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ОБОСНОВАНИЕ. В отделении торакальной хирургии ФГБУ «НМИЦ хирургии им. А.В. Вишневского» более 20 лет зани-
маются проблемой хирургического лечения пациентов с гормонально-активными нейроэндокринными опухолями 
(НЭО) легкого. В данной статье представлен опыт лечения пациентов с АКТГ-эктопированным синдромом за послед-
ние 15 лет.
ЦЕЛЬ. Изучить особенности подготовки, хирургических аспектов лечения и отсроченных результатов у пациентов 
с АКТГ-продуцирующими опухолями бронхолегочной локализации.
МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ. В исследование включены 55 пациентов, проходивших обследование и перенесших в пе-
риод с 2005 по 2020 гг. хирургическое лечение АКТГ-продуцирующей НЭО бронхолегочной локализации. С целью си-
стематизации подхода к хирургическому лечению и выбору вида операции разработан балльный анализ состояния 
тяжести пациента. Проанализированы демографические сведения о пациентах, данные анамнеза, результаты гормо-
нальных и инструментальных исследований на до- и послеоперационных этапах и отдаленные результаты лечения. 
Контрольный период наблюдения пациентов после хирургического вмешательства составил от 6 мес до 5 лет.
РЕЗУЛЬТАТЫ. Возраст больных варьировал от 18 до 72 лет (36±15). По данным мультиспиральной компьютерной 
томографии органов грудной клетки были выявлены образования в легких размерами от 5 до 25 мм. Пациентам, на-
бравшим от 18 до 23 баллов, из-за тяжести состояния проводили резекцию легкого. При сумме баллов от 14 до 18 вы-
полняли сегментэктомию с лимфодиссекцией. При сумме баллов меньше 14 проводили лобэктомию с лимфодиссек-
цией. При плановом гистологическом исследовании у всех больных подтверждена НЭО легкого различной степени 
дифференцировки. Результаты лечения пациентов прослежены в период от 6 до 60 мес, с медианой 19 мес [10; 24]. 
Регресс клинических проявлений гиперкортицизма через 1 год динамического наблюдения выявлен у 83% больных. 
Спустя 60 мес наблюдения 10 пациентов (71,4%) имели стойкий клинический эффект после проведенного хирургиче-
ского лечения с полным регрессом симптомов гиперкортицизма.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ. Анализ результатов оперативного лечения, согласно предложенным методологическим аспектам, 
с динамическим контролем через 6, 12 и 36 мес показал эффективность подобного хирургического вмешательства 
с результатами, сравнимыми с мировыми показателями ведущих клиник.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: АКТГ-эктопированный синдром; нейроэндокринная опухоль (НЭО); гиперкортицизм; карциноид легкого; хирурги-
ческое лечение; отдаленные результаты.
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BACKGROUND: The Department of Thoracic Surgery of the National Medical Research Center of Surgery named after A. V. Vish-
nevsky has been dealing with the problem of surgical treatment of patients with neuroendocrine lung tumors for more than 
20 years. This article presents the experience of treating patients with ectopic ACTH syndrome over the past 15 years.
AIM: To study the features of preparation, surgical aspects of treatment and delayed results in patients with ACTH-producing 
tumors of bronchopulmonary localization.
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ОБОСНОВАНИЕ

Нейроэндокринные опухоли (НЭО) представляют 
собой гетерогенную группу новообразований, происхо-
дящих из энтерохромаффинных клеток диффузной ней-
роэндокринной системы, локализующихся практически 
во всех органах и тканях и способных продуцировать 
широкий спектр гормонов и биологически активных ве-
ществ, избыточное количество которых сопровождает-
ся развитием паранеопластических синдромов [1]. НЭО 
различной локализации, продуцирующие адренокор-
тикотропный гормон (АКТГ) и значительно реже корти-
котропин-рилизинг-гормон (КРГ), приводят к возникно-
вению АКТГ-эктопированного синдрома [2].

Синдром эктопической продукции АКТГ является од-
ним из вариантов синдромокомплекса эндогенного гипер-
кортицизма (ЭГ), составляя 5–20% всех случаев АКТГ-за-
висимого ЭГ [3]. По данным литературы, большинство 
новообразований, продуцирующих АКТГ, располагаются 
в грудной клетке, из них 50% представлены НЭО бронхоле-
гочной локализации и 30% — опухолями средостения [4]. 
НЭО составляют 20–25% всех злокачественных новообра-
зований легких и в соответствии с последней классифи-
кацией Всемирной организации здравоохранения (ВОЗ, 
2015 г.) представлены высокодифференцированными 
опухолями — типичный и атипичный карциноиды и низ-
кодифференцированными опухолями — мелкоклеточный 
и крупноклеточный нейроэндокринный рак легкого [5]. 
НЭО бронхолегочной локализации, или, устаревшее назва-
ние, карциноиды, составляют 2–7% всех выявляемых пери-
ферических новообразований легких, и только 1–5% НЭО 
легких и 1,6–4,5% случаев мелкоклеточного рака легких ха-
рактеризуются эктопической продукцией АКТГ [6, 7].

Наличие у больного НЭО, продуцирующей АКТГ, 
предполагает совместное участие высококвалифици-
рованных специалистов в выработке наиболее адек-
ватной стратегии ведения, наблюдения и дальнейшего 
лечения.

Диагностика и определение локализации очага экто-
пической гиперпродукции АКТГ нередко затруднительны. 
Размеры НЭО варьируют от 4–5 мм до 20–25 мм. Несмо-

тря на тщательное обследование и длительное наблюде-
ние пациентов, до 20% опухолей могут оставаться неди-
агностированными [8, 9]. Основным методом топической 
диагностики АКТГ-эктопированных опухолей, располо-
женных в грудной клетке, является мультиспиральная 
компьютерная томография (МСКТ) [7]. МСКТ-диагностика 
НЭО легкого у пациентов с клиническими проявлениями 
гиперкортицизма имеет ряд особенностей. По мере со-
вершенствования МСКТ-методик исследования диагно-
стическая ценность обследования пациента существенно 
повысилась. У первых пациентов с АКТГ-эктопированным 
синдромом и НЭО бронхолегочной локализации точность 
диагностики НЭО составляла 66–67%, тогда как в настоя-
щее время — 95–97%. С внедрением в клиническую прак-
тику однофотонной эмиссионной компьютерной томогра-
фии (ОФЭКТ/КТ) с 111In-октреотидом и 99mTс-тектротидом 
(99mTc-HYNIC-Tyr3-октреотид) количество обнаруживаемых 
образований и качество визуализации НЭО, особенно ма-
лых размеров, значительно возросло [10].

Методом выбора в лечении опухолей легких являет-
ся хирургический. Радикальное оперативное удаление 
НЭО в 75–80% случаев приводит к регрессу клинических 
проявлений ЭГ и относительно благоприятному прогно-
зу  [11]. Выбор метода лечения зависит от локализации 
опухоли легкого, распространенности опухолевого про-
цесса и состояния больного, что оказывает существен-
ное влияние на течение периоперационного периода. 
Адекватный выбор доступа и объема резекции легкого 
позволяет эффективно провести оперативное вмеша-
тельство у данного тяжелого контингента больных и сни-
зить риск послеоперационных осложнений.

В отделении торакальной хирургии НМИЦ хирургии 
им. А.В. Вишневского более 20 лет занимаются пробле-
мой хирургического лечения пациентов с гормональ-
но-активными НЭО легкого. В данной статье представлен 
опыт лечения пациентов с АКТГ-эктопированным син-
дромом за последние 15 лет.

Цель исследования: изучить особенности подготов-
ки, хирургических аспектов лечения и отсроченных ре-
зультатов у пациентов с АКТГ-продуцирующими опухоля-
ми бронхолегочной локализации.

MATERIALS AND METHODS: The study included 55 patients who underwent surgical treatment of ACTH-producing neu-
roendocrine tumor of bronchopulmonary localization in the period from 2005 to 2020. In order to systematize the approach 
to surgical treatment and the choice of the type of operation, a point analysis of the patient’s severity has been developed. 
Demographic information about patients, anamnesis data, results of hormonal and instrumental studies at pre- and post-
operative stages and long-term treatment results were analyzed. The control period of observation of patients after surgery 
ranged from 6 months to 5 years.
RESULTS: The age of the patients ranged from 18 to 72 years (36±15). According to the MSCT results of the chest, neoplasms 
in the lungs ranging in size from 5 to 25 mm were detected. Patients who scored from 18 to 23 points had lung resection 
due to the severity of the condition. With a total score from 14 to 18, segmentectomy with lymph node dissection was per-
formed. When the total score was less than 14, a lobectomy with lymph node dissection was performed. During the planned 
histological examination, lung neuroendocrine tumor of various differentiation degree was confirmed in all patients. The re-
sults of treatment were followed in the period from 6 to 60 months, with a median of 19 months [10;24]. Regression of 
clinical manifestations of hypercortisolism after 1 year of dynamic follow-up period was detected in 83% of patients. After 
60 months of follow-up 10 patients (71.4%) had a persistent clinical effect after surgical treatment with complete regression 
of hypercortisolism symptoms.
CONCLUSION: The analysis of the results of surgical treatment, according to the proposed methodological aspects, with 
dynamic control after 6, 12 and 36 months showed the effectiveness of such surgical intervention with results comparable 
to the world indicators of leading clinics.

KEYWORDS: ectopic ACTH syndrome; neuroendocrine tumor; hypercortisolism; bronchial carcinoid; surgical treatment; long-term results.
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МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

В исследование включены 55 пациентов, перенес-
ших в период с 2005 по 2020 гг. хирургическое лечение 
АКТГ-продуцирующей НЭО бронхолегочной локализа-
ции в ФГБУ «Национальный медицинский исследова-
тельский центр (НМИЦ) хирургии им. А.В. Вишневского» 
Минздрава России. Предварительное обследование 
больных проведено в ФГБУ «НМИЦ эндокринологии» 
Минздрава России.

У всех пациентов, включенных в исследование, ди-
агноз ЭГ был подтвержден на основании клинической 
картины заболевания, результатов лабораторных иссле-
дований (определение ритма секреции кортизола и АКТГ, 
суточной экскреции кортизола с мочой, свободного кор-
тизола в слюне, собранной в 23 ч) и диагностических те-
стов (малая проба с 1 мг дексаметазона или ночной пода-
вляющий тест с 1 мг дексаметазона). АКТГ-зависимый ЭГ 
устанавливали при уровне АКТГ>10 пг/мл [12]. В случае 
отсутствия визуализации аденомы гипофиза по данным 
МРТ и/или размерах аденомы менее 6 мм для уточнения 
источника повышенной продукции АКТГ выполняли се-
лективный забор крови из нижних каменистых синусов 
на фоне стимуляции десмопрессином в дозе 8 мкг. Гради-
ент АКТГ<2 до и <3 после стимуляции свидетельствовал 
в пользу АКТГ-эктопированного синдрома [13]. После ис-
ключения центральной гиперпродукции АКТГ проводил-
ся топический поиск очага эктопической продукции АКТГ. 
Поиск новообразования легких включал проведение 
МСКТ органов грудной клетки с контрастным усилением 
и ОФЭКТ/КТ с 99mTс-тектротидом (99mTc-HYNIC-Tyr3-октре-
отид). В случае если применение визуализирующих ме-
тодов исследования позволяло выявить источник экто-
пической продукции АКТГ, все пациенты направлялись 
в НМИЦ хирургии им. А.В. Вишневского для решения во-
проса о проведении хирургического вмешательства.

После анализа тяжести состояния пациента и ре-
зультатов обследования определялся план хирургиче-
ского лечения (табл. 1). Особенности периоперацион-
ного ведения включали мониторинг уровня кортизола 
в периферической крови каждые 3 ч. В первые сутки 
после проведенного хирургического лечения все па-
циенты находились под наблюдением в отделении 
реанимации и интенсивной терапии (ОРиТ) на само-
стоятельном дыхании. При снижении систолического 
артериального давления (АД) до 80 мм рт. ст. и измене-
нии параметров гемодинамики вводили 100 мг гидро-
кортизона в/в с целью компенсации надпочечниковой 
недостаточности.

Критерием эффективности хирургического лечения 
являлось снижение или нормализация уровня корти-
зола и АКТГ в крови в течение первых суток после опе-
ративного вмешательства. Кроме того, нормализация 
уровня кортизола в суточной моче в течение 1 мес после 
хирургического вмешательства также позволяла устано-
вить ремиссию заболевания.

Морфологический анализ послеоперационного 
материала включал гистологический и иммуногисто-
химический методы исследования. Морфологическую 
верификацию НЭО бронхолегочной локализации, мел-
коклеточного рака легкого проводили в соответствии 
с гистологической классификацией ВОЗ (2015 г.). Имму-

ногистохимическое исследование выполняли на срезах 
15 опухолей, ассоциированных с АКТГ-эктопированным 
синдромом, с антителами к АКТГ.

Контрольный период наблюдения пациентов по-
сле хирургического вмешательства составил от 6 мес 
до 5 лет.

Статистический анализ
Статистическая обработка результатов исследования 

проведена с использованием статистической програм-
мы Microsoft Exсel (компания Microsoft, США). В работе 
использованы методы описательной статистики.

Этическая экспертиза
Этическая экспертиза проведена локальным эти-

ческим комитетом ФГБУ «НМИЦ хирургии им. А.В.  Виш-
невского» Минздрава России, протокол № 144-22 
от 18.02.2022.

РЕЗУЛЬТАТЫ

В исследование включены 55 пациентов. Возраст 
больных составил от 18 до 72 лет (36±15), в практиче-
ски равном соотношении мужчин и женщин. По данным 
МСКТ органов грудной клетки были выявлены образова-
ния в легких размерами от 5 до 25 мм (рис. 1).

По результатам МСКТ пациенты были разделены 
на 2  группы. Вероятные признаки НЭО легкого, про-
дуцирующей АКТГ, — 15% больных, достоверные при-
знаки  — 85% больных. Пациентам с сомнительными 
рентгенологическими признаками НЭО было отказано 
в хирургическом лечении и рекомендовано продолже-
ние наблюдения эндокринологом.

Пациенты (n=55) с выявленными по данным МСКТ об-
разованиями в легких направлены для хирургического 
лечения (табл. 1). При подготовке к оперативному лече-
нию оценивали тяжесть состояния пациента по следую-
щим показателям.

1. Уровень повышения АКТГ.

Уровень повышения в крови АКТГ Кол-во баллов

<70 пг/мл 1

70–150 пг/мл 2

>150 пг/мл 3

2. Кортизол плазмы утренней крови.

Кортизол утренней крови Кол-во баллов

<600 нмоль/л 1

600–1000 нмоль/л 2

>1000 нмоль/л 3

Таблица 1. Хирургическое лечение у пациентов с АКТГ-эктопирован-
ным синдромом с локализацией НЭО в легком, абс. (%) 

Лобэктомия 17 (34,5%)

Сегмент (би)эктомия 29 (54,5%)

Анатомические резекции легкого 9 (11%)

Итого 55
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3. Длительность заболевания.

Длительность заболевания Кол-во баллов

<1 года 1

от 1 до 3 лет 2

>3 лет 3

4. Клинические проявления и осложнения гипер-
кортицизма (по 1 баллу): сахарный диабет, артериаль-
ная гипертензия, остеопороз, отеки, изменение внеш-
ности по кушингоидному типу, потливость, пиодермия, 
мышечная слабость, эмоционально-психические рас-
стройства.

5. Проведение лекарственной терапии и коррекция 
электролитных нарушений.

Проведение лекарственной 
терапии и коррекция 
электролитных нарушений

Кол-во баллов

Выраженный эффект от терапии 
(компенсация) 1

Эффект от терапии недостаточный или 
кратковременный (субкомпенсация) 2

Отсутствие эффекта от терапии 
(декомпенсация) 3

6. Размер НЭО.

Размер НЭО Кол-во баллов

<10 мм 1

от 10 до 20 мм 2

>20 мм 3

Максимальное количество баллов (23), как правило, 
имели пациенты с выраженными проявлениями гипер-
кортицизма. Пациентам, набравшим от 18 до 23 баллов, 
из-за тяжести состояния проводили органосберегающее 
малоинвазивное хирургическое вмешательство — резек-
цию легкого. Больным при сумме баллов от 14 до 18 выпол-
няли сегментэктомию с лимфодиссекцией. При сумме бал-
лов меньше 14 проводили лобэктомию с лимфодиссекцией.

Все операции выполнены с индексом радикальности 
R0. Резекции легкого выполняли механическими сши-

вающими аппаратами, скрепочный шов в отдельных 
случаях укреплялся ручным обвивным. Аэростаз у всех 
был полным. Все пациенты были экстубированы в опе-
рационной. Продолжительность пребывания в ОРиТ 
составила от 1 до 3 сут, с медианой 1 (1; 2) сут. Дренажи 
из плевральной полости удаляли на 2–3-и послеопера-
ционные сутки.

Осложнений в послеоперационном периоде зареги-
стрировано не было.

Обязательным условием за 10–12 ч перед проведе-
нием хирургического вмешательства являлось иссле-
дование кислотно-щелочного состояния перифери-
ческой крови. При показателях электролитов К+ ниже 
2,5 ммоль/л коррекцию водно-электролитного баланса 
проводили в условиях ОРиТ, что составило 28 (51%) на-
блюдений.

При плановом гистологическом исследовании у всех 
больных была подтверждена НЭО легкого различной 
степени дифференцировки. У 41 (74,5%) пациента вери-
фицирован типичный карциноид: опухоль с карциноид-
ной морфологией, менее 2 митозов/2 мм2 и отсутствие 
некрозов; у 12 (21,8%) больных — атипичный карциноид: 
опухоль с карциноидной морфологией, от 2 до 10 мито-
зов/2 мм2 и некрозы (фокальные/точечные); у 2 (3,6%) —  
крупноклеточная карцинома.

Единичные метастазы в удаленных медиастинальных 
лимфоузлах были выявлены у 8 больных с атипичным 
карциноидом и у 1 пациента с крупноклеточной карци-
номой, из них у 7 пациентов отмечалось поражение тра-
хеобронхиальной группы лимфоузлов и 2 пациента име-
ли поражение подбифуркационной группы.

Зависимости гормональной активности (показателей 
уровня АКТГ) от гистологического типа карциноида и его 
размера не отмечено.

Периоперационно проводился мониторинг уровней 
кортизола крови и АКТГ. Анализ проводился за сутки 
до операции, через 60 мин после удаления опухоли, да-
лее через каждые 12 ч в течение первых послеопераци-
онных суток, через 7 дней, 1 мес, 2 мес после операции, 
что отражено в графике на виде усредненных значений 
(медиана). У 90% пациентов через 60 мин после удаления 
опухоли отмечено снижение показателей кортизола кро-
ви, а через 6 ч уровень кортизола крови был  приближен 

Рисунок 1. МСКТ органов грудной клетки пациентки К. с контрастным усилением.
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к референсным значениям, что являлось критерием 
успеха хирургического вмешательства (рис. 2).

У 95,5% пациентов в раннем послеоперационном пери-
оде отмечен регресс клинических проявлений и осложне-
ний гиперкортицизма: стабилизация уровня глюкозы кро-
ви, снижение отечности, мышечной слабости, потливости.

Результаты лечения пациентов прослежены в период 
от 6 до 60 мес с медианой 19 мес [10; 24]. Спустя 6 мес 
наблюдения объективные данные удалось получить 
у 44 больных (табл. 2). По результатам оценки эффектив-
ности лечения практически у всех пациентов в послеопе-
рационном периоде наступил регресс клинических про-
явлений гиперкортицизма (рис. 3, 4). В 2 случаях (4,5%) 
ожидаемого эффекта не наблюдалось, в связи с чем мож-
но сделать предположение о наличии других источни-
ков эктопической продукции АКТГ.

Спустя 12 мес наблюдения контрольные показатели 
удалось получить у 39 пациентов. Данные за рецидив за-
болевания не получены, все больные находятся под на-
блюдением эндокринолога по месту жительства.

При анализе полученных результатов стоит отме-
тить, что регресс клинических проявлений и осложне-
ний гиперкортицизма (нормализация веса, внешнего 
вида, уровня глюкозы крови, электролитных нарушений, 
уменьшение отеков) в большинстве наблюдений проис-
ходит спустя год после операции. Пациенты трудоспо-
собного возраста вернулись к профессиональной дея-

тельности. Пациенты пенсионного возраста (4 пациента, 
9,5%) не отметили изменений в социальной активности.

Спустя 36 мес наблюдения контрольные показатели 
удалось получить у 23 пациентов. 2 больных (5,5%) умер-
ли от сердечно-сосудистых заболеваний, у 2 пациентов 
отмечен рецидив заболевания. В первом случае наблюда-
лось появление очаговой локальной диссеминации в лег-
ких, в связи с чем пациент в настоящее время находится 
под наблюдением эндокринолога и онколога. Во втором 
наблюдении отмечено увеличение подбифуркационного 
лимфоузла с повышенной активностью при соматоста-
тин-рецепторной сцинтиграфии (ОФЭКТ-КТ) и повыше-
ние АКТГ до 67 пг/мл. Выполнено видеоассистированное 
удаление подбифуркационного лимфоузла средостения. 
Гистологически подтвержден метастаз атипичного карци-
ноида, схожий по строению с первичной опухолью.

Спустя 60 мес наблюдения контрольные показатели 
удалось получить у 14 пациентов, из них у 3 отмечен ре-
цидив заболевания, у 1 — увеличение подбифуркацион-
ного лимфоузла с повышением уровня АКТГ и кортизола 
сыворотки крови, в связи с чем пациент был повторно 
прооперирован с хорошим клиническим эффектом. 
У 2  больных наблюдалось появление локальной очаго-
вой диссеминации, 10 пациентов (71,4%) имели стойкий 
клинический эффект после проведенного хирургическо-
го лечения с полным регрессом симптомов гиперкорти-
цизма, констатировано клиническое выздоровление.

Таблица 2. Результаты наблюдения через 6 месяцев после операции

Показатели оценки результатов лечения Положительный 
результат

Отрицательный
результат Без изменений

Внешний вид 42 2

АКТГ в крови 43 1

Сахарный диабет 40 4

Клинические проявления гиперкортицизма (вес, кожные 
изменения, потливость, мышечная слабость и т.д.) 35 1 8

КТ грудной клетки (рецидив) 44

Социальная активность 28 5 11

Качество жизни (пациент сам оценивает результат 
лечения) 40 4

Рисунок 2. Уровень кортизола крови и АКТГ в динамике.
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Рисунок 3. Внешний вид пациентки до лечения и спустя 6 месяцев после операции.

ОБСУЖДЕНИЕ

Сочетание рака легкого с клинической картиной ЭГ 
впервые было описано Brown W.H. в 1928 г. у пациента 
с мелкоклеточным раком легкого. Определение этого 
заболевания как синдрома приписывают С.К. Meador 
и соавт. [14], которые в 1962 г. обобщили опыт лечения 
пациентов с биологической активностью АКТГ при кар-
циноидных опухолях легких.

Гормонально-активные НЭО с АКТГ-эктопированным 
синдромом находятся на стыке терапевтической и хирур-
гической специальностей. Наиболее сложной при лечении 
подобных пациентов является дифференциальная диагно-
стика болезни Иценко–Кушинга и АКТГ-эктопированного 
синдрома, где наиболее точным методом является прове-
дение селективного забора крови из нижних каменистых 
синусов с применением стимуляционного агента [13, 15].

Согласно базе данных «Скрининг, эпидемиология 
и заключительные результаты (SEER)» Национального 
онкологического института, в течение 15 лет произошло 
значительное увеличение заболеваемости НЭО различ-
ных органов, причем наибольший рост отмечен для но-
вообразований бронхолегочной локализации, доля ко-
торых составляет до 30–57% [10].

В настоящее время разрабатываются оптимальные 
алгоритмы диагностики НЭО. Их возможности определя-

ются освоением методологических навыков и наличием 
соответствующей материально-технической базы. В по-
следние 5 лет широко стал внедряться метод сомато-
статин-рецепторной сцинтиграфии в режиме «все тело», 
с введением радиофармпрепарата 99mТс-тектротид, этот 
метод применялся для топического поиска и в настоя-
щей работе.

По результатам обзора мировой литературы, боль-
шинство найденных публикаций ограничиваются клини-
ческими случаями и небольшими сериями наблюдений, 
что обусловлено редкостью патологии [11, 16–18]. В ра-
боте Х. Xiang Zhou и соавт. [11] обобщен опыт хирурги-
ческого лечения 23 пациентов с АКТГ-эктопированным 
синдромом и НЭО торакальной локализации. Хирурги-
ческий подход был эквивалентен принципам хирургии 
рака легких и средостения. У 19 пациентов подтвержде-
но, что новообразования являлись НЭО с эктопической 
секрецией АКТГ, причем в легких они были обнаружены 
только у 4 оперированных пациентов, у остальных — 
в средостении и в бронхах. В течение 3-летнего наблю-
дения рецидивы выявлены у 6 (12%) пациентов, у 5 (14%) 
наступил летальный исход [15].

В нашем исследовании описан опыт хирургиче-
ского лечения 55 пациентов с АКТГ-эктопированным 
синдромом и НЭО бронхолегочной локализации. Ре-
гресс клинических проявлений гиперкортицизма 
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 через 1  год динамического наблюдения был выявлен 
у 83%  больных. Летальных исходов в течение 1 года 
после операции не наблюдалось. Через 3 года на-
блюдения также были получены удовлетворительные 
отдаленные результаты лечения. За это время у 3 па-
циенток после нормализации менструального цик-
ла родились здоровые дети. После 5 лет наблюдения 
у 3  пациентов отмечен рецидив заболевания, у 2 на-
ступил летальный исход вследствие прогрессирова-
ния ишемической болезни сердца.

Таким образом, в случае успешного радикального 
удаления хирургическое вмешательство имеет преиму-
щество в виде быстрого регресса гиперкортицизма при 
сохранении функции надпочечников в долгосрочной 
перспективе, несмотря на преходящую послеопераци-
онную надпочечниковую недостаточность. Однако пре-
жде чем рассматривать возможность хирургического 
вмешательства, необходимо выдержать основные усло-
вия: идентификация и определение точной локализации 
НЭО, стадирование онкологического процесса и удов-
летворительное общее состояние пациента, допускаю-
щее проведение общей анестезии и операции с высо-
ким риском, которое может быть скомпрометировано 
из-за длительного течения гиперкортицизма.

Все хирурги по представленным материалам едино-
гласны в мнении о подходе к хирургическому лечению 

НЭО как к раку легкого с выполнением лимфодиссекции, 
так как велика вероятность рецидива опухоли, особен-
но в отдаленном периоде (5, 10 лет наблюдения) [19]. 
Однако, как показывает современный сравнительный 
анализ результатов хирургического лечения НЭО легко-
го размером до 10 мм, при отсутствии медиастинальной 
лимфаденопатии частота рецидивов и выживаемость 
не отличаются у пациентов, которым выполнили сег-
ментэктомию, от выполненной лобэктомии.

Особенностью хирургического вмешательства при 
малых периферических образованиях легких продолжа-
ет оставаться интраоперационная топическая диагно-
стика опухоли. При интрапаренхиматозной локализации, 
отсутствии визуальных признаков и мягкоэластической 
консистенции НЭО достоверно определить ее локацию 
возможно при пальпации легочной паренхимы в указан-
ном сегменте легкого. МСКТ высокой степени разреше-
ния с болюсным контрастным усилением и возможно-
стью построения MPR и 3D-реконструкции позволяет 
кардинально по-новому диагностировать малые НЭО 
размером 3–5 мм. Интраоперационная пальпация лег-
кого при таких опухолях малоэффективна, а при ви-
деоторакоскопическом вмешательстве невозможна. 
МСКТ-диагностика позволяет с точностью до субсегмен-
та определить локализацию опухоли и по КТ-навигации 
выполнить сегментэктомию с опухолью.

Рисунок 4. Внешний вид пациента до лечения и спустя 12 месяцев после операции
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Укладка пациента на операционном столе и исполь-
зование механических ранорасширителей требуют осо-
бой осторожности. У 70–85% оперированных пациентов 
был остеопороз, вызванный длительным гиперкорти-
цизмом. При миорелаксации риск костных переломов 
значительно повышен.

Пациенты, поступающие к торакальному хирургу, 
имеют различную степень тяжести заболевания. При тя-
желом гиперкортицизме и длительно текущем процессе 
пациенты находятся в вынужденном лежачем положе-
нии вследствие мышечной атрофии и компрессионных 
переломов тел позвонков из-за остеопороза. Имеются 
выраженная коагулопатия, нарушения углеводного об-
мена и электролитные нарушения, а также артериальная 
гипертензия, сердечно-сосудистые заболевания. Сим-
птоматическая терапия не приносит желаемого эффекта, 
пока не удален источник гиперпродукции АКТГ. Очевид-
но, что у данной категории больных выполнение ради-
кальной операции сопряжено с неоправданным риском 
для жизни. В подобных случаях возможно только удале-
ние опухоли, секретирующей АКТГ.

Используемые в настоящее время в анестезиологии 
шкалы оценки тяжести состояния оперированных паци-
ентов не отражают в полном объеме тяжесть состояния 
пациентов с АКТГ-эктопированным синдромом и НЭО 
легкого, страдающих длительное время гиперкортициз-
мом.

Благодаря разработанной нами в дооперационном 
периоде балльной оценке тяжести заболевания удалось 
использовать дифференцированный хирургический 
подход к лечению пациентов с АКТГ-продуцирующей 
НЭО легкого, без летальных исходов и с хорошим клини-
ческим эффектом. Локальных рецидивов за весь период 
наблюдения зарегистрировано не было. Хирургический 
доступ стремились минимизировать, используя малоин-
вазивные видеоторакоскопические технологии, при со-
хранении необходимого объема резекции.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

НЭО с АКТГ-эктопированным синдромом — довольно 
редкая эндокринная патология, представляющая собой 
тяжелое многосимптомное заболевание и требующая 
мультидисциплинарного подхода. Благодаря накоплен-
ному опыту разработан алгоритм диагностики и выбора 

способа оперативного лечения больных с выраженным 
гиперкортицизмом. Оптимизация процесса топической 
диагностики эктопического источника гиперпродукции 
АКТГ с вероятностью до 85% позволяет избежать выпол-
нения двусторонней адреналэктомии с последующим 
назначением пожизненной заместительной терапии 
глюко- и минералокортикоидными гормонами. Наибо-
лее объективный клинический эффект может быть до-
стигнут спустя 12 мес после проведенного хирургиче-
ского лечения.

Анализ результатов оперативного лечения, согласно 
предложенным методологическим аспектам, с динами-
ческим контролем через 6, 12 и 36 мес показал эффек-
тивность подобного хирургического вмешательства 
с результатами, сравнимыми с мировыми показателями 
ведущих клиник.

Знание клинической картины, диагностики 
и технологии оперативного лечения пациентов с АКТГ- 
эктопированным синдромом и НЭО легкого позволило 
оптимизировать процесс лечения (уменьшить сроки 
пребывания в стационаре, исключить дорогостоящие 
медикаментозные курсы коррекции проявлений гипер-
кортицизма). Командный подход к диагностике и ле-
чению пациентов с АКТГ-эктопированной НЭО в лег-
ком создает условия для успешного лечения больных 
с практически полным регрессом клинических призна-
ков заболевания, социальной адаптации и возвраще-
ния к повседневной жизни.
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