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В статье представлено уникальное клиническое наблюдение адренокортикального рака (АКР) у новорожденного ребенка, мать 
которого страдала рецидивирующей формой фибросаркомы верхней челюсти и имела отягощенный акушерский и гинекологиче-
ский анамнез, но не была обследована врачом-генетиком. Осложнениями АКР у представленного пациента были вторичная  
гипертрофическая кардиомиопатия с обструкцией выходных трактов обоих желудочков, синдром Иценко–Кушинга. Несмотря 
на проведенное по жизненным показаниям хирургическое лечение (туморадреналэктомия справа при гормональной поддержке 
солу-кортефом), ребенок погиб при прогрессировании полиорганной недостаточности и сепсиса.
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The article presents a unique clinical observation of adrenocortical cancer (ACC) in a newborn baby, whose mother suffered from a recurrent 
form of maxillary fibrosarcoma and had a burdened obstetric and gynecological history, but was not examined by a geneticist. Complications 
of ACC in the presented patient were secondary hypertrophic cardiomyopathy with obstruction of the exit paths of both ventricles, Itsenko–
Cushing syndrome. Despite the surgical treatment carried out according to vital indications (tumoradinectomy on the right with hormonal 
support with a Solu-Cortef), the child died during the progression of multiple organ failure and sepsis.
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Введение 
Адренокортикальный рак (АКР) у взрослых 

является очень редким заболеванием и, по данным 
зарубежной статистики, его доля составляет 0,04–
0,2 % при ежегодной заболеваемости 0,5–5 случаев на  
100 000 населения [1]. Известен ряд наследственных 
синдромов (Ли–Фраумени, Гарднера, множественных 
эндокринных неоплазий 1-го типа), сочетающихся 
с АКР [2]. У детей частота рака коры надпочечников 
составляет приблизительно 0,5 % всех злокачествен-
ных опухолей. В анализе отечественных литератур-
ных источников случаев врожденного АКР нам не 
встретилось [3]. Самыми маленькими по возрасту из 
представленных в отечественной литературе паци-
ентов были дети 4 и 6 месяцев с синдромом Кушинга 
на фоне аденомы надпочечника [4, 5]. Нарушений со 
стороны сердечно-сосудистой системы (кардиомио-
патии) у них не описано. АКР в дебюте своего раз-
вития имеет большую диагностическую сложность, 
так как в основном у детей периода новорожденно-
сти и раннего возраста встречаются эмбриональные 
нейрогенные опухоли с поражением надпочечника. 
Актуальной является проблема сердечно-сосудистых 
осложнений при АКР, которые могут существенно 
усугублять прогноз при проведении хирургической 
коррекции. В данной статье представлен клиниче-
ский случай врожденного АКР, осложнившегося вто-
ричной обструктивной кардиомиопатией, синдромом 
Иценко–Кушинга у новорожденного ребенка, мать 
которого имела отягощенный акушерский, гинеколо-
гический и онкологический анамнез.

Клинический случай
В клинике ПИМУ на базе ГБУЗ НО «НОДКБ» наблю-

дался новорожденный, дата рождения 01.10.2018, с диа-
гнозом: АКР правого надпочечника.

У матери больного выявлен отягощенный онколо-
гический, акушерский и гинекологический анамнез: 
перенесла 9 оперативных вмешательств по поводу 
мягкотканной опухоли челюсти (фибросаркомы), 
нечувствительной к химиолучевой терапии, по поводу 
эндокринного бесплодия длительно получала гормональ-
ную терапию. У других членов семьи онкозаболеваний 
не выявлено, 2 больны сахарным диабетом 2-го типа. 
Данная беременность – 2-я (1-я была прервана из-за 
рецидива онкозаболевания), наступила в возрасте 36 
лет, протекала на фоне хронической плацентарной 
недостаточности, артериальной гипертензии, посто-

янной гормонотерапии (прогестерон), обострения гени-
тального герпеса на 20-й и 34-й неделях. Ультразвуковая 
диагностика плода пороков развития не выявила. Роды 
на 34-й неделе путем кесарева сечения, с зелеными око-
лоплодными водами.

С момента рождения у ребенка отмечалась выра-
женная отечность мягких тканей, мышечная гипото-
ния и гипорефлексия, синдром короткой шеи и увели-
чение размеров живота. С рождения пациент получал 
допамин, парентеральное питание, антибактериаль-
ную, противогрибковую и инфузионную терапию. В воз-
расте 7 суток выполнены ультразвуковое исследование 
(УЗИ) и мультиспиральная компьютерная томография 
(МСКТ) с внутривенным контрастированием брюшной 
полости и забрюшинного пространства, которые выя-
вили опухоль правого надпочечника солидной структуры 
размерами 42 × 29 × 40 мм (рис. 1). Нейронспецифическая 
енолаза крови составила 16,3 нг/мл. По результатам 
эхокардиографии (ЭхоКГ) обнаружена гипертрофиче-
ская кардиомиопатия с обструкцией выходных отделов 
обоих желудочков и недостаточностью кровообращения 
2А, перикардит. В крови выявлен высокий титр антител 
к аспергиллам. Пациент консультирован врачом-кар-
диохирургом, сделано заключение, что хирургическая 
коррекция врожденной гипертрофической кардиомио-
патии не может быть выполнена, онкологическая 
операция возможна только по жизненным показаниям 
с высоким анестезиологическим риском. Несмотря на 
проводимую антибактериальную, противогрибковую 
и кардиотоническую терапию, состояние больного 
постепенно ухудшалось, признаков вирилизации не было, 
но появился и нарастал синдром Кушинга, не исключа-

Рис. 1. УЗИ новообразования правого надпочечника

Fig. 1. Ultrasound of the tumor of the right adrenal gland
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лось присоединение правосторонней пневмонии. Обнару-
жено повышение уровня кортизола крови до 59,8 мкг/дл 
и дегидроэпиандростерона сульфата до 721,2 мкг/дл 
при стабильном уровне нейронспецифической енолазы до  
19 нг/мл, что подтверждало картину АКР.

По жизненным показаниям на фоне проведения заме-
стительной терапии солу-кортефом выполнена средин-
ная лапаротомия, туморадреналэктомия справа (рис. 2). 
Гистологически и по результатам иммуногистохимиче-
ского исследования подтвержден АКР правого надпочеч-
ника с обширными некрозами (рис. 3). После операции 
продолжено интенсивное лечение: введение солу-корте-
фа, искусственная вентиляция легких, антибактериаль-
ная, противогрибковая терапия, введение пентаглобина, 
β-адреноблокаторов, мочегонных, но прогрессировал 
парез кишечника, полисерозит, миоперикардит, присое-
динился синдром диссеминированного внутрисосудистого 
свертывания. Отмечалось нарастание уровня прокаль-
цитонина в динамике. На 5-е сутки после оперативного 
вмешательства при прогрессировании полиорганной 
недостаточности пациент погиб. На вскрытии под-
тверждены септикопиемический вариант сепсиса, вто-
ричная гипертрофическая кардиомиопатия с обструк-
цией выходных трактов обоих желудочков (рис. 4). Обсуждение

В нашем наблюдении мы впервые столкнулись 
с АКР у новорожденного. Нельзя исключить, что 
наличие у его матери рецидивирующего онкоза-
болевания, хронических очагов инфекции и эндо-
кринного бесплодия с длительной гормональной 
коррекцией, вторичного иммунодефицитного 
состояния могло спровоцировать грубые наруше-
ния эмбриогенеза. Хотя в зарубежной литературе 
описана только взаимосвязь между возникновением 
АКР у женщин, длительно принимавших оральные 
контрацептивы, и мужчин-курильщиков [6]. Следует 
отметить, что мать пациента, имея рецидивирующую 
фибросаркому, ни разу не была консультирована 
врачом-генетиком. Тем не менее нельзя исключить 
наличие у нее и у ребенка неуточненного генетиче-
ски обусловленного мультиопухолевого синдрома  
(Ли–Фраумени, Туркота). Известно, что при изуче-
нии этиологии семейного полиорганного ракового 
синдрома  Ли–Фраумени обнаружена его ассоциация 
с герминальной (наследуемой) мутацией гена ТР53  
[7, 8]. Но анализа ДНК гена ТР53 в данном клини-
ческом случае на этапе подготовки к беременности 
и родам не выполнено.

Мы впервые наблюдали осложнения врожден-
ного гиперкортицизма в виде прогрессирующей 
гипертрофической кардиомиопатии с обструкцией 
выходных отделов обоих желудочков и недостаточно-
стью кровообращения и перикардитом. По данным 
ЭхоКГ у ребенка обнаружена выраженная гипер-
трофия межжелудочковой перегородки с толщиной 
до 11/7 мм (норма – до 6 мм), задней стенки левого 
желудочка до 7 мм (норма – до 5 мм). Градиент давле-
ния на выводном отделе левого желудочка составлял  
14 мм рт. ст., правого желудочка – 19 мм рт. ст.  

Рис. 4. Признаки обструктивной миокардиопатии на аутопсии.  
Масса сердца – 48 г. Толщина стенки левого желудочка – 1,2 см, пра-
вого – 0,6 см, межжелудочковой перегородки – 1,6 см

Fig. 4. Signs of obstructive myocardiopathy at autopsy. Heart mass – 48 g.  
The wall thickness of the left ventricle – 1.2 cm, right – 0.6 cm, interventricular 
septum – 1.6 cm

Рис. 3. Гистологическая картина АКР (окраска гематоксилином 
и эозином)

Fig. 3. Histological picture of ACC (colored with hematoxylin and eosin)

Рис. 2. Макропрепарат удаленной опухоли (стрелкой отмечена зона 
некроза)

Fig. 2. Macrodrug of the removed tumor (the zone of a necrosis is noted)
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На аутопсии сердце полнокровно, выражен интерсти-
циальный отек, кардиомиоциты гипертрофированы 
и с потерей исчерченности. Толщина стенки левого 
желудочка – 1,2 см, правого желудочка – 0,6 см, меж-
желудочковой перегородки – 1,6 см. Следовательно, 
АКР возник и прогрессировал внутриутробно, а его 
гормональная активность была причиной гиперкорти-
цизма у плода и артериальной гипертензии у матери. 
Заслуживает внимания тот факт, что заключения УЗИ 
на различных сроках беременности, представленные 
матерью, вообще не отражали никаких отклонений 
в развитии плода. Учитывая бесспорную редкость 
АКР у детей, изначально при поступлении данного 
пациента весь диагностический поиск был направлен 
на выявление врожденной нейробластомы, и только 
особенности гормонального профиля крови, появ-
ление и прогрессирование синдрома Кушинга, арте-
риальной гипертензии, кардиомиопатии позволило 
верифицировать диагноз. Несмотря на то, что опера-
ция туморадреналэктомии при АКР была предложена 
О.В. Николаевым еще в 1946 г., и в настоящее время 
является рутинной [3], в данном клиническом случае 
она не привела к выздоровлению больного. При посту-
плении и в динамике ребенку проводился микроб-
ный мониторинг, при этом в исследуемых образцах 
крови постоянно, несмотря на противогрибковую, 
антибактериальную терапию и инфузии иммуногло-
булина, определялись антитела иммуноглобулина G 
к аспергиллам, а в посевах из носа и в кале – Klebsiella 
pneumoniae. Таким образом, прогрессирующая поли-
органная недостаточность, вторичный иммунодефи-
цит и сепсис стали причиной летального исхода. При 
анализе гистологической картины удаленной опухоли 

у новорожденного обращало на себя внимание огром-
ное количество некрозов и отсутствие выраженного 
клеточного полиморфизма, характерного для взрослых 
форм АКР.

Заключение
Нельзя исключить зависимости между приемом 

матерью гормональных препаратов до и во время бере-
менности и возникновением врожденного АКР у пло-
да. Вероятно, усугубило ситуацию наличие у матери 
гипоиммунного состояния за счет рецидивирующего 
онкозаболевания (возможно, обусловленного гер-
минальными мутациями гена ТР53) и хронических 
очагов инфекции. Следовательно, при планировании 
беременности женщинам с отягощенным онколо-
гическим личным и семейным анамнезом показано 
обследование на носительство мутаций в гене ТР53, 
т. е. исключение синдрома Ли–Фраумени. Врожден-
ная гормонально-активная форма АКР в сочетании 
с клиникой гипертрофической кардиомиопатии 
и внутриутробной инфекцией является фатальной и, 
с одной стороны, требует разработки дополнительных 
мероприятий по профилактике и раннему выявлению 
пороков развития плода, а с другой стороны, привле-
чения специалистов различного профиля (кардиоло-
гов, эндокринологов, неонатологов, реаниматологов). 
На базе кафедры детской хирургии ПИМУ введен 
курс лекций по детской онкологии для студентов не 
только педиатрического, но и лечебного факультета 
в рамках повышения онкологической настороженно-
сти у врачей различных специальностей (педиатров, 
неонатологов, акушеров-гинекологов, репродуктоло-
гов, врачей функциональной диагностики).
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