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Реферат. Синдром множественной эндокринной неоплазии объединяет группу наследственных заболеваний, 
характеризующихся развитием опухоли и/или гиперплазией (диффузные, узелковые) клеток нейроэктодер-
мального происхождения в двух и более эндокринных органах. Цель исследования – описать клинический 
случай пациента с синдромом множественной эндокринной неоплазии 2В-типа как самой редкой и агрессивной 
формы множественных эндокринных неоплазий. Материал и методы. В исследовании проведен анализ всей 
медицинской документации (поликлинические карты, выписки из медицинских карт стационарного больного) 
пациента с синдромом множественной эндокринной неоплазии 2В-типа за период с 2011 по 2019 г. Результаты 
и их обсуждение. Медуллярный рак щитовидной железы может быть не только спорадическим заболеванием, 
но и в 20–25% случаев компонентом синдрома множественной эндокринной неоплазии. Проведенный после 
тотальной тиреоидэктомии диагностический поиск позволил правильно поставить диагноз (синдром множествен-
ной эндокринной неоплазии 2В-типа) и разработать дальнейшую тактику ведения пациента. Благодаря этому 
была выявлена феохромоцитома и проведено своевременное оперативное лечение. Выводы. Таким образом, 
описанный нами клинический случай демонстрирует, насколько важна настороженность эндокринологов в от-
ношении синдрома множественной эндокринной неоплазии при диагностике медуллярного рака щитовидной 
железы. Своевременное хирургическое лечение и динамическое наблюдение позволяют предотвратить серьез-
ные осложнения, делая прогноз данного заболевания максимально благоприятным. 
Ключевые слова: синдром множественной эндокринной неоплазии, медуллярный рак щитовидной железы, 
феохромоцитома.
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Abstract. Multiple endocrine neoplasia syndrome combines a group of inherited diseases characterized by tumor 
development and/or neuroectodermal origin cells hyperplasia (diffuse, nodular) in two or more endocrine organs. Аim. To 



120 ВЕСТНИК СОВРЕМЕННОЙ КЛИНИЧЕСКОЙ МЕДИЦИНЫ   2019   Том 12, вып. 5КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

В ведение. Синдром множественной эндо-
кринной неоплазии (МЭН) объединяет группу 

наследственных заболеваний, характеризующихся 
развитием опухоли и/или гиперплазией (диффузные, 
узелковые) клеток нейроэктодермального проис-
хождения в двух и более эндокринных органах. Вы-
деляют синдром МЭН 1-го и 2-го типов [1–3]. 

В настоящее время известно, что развитие МЭН 
2-го типа обусловлено мутацией RET-протоонкогена, 
кодирующего трансмембранно расположенный ре-
цептор тирозинкиназы. 

Активация данного гена приводит к бесконтроль-
ной пролиферации С-клеток [2, 4]. Постоянными 
признаками синдрома МЭН 2-го типа являются 
медуллярный рак щитовидной железы (МРЩЖ) и 
феохромоцитома. Стоит отметить, что сочетание 
МРЩЖ, феохромоцитомы и поражения околощито-
видных желез относят к синдрому МЭН 2а (синдром 
Сиппла). Синдром МЭН 2б (синдром Горлена) – 
самая редкая и агрессивная форма МЭН, диагнос-
тируется при сочетании МРЩЖ, феохромоцитомы 
с множественными ганглионейромами слизистой 
оболочки желудочно-кишечного тракта (от ротовой 
полости и языка до прямой кишки). Кроме того, 
пациенты с синдромом МЭН 2б имеют марфано-
подобную внешность, с деформациями скелета и 
суставов (воронкообразная грудная клетка, полая 
стопа) [2, 3]. 

Редкость синдрома МЭН 2б и немногочисленный 
опыт диагностики и лечения данного заболевания 
свидетельствуют о необходимости описания новых 
клинических наблюдений. Важно акцентировать 
внимание на диагностический поиск, тактику лече-
ния, продемонстрировать нестандартные варианты 
течения патологии.

Клинический случай 
У пациента Н., 1998 г.р., в возрасте 13 лет 

(2011) во время диспансеризации были обна-
ружены изменения в щитовидной железе и вы-
ставлен диагноз: «многоузловой зоб. Эутиреоз». 
Рекомендовано наблюдение в динамике. Через 
2 года (2013) повторно выполнено УЗИ щитовид-
ной железы. В ходе исследования обнаружены 
узловые образования: в правой доле изоэхогенный 
узел размером 14×15×14 мм, в левой доле – в 
средней трети гипоэхогенный узел с неровными 
нечеткими контурами, неоднородной структуры 
размером 9×8×9 мм с кальцинатом. Объем щито-

видной железы составил 23,9 мл. Была проведе-
на тонкоигольная аспирационная биопсии (ТАБ) 
узлов щитовидной железы. По результатам ТАБ 
узлов щитовидной железы в правой доле была 
диагностирована медуллярная аденома, в левой – 
коллоидный зоб. Проведена компьютерная томо-
графия щитовидной железы и окружающих тканей. 
Выявлено объемное образование правой доли 
щитовидной железы, неоднородной мягкотканной 
плотности, с накапливающей контраст плотной 
неравномерной капсулой, смещающей просвет 
трахеи резко влево. Метастазы не визуализирова-
лись. Стоит отметить, что никаких активных жалоб 
пациент не предъявлял. 

Согласно клиническим рекомендациям объем 
вмешательства при медуллярном раке щитовидной 
железы – тотальная тиреоидэктомия с удалением 
клетчатки и лимфоузлов центральной паратрахе-
альной зоны. Оперативное лечение было проведе-
но вскоре после установления диагноза (2013). При 
визуальной и пальпаторной ревизии лимфатическо-
го коллектора шеи – измененные лимфатические 
узлы не выявлены. Гистологическое заключение: 
узел правой доли (5,2 см) – медуллярный рак. 
Комплексы клеток рака в сосудах капсулы узла опу-
холи. Прорастание опухолью собственной капсулы 
правой доли щитовидной железы не обнаружено. 
Узел в левой доле (0,6 см) – медуллярный рак. 
Фон – очаговая гиперплазия С-клеток. После опе-
ративного лечения назначен левотироксин натрия 
в дозе 100 мкг.

Зная, что МРЩЖ может быть не только спора-
дическим заболеванием, но и в 20–25% случаев 
компонентом синдрома МЭН, был продолжен 
диагностический поиск. Марфаноподобная внеш-
ность пациента, множественные ганглионейромы 
слизистой оболочки рта, конъюнктивы глаз, ги-
пертрофированные губы позволили заподозрить 
синдром МЭН 2В-типа. Пациент был направлен 
в РОНЦ им. Н.Н. Блохина для проведения гене-
тического исследования. Выявлена герминаль-
ная миссенс мутация р.М918Т (с.2753 Т>С) в 
гетерозиготном состоянии протоонкогена RET. 
Таким образом, синдром МЭН 2В-типа был под-
твержден.

Результаты проведенной мультиспиральной 
компьютерной томографии (МСКТ) выявили объ-
емное образование левого надпочечника разме-

present a clinical case of patient with type 2B multiple endocrine neoplasia syndrome as the rarest and most aggressive 
form of multiple endocrine neoplasia. Material and methods. We analyzed all medical documentation of a patient with 
type 2B multiple endocrine neoplasia syndrome from 2011 to 2019. Results and discussion. Medullary thyroid cancer 
occurs not only in sporadic forms, but also in 20–25% as a component of multiple endocrine neoplasia syndrome. 
Diagnostic search performed after total thyroidectomy made it possible to correctly diagnose (syndrome of multiple 
endocrine neoplasia of type 2B) and to develop further tactics of patient management. Due to this, pheochromocytoma 
was diagnosed and timely surgical treatment was performed. Conclusion. Thus, the clinical case described by us 
demonstrated how important is the cautiousness of endocrinologists regarding multiple endocrine neoplasia syndrome in 
medullary thyroid cancer. Timely surgical treatment and dynamic monitoring can prevent serious complications, making 
the prognosis of this disease as favorable as possible. 
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ром 26×27×17 мм с накоплением РФП. Правый 
надпочечник не был изменен. Уровень метанефри-
на в суточной мочи составил 877 (25–312 мкг/сут), 
уровень кортизола – в референсном диапазоне. 
Клинические проявления феохромоцитомы от-
сутствовали. Учитывая значительное превышение 
уровня метанефрина в суточной моче, принято 
решение о проведении левосторонней адренал-
эктомии (декабрь 2013 г.) с профилактической и 
лечебной целью. Перед оперативным вмешатель-
ством пациенту назначен препарат доксазозин 
(«Кардура») в дозе 6 мг, со снижением дозы до 
2 мг в послеоперационном периоде и последую-
щей отменой.

В дальнейшем пациент проходил ежегодную 
дипансеризацию.

Через год проведена повторная МСКТ (декабрь 
2014 г.). Обнаружена микронодулярная гиперпла-
зия правого надпочечника (тело и медиальная 
ножка утолщены до 5,6 мм, с наличием узелков 
до 4,3 мм). Уровень метанефринов и норметанеф-
ринов в суточной моче был в переделах нормы. 
Через 2 года (декабрь 2016 г.) по результатам 
МСКТ обнаружено утолщение медиальной ножки 
правого надпочечника до 7 мм с равномерным 
накоплением контрастного вещества, с очаговыми 
изоэхогенными образованиями до 20×11 мм. Учи-
тывая малые размеры образования, отсутствие 
повышения артериального давления, нормальный 
уровень метанефринов и норметанефринов в 
суточной моче, от операции было решено воз-
держаться.

Интересна динамика гормонов щитовидной 
железы. Кальцитонин – основной гормон пара-
фолликуллярных клеток, которые пролиферируют 
при медуллярном раке. До выполнения тиреоид-
эктомии уровень кальцитонина составлял 3630–
5402 пг/мл (норма 0–5,0 пг/мл). После тотальной 
тиреоидэктомии уровень кальцитонина составил 
429 пг/мл с последующим снижением до 136 пг/мл 
(январь 2016 г.). Причем достоверно повышенным 
уровнем кальцитонина при медуллярном раке щи-
товидной железы является уровень от 150 пг/мл 
и выше. Но уже через 10 мес (декабрь 2016 г.) 
выявлено практически 3-кратное увеличение 
уровня кальцитонина (491 пг/мл), сохраняющее-
ся до настоящего времени (517 пг/мл). Такая 
тенденция к увеличению уровня кальцитонина на-
талкивала врачей на мысль о метастазировании 
и/или рецидивировании опухоли. Проведенные 
неоднократно исследования (остеосцинтиграфия 
всего скелета, УЗИ щитовидной железы) позво-
лили исключить метастазы и рецидивы опухоли. 
Уровень ракового эмбрионального антигена (РЭА) 
до проведения тотальной тиреоидэктомии дости-
гал 156,53 нг/мл (0–3,8 нг/мл). После операции и 
весь период наблюдения значение РЭА, вопреки 
повышению уровня кальцитонина, оставался в 
пределах референсных значений. Коррекция до-
зы L-тироксина на всем протяжении заболевания 
после тиреоидэктомии производилась под конт-

ролем тиреотропного гормона (ТТГ), в настоя-
щее время левотироксин натрия применяется по 
150 мкг в сут.

Пациент наблюдается в эндокринологическом 
отделении ГАУЗ ГКБ № 7 г. Казани и онкологиче-
ском диспансере Республики Татарстан. Каждые 
6 мес проводится контроль кальцитонина, РЭА, 
ТТГ.

Описанный нами клинический случай де-
монстрирует, насколько важна настороженность 
эндокринологов в отношении МЭН-синдрома 
при диагностике медуллярного рака щитовидной 
железы. Своевременное хирургическое лечение 
позволяет предотвратить серьезные осложнения, 
делая прогноз данного заболевания максимально 
благоприятным. 
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