортикоидов 

(как минимум 

в 3 из 4 иссле-

дований) 

• Тест на подавление дексаметазона (1 мг, 23:00)

• Определение уровня свободного кортизола 

в суточной моче

• Исследование базальной секреции кортизола 

в сыворотке

• Исследование базальной секреции адрено-

кортикотропного гормона в плазме

Исследова-

ние половых 

гормонов 

и их прекур-

соров

• Дегидроэпиандростерон С (сыворотка)

• 17-ОН-прогестерон (сыворотка)

• Андростендион (сыворотка)

• Тестостерон (сыворотка)

• 17-бета-эстрадиол (сыворотка, только у муж-

чин и женщин в постменопаузе) 

Повышение 

уровня минера-

локортикоидов

• Калий (сыворотка)

• Соотношение альдостерон/ренин (только 

у пациентов с артериальной гипертензией 

и/или наличием гипокалиемии) 

Исключение 

феохромоци-

томы

• Исследование уровня экскреции катехолами-

нов или общего метанефрина в суточной моче

• Мета- и норметанефрин (плазма) 

В 2005 г. N. Kimura и соавт. предложили гистоло-

гические критерии злокачественности ФХЦ, вклю-

чающие: гистологический тип, клеточную плотность, 

наличие коагуляционного некроза, сосудистой/кап-

сульной инвазии, уровень экспрессии Ki-67 и тип про-

дуцируемого катехоламина. Также авторы предлагают 

разделять опухоли на высоко-, умеренно- и низкодиф-

ференцированные [17].

Для оценки злокачественного потенциала адрено-

кортикальных опухолей в настоящее время исполь зуют 

2 системы. Согласно системе, предложенной L. M. Weiss 

и соавт., оцениваются 9 микроскопических критериев, 

каждому из которых присваивается 1 балл (табл. 2). 

При сумме баллов 3 и более по шкале Weiss выставля-

ется диагноз АКР. S. Aubert и соавт. предлагают стати-

стически модифицированную шкалу Weiss, в которую 

включены только самые надежные критерии, получен-

ные путем анализа 49 случаев АКР. По системе Н. van 

Slooten оцениваются 7 микроскопических параметров, 

каждый из которых имеет свое дискриминационное 

значение (табл. 3). Гистологический индекс > 8 кон-

статирует высокий злокачественный потенциал опу-

холи [18–20]. Известны работы, направленные на срав-

нение этих систем, однако существенных преимуществ 

у каждого из них не найдено. При этом оба критерия 
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доказали свою эффективность в оценке АКР и аденом, 

также они непосредственно связаны с выживаемостью 

при метастатическом АКР [21].

При некоторых морфологических формах невоз-

можно однозначно судить о характере опухоли. В этом 

случае на помощь приходит альтернативная система, 

базирующаяся на оценке основных (больших) и вто-

ростепенных (малых) критериев (табл. 4).

Единственным методом радикального лечения зло-

качественных опухолей надпочечников является хи-

рургический.

Цель работы – анализ результатов хирургического 

лечения больных опухолями надпочечников.

Материалы и методы

Под нашим наблюдением находились 55 пациентов 

с первичными опухолевыми образованиями надпочеч-

ников, которым в период с 1999 по 2014 г. в отделении 

онкоурологии МНИОИ им. П. А. Герцена проведено 

хирургическое лечение.

После опроса и физикального обследования паци-

ентам проводили лабораторные и инструментальные 

исследования, включающие компьютерную томографию 

с внутривенным контрастированием (с обязательной 

оценкой процента вымывания контрастного вещества 

в отсроченную фазу), магнитно-резонансную томогра-

фию, а в некоторых случаях – позитронно-эмиссион-

ную томографию с 18F-фтордезоксиглюкозой с погра-

ничным значением SUV
max

 = 4. Также в последние годы 

проводили исследование гормонального профиля (тест 

на подавление дексаметазона (1 мг, 23:00), определение 

уровня свободного кортизола и МПК в суточной моче). 

После исключения ФХЦ по данным гормонального 

исследования при технической возможности пациен-

там выполняли тонкоигольную аспирационную био-

псию или биопсию под ультразвуковым контролем 

с последующим цитологическим или морфологиче-

ским исследованием соответственно.

Лапароскопическую адреналэктомию выполняли 

при отсутствии распространения опухолевого процесса 

за пределы надпочечника. В остальных случаях прово-

дили открытую адреналэктомию, в том числе с забрю-

шинной лимфаденэктомией, тромбэктомией из нижней 

полой вены при наличии опухолевого тромба и с ре-

зекцией соседних органов при наличии инвазии в них 

опухоли. В послеоперационном периоде в случае по-

явления симптомов надпочечниковой недостаточности 

больные получали заместительную терапию гормона-

ми надпочечников.

Опухоли, представленные АКР, оценивали по шка-

ле Weiss, заключение о злокачественности ФХЦ выно-

сили в случае появления отдаленных метастазов при 

динамическом наблюдении.

Для систематизации осложнений в послеопераци-

онном периоде использовали классификацию Clavien– 

Таблица 2. Оценка опухолей опухолей надпочечника по системе 

L. M. Weiss и модифицированной шкале

Показатель
Система 

Weiss
Модифицирован-
ная система Weiss

Степень ядерной атипии (III и IV)   – 

Митотический индекс > 5 

(> 50 при большом увеличении) 
  × 2

Атипические митозы  

25 % или более светлых клеток   × 2

Диффузная архитектура 

более 1/3 опухоли
 – 

Наличие некрозов  

Венозная инвазия  – 

Синусоидальная инвазия  – 

Инвазия капсулы  

Таблица 3. Оценка опухолей надпочечника по системе Н. van Slooten

Гистологический критерий
Дискриминацион-

ное значение

Рессивные изменения (некроз, 

 кровоизлияние, фиброз, кальцификация) 
5,7

Потеря нормальной структуры 1,6

Ядерная атипия 2,1

Гиперхромия ядер 2,6

Нарушение структуры ядрышек 4,1

Митотическая активность (≥ 2 в 10 полях 

зрения при большом увеличении) 
9,0

Капсульная и/или сосудистая инвазия 3,3

Таблица 4. Большие и малые критерии дифференциальной диагности-

ки опухолей надпочечника

Большие критерии Малые критерии

• > 5 митозов в 50 полях зрения 

при большом увеличении (× 400)

• Атипичные митозы

• Венозная инвазия

• Большой размер опухоли 

(> 100 мм или > 200 г)

• Сливающиеся некрозы

• Капсульная инвазия

• Синусоидальная инвазия

Наличие одного 

из больших крите-

риев

Злокачест-

венный 

характер

Адренокортикальный рак

Наличие одного 

из малых критериев

Погра-

ничный 

характер

Опухоли надпочечни-

ков с неопределенным 

 злокачественным потенци-

алом

Отсутствие 

больших и малых 

критериев

Доброкаче-

ственный 

характер

Онкоцитома



О
б

з
о

р
н

ы
е

 
с

т
а

т
ь

и

41

АНДРОЛОГИЯ 4И ГЕНИТАЛЬНАЯ ХИРУРГИЯ
ТОМ 17 / VOL. 17
2 0 1 6

ANDROLOGY
AND GENITAL SURGERY

Dindo. После выписки пациенты наблюдались соглас-

но утвержденным стандартам обследования онколо-

гических больных.

Статистические данные оценивали с помощью про-

граммного пакета Statistica 12 (Dell Statistica, США). 

Для расчета общей выживаемости (ОВ) использовали 

метод Каплана–Майера. Регрессионный анализ мно-

гомерных конкурентных рисков применяли для выяв-

ления факторов, связанных с безрецидивной выжива-

емостью.

Результаты

Мы наблюдали 12 (21,8 %) мужчин и 43 (78,2 %) 

женщины в возрасте от 17 до 75 лет (медиана 

50 ± 13 лет). Поражение левого надпочечника отмече-

но у 35 (63,6 %) больных, правого – у 20 (36,4 %). Ле-

вый надпочечник был поражен АКР у 15, а правый – 

у 10 больных, ЗФХЦ – в 3 и 1 случаях соответственно. 

Солитарные опухолевые узлы были выявлены у 54 па-

циентов, у 1 пациентки с АКР наблюдали 3 опухолевых 

узла.

С учетом относительно недавнего начала оценки 

гормональной активности опухолей надпочечников 

только 10 пациентам (АКР – 6, ЗФХЦ – 3, аденома 

коры – 1) выполнено данное исследование. Уровень 

кортизола (в 8:00 утра) у больных АКР составил 

662,8 ± 342,2 (260–1117) нмоль/л, уровни МПК у боль-

ных ФХЦ: метанефрин – 346 ± 1217 (150–2704) мкг/сут, 

норметанефрин – 879 ± 242 (708–1050) мкг/сут. Среди 

6 пациентов в группе АКР повышение уровня корти-

зола выше референсных значений выявлено у 3, в груп-

пе ФХЦ повышение уровня МПК зарегистрировано 

у 4 больных. У 4 (16,7 %) пациентов с АКР наблюдались 

проявления повышенной продукции гормонов коры 

надпочечников в виде синдрома Иценко–Кушинга 

и гирсутизма.

Предоперационная тонкоигольная аспирационная 

биопсия под ультразвуковым контролем выполнялась 

в 6 (11 %) случаях, толстоигольная – в 4 (7,4 %). При 

цитологическом исследовании диагноз подтвержден 

у 5 (83 %) пациентов из 6, однако при морфологиче-

ском исследовании ни в одном случае не удалось под-

твердить диагноз.

Средний диаметр опухолевых образований по дан-

ным планового морфологического исследования соста-

вил 85 ± 54 (11–200) мм, при АКР – 98 ± 59 (11–200) мм, 

ЗФХЦ – 85 ± 7 (80–90) мм.

Из 55 адреналэктомий 18 (32,7 %) выполнены ла-

пароскопическим доступом, 36 (65,5 %) – открытым, 

1 (1,8 %) – видеоассистированным. Среди них забрю-

шинная лимфаденэктомия с ипсилатеральной стороны 

проведена в 14 (25,5 %), комбинированные операции 

с резекцией соседних органов – в 7 (12,7 %), тромб-

эктомия с резекцией нижней полой вены – в 3 (5,5 %) 

случаях.

Медиана времени операции составила 100 ± 73 мин, 

при открытых хирургических вмешательствах – 183 ± 

55 мин, при лапароскопических – 60 ± 30 мин. Объем 

кровопотери – 300 ± 1136 мл.

По данным планового морфологического иссле-

дования у 24 (43,6 %) пациентов опухоли имели добро-

качественный характер, у остальных 31 (56,4 %) – зло-

качественный. Распределение больных в зависимости 

от морфологической структуры опухоли представлено 

в табл. 5.

Таблица 5. Распределение пациентов в зависимости от этиологии 

опухоли

Этиология 
опухоли

Вид опухоли
Число пациентов

n %

Опухоли 

 коркового 

слоя (коры) 

Аденома 9 16,4

Кортикостерома 2 3,7

Адренокортикальный рак 25 45,4

Опухоли 

 мозгового 

слоя

Феохромоцитома 9 16,4

Злокачественная 

феохромоцитома
4 7,3

Другие 

 опухоли

Миелолипома 3 5,4

Лимфангиома 1 1,8

Гемангиоэндотелиома 1 1,8

Гематома 1 1,8

Распределение больных АКР по стадии заболева-

ния: I – у 2 (8 %), II – у 11 (44 %), III –у 8 (32 %), IV – 

у 4 (16 %). Медиана баллов при микроскопической 

оценке по шкале Weiss составила 8,0 ± 1,7 (4–9): при 

I стадии заболевания – 6,0 ± 1,4 (5–7), при II – 6,0 ± 

1,8 (4–8), при III – 8,0 ± 1,0 (6–8), при IV – 9,0 ± 0,6 

(8–9).

Забрюшинная лимфаденэктомия выполнена 14 

(25,5 %) пациентам. При этом число удаленных лим-

фатических узлов по данным планового морфологическо-

го исследования составило 3,5 ± 6,7 (3–20), в 2 (14,3 %) 

случаях выявлено вторичное поражение.

В послеоперационном периоде у 10 больных на-

блюдались осложнения II (нижнедолевая пневмония, 

надпочечниковая недостаточность) и IIIa (тромбоз вен 

нижних конечностей с развитием тромбоэмболии ле-

гочной артерии, гидроторакс) степеней согласно клас-

сификации Clavien–Dindo, которые были успешно 

купированы. Заместительную терапию глюкокортико-

стероидами проводили у 6 (86 %) и гормонами коры 

надпочечников у 1 (14 %) пациента.

Прогрессирование опухолевого процесса после про-

веденных хирургических вмешательств наблюдали у 14 

(56 %) больных АКР в сроки от 1 до 143 мес и у 4 (100 %) 
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пациентов с ЗФХЦ (что и позволило диагностировать 

их злокачественный потенциал) в виде местного реци-

дива и/или метастазирования (регионарного и отда-

ленного). При комплексном обследовании у 5 больных 

выявлен рецидив в ложе удаленного надпочечника, 

у 7 – отдаленное метастазирование (в контралатераль-

ный надпочечник – у 3, в легкое – у 1, в лимфатические 

узлы средостения – у 1, в лимфатические узлы шеи – 

у 1, в большой сальник – у 1). У 1 пациентки после 

30 мес наблюдения был выявлен АКР контралатераль-

ного надпочечника.

Отдаленные результаты удалось проследить у 84 % 

больных в группе АКР. Время наблюдения за больными 

варьирует от 2 до 167 мес с медианой 64,5 (22–111) мес. 

Медиана выживаемости без прогрессирования (ВБП) 

и 5-летние ОВ и опухолевоспецифическая выживае-

мость (ОСВ) составили: при I стадии – 93 мес и 67 ± 13 %, 

при II – 30 мес и 75 ± 21 %, при III – 18 мес и 67 ± 27 %, 

при IV – 10 мес и 25 ± 21 %.

Время наблюдения за больными ЗФХЦ варьирует 

от 12 до 102 мес с медианой 60 (18–102) мес. Медиана 

ВБП составила 26 (15–38) мес, 5-летние ОСВ и ОВ – 

33 ± 27 %.

При проведении многофакторного регрессионно-

го анализа по Коксу не выявлено достоверных прогно-

стических факторов, влияющих на ВБП и ОВ, что, 

вероятнее всего, связано с малой выборкой пациентов.

В период наблюдения умерли 8 (32 %) пациентов 

с АКР, после окончания лечения по причине прогрес-

сирования основного заболевания в группе ЗФХЦ 

скончался 1 (25 %) пациент.

Обсуждение

Несмотря на интенсивное развитие лапароскопи-

ческой хирургии, до сих пор остается спорным вопрос 

лапароскопической адреналкэтомии, так как отсутст-

вуют какие-либо предоперационные тесты, позволяющие 

однозначно говорить о злокачественной или доброка-

чественной природе опухоли или о местно-распростра-

ненном процессе, что может поставить под сомнение 

радикальность данного вмешательства. Для соблюде-

ния онкологического радикализма необходимо удале-

ние опухоли без повреждения капсулы вместе с око-

лонадпочечниковой клетчаткой. Размер опухолевых 

образований от 12 до 14 см в большинстве случаев 

является предельно максимальным для выполнения 

лапароскопических операций [22]. При наличии мест-

но-распространенного процесса или инвазии в ниж-

нюю полую вену с образованием в ней опухолевого 

тромба рекомендовано открытое хирургическое вме-

шательство. При хирургическом лечении АКР в иссле-

дованиях B. S. Miller и соавт. и A. B. Cooper и соавт. 

предпочтение отдается открытой хирургии, так как 

данный вид доступа увеличивает безрецидивную вы-

живаемость в группе открытых оперативных вмеша-

тельств по сравнению с лапароскопической хирургией 

[23, 24].

При наличии данных за поражение забрюшинных 

лимфатических узлов традиционно выполняют лим-

фаденэктомию. Однако при ретроспективном анализе 

историй 1525 больных, среди которых 8 % пациентов 

выполнялась лимфаденэктомия, последняя не проде-

монстрировала достоверного увеличения ОСВ, при этом 

не оценивалась безрецидивная выживаемость и ОВ [25].

В случае выполнения операции в радикальном объ-

еме (in sano) при АКР и при индексе пролиферативной 

активности Ki-67 > 10 % возможно проведение адъю-

вантной лекарственной терапии препаратом митотан. 

Также в случае метастатического АКР пациенты с бы-

стро прогрессирующим заболеванием должны получать 

лекарственную терапию по схеме EPD-M (этопозид, 

цисплатин, доксорубицин и митотан), при медленном 

течении возможна монотерапия митотаном или ее ком-

бинирование с местными циторедуктивными или ра-

диологическими воздействиями [20].

Заключение

Лечение АКР и ЗФХЦ в настоящее время является 

одной из трудных и актуальных задач онкологии. С уче-

том того, что наиболее эффективным методом их ле-

чения является хирургический, основной задачей яв-

ляется выявление и оперативное удаление данных 

опухолей на более ранних стадиях заболевания, что 

позволяет улучшить результаты безрецидивной выжи-

ваемости и ОВ. По нашему мнению, целесообразным 

является расширение показаний к объемам хирурги-

ческого лечения при первично выявленных генерали-

зованных формах с наличием солитарных метастазов, 

а также активная хирургическая тактика при прогрес-

сировании опухолевого процесса.
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