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Феохромоцитома в сочетании с нейрофиброматозом 1 типа: описание клинического случая

Енисеева Е. С.1,2, Протасов К. В.1, Власюк Т. П.3, Токарева Т. П.3, Белых Д. В.4

Представлен клинический случай феохромоцитомы в  сочетании с  нейрофи-
броматозом 1-го типа у мужчины, поступившего в кардиологическое отделе-
ние с  клиникой острого коронарного синдрома на  фоне гипертонического 
криза. Криз осложнялся ишемией миокарда, миелоидной лейкемоидной 
реакцией, гипергликемией и острым почечным повреждением. Феохромоци-
тома верифицирована при исследовании метаболитов катехоламинов в крови 
и гистологически. Проведена хирургическая адреналэктомия.
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Pheochromocytoma associated with neurofibromatosis type 1: a clinical case

Eniseeva E. S.1,2, Protasov K. V.1, Vlasyuk T. P.3, Tokareva T. P.3, Belykh D. V.4

A clinical case of pheochromocytoma in combination with neurofibromatosis type 1 
is presented in a man admitted to the cardiology department with acute coronary 
syndrome on the background of hypertensive crisis. The crisis was complicated by 
myocardial ischemia, myeloid leukemoid reaction, hyperglycemia and acute renal 
damage. Pheochromocytoma was verified by blood metabolites of catecholamines 
test and histological method. Surgical adrenalectomy was performed.
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Феохромоцитома  — опухоль мозгового вещества 
надпочечников, продуцирующая катехоламины. Еже-
годно выявляется 3-6 новых случаев заболевания на 1 
млн населения. Распространенность среди пациен-
тов с  артериальной гипертензией (АГ) 0,5-2%. 
До  30-40% феохромоцитом могут иметь генетиче-
скую причину развития. К наследственной относится 
феохромоцитома, ассоциированная с  нейрофибро-
матозом 1-го типа (NF1) [1]. NF1 представляет собой 
аутосомно-доминантное заболевание, кожными про-
явлениями которого являются множественные пиг-
ментированные пятна цвета “кофе с молоком” и ней-
рофибромы. Генетический дефект при NF1 локали-
зуется в 17-й хромосоме (17q11.2). Ген кодирует белок 
нейрофибромин, являющийся супрессором опухоле-
вого роста. Встречаемость 1 на 3 тыс. детей. Феохро-
моцитома диагностируется у  0,1-5,5% пациентов 

с NF1, однако при сочетании NF1 с АГ частота возра-
стает до 20-56% [2, 3]. 

Мы представляем случай феохромоцитомы и NF1 
у  больного с  гипертоническими кризами и  подозре-
нием на острый коронарный синдром (ОКС).

Пациент П., 62 лет, в марте 2018г поступил в кар-
диологическое отделение Иркутской областной кли-
нической больницы с жалобами на интенсивную боль 
за  грудиной, дрожь в  теле, потливость, головную 
боль, повышение артериального давления (АД) 
с диагнозом ОКС. В течение 6 лет беспокоят гиперто-
нические кризы с подъемом АД до 220/120 мм рт.ст. 
1 раз в 1-2 месяца. Не обследовался, постоянно гипо-
тензивные препараты не  принимал. Больной отме-
чает пятна на коже с детства, опухолевые разрастания 
на  коже с  молодого возраста, однако диагноз NF1 
ранее не выставлялся. 
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При поступлении состояние тяжелое. Частота сер-
дечных сокращений 92 в  мин, АД 164/100  мм рт.ст. 
Кожные покровы влажные. На коже туловища — ней-
рофибромы (рис. 1). На  ЭКГ нижнепредсердный 
ритм, элевация сегмента ST в  отведениях III, avF, 
депрессия ST в V

2
-V

4
 (рис. 2). Проведена экстренная 

коронароангиография. Патологии коронарного русла 
не выявлено. Тропонин Т при поступлении 0,12 мг/л, 
через сутки — 0,024 мг/л (0,01-0,17). 

По данным эхокардиографии клапаны не  изме-
нены. Расчетное давление в правом желудочке 30 мм 
рт.ст. Размеры полостей сердца не увеличены. Фрак-
ция выброса левого желудочка 64%, межжелудочко-
вая перегородка, задняя стенка левого желудочка 
не  утолщены. Зоны гипо- и  акинеза не  выявлены. 
Тип наполнения левого желудочка ригидный. 

В общем анализе крови на вторые сутки от посту-
пления выявлен лейкоцитоз 29,2х109, нейтрофилов 
90%. Через двое суток количество лейкоцитов снизи-
лось до 7,9х109. При поступлении гликемия натощак 
составила 18,8  ммоль/л, через сутки  — 3,8  ммоль/л 
без лечения. В день поступления уровень креатинина 
крови был 320 мкмоль/л, на 6-е сутки снизился до 100 
мкмоль/л. Диурез не снижался. 

Сочетание кожных признаков NF1 и  осложнен-
ного гипертонического криза с  транзиторным ней-
трофильным лейкоцитозом и гипергликемией позво-
лило предположить феохромоцитому. 

Проведена мультиспиральная компьютерная 
томография органов брюшной полости (рис. 3). 
В теле левого надпочечника выявлено неоднородное 
образование (гиподенсивное в центральных отделах 8 
Ед.Н. и  гиперденсивное по  периферии 31 Ед.Н.) 
округлой формы размерами 37х38  мм, интенсивно 

накапливающее контраст по периферии (до 72 Ед.Н.) 
с  сохранением аваскулярных центральных отделов. 
Заключение: Объемное образование левого надпо-
чечника (феохромоцитома?).

Показатели секреции метаболитов катехолами-
нов: метанефрин >900,00 пг/мл (≤120 пг/мл), норме-
танефрин 370,6 пг/мл (≤200 пг/мл). Содержание аль-
достерона, кортизола, адренокортикотропного гор-
мона в крови, активность ренина плазмы в норме.

В мае 2018г пациенту выполнена левосторонняя 
адреналэктомия лапаротомным доступом. Протокол 
патолого-анатомического исследования операцион-

Рис. 1. Множественные нейрофибромы кожи у пациента П. 

Рис. 4. Микрофотография фрагмента опухоли надпочечника. 
Примечание: окраска гематоксилин-эозин, х40. 

Рис. 2. Электрокардиограмма покоя пациента П. в 12 отведениях. 

Рис. 3. Мультиспиральная компьютерная томография брюшной полости 
пациента П.
Примечание: аксиальный срез. Стрелками указана опухоль левого надпо-
чечника. 
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ного материала: надпочечник 32  г 8,0х4,5х4,0  см 
с  четко отграниченной опухолью диаметром 4,0  см. 
Гистологически ткань надпочечника с узловой гипер-
плазией коркового вещества, опухоль построена 
из  округлых, вытянутых и  полигональных клеток 
с  зернистой цитоплазмой, с  формированием солид-
ных, трабекулярных и  альвеолярных структур, 
с обильной сетью сосудов синусоидного типа, с фоку-
сами кровоизлияний, участками склероза, окружена 
капсулой. Заключение: Феохромоцитома надпочеч-
ника (рис. 4).

Клиническая картина феохромоцитомы разно-
образна. Наличие кризов у больного с кожными про-
явлениями NF1 максимально повышает вероятность 
заболевания [1-3]. При феохромоцитоме возможны 
различные варианты поражения миокарда: прямое 
повреждение катехоламинами, ишемия и  инфаркт 2 
типа вследствие спазма коронарных артерий и повы-
шения потребности в кислороде на фоне тахикардии 
и  гипертонии, кардиомиопатия такоцубо [2, 4, 5]. 
Отсутствие патологии коронарных артерий при коро-
нароангиографии позволило исключить ишемиче-

скую болезнь сердца. Отсутствие нарушений локаль-
ной сократимости на эхокардиографии противоречит 
кардиомиопатии такоцубо. Инфаркт миокарда 2 типа 
исключен по  результатам исследования тропонина. 
Выраженный нейтрофильный лейкоцитоз при посту-
плении потребовал обсуждения инфекционного про-
цесса, однако быстрое снижение лейкоцитов в дина-
мике позволило связать его с  феохромоцитомой [5]. 
Острое почечное повреждение, вероятно, было 
обусловлено выраженной вазоконстрикцией и  ише-
мией почечной паренхимы на  фоне гиперкатехола-
минемии. Наши данные подтверждаются описанием 
единичных случаев острой почечной недостаточно-
сти, связанных с феохромоцитомой [6].

Таким образом, данный случай демонстрирует 
позднюю диагностику феохромоцитомы, несмотря 
на наличие кожных проявлений NF1 и гипертониче-
ских кризов.
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