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Описание случая
Пациент (мальчик), 14 лет, при проведении планово-

го диспансерного осмотра по данным ультразвукового 

исследования (УЗИ) органов брюшной полости было вы-

явлено образование правого надпочечника размерами до 3 см. 

Какой-либо клинической симптоматики не наблюдалось. 

При поступлении жалоб на самочувствие не было. 

В отделении было проведено обследование, направлен-

ное на уточнение анатомической локализации и характе-

ра образования, оценку распространенности процесса 

и выявление наличия дополнительных клинических симпто-

мов, на которые родители могли не обратить внимания.

УЗИ выявило образование в области правого надпо-

чечника с четкими контурами, тонкой эхогенной капсу-

лой, неправильной формы, неоднородной структуры, сла-

бо васкуляризированное, размерами 40 × 24 × 32 мм. 

Компьютерная томография (КТ) подтвердила наличие 

образования с активным неоднородным накоплением кон-

траста (при сравнении в динамике проведенных исследо-

ваний, выполненных с интервалом в 3 мес, роста опухоли 

отмечено не было), инвазии в окружающие ткани и уве-

личения регионарных лимфатических узлов; отдаленных 

метастазов выявлено не было (рис. 1). Мониторинг ар-

териального давления, эндокринологический осмотр 

и исследование гормонального статуса (тиреотропный 

гормон, тироксин, адренокортикотропный гормон 

(АКТГ), ренин, кортизол) патологию не выявили. Пока-

затели нейронспецифической енолазы, лактатдегидроге-

назы, ферритина оставались в пределах возрастных зна-

чений.

Дополнительно была выполнена сцинтиграфия с ме-

тайодбензилгуанидином, которая показала наличие оча-

гового накопления радиофармпрепарата низкой интен-

сивности в проекции образования правого надпочечника, 

которое не было выявлено на планарных  снимках, однако 

документировалось при выполнении однофотонной эмис-

сионной КТ (ОФЭКТ).

Суммируя лабораторные данные и результаты визуа-

лизационных методов исследования, учитывая возраст ре-

бенка и локализацию образования, был проведен дифферен-

циальный диагноз между опухолями коры надпочечника 

(адренокортикальными опухолями) и нейрогенными опухо-

лями. Учитывая тот факт, что низкая метаболическая 

активность опухоли надпочечника не могла являться убе-

дительным доказательством нейрогенной природы образо-

вания, было принято решение о выборе открытого хирурги-

ческого доступа. Оперативное вмешательство было 

выполнено в объеме лапаротомии, туморадреналэктомии 

справа с биопсией регионального (паракавального) лимфа-

тического узла, выявленного во время операции.

Гистологическое исследование показало наличие тка-

ни надпочечника с исходящей из него узловой опухолью. 

Неопластическая  ткань преимущественно трабекуляр-

но-гнездного строения, встречались также псевдожеле-

зистые и альвеолярные структуры и поля с выраженным 

миксоматозом (рис. 2). Элементы опухоли среднего раз-
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Рис. 1. КТ брюшной полости с внутривенным болюсным контрастным 

усилением: а – нативное исследование – забрюшинно в области право-

го надпочечника выявляется мягкотканое образование однородной 

структуры с четкими ровными контурами; б, в – артериальная фаза 

исследования – отмечается выраженное неравномерное накопление 

контрастного вещества тканями образования

ба в
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мера, полигональной формы, с эозинофильной (в части 

клеток – оптически пустой или вакуолизированной) ци-

топлазмой (рис. 3 и 4). Ядра относительно мономорфные, 

округлой или овоидной формы, с крупноглыбчатым хро-

матином и одним базофильным ядрышком. Строма была 

представлена тонкими фиброваскулярными септами. 

Митотическая активность не определялась. Признаки 

сосудистой инвазии отсутствовали, капсула была ин-

тактна на всем протяжении. В исследованных лимфа-

тических узлах признаки метастатического поражения 

отсутствовали.

Было выполнено иммуногистохимическое исследова-

ние с антителами к Inhibin, MelanA, Pancytokeratin, 

CK18, CK19, SMA, S100, Synaptophysin, ChromograninA, 

Ki-67. Выявлена фокальная экспрессия опухолевыми 

клетками MelanA (рис. 5), Synaptophysin, реакция 

с остальными антителами негативная. Уровень проли-

феративной активности по экспрессии Ki-67 составил 

5–7 % (рис. 6). 

Гистологическое заключение: адренокортикальная 

аденома (по 0 баллов по шкалам L.M. Weiss, Н. van Slooten 

Рис. 2. Исходящая из надпочечника узловая опухоль с очаговым миксо-

матозом. Окраска гематоксилином и эозином, × 10 

Рис. 3. Ткань опухоли трабекулярно-гнездного строения, клетки сред-

него размера, с эозинофильной, местами вакуолизированной цитоплаз-

мой. Окраска гематоксилином и эозином, × 200

Рис. 4. Неопластические клетки с обильной оптически пустой или ва-

куолизированной цитоплазмой. Окраска гематоксилином 

и эозином, × 200

Рис. 5. Иммуногистохимическое  исследование: экспрессия MelanA 

в клетках опухоли, × 400

et al. и J.A. Wienike et al.). Код по Международной класси-

фикации онкологических заболеваний (ICD-O) – 8370/0.

Таким образом, был уставлен диагноз «адренокорти-

кальная аденома справа». С учетом гистологического 

диагноза было выполнено исследование, направленное на 

поиск мутаций гена р53 методом прямого секвенирования 

по Сэнгеру. Мутации не обнаружены. Ребенок оставлен 

под динамическим наблюдением.

Обсуждение
Представленный клинический случай демонстри-

рует один из вариантов адренокортикальных опухолей  

у детей, которые являются крайне редкими (0,2 % всех 

педиатрических опухолей) [1]. Отмечено 2 пика забо-

леваемости: первые 5 лет жизни и значительно реже – 

подростковый возраст [2]. Клиническая картина об-

условлена типом опухоли: от бессимптомного течения 

и выявления опухоли как случайной находки или 

пальпируемого образования в брюшной полости до 

клинических проявлений эндокринологического ха-

рактера (вирилизация, изолированный синдром Ку-
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Рис. 6. Иммуногистохимическое  исследование: уровень пролифератив-

ной активности по экспрессии Ki-67 5–7 % (низкий), × 400

шинга), артериальной гипертензии, вплоть до разви-

тия гипертонического криза. Гормонально 

неактивные опухоли встречаются реже (менее 10 %) 

и, как правило, у детей старшего возраста [3]. Доопе-

рационное обследование должно включать методы 

визуализации (УЗИ, магнитно-резонансную томогра-

фию, КТ), которые необходимо использовать для ана-

томической характеристики образования, оценки его 

распространенности, подтверждения наличия/отсут-

ствия отдаленных метастазов, а также оценку гормо-

нального профиля и консультацию эндокринолога, 

контроль артериального давления.

При выявлении адренокортикальной опухоли реко-

мендовано выполнение лапаротомии и полное удаление 

образования без нарушения целостности капсулы. Сле-

дует избегать толстоигольной биопсии из-за угрозы раз-

рыва опухоли [4]. Лапароскопия также связана с высоким 

риском разрыва опухоли и формированием перитонеаль-

ного канцероматоза. Таким образом, открытая адрена-

лэктомия является стандартом лечения [5].

Дифференциальный диагноз между доброкачествен-

ными и злокачественными адренокортикальными опухо-

лями затруднителен. Ни один гистологический показа-

тель изолированно не может свидетельствовать 

о злокачественности адренокортикальных опухолей. Для 

определения их злокачественного потенциала были раз-

работаны многочисленные комплексные системы оценки, 

наиболее популярные из них представлены в табл. 1–3 [6].

Применение описанных в табл. 1–3 критериев для 

определения злокачественности опухолей коры надпо-

чечников у детей ограниченно. При их использовании 

более 90 % педиатрических адренокортикальных опухо-

лей интерпретируются как злокачественные, несмотря 

на то, что клинически они протекают благоприятно ча-

ще, чем аналогичные образования у взрослых [7]. В свя-

зи с этим J.A.Wienike et al. (Armed Forces Institute of 

Pathology, USA – Институт патологии Вооруженных 

сил, США) разработали особую систему оценки злока-

чественного потенциала адренокортикальных опухолей 

у детей (табл. 4) [2]. В ее основе лежат как гистологичес-

кие, так и макроскопические характеристики опухоли.

У пациентов с адренокортикальными опухолями по-

казана высокая частота ассоциации с герминальными 

мутациями в гене р53. Частота выявления этих мутаций 

у данной категории больных может достигать 50 % [8]. 

В рамках современных рекомендаций по выявлению ге-

нетических синдромов, предрасполагающих к развитию 

злокачественных образований у детей, всем пациентам 

с адренокортикальными опухолями показано проведение 

исследования для исключения герминальных мутаций 

в гене р53. Данное правило может быть распространено 

и на пациентов детского возраста с доброкачественными 

вариантами опухолей коры надпочечников.

Примечание. Наличие 3 и более критериев коррелирует со злокачест-

венностью.

Примечание. Сумма баллов более 8 коррелирует со злокачественностью.

Таблица 1. Гистологические критерии по шкале L.M. Weiss

№ п/п Гистологический критерий

1 Высокое ядерно-цитоплазматическое отношение

2
Более 5 митозов в 50 полях зрения при увеличении

× 400

3 Наличие атипичных митозов

4 Менее 25 % опухоли представлено светлыми клетками

5 Диффузный паттерн (более 33 % опухоли)

6 Наличие некрозов

7 Инвазия вен (в стенке сосуда есть мышечный слой)

8
Инвазия синусоидов (в стенке сосуда нет мышечного 

слоя)

9 Инвазия капсулы

Таблица 2. Гистологические критерии по шкале Н. van Slooten et al.

№ 
п/п

Гистологический критерий
Взве-

шенное 
значение

1

Распространенные регрессивные изменения 

(некроз, кровоизлияния, фиброз, обезыств-

ление)

5,7

2 Потеря нормальной структуры 1,6

3 Ядерная атипия (умеренная/значительная) 2,1

4
Гиперхромия ядер (умеренная/значитель-

ная)
2,6

5 Аномальные ядрышки 4,1

6
Митотическая активность (2 митоза и более 

в 10 полях зрения при увеличении × 400)
9,0

7 Инвазия сосудов или капсулы 3,3
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Примечание. Средний гистологический показатель для злокачественных 

опухолей составляет 2,91; образований с неопределенным злокачествен-

ным потенциалом – 1,00; доброкачественных опухолей – 0,17.

Таблица 3. Критерии по шкале A.J. Hough et al.

Критерий Значение

Гистологический критерий

Диффузный паттерн роста 0,92

Инвазия сосудов 0,92

Некроз опухолевых клеток 0,69

Фиброзные перегородки 1,00

Инвазия капсулы 0,37

Митотическая активность (1 митоз в 10 полях 

зрения при увеличении × 400)
0,60

Плеоморфизм (умеренный/высокий) 0,39

Негистологический критерий

Масса опухоли более 100 г 0,60

Почечная экскреция 17-кетостероидов (10 мг/г 

креатинина в течение 24 ч)
0,50

Ответ на провокационную пробу с АКТГ (после 

внутривенного введения 50 мг АКТГ концент-

рация 17-гидроксистероидов возрастает вдвое)

0,42

Синдром Кушинга с вирилизацией (изоли-

рованная вирилизация или без клинических 

проявлений)

0,42

Потеря веса (5 кг за 3 мес) 2,00

Примечание. Наличие 0–2 критериев – доброкачественная опухоль, 

благоприятный прогноз; 3 критериев – неопределенный злокачествен-

ный потенциал; более 3 критериев – злокачественная опухоль, небла-

гоприятный прогноз.

Таблица 4. Система оценки, разработанная J.A. Wienike et al.

№ п/п Критерий

1 Масса опухоли более 400 г

2 Размеры опухоли более 10,5 см

3
Локальная инвазия и/или распространение в приле-

жащие органы

4 Инвазия полой вены

5 Инвазия вен

6 Инвазия капсулы

7 Наличие опухолевого некроза

8
Более 15 митозов в 20 полях зрения при увеличении 

× 400

9 Присутствие  атипичных митозов
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