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Аннотация. Цель исследования: оценить непосредственные и отдаленные результаты лечения адре-
нокортикального рака. Материалы и методы: Анализу подвергли результаты обследования и лече-
ния 31 больного адренокортикальным раком. Результаты: Безрецидивное течение заболевания до 
5 лет отметили в 29,2% наблюдений. В 16,1% наблюдений выполнили повторные операции по по-
воду местного рецидива опухоли и (или) отдаленных метастазов. Заключение: Хирургическое вме-
шательство остается единственным методом радикального лечения больных адренокортикальным 
раком. Основными условиями радикальности операции следует считать удаление надпочечника с 
окружающей клетчаткой, а также клетчатки аортокавального промежутка. Улучшение отдаленных 
результатов возможно при раннем выявлении заболевания, тщательном динамическом наблюдении 
в послеоперационном периоде, разработке более эффективных схем химиотерапии, проведении по 
показаниям биотерапии, осуществлении циторедуктивных операций при невозможности радикаль-
ного вмешательства.
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ВВЕДЕНИЕ

Адренокортикальный рак (АКР) — редкая зло-

качественная опухоль, отличающаяся агрессивным 

течением. Частота АКР в популяции достигает 1–2 

на 1 млн и составляет порядка 0,2% всех злокаче-

ственных опухолей. Ежегодно выявляют 0,8 наблю-

дений на 1 млн в год. Средний возраст заболевших 

составляет 53–55 лет [1–4]. Для АКР характерно 

лимфогенное и гематогенное метастазирование. 

Наиболее часто выявляют метастатическое пора-

жение печени, легких, парааортальных и интра-

торакальных лимфатических узлов, плевры, брю-

шины, костей. Также наблюдают распространение 

опухоли по забрюшинной клетчатке и прорастание 

в соседние анатомические структуры. Несмотря 

на развитие опухоли из эндокринного органа при-

мерно в половине наблюдений отсутствует гормо-

нальная активность с характерной клинической 

симптоматикой. Подобные неактивные АКР часто 

оказываются случайной находкой диагностических 

исследований, предпринятых по поводу других за-

болеваний.

Классификация по стадиям заболевания осно-

вывается на критериях McFarlane-Sullivan, предло-

женных еще в 1978 г. [5]. Согласно этой классифи-

кации, I ст. соответствует опухоль менее 5 см, II ст. 

диагностируют при опухоли более 5 см, III ст. — при 

инфильтративном росте опухоли или метастазах в 

регионарных лимфатических узлах, IV ст. — про-

растании опухоли в прилежащие органы или отда-

ленных метастазах.

На ее основе Международным союзом по борь-

бе с раком (UICC) в 2009 г. была разработана 

действующая классификация АКР [3]. Эта клас-

сификация не лишена недостатков и противоре-

чий, заключающихся во взаимосвязи стадий за-

болевания и выживаемости. В частности, было 

установлено, что выживаемость больных АКР II и 

III ст. почти не отличается. Также не обнаружено 

значимых различий выживаемости пациентов с 

инвазией опухоли в прилежащие органы (IV ст.) и 

прорастанием опухоли в окружающую клетчатку 

(III ст.). Кроме того, выживаемость больных АКР 

IV ст. только с инвазией в окружающие структуры 

больше, чем у пациентов, имеющих отдаленные 

метастазы АКР [6]. 

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

Ретроспективно анализировали истории болезни 

31 пациента. Среди обследованных было 9 мужчин 

и 22 женщины, возраст которых варьировался от 21 

до 71 года (ср. возраст 52±7,5 года). Односторонняя 

локализация опухоли выявлена в 27 наблюдениях, 

первично-множественный синхронный рак обоих 

надпочечников — в 1 наблюдении. У 3 больных зло-

качественное поражение надпочечников развилось 

в рамках первично множественного метахронного 

рака. Гормональная активность опухолей выявлена 

у 15 (48,3%) больных: синдром Иценко-Кушинга — 

у 13 (41,9%), синдром Конна — у 1 (3,2%), вирилизи-

рующий синдром — у 1 (3,2%). У 16 (51,7%) больных 

опухоль была гормонально неактивной. При этом 

у 13 пациентов новообразование было выявлено 

случайно, у 3 больных — при динамическом наблю-

дении после ранее перенесенных онкологических 

заболеваний. Минимальный размер опухоли соста-

вил 2,2 см, максимальный — 20 см.

Для уточнения диагноза выполняли исследова-

ние гормонального профиля, УЗИ и КТ. По пока-

заниям применяли ангиографические технологии. 

Было прооперировано 27 пациентов. В 18 наблю-

дениях была выполнена односторонняя адреналэк-

томия из торакофренотомного доступа, в 8 — адре-

налэктомия из лапаротомного доступа, при этом в 

1 наблюдении выполнена двусторонняя адреналэк-

томия. Также выполнена 1 правосторонняя лапаро-

скопическая адреналэктомия.

Интраоперационно было установлено, что в 2 на-

блюдениях опухоль распространялась в просвет ле-

вой почечной вены, в 1 наблюдении опухоль право-

го надпочечника прорастала в нижнюю полую вену 

с распространением опухолевого тромба до правого 

предсердия. В этих ситуациях опухолевые тромбы 

удаляли после резекции небольшого фрагмента ма-

гистрального венозного сосуда. В одном наблюде-

нии опухоль прорастала в верхний полюс почки — 

Annotation. The goal of investigation is to evaluate the immediate and long-term results of treatment of adre-
nocortical cancer. Materials and methods: the analysis was applied to the results of examination and treatment 
of 31 patients with adrenocortical cancer. Results: disease-free for up to 5 years of the disease observed in 29,2% 
of cases. In 16,1% of cases took place a second surgery for local recurrence of the tumor and (or) distant metas-
tases. Conclusion: surgical intervention remains the only method of radical treatment of adrenocortical cancer. 
The main conditions for radical surgery should be considered as removing the adrenal gland to the surrounding 
tissue as well as fi ber aortocaval gap. Improving long-term outcome is possible with early detection of the dis-
ease, careful dynamic monitoring in the postoperative period, the development of more eff ective chemotherapy 
regimens carrying on the testimony of biotherapy, implementation of cytoreductive operations with impossibil-
ity of radical intervention.

Ключевые слова. Надпочечники, адренокортикальный рак, адреналэктомия, химиотерапия, биотерапия. 

Key words. Adrenals, adrenocortical cancer, adrenalectomy, chemotherapy, biotherapy.
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выполнена нефрэктомия. Осложнений и летальных 

исходов после оперативного лечения не было.

Четверо больных с IV стадией заболевания и 

метастатическим поражением печени и легких не 

были оперированы. Этим пациентам выполняли 

биопсию метастазов печени, в дальнейшем назна-

чали системную поликомпонентную химиотера-

пию, биотерапию препаратом октреотид. Одной 

пациентке с метастатическим поражением печени, 

диагностированным после ранее выполненной ле-

восторонней адреналэктомии, сделали селектив-

ную химиоэмболизацию метастазов печени. Еще 

одной пациентке с метастатическим поражением 

печени выполнили склерозирование метастазов пе-

чени этанолом. 

Пациенты после перенесенной операции не мог-

ли получать стандартную адьювантную химиотера-

пию ввиду отсутствия в РФ базового препарата, на-

значаемого при этой локализации рака — митотана. 

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

При УЗИ опухоли имели неправильную, полиго-

нальную структуру, неровные контуры, кальцина-

ты (рис. 1). При КТ признаками злокачественной 

опухоли были нечеткие, неровные контуры, при-

знаки инвазии окружающих тканей, неоднородная 

структура опухоли, наличие кальцинатов, высокая 

нативная плотность, значительный градиент кон-

трастности, неоднородность контрастирования, 

размер более 4 см. При КТ АКР был заподозрен в 

большинстве наблюдений, чувствительность мето-

да достигла 96,7%. Кроме того, во всех наблюдени-

ях метод позволил заподозрить инвазию опухоли в 

окружающие органы, подтвержденную интраопе-

рационно (рис. 2). Бессимптомно протекающий 

АКР в 80% наблюдений был выявлен случайно при 

УЗИ или КТ, которые предпринимали по поводу 

иных заболеваний. 

Рис. 1. Ультразвуковая сканограмма. АКР правого надпочечника. 
Стрелками указаны: 1 — опухоль надпочечника, 2 — печень

 

Рис. 2. Спиральная компьютерная томограмма. 
АКР левого надпочечника с инвазией в верхний полюс левой почки.

А — аксиальная проекция. Б — фронтальная проекция. 
Стрелками указаны: 1 — опухоль надпочечника, 2 — верхний 

полюс левой почки

Различные ангиографические исследования (ар-

териография, флебография) выполнены у 9 пациен-

тов. Показаниями к назначению этих исследований 

считали подозрение на инвазию опухоли в сосед-

ние органы и крупные сосуды. Стоит отметить, что 

последнее ангиографическое исследование было 

предпринято в 2004 г. Ангиографические техноло-

гии уступили место мультиспиральной КТ с внутри-

венным контрастированием.

При первичном обследовании I ст. заболевания 

(T1–N0M0) диагностирована у 6 больных, II–III 

ст. (T2–3N0M0) — у 17, IV ст. без отдаленных ме-

тастазов (Т4–N0M0) — у 4, IV ст. с отдаленными 

метастазами (T2–4N0M1) — у 4. После перенесен-

ного оперативного вмешательства ни в одном на-
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блюдении не было выявлено поражения локореги-

онарных лимфоузлов. В ряде наблюдений это могло 

быть связано с неполной лимфаденэктомией при 

осуществлении операции из торакофренотомного 

доступа. Учитывая изложенное, при подозрении на 

АКР в последнее время стали выполнять адреналэк-

томию исключительно из лапаротомного доступа 

для осуществления полноценной лимфаденэкто-

мии с иссечением паранефральной и аортокаваль-

ной клетчатки. 

Отдаленные результаты оценили у 24 больных. 

Безрецидивное течение заболевания в сроки до 

5 лет наблюдали у 7 (29,2%) пациентов. Десять 

(41,7%) больных умерли в сроки от 14 до 37 мес от 

генерализации опухолевого процесса, сопрово-

ждавшегося метастатическим поражением печени, 

легких и костей. У 2 (8,3%) больных местный реци-

див сочетался с появлением отдаленных метастазов. 

Эти больные в последующем получали химиотера-

певтическое лечение, симптоматическую терапию, 

и продолжительность их жизни составила 9 и 14 мес. 

соответственно.

Только местный рецидив выявлен у 3 (12,5%) па-

циентов: у 2 в течение первого года после операции 

и у одного — через 8 лет. Пациенты с местным ре-

цидивом заболевания без отдаленных метастазов 

оперированы повторно, было выполнено удаление 

опухолей. В дальнейшем у 1 из этих пациентов еще 

трижды развивался местный рецидив опухоли, по 

поводу которого предпринимали повторные опера-

ции. Смерть пациента наступила через 5,5 лет после 

первой операции в результате генерализации опу-

холевого процесса. Пациент с местным рецидивом, 

обнаруженным через 8 лет после первой операции, 

был также оперирован, однако через 6 мес. после 

повторной операции вновь развился местный ре-

цидив с метастатическим поражением легких. Вы-

полнена циторедуктивная операция. В дальнейшем 

на фоне биотерапии октреотидом пациент прожил 

8 мес.

У 2 (8,3%) больных, перенесших левостороннюю 

адреналэктомию, через год после операции был ди-

агностирован местный рецидив с метастатическим 

поражением правой доли печени. В 1 наблюдении 

выполнено удаление рецидивной опухоли с лево-

сторонней нефрэктомией и правосторонней геми-

гепатэктомией. В последующем по поводу выявлен-

ного метастаза в левой доле печени больной 3 раза 

проводили суперселективную химиоэмболизацию 

метастаза левой доли печени, 8 раз — поликомпо-

нентную системную химиотерапию. Кроме того, 

после получения результатов иммуногистохимиче-

ского исследования метастазов к проводимой тера-

пии добавлен синтетический аналог соматостатина, 

иммунотерапия (интерферон α, неспецифические 

иммуностимуляторы). У другого больного удале-

ние рецидивной опухоли надпочечника сочетали со 

склерозированием метастазов в печени этанолом. 

В дальнейшем проводили поликомпонентную си-

стемную химиотерапию.

Рецидив или генерализация метастатического 

процесса у больных гормонально активными опу-

холями, как правило, сопровождались рецидивом 

клинической картины заболевания. Однако в 1 на-

блюдении злокачественной кортикостеромы не-

однократные местные рецидивы опухоли не сопро-

вождались избыточной гормональной активностью. 

Еще в 1 наблюдении при рецидиве зафиксирована 

смена гормональной активности с минералокорти-

цизма на тотальный гиперкортицизм. Такие изме-

нения отмечены некоторыми исследователями [7]. 

Подобное поведение опухоли заставляет с повы-

шенной настороженностью относиться к наблюде-

нию за больными в послеоперационном периоде, 

не полагаясь только на клиническую картину, но и 

выбирая более активную диагностическую тактику 

с использованием инструментальной диагностики.

Хирургическое вмешательство остается един-

ственным методом радикального лечения боль-

ных АКР. Основные пути метастазирования при 

АКР — лимфогенный и гематогенный. С целью 

предотвращения локорегионарного рецидива и 

лимфогенного метастазирования следует выпол-

нять адреналэктомию с широким иссечением клет-

чатки, окружающей надпочечник с опухолью еди-

ным блоком, а также клетчатки аортокавального 

промежутка. Учитывая, что АКР представлен, как 

правило, новообразованием больших размеров, а 

саму опухоль при мобилизации легко травмиро-

вать, рассматриваем лапароскопическую адрена-

лэктомию как потенциально опасное вмешатель-

ство, способное привести к диссеминации опухоли 

по брюшной полости. Подобной же позиции при-

держивается большинство Европейских хирурги-

ческих центров [8, 9]. По этой причине представля-

ет интерес исследование B.S. Miller и соавт. Авторы 

отметили более раннее развитие местного рециди-

ва среди пациентов, оперированных лапароскопи-

чески по сравнению с больными, оперированными 

из лапаротомного доступа [10]. 

Стоит отметить, что с появлением новых хи-

рургических технологий произошла эволюция 

взглядов на лечение АКР в сторону более актив-

ного оказания хирургической помощи больным с 

рецидивирующим течением рака и отдаленными 

метастазами. Успешный опыт лечения пациен-

та на протяжении 5,5 лет, перенесшего в общей 

сложности 5 оперативных вмешательств по пово-

ду рецидива, перекликается с опытом других ав-

торов [8, 11].

Среди оперированных по поводу АКР больных 

рецидив заболевания и генерализация опухолевого 

процесса выявлены в 70,8% наблюдений, из них в 

93% наблюдений признаки прогрессирования за-
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болевания отмечены в течение первого года. По-

видимому, при отсутствии рецидива опухоли в те-

чение года после хирургического лечения, можно 

предполагать благоприятный прогноз.

При обнаружении метастазов в печени после уда-

ления опухоли надпочечника возможно проведение 

селективной химиоэмболизации, склерозирования 

этанолом или радиочастотной абляции. Наихуд-

ший прогноз заболевания ассоциирован с секре-

цией опухолью кортизола и развитием синдрома 

Иценко-Кушинга, который влечет специфические 

осложнения, характерные для синдрома гиперкор-

тицизма [12, 13].

Лечение пациентов с АКР редко приводит к из-

лечению. Пятилетняя выживаемость, по сведениям 

большинства исследователей и собственным дан-

ным, не превышает 30%. Большинство больных по-

гибает в течение первого года после хирургическо-

го лечения вследствие отдаленных метастазов, что 

диктует необходимость разработки эффективных 

схем адьювантной химиотерапии [8]. Ряд авторов 

предлагает принимать решение о необходимости 

адьювантной химиотерапии после проведения 

иммуногистохимического исследования. Индекс 

пролиферативной активности Ki67>20% может 

рассматриваться как показание к адьювантной хи-

миотерапии [14]. 

В настоящее время базовым препаратом адью-

вантной химиотерапии является митотан. Наи-

лучшие результаты до 2004 г. были отмечены в 

результате применения т. наз. итальянского про-

токола, включающего этопозид, доксорубицин и 

цисплатин с параллельным назначением митота-

на (схема EDP/M). Полноценный ответ отмечен 

у 53,5% больных. Второй вариант — комбинация 

стрептозотоцина и митотана (SO терапия): полный 

или частичный ответ был получен у 36,4% больных. 
Первое международное рандомизированное иссле-

дование, завершенное в 2011 г. и посвященное не-

посредственному сравнению и определению опти-

мальной терапии при местно распространенных и 

метастатических формах АКР подтвердило лучшие 

результаты схемы EDP/M по выживаемости без 

прогрессирования [15].

До 1990-х гг. отечественный аналог митотана — 

хлодитан — производился Киевским производ-

ственным химико-фармацевтическим объедине-

нием «Дарница». После распада СССР поставки 

препарата прекратились, а сам препарат до насто-

ящего времени не разрешен к применению в РФ. 

Таким образом, наши соотечественники, страдаю-

щие АКР, лишены основного препарата для адью-

вантной химиотерапии. Сложившаяся ситуация, 

по всей видимости, объясняется редкостью АКР 

и малым числом таких пациентов в нашей стране. 

Остается надеяться, что улучшение лекарственного 

обеспечения будет достигнуто после утверждения 

проекта перечня орфанных (редких) заболеваний, 

подготовленного Минздравом России. По инфор-

мации, размещенной на сайте ведомства, рак над-

почечников включен в список редких заболеваний 

[16].

Не имея возможности осуществлять адьювант-

ную химиотерапию по международным стандартам, 

в качестве альтернативного лечения у 2 пациентов 

с IV cт. с положительными рецепторами к сомато-

статину, по данным иммуногистохимического ис-

следования, использовали биотерапию препаратом 

октреотид-депо, продолжительность жизни при 

этом превысила 12 мес.

В качестве перспективных средств лечения боль-

ных АКР рассматривают блокаторы рецепторов к 

инсулиноподобному фактору роста и ингибиторы 

тирозинкиназы. Однако предварительные данные 

об их эффективности требуют дальнейшего под-

тверждения [17, 18].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Адренокортикальный рак является редким 

агрессивным злокачественным заболеванием. Ос-

новным методом лечения больных АКР является 

хирургический. Улучшение диагностических воз-

можностей позволяет выявлять заболевание на бо-

лее ранних стадиях, своевременно диагностировать 

рецидив после операции, тем самым улучшая про-

гноз лечения. Совершенствование хирургических 

технологий позволяет бороться с рецидивными, 

местно распространенными формами заболевания 

и отдаленными метастазами, что в комплексе с со-

временной адьювантной химиотерапией и биотера-

пией, подобранной индивидуально на основании 

иммуногистохимического исследования, позволя-

ют существенно продлить жизнь больных этой ка-

тегории.
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