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Передмова

Хромафінні пухлини – феохромоцитома/парагангліома є об’єктами вивчення од-
ночасно кількома клінічними розділами медицини. У терапії їх розглядають як одну 
з причин розвитку симптоматичної артеріальної гіпертензії. В онкології це один 
із видів пухлин, що виникають та розвиваються за певними закономірностями, які 
в основному залишаються ще не цілком з’ясованими. В ендокринології це природна 
патофізіологічна модель патологічного впливу катехоламінів на людський орга-
нізм та одне з найскладніших для діагностики і лікування захворювань. У клініч-
ній хірургії дана патологія є плацдармом для розробки методів радикального та 
безпечного хірургічного лікування. Ці пухлини становлять безперечний інтерес ще 
і для медиків інших спеціальностей: терапевтів, педіатрів, генетиків, реанімато-
логів, а також біохіміків, морфологів, спеціалістів інструментальної діагностики.

Феохромоцитома – порівняно рідкісна пухлина. Вона характеризується вкрай 
варіабельною клінічною картиною, непередбачуваним перебігом, є складною для 
діагностики та вимагає високої майстерності для проведення хірургічного ліку-
вання. Перша умова успішної діагностики феохромоцитоми – знання клініцистом 
про існування декількох варіантів артеріальної гіпертензії. До 85 % випадків цьо-
го патологічного стану належать до есенціальної гіпертонічної хвороби, 15 % 
– до варіантів симптоматичних гіпертензій, серед яких ендокринні гіпертензії, 
частина яких зумовлена феохромоцитомою. Правильно та ретельно зібраний 
анамнез уже може наштовхнути лікаря на думку про феохромоцитому. Обов’яз-
ковою умовою діагностики є повторне дослідження катехоламінів та їх метабо-
літів у крові й сечі, особливо при пароксизмальній формі артеріальної гіпертензії. 

При позитивних результатах гормональних досліджень настає черга викорис­
тання візуалізуючих методик пошуку пухлини. Найбільш ефективними на сьо-
годні є комп’ютерна та магнітно-резонансна томографія. Їх, за необхідності, 
доповнюють методами функціональної діагностики. Діагноз феохромоцитоми, 
за рідкісними винятками, є абсолютним показанням до проведення хірургічного 
лікування. Радикальне видалення пухлини приводить до одужання. 

В останні роки знання про феохромоцитому збагатилися даними про спадко-
вий характер частини цих пухлин. У клінічній практиці набули поширення нові 
методики діагностики та лікування, зокрема, дослідження метаболітів катехо-
ламінів, генетичні дослідження, ендоскопічні операції.

Питанням патофізіології, клініки, діагностики та лікування феохромоцитоми 
присвячено багато сотень робіт, переважно у вигляді журнальних статей, що ви-
світлюють ті чи інші характеристики даної патології. Узагальнюючих, монографіч-
них робіт із цієї проблеми дуже мало, а в Україні вони взагалі відсутні. У колишньому 
СРСР першу монографію “Феохромоцитома” опублікував у 1965 р. колектив авто-
рів під керівництвом професора О. В. Ніколаєва. Окремі розділи та глави з’являлися в 
ряді монографій, посібників та підручників, але вони не охоплювали проблеми загалом. 

Завдяки накопиченню нових відомостей про хромафінні пухлини, розробці дос­
коналих методів діагностики, створенню тактико-технічної стратегії хірур-
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гічного лікування з’явилась необхідність підготувати комплексну роботу, в якій 
можна було  б описати нові сучасні уявлення про цю патологію. Таке завдання 
поставили перед собою ми – Автори запропонованої монографії. 

У цій монографії зроблено спробу узагальнити сучасні уявлення про пухлини хро-
мафінної тканини. У ній, поряд з історією уявлень про феохромоцитому, наведено 
анатомічні та функціональні характеристики хромафінної тканини, описано ме-
ханізми дії на людський організм катехоламінів, надлишок яких, секретованих пух-
линою, призводить до розвитку клінічної картини і зумовлює перебіг захворювання. 
У всьому різноманітті описано клінічну картину з використанням великої кількості 
джерел літератури. Детально представлено весь арсенал методик топічної діаг­
ностики феохромоцитоми з аналізом їх ефективності та можливостей. 

Значну увагу приділено злоякісній феохромоцитомі/парагангліомі з урахуван-
ням невизначеності критеріїв діагностики цих пухлин, труднощів діагностики; 
запропоновано їх класифікацію. Відзначено, що до третини феохромоцитом, які 
діагностують, мають спадковий характер. Нерідко вони є у складі комплекс­
них, генетично зумовлених синдромів. У зв’язку з цим, актуальними є розробка 
та впровадження методик генетичного тестування, організація довгостроково-
го спостереження за хворими та членами їх родин, пошук елементів спадкових 
синдромів у носіїв даних пухлин. 

І нарешті, лікування хромафінних пухлин є надзвичайно складним завданням. 
Високий ризик патологічного впливу надлишку катехоламінів на організм хворих 
багаторазово посилюється за умов стресу, зокрема, при підготовці до операції, 
використанні наркозу, проведенні хірургічного втручання. Лікувати таких хворих 
повинна висококваліфікована злагоджена діюча команда фахівців – хірургів, анес­
тезіологів, реаніматологів, терапевтів загального профілю та ендокринологів, 
спеціалістів функціональної діагностики. У монографії висвітлено сучасні мето-
дики передопераційної підготовки, принципи знеболювання, техніку різних варі-
антів хірургічних втручань, правила ведення післяопераційного періоду, можливі 
ускладнення та їх профілактику. Особливо цінними є описи методик різних видів 
операцій, включаючи ендоскопічні. На даний час правильно і своєчасно діагносто-
вану феохромоцитому можна видалити з мінімальними ризиками та сприятливи-
ми наслідками в більшості випадків.

Усі ці питання ми намагалися висвітлити на сторінках першої в Україні моно-
графії, створеної на основі сучасних уявлень і власного досвіду діагностики та лі-
кування пухлин хромафінної тканини. Усвідомлюємо, що запропоноване видання не 
позбавлене деяких недоліків. Перш за все в будь-яку подібну монографію неможливо 
включити всю інформацію про проблему, оскільки існуючі уявлення про феохромо-
цитому постійно поновлюються і щось випадає з поля зору. Можливо, у монографії 
є деякі суб’єктивні міркування, з якими Читач має право не погодитися, а також 
деяка розтягнутість при викладі тих чи інших положень, невдалі стилістичні зво-
роти, повтори. До останніх іноді вдавалися свідомо, щоб пов’язати матеріал, який 
викладаємо, з даними, наведеними в попередніх розділах. Усі зауваження та мож-
ливу критику сприймемо з вдячністю.

 Автори
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Розділ1
До історії феохромоцитоми

Феохромоцитома – це катехоламінопродукувальна пухлина хрома-
фінної тканини. Вона є однією з найбільш драматичних та загадкових 
форм ендокринної патології. Незважаючи на великі успіхи у вивченні 
цих пухлин, відомості про їх молекулярно-генетичні особливості та вра-
жаючі можливості виявлення мінімальних за розмірами новоутворень, 
феохромоцитома дуже часто залишається діагностичною загадкою. Вона 
майже завжди дебютує гострою тяжкою клінічною картиною, що вима-
гає великих зусиль для порятунку життя хворого, а іноді є трагічною 
знахідкою при аутопсії. З властивою французам дотепністю J. deCourcy 
в 1952 р. назвав феохромоцитому “великим імітатором” через наявність 
численних клінічних “масок” захворювання, безліч синдромів і симпто-
мів (понад 80) та не меншу кількість взагалі безсимптомних випадків [1]. 
Її ще називали “фармакологічною бомбою”, “імпресіоністською пухли-
ною” через вкрай мінливий, а іноді бурхливий перебіг, зумовлений над-
мірною секрецією катехоламінів [2]. “Метаболічним вулканом” охрестив 
феохромоцитому R. Robinson за її здатність до безсимптомного перебігу і 
“вибухів” клінічних проявів, що раптово розвивалися та нерідко закінчу-
валися смертю хворих [3]. 

Документована історія феохромоцитоми починається з 1886 р., коли 
німецький патолог F. Frankel з Медичної школи університету у Фрейбурзі 
повідомив у своїй докторській дисертації про хвору віком 18 років на ім’я 
Minna Roll, яка була носієм цієї пухлини [4]. Її історія виявилася корот-
кою і трагічною. Узимку 1883 р. хвору госпіталізували в університетську 
клініку в тяжкому стані з типовим феохромоцитомним кризом, що рапто-
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во розвинувся. Як з’ясувалося, протягом року вона страждала від нападів, які су-
проводжувалися відчуттям страху, головним болем, тремором, нудотою, блюван-
ням, закрепами. При прийнятті у клініку стан хворої був тяжким (пульс частий, 
напружений, шкіра бліда, волога, блювання). З невідомої причини артеріального 
тиску не виміряли. Додатково в пацієнтки виявили зоб, ретинопатію, альбумі-
нурію. У наступні дні спостерігали погіршення стану (підвищення температури 
тіла, задишка, біль у грудній клітці, пітливість). На 9-ту добу хвора померла від 
судинної недостатності. При розтині виявили пухлини обох надниркових залоз: 
“у лівій – розміром з кулак, у правій – з волоський горіх”. При мікроскопічному 
дослідженні встановили, що вони виходили з мозкової речовини надниркових за-
лоз, були рясно васкуляризованими, складалися з великих веретеноподібних клі-
тин. Пухлини розцінили як медулярну ангіосаркому. В нирках мали місце ознаки 
паренхіматозного нефриту, потовщення судин. Серце було гіпертрофованим. Ви-
явлено крововилив у внутрішніх органах. Зоба не описували. На думку F. Frankel, 
патологію спричинив ​​нефрит. 

Пухлини надниркових залоз вважали безсимптомними (латентними) через від-
сутність ознак хвороби Аддісона. Декілька таких пухлин було описано в наступні 
роки [5, 6]. У 1896 p. Р. Manasse продемонстрував здатність цих пухлин забарв-
люватись у коричневий колір під впливом солей хрому, звідки і походить термін 
“хромафінна тканина” [7]. Паралельно з’явилися повідомлення про пухлини з 
аналогічними властивостями, які розташовувалися у заочеревинному просторі 
за межами надниркових залоз. Вони отримали назву “парагангліоми” [8]. Тільки 
в 1912 р. L. Pick запропонував називати ці пухлини феохромоцитомою [9]. 

Слід зазначити, що здатність феохромоцитоми до гормональної секреції та її 
роль у розвитку клінічної картини захворювання було з’ясовано значно пізніше. 
Гіпотетично цю думку висловили ​​в 1922 р. M. L’Аbbè та ін. [10, 11]. Вони пов’язу-
вали синдром пароксизмальної гіпертензії у жінки віком 28 років з феохромоцито-
мою, виявленою при аутопсії. Перші кілька операцій із приводу феохромоцитоми 
було виконано без попередньо встановленого діагнозу. В 1923 р. E. Villard видалив 
“злоякісну наднирковозалозну парагангліому”, але хворий помер від шоку. Тіль-
ки через 3 роки, в 1926 р., з невеликим інтервалом було проведено перші успіш-
ні операції. Найпершу виконав видатний швейцарський хірург, учень T. Kocher 
– C. Roux. Її описано в дисертації R. Müchl, присвяченій “наднирковозалозним 
парагангліомам” [12]. C. Roux спостерігав хвору С. віком 33 роки, яка протягом 
2  років страждала від нападів, що супроводжувалися нудотою і запаморочення-
ми. Можливо, це були гіпертензивні кризи, але в дисертації про них не згадуєть-
ся і величин артеріального тиску не наведено. Пальпаторно у правому підребер’ї 
хворої визначалася “пухлина завбільшки з апельсин”. При рентгенологічному 
дослідженні передбачили наявність пухлин печінки. C. Roux 25 лютого 1926 р. з 
лапаротомного доступу видалив пухлину розміром 13,0 см, яка виходила з правої 
надниркової залози. При гістологічному дослідженні вона виявилася доброякіс-
ною феохромоцитомою. Хвора одужала. Іншу жінку госпіталізували в клініку 
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Мейо 3 червня 1926 р. з приводу нападів артеріальної гіпертензії, які турбували її 
протягом 18 місяців. Вони розвивалися раптово, супроводжувалися головним бо-
лем, болем у попереку, нудотою, блюванням, задишкою, тахікардією, підвищен-
ням артеріального тиску до 260–300/160–190 мм рт. ст. Причиною нападів вважа-
ли подразнення шийного симпатичного сплетення і планували виконати шийну 
симпатектомію. Керівник клініки Ch. Mаyo, який консультував хвору, припускав, 
що кризи провокувалися “токсинами”, які періодично виділялися внаслідок по-
дразнення симпатичних нервів. Але, оскільки біль переважно локалізувався в по-
переку, він вважав доцільним втручання на поперековому відділі симпатичного 
стовбура [13]. Ch. Mаyo 9 жовтня 1926 р. провів лапаротомію і позаду хвоста 
підшлункової залози виявив та видалив пухлину розміром 6×4 см, яка виходила 
з лівої надниркової залози. Професор W. MacCarty патогістологічно описав її як 
“черевну інкапсульовану фіброзну пухлину комірчастої будови, злоякісну”. Хво-
ра одужала, напади припинилися. Вона перебувала під спостереженням протягом 
18 років та померла від коронарного тромбозу. В тому ж 1926 р. H. Vaquez та 
E. Donzelot за життя діагностували феохромоцитому, але не змогли локалізувати 
пухлину [14]. Хворому було призначено рентгенівське опромінення ділянки мож-
ливого розташування пухлини, після чого спостерігали ремісію протягом 6 міся-
ців. Далі настав рецидив. Під час одного із кризів хворий помер. Наявність фео
хромоцитоми підтверджено при аутопсії. Незабаром M. Pincoff також за життя 
діагностував феохромоцитому, але не зміг її локалізувати [15]. Більш успішним 
виявився A. Shipleу, який, встановивши правильний діагноз, провів експлорацію 
лівої половини заочеревинного простору, не знайшов пухлини, а через 2 тижні 
під час другої операції видалив пухлину справа [16]. Проте це були поодинокі 
казуїстичні випадки, які не давали уявлень про сутність патології.

До середини 30-х років ХХ ст. у літературі було описано близько 60 випадків 
феохромоцитоми, більшість з яких виявляли при аутопсії [17]. Пухлини мали міс-
це однаково часто у жінок та чоловіків, рідко – в дітей. Більш ніж у 80 % хворих 
діагностували артеріальну гіпертензію, яка не завжди була пароксизмальною. Маса 
пухлини сягала від кількох грамів до 1,0 кг. Траплялися новоутворення з ознаками 
злоякісності, але метастази фіксували дуже рідко. Відомі поєднання феохромоци-
томи з нейрофіброматозом (хвороба Реклінггаузена). Небагато патологів мали до-
статній досвід спостереження цих пухлин, тому часто їх ідентифікували помилково.

Протягом першої половини минулого століття історію відкриття і вивчення 
основних гормонів, які продукує хромафінна тканина, – адреналіну та норадре-
наліну прикрашають імена багатьох відомих дослідників. Серед них слід назвати 
G. Oliver, E. Shaefer, D. Abel, T. Oldrich, O. Fuert, L. Szymanowicz, N. Cybulski, 
U. vonEuler. У зв’язку з тим, що окремі вчені та групи вчених працювали окре-
мо одночасно або з деяким тимчасовим інтервалом, траплялося, що одні й ті ж 
відкриття робили декілька дослідників. Часто це ставало підставою для непоро-
зумінь, взаємних образ та інтриг [18]. Щодо феохромоцитоми окремі дослідни-
ки припускали, що вона продукує якусь пресорну субстанцію, можливо, адрена-
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лін, який уже був відомий і зумовлював розвиток клінічних ознак захворювання. 
У 1929 р. C. Rabin підтвердив наявність у феохромоцитомі в надмірній кількості 
речовини, яка визначалася і в нормальній хромафінній тканині [19]. До речі, адре-
налін знаходили раніше в екстрактах пухлини, але не давали чітких пояснень [17]. 
У цьому ж році з пухлини було отримано 60,0 мг адреналіну [19], а в 1935 р. Н. 
Kellу одержав 120,0 мг кристалічного адреналіну [20]. Адреналін у великій кіль-
кості виявили у крові хворого з феохромоцитомою під час гіпертензивного кризу, 
і він зник після видалення пухлини та припинення кризів [21]. Слід зазначити, 
що адреналін визначали біологічним методом, і лише через 2 роки розробили 
кількісний. Роль адреналіну в розвитку клініки феохромоцитоми було остаточно 
підтверджено [22]. Несподівану смерть хворих з феохромоцитомою пов’язували 
з раптовим викидом надлишкової кількості адреналіну з пухлини [23], а післяопе-
раційний шок – з наднирковозалозною недостатністю [24].

Норадреналін, хоча його було синтезовано ще на початку ХХ ст., довго не при-
вертав до себе уваги в аспекті зв’язку з феохромоцитомою. У 1949 р. P. Holton 
уперше продемонстрував наявність норадреналіну у феохромоцитомі [25]. Особ
ливо цінними були дослідження секреції, метаболізму, методів визначення катехо-
ламінів та їх діагностичного значення, які U. von Euler та ін. виконали в 50-х роках 
минулого століття та описали більш ніж у 20 роботах [26, 27]. Зокрема, вони пока-
зали наявність великої кількості адреналіну, норадреналіну, попередника норадре-
наліну – допаміну в організмі хворих як під час кризів артеріальної гіпертензії, так 
і в період між нападами. Значний інтерес у діагностичному відношенні становило 
виявлення високих рівнів екскреції гормонів із сечею. Не менше значення мала 
серія з 10 робіт A. Lund, присвячених дослідженням вмісту катехоламінів у крові 
[28]. Ці роботи відіграли велику роль у створенні методів діагностики феохромо-
цитоми. Визначення вмісту катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі дотепер 
залишається основним діагностичним тестом при феохромоцитомі [29–31]. 

Діагноз феохромоцитоми, незважаючи на можливості клінічних та біохімічних 
досліджень, залишався складним і тяжким через відсутність ефективних методів 
візуалізації надниркових залоз. Малу допомогу надавали рентгенологічні мето-
ди, зокрема, оглядова рентгенографія заочеревинного простору, томографія, екс-
креторна пієлографія. Газоконтрастні методики (пневморетроперитонеографія, 
пневмоперинефрос), хоча й були дещо ефективнішими, за інвазивним характером 
виявились небезпечними і нерідко провокували розвиток тяжких гіпертензивних 
кризів та інших ускладнень [21]. Проте до кінця 30-х років виконали додатково 
ще близько 20 документованих операцій із приводу феохромоцитоми [21, 32], з 
них 3 – у клініці Мейо та 2 – в Чикаго [33]. Хірурги звернули увагу на характерні 
ознаки “інтраопераційної поведінки” феохромоцитоми: різке підвищення артері-
ального тиску при пальпації пухлини та різке зниження після її видалення [33]. 
Уперше було описано випадки феохромоцитоми із синдромом постійної артері-
альної гіпертензії [34]. У наступні роки опублікували кілька збірних статистик із 
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характеристиками пухлин хромафінної тканини. Зокрема, R. MacKeith повідомив 
про 165  випадків феохромоцитоми, серед яких було 16 двосторонніх пухлин, 15 – 
злоякісних та 13 – екстраадреналових парагангліом [35]. E. Calkins та J. Howard 
зібрали відомості про 176 хворих, у 47 з яких виявили гормоносекретувальні пух-
лини, в 16 ​​– двосторонні [36].

Протягом 40-х років було запропоновано кілька функціональних тестів, які 
дозволили покращити діагностику феохромоцитоми. Це так звані провокаційні 
та адренолітичні проби. Проведення провокаційних проб за наявності феохромо-
цитоми супроводжувалося підвищенням артеріального тиску, до розвитку кризу. 
До них належали пальпаторна проба, яку виконували шляхом інтенсивної паль-
пації (масажу) зон можливої ​​локалізації пухлини, й ортостатична проба у вигляді 
різких нахилів тіла в один та інший боки. Проводили холодову пробу, пробу із 
застосуванням деяких хімічних речовин (мехоліл, тетраетил амоній хлорид, адре-
налін). У 1945 р. G. Roth та W. Kvale розробили провокаційний тест гістаміну [37]. 
Сталося це за досить курйозних обставин. Досліджуючи можливість використан-
ня гістаміну для запобігання кризам під час операцій із приводу феохромоцитоми, 
вони виявили, що препарат, навпаки, викликав підвищення артеріального тиску. 
На цій підставі було запропоновано пробу для діагностики феохромоцитоми, але 
вона знайшла застосування лише при пухлинах з пароксизмальною гіпертензією 
та нормальним тиском без кризів. Проба виявилася небезпечною при постійно 
підвищеному тиску. Інша група тестів базувалася на здатності деяких хімічних 
сполук вибірково нормалізувати артеріальний тиск у хворих з феохромоцитомою 
за рахунок зниження рівня або нейтралізації дії надлишку катехоламінів, що цир
кулюють у крові. Цього не відбувалося за інших видів гіпертензії. Аналогічно 
в 1947 р. M. Goldenberg та ін. показали, що введення бензодіоксану супроводжува-
лося різким зниженням тиску у хворих з феохромоцитомою, який залишався під-
вищеним при есенціальній гіпертонічній хворобі, або в осіб з нормальним тиском 
[38]. За допомогою даного тесту і рентгенографії E. Ganem та G. Cahill наступного 
року діагностували й успішно видалили дві феохромоцитоми у дванадцятиріч-
ної дівчинки [39]. Це був перший випадок операції з приводу множинної фео
хромоцитоми. Більшого поширення набула адренолітична проба з фентоламіном 
(реджитином), яку вперше використали в 1951 р. L. Iseri та ін. [40]. Вона виявилась 
ефективним діагностичним тестом, а фентоламін почали успішно застосовувати 
з лікувальною метою при гіпертензивних кризах у хворих з феохромоцитомою. 
У СРСР користувалися вітчизняним препаратом “Тропафен”, який також добре 
зарекомендував себе під час діагностики та лікування феохромоцитоми.

Розвиток методів діагностики, повідомлення про успішні випадки оператив-
них втручань, зростання кількості публікацій, присвячених феохромоцитомі, 
сприяли появі серії оглядових робіт, які мали велике значення для формування 
сучасних уявлень про дану патологію, особливості її клінічних проявів, розробці 
тактико-технічних підходів до діагностики та лікування. При цьому слід зазна-
чити етапну роботу J. Graham “Pheochromocytoma and hypertension. An analysis of 
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207 cases” (1951) [41]. Автор провів поглиблений аналіз великого обсягу клініч-
ного матеріалу та зробив ряд суттєвих узагальнювальних висновків. Відповідно 
до представленої збірної статистики, 90 % пухлин локалізувалися у надниркових 
залозах з невеликою перевагою у правій. Інші 10 % виявили у заочеревинному 
просторі попереду хребта, по ходу магістральних судин, у тільцях Цукеркандля. 
Дві пухлини (0,96 %) перебували у грудній порожнині. Двосторонні новоутворен-
ня спостерігали в 10 % хворих, злоякісні – в 11 %. У 13 % ​​випадків пухлини були 
доступні пальпації. Клінічна картина характеризувалася крайньою варіабельніс
тю, найчастіше основними трьома типовими варіантами пароксизмальної, змі-
шаної та постійної гіпертензії. Було прооперовано 125 хворих, з яких 33 (26  %) 
померли. У 2/3 хворих використовували поперековий доступ, в 1/3 – абдоміналь-
ний, у поодиноких випадках – трансторакальний, комбінований. Оптимальним 
обсягом операції вважали тотальну адреналектомію з пухлиною. Для знеболю-
вання застосовували газовий ефірно-кисневий наркоз. Під час операції насампе-
ред, за можливості, намагалися здійснити “блокаду” відтоку крові від пухлини 
шляхом перетискання центральної вени надниркової залози, що забезпечувало 
профілактику підвищення артеріального тиску та розвитку кризу. Підвищенню 
артеріального тиску запобігали за рахунок блокади черевного нерва, введення 
амілнітриту, пізніше – адреноблокаторів (реджитин, тропафен). При гіпотензії 
після вилучення пухлини переливали значний об’єм крові, вводили адреналін. 
Було 4 (3,2 %) рецидиви.

Розширенню уявлень про феохромоцитому сприяли деякі додаткові епідеміо-
логічні дослідження, проведені в клініці. Колега J. Graham R. Smithwick у рамках 
попереднього дослідження повідомив про випадкове виявлення 8 (0,47 %) випад-
ків феохромоцитоми під час операцій поперекової симпатектомії, які виконували 
з приводу артеріальної гіпертензії [41]. Було встановлено, що в США від цієї хво-
роби щорічно помирають понад 800 людей. Автори, крім статистичного матеріалу, 
використовували дані власного досвіду, який включав 11 спостережень феохро-
моцитоми та був представлений у ряді публікацій. Значна частина цих узагаль-
нювальних матеріалів у наступні десятиліття стала базовою у створенні лікуваль-
но-діагностичних підходів до пухлин хромафінної тканини.

Не менш важливими були дослідження феохромоцитоми, які виконували в клі-
ніці Мейо (Рочестер, США). При скринінгу 7993 хворих на артеріальну гіпер-
тензію було виявлено 51 (0,63 %) випадок феохромоцитоми [42]. При проведенні 
15 984 аутопсій виявлено 15 (0,09 %) пухлин, тобто в 7 разів менше [43]. Було 
представлено результати діагностики і лікування вищевказаної групи з 51  па-
цієнта [42]. Усім встановили правильний передопераційний діагноз за допомо-
гою визначення вмісту катехоламінів у крові, тестів з гістаміном або фентола-
міном, оглядової рентгенографії з внутрішньовенною пієлографією. Для доступу 
використали верхню поперечну лапаротомію. Оптимальним обсягом операції при 
односторонніх пухлинах вважали адреналектомію, при двосторонніх рекоменду-
вали, за можливості, зберігати частину кіркової речовини надниркових залоз. 
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До кінця 50-х років феохромоцитома стала ширше відомою патологією. Було 
описано 626 випадків; багатьох успішно прооперували [44]. Проте операції з при-
воду цих пухлин залишалися складними та небезпечними через негативну дію 
катехоламінів на серцево-судинну систему, особливо на циркуляцію під час опе-
ративних втручань, пологів, інвазивних процедур. Було встановлено, що норадре-
налін виробляли майже всі пухлини, адреналін – частково, допамін – нечисленні, 
найчастіше злоякісні [27, 45]. У 1960 р. S. Brunjes та ін. висловили припущення, 
що вазоконстрикція, зумовлена ​​дією катехоламінів на α-рецептори, є причиною 
гіповолемії [46]. Видалення пухлини – джерела катехоламінів викликало гостре 
розширення судинного русла з подальшою гіпотензією та післяопераційним шо-
ком. Іншими небезпечними факторами були тахікардія та серцева аритмія, які 
спричинили катехоламіни шляхом гіперстимуляції β-рецепторів. Розробка і впро-
вадження протягом 60-х років низки препаратів – блокаторів α- та β-рецепторів 
дозволили забезпечити контроль негативних ефектів надмірної кількості катехо-
ламінів у хворих з феохромоцитомою. У результаті операції стали безпечнішими, 
з меншою кількістю ускладнень та гарними кінцевими результатами.

Цікавою знахідкою стало відкриття сімейних, спадкових форм феохромоцито-
ми. Перші повідомлення про пухлини хромафінної тканини у членів однієї сім’ї 
з’явилися в середині 40-х років [36, 47]. Надалі кількість таких спостережень зрос
тала. Пухлини, які нерідко виявляли, були двосторонніми, екстраадреналовими, 
злоякісними. Так, в опублікованій P. Cushman статистиці наведено відомості про 
33 випадки сімейних пухлин, серед яких 51 % були множинними, 15 % – позанад-
нирковозалозними, 3 % – злоякісними [48]. У 12 сім’ях із 19 дітей хворих батьків 
10 виявилися носіями феохромоцитоми (6 з 11 синів та 4 з 8 дочок). Загалом час-
тота сімейних форм феохромоцитоми становила 8,7 % серед 380 зібраних автором 
випадків захворювання. У 1961 р. J. Sipple при аутопсії чоловіка віком 33 роки 
виявив незвичайну поєднану патологію – феохромоцитому обох надниркових за-
лоз, рак щитоподібної залози, який пізніше було ідентифіковано як медулярний, та 
збільшення паращитоподібних залоз, можливо, аденоматоз. Подібну патологію він 
зафіксував у 5 (0,93 %) із 537 хворих з феохромоцитомою [49]. Слід зазначити, що 
в 1932 р. A. Eisenberg та H. Wallerstein описали випадок співіснування феохромо-
цитоми та папілярного раку щитоподібної залози в одного хворого [50], а ще через 
20 років з’явилось аналогічне повідомлення J. deCourcy [1]. Згодом з’явилося ще 
кілька подібних повідомлень. У них зазначено, що патологія мала спадковий ха-
рактер з аутосомно-домінантним типом із високою пенетрантністю. Основними її 
компонентами, крім феохромоцитоми (часто двосторонньої, екстраадреналової чи 
злоякісної), були медулярний рак щитоподібної залози, гіперпаратиреоз (аденома 
або гіперпластичний варіант), характерні зміни фенотипу; перші два складові еле-
менти вважали обов’язковими. У 1968 р. A. Steiner та ін. на підставі вивчення цієї 
патології запропонували для неї назву – синдром множинної ендокринної неоплазії 
2-го типу (МЕН-2) на відміну від синдрому МЕН-1, описаного P. Wermer у 1954 р., 
до якого входили аденома паращиподібної залози, аденома гіпофіза, нейроендо-
кринна ентеропанкреатична пухлина, бронхіальний або ентеральний карциноїд, а 
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також ще близько 20 різних видів ендокринних пухлин у різних поєднаннях [51]. 
Наявність певних варіантів синдрому МЕН-2 стала підставою для виділення двох 
його підтипів: МЕН-2А і МЕН-2В [52]. До першого належали феохромоцитома, 
медулярний рак щитоподібної залози, гіперпаратиреоз, до другого – феохромоци-
тома, медулярний рак щитоподібної залози, зміни фенотипу за варіантом синдрому 
Марфана, деякі кісткові, неврологічні, ентеральні порушення [53]. У наступні роки 
численні дослідники розшифрували варіанти молекулярно-генетичних порушень, 
які призводять до розвитку цих спадкових синдромів, що дозволило значно покра-
щити їх ранню діагностику і, відповідно, результати лікування. У зв’язку з існуван-
ням в організмі людини скупчень клітин хромафінної тканини, крім надниркових 
залоз, останні, природно, можуть бути джерелами пухлинного росту з відповідною 
гормональною продукцією і клінікою. Такі утвори зазвичай локалізуються в пара-
гангліях симпатичної нервової системи, заочеревинних, торакальних, шийних, у 
головному мозку, сечовому міхурі, каротидному тільці. 

Існують різні погляди щодо походження, патогенезу, властивостей таких пух-
лин. Клітини деяких пухлин не забарвлюються солями хрому, що давало підстави 
дослідникам не вважати їх хромафінними. Інші, навпаки, не розглядали здатнос
ті фарбування обов’язковою умовою і звертали увагу на гормональну функцію. 
Спільним для всіх було походження з ектодермальних клітин зародкового гре-
бінця. Ці пухлини отримали кілька найменувань – екстраадреналові феохромо-
цитоми, парагангліоми, нейробластоми. Можна згадати, що в зазначеному вище 
огляді J. Graham [41] повідомляється про два випадки наявності таких пухлин, 
що локалізуються в середостінні. У 1953 р. І. Zimmerman та ін. описали феохро-
моцитому сечового міхура [54]. У наступні 30 років з’явилися повідомлення ще 
про приблизно 100 таких пухлин [55]. Норадреналіносекретувальну пухлину ка-
ротидного тіла в 1961 р. уперше описали G. Glenner та ін. [56].

Незважаючи на успіхи хірургічного лікування феохромоцитоми, “вузьким 
місцем” залишалися питання своєчасної діагностики. Більше однієї третини пух-
лин, які виявляли, залишалися нерозпізнаними, і хворі нерідко раптово помирали 
після невеликих операцій, під час пологів, інтенсивних фізичних вправ. Певною 
мірою була можливість підвищення ефективності діагностики шляхом скринінгу 
за допомогою дослідження катехоламінів у крові та сечі певних категорій хво-
рих: із пароксизмальною гіпертензією, стійким підвищенням артеріального тис-
ку і резистентністю до антигіпертензивних препаратів, діабетом та гіпертензією, 
медулярним раком щитоподібної залози. Функціональні проби з гістаміном та 
реджитином поступово втратили свою цінність через обмеження показань до про-
ведення, ускладнення і не завжди чіткі результати. Нові проби з гістаміном, тира-
міном не набагато покращили ситуацію [30, 57].

Розробка нових технологій візуалізації надниркових залоз відіграла значну роль 
у поліпшенні діагностики феохромоцитоми. На зміну рентгенологічним, пнев
морентгенологічним, ангіографічним методикам у 70–80-х роках прийшли уль-
тразвукова діагностика, комп’ютерна, магнітно-резонансна, позитронно-емісійна 
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томографія, які в змозі виявити пухлини розміром до 2,0–3,0 мм як адреналової, 
так і екстраадреналової локалізації. Окремо слід згадати специфічні радіоізотопні 
методики діагностики за допомогою 131І – метайодбензилгуанідину (MIBG) [58]. 
Завдяки здатності до накопичення в клітинах, які продукують катехоламіни, пре-
парат має велику цінність для виявлення пухлин не тільки у надниркових залозах, 
але і в будь-яких інших ділянках тіла, особливо рецидивних пухлин та метастазів. 
Призначають його за певними схемами. Препарат також застосовують для ліку-
вання злоякісних феохромоцитом та метастазів, які не підлягають оперативному 
лікуванню: заочеревинних, торакальних, шийних, у головному мозку, сечовому 
міхурі, каротидному тільці. 

Період, починаючи з 80-х років, слід розглядати як час значного прориву в ен-
докринній хірургії, зокрема у хірургії надниркових залоз. Перше, що слід зазна-
чити, це розробка та впровадження ендоскопічних методів операцій на наднирко-
вих залозах [59]. Дані втручання, які характеризувалися малою травматичністю, 
невеликою крововтратою, невисоким рівнем ускладнень, коротким реабілітацій
ним періодом, виявились особливо придатними для лікування пухлин хромафін-
ної тканини. На сьогодні багато клінік мають досвід проведення сотень ендо-
скопічних операцій при різних видах патології надниркових залоз, у тому числі 
феохромоцитомі. Важливим науковим досягненням є результати вивчення моле-
кулярно-генетичних характеристик пухлин хромафінної тканини. З’ясовано роль 
мутацій низки генів у походженні спадкових феохромоцитом та у складі синдрому 
МЕН-2, зокрема, RET, SDHD, SDHC, VHL тощо. Що стосується цих проблем, то 
було опубліковано численні роботи кількох груп дослідників – L. Mulligan, C. Eng, 
K. Pacak, G. Eisenhofer та ін.

Результати поглибленого вивчення патогенезу, клініки, варіантів перебігу фео
хромоцитоми, використання прецизійних методів діагностики, включаючи тонкі 
гормональні та молекулярно-генетичні дослідження, передові технології візуалі-
зації, виконання операцій з високим рівнем технічної забезпеченості й безпеки 
дають можливість на даний час здійснювати ефективну діагностику та лікування 
з мінімальним ризиком розвитку ускладнень і летальності.

У вітчизняній літературі пухлину хромафінної тканини вперше описав у 1899 р. 
М. І. Брюханов [60]. Ще через 30 років патологи А. А. Крилов, В. І. Журавльова 
також повідомили про казуїстичні випадки феохромоцитоми, виявлені при ауто
псії [61, 62]. Дещо раніше, у 1924 р., М. М. Анічков в огляді, присвяченому пух-
линам симпатичної нервової системи, зупинився на детальній морфологічній ха-
рактеристиці різних варіантів феохромоцитоми [63]. Слід зазначити, що видатний 
український анатом В. О. Бец ще в 1864 р. одним з перших описав хромафінну 
реакцію клітин мозкової речовини надниркових залоз і заклав основи розробки 
цієї проблеми [64]. 

Першу успішну операцію з приводу феохромоцитоми в колишньому СРСР ви-
конав у травні 1940 р. відомий хірург академік С. І. Спасокукоцький, а правиль-
ний прижиттєвий діагноз встановив академік Г. Ф. Ланг. У цьому ж році другу 
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подібну операцію провів учень С. І. Спасокукоцького, теж майбутній академік 
О.  Н. Бакулєв [65]. На жаль, подробиці цих операцій не збереглися. Третю опе-
рацію з приводу феохромоцитоми виконав 28 жовтня 1940 р. у Всесоюзному ін-
ституті експериментальної ендокринології та хімії гормонів професор О. В. Ніко-
лаєв. Її він описав у монографії “Хирургия эндокринной системы” [66]. Хворий 
К. віком 38 років протягом 8 років страждав від нападів головного болю, які су-
проводжувалися серцебиттям, блюванням, різкою блідістю. Без успіху лікувався 
у Києві, Ленінграді, Харкові з діагнозами гіпертиреоїдного зоба, міокардиту, на-
бряку Квінке. Востаннє у Вінниці професор Б. С. Шкляр на підставі підвищення 
під час нападу артеріального тиску до 240 мм рт. ст., рівня глюкози у крові – до 
175 мг%, лейкоцитозу – до 22 000 встановив імовірний діагноз парагангліоми та 
направив хворого до Москви. Його госпіталізували 20 вересня 1940 р. В інституті 
напади пароксизмальної гіпертензії до 290/140 мм рт. ст. тривалістю до 30 хв пов-
торювалися до 4–7 разів на добу і супроводжувалися гіперглікемією та високим 
лейкоцитозом. Без нападів артеріальний тиск зберігався нормальним. За резуль-
татами обстеження (без визначення вмісту катехоламінів), діагноз парагангліоми 
було підтверджено. Під спинномозковою анестезією совкаїном 21 жовтня 1940 р. 
провели пробну лапаротомію, при якій “у ділянці правої надниркової залози ви-
явили ​​пухлину розміром з гусяче яйце, пов’язану з верхнім полюсом правої нир-
ки, хребтом та печінкою”. Рану зашили. З правостороннього бічного люмбального 
доступу з резекцією ХІІ ребра 28 листопада 1940 р. було успішно видалено пухли-
ну правої надниркової залози масою 120 г. Через 30 хв після завершення операції 
у хворого розвинувся тяжкий післяопераційний шок, з якого його вивели. Далі 
післяопераційний період перебігав без ускладнень. Напади артеріальної гіпертен-
зії не повторювалися та пов’язані з ними скарги зникли. Патогістологічний висно-
вок: “Аденома (феохромоцитома) з великою кількістю судин та пігменту в стро-
мі”. Хімічним шляхом у пухлині виявили високий вміст катехоламінів. Хворого 
виписали у задовільному стані 10 січня 1941 р. Він перебував під спостереженням 
на початок війни. Артеріальний тиск був нормальним, кризи не повторювалися.

До середини 60-х років у вітчизняній літературі було опубліковано відомості 
про 150 випадків феохромоцитоми та 54 операції з приводу цієї патології [65]. До 
1972 р. остання цифра збільшилася до 111 [67]. Про поширеність феохромоцито-
ми можна було орієнтовно судити на підставі даних двох великих серій аутопсій: 
при 9285 розтинах виявили 3 (0,03 %) пухлини [68], при 16 394 – 7 (0,04 %) [69]. 
Більшість публікацій того періоду містила опис окремих випадків феохромоцито-
ми або невеликих серій клінічних спостережень, кількість яких не повинна пере-
вищити 8–10. Увагу в основному приділяли аналізу клініки типових та рідкісних 
варіантів пухлин хромафінної тканини, ускладненням, питанням діагностики від-
повідно до можливостей того часу, техніці та безпеці оперативних втручань. На 
цьому фоні важливою подією стала публікація в 1965 р. монографії професора 
О. В. Ніколаєва та співавт. “Феохромоцитома” [65]. Власний досвід авторів був 
на момент появи роботи найбільшим у СРСР. Він включав 27 випадків пухлин 
хромафінної тканини та 17 успішних операцій. Поряд з описом анатомо-фізіо-
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логічних характеристик хромафінної тканини та пухлин, що виходять з неї, було 
наведено сучасні дані про поширеність цієї патології, детально описано клінічну 
картину захворювання і варіанти клінічних синдромів, ускладнення, особливості 
перебігу пухлин у дітей, вагітних жінок, представлено характеристики злоякісних 
феохромоцитів, оригінальну клінічну класифікацію. 

Велику увагу було приділено питанням діагностики і диференційної діагности-
ки, значенню дослідження катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі, функціо-
нальних проб. Основними методами топічної діагностики на той період вважали 
рентгенологічні. Значну роль відводили оглядовим газоконтрастним рентгеноло-
гічним методикам. Широко застосовували оглядову рентгенографію з томо- та 
пієлографією. Зрідка використовували аорто- і венакаваграфію.

Питання хірургічного лікування висвітлювали на основі власного, на той час 
значного, досвіду. Це, зокрема, схеми передопераційної підготовки, вибір зне-
болювання та оперативних доступів, ведення операційного і післяопераційного 
періодів, профілактика ускладнень. Невеликий розділ, присвячений феохромо-
цитомі, було включено у монографію професора О. В. Ніколаєва “Хирургия эн-
докринной системы”, опубліковану в 1952 р. [66]. У наступні роки в цій кліні-
ці тривало інтенсивне вивчення проблеми пухлин хромафінної тканини. Учень 
О. В. Ніколаєва К. М. Казєєв успішно захистив першу в СРСР кандидатську, зго-
дом докторську дисертацію, присвячені феохромоцитомі [70, 71]. В останній було 
узагальнено досвід діагностування та лікування 120 хворих. Одночасно стало 
з’являтися дедалі більше публікацій, в яких, крім опису окремих випадків, наведе-
но відомості про, хоч і невеликі, але власні серії спостережень феохромоцитоми. 
У літературі обговорювали особливості, клініку, діагностику, хірургічне лікуван-
ня, спадкові форми, синдром псевдофеохромоцитоми, злоякісні пухлини і пухли-
ни в дітей, методи профілактики та лікування ускладнень. Наприклад, у серії ро-
біт Я. М. Милославського, В. В. Меньшикова розглядали питання щодо синтезу та 
обміну катехоламінів, методи визначення їх вмісту та діагностичну роль. Декілька 
робіт Г. Л. Ратнера було присвячено симптоматичним гіпертензіям, у тому чис-
лі феохромоцитомі, механізмам їх розвитку, діагностичним підходам та методам 
лікування. Деякі монографії, посібники і підручники включали окремі розділи, 
присвячені пухлинам хромафінної тканини, в яких ці проблеми висвітлювали із 
сучасних позицій [67, 72–74]. Результати розробки науково-практичних проблем 
пухлин хромафінної тканини відображено в декількох дисертаціях [75–77].

У наступні роки в клініках, які займались адреналовою хірургією, концентрува-
лися хворі з феохромоцитомою, тут упроваджували сучасні методики клініко-лабо-
раторного й інструментального обстежень (визначення гормонів та їх метаболітів, 
ультразвукове дослідження, комп’ютерна і магнітно-резонансна томографія тощо), 
схеми лікування. Набула поширення ендоскопічна хірургія надниркових залоз. На 
початку ХХІ ст. деякі клініки мали досвід діагностики та лікування феохромоци-
томи, який налічував багато десятків і навіть сотні спостережень, зокрема, клініка 
Московського інституту ендокринології та хімії гормонів – понад 800 [78], Москов-
ський обласний клінічний інститут (МОНІКІ) – 244 [79].
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В Україні початок вивчення та лікування пухлин хромафінної тканини при-
падає на 60-ті роки ХХ ст. У цей період у клініці кафедри факультетської хірур-
гії Львівського медичного інституту, якою керував видатний український хірург 
професор Г. Г. Караванов, було виконано перші операції з приводу феохромо-
цитоми. Надалі тут, у міру накопичення досвіду, вивчали клініку захворювання, 
впроваджували нові методи діагностики, вдосконалювали техніку оперативних 
втручань, принципи знеболювання. З того часу, коли кафедру очолив професор 
М. П. Павловський, докторська дисертація якого присвячена хірургічній патології 
надниркових залоз, даний напрямок став одним з основних у роботі клініки. З цих 
питань проводили наукові дослідження, публікували численні статті, було впро-
ваджено ендоскопічні операції на надниркових залозах, удосконалено методики 
діагностики та лікування. Сучасний досвід клініки з діагностики та лікування 
феохромоцитоми перевищує 100 спостережень [80].

У Києві першу операцію з приводу феохромоцитоми було виконано у жовтні 
1966 р. у хірургічному відділі нещодавно створеного Науково-дослідного інсти-
туту ендокринології та обміну речовин МОЗ УРСР. Тут під керівництвом канди-
дата медичних наук, надалі професора, члена-кореспондента Академії медичних 
наук України І. В. Комісаренка протягом багатьох років розробляли актуальні 
проблеми хірургії надниркових залоз, у тому числі феохромоцитоми. На початку 
ХХІ ст. у клініці виконали 513 операцій із приводу пухлин хромафінної тканини. 
Крім детального вивчення клінічних та патофізіологічних характеристик пух-
лин хромафінної тканини, розробили вдосконалені ефективні схеми діагности-
ки з використанням гормональних досліджень, функціональних проб, сучасних 
методів топічної діагностики. Окремо слід відзначити успіхи у вдосконаленні 
методів візуалізації надниркових залоз та пухлин. Було розроблено та впрова-
джено методики ангіографічних досліджень – селективної венографії та артеріо
графії надниркових залоз, суміщено способи ангіографії з роздільним забором 
проб крові для дослідження гормонів у крові, що відтікає від кожної залози. У 
80-х роках уперше в Україні застосували метод ультразвукового сканування для 
діагностики пухлин надниркових залоз, у тому числі феохромоцитоми. Згодом 
із цією метою почали широко використовувати методи комп’ютерної та магніт-
но-резонансної томографії. Значною мірою вдосконалили тактико-технічні прин-
ципи хірургічного лікування феохромоцитоми (передопераційна підготовка, зне-
болювання, доступи, технічні прийоми, обсяги операцій, методики гемостазу, 
ведення інтра- та післяопераційного періодів тощо). Цікавими були дослідження 
функціонального стану інших ендокринних залоз при феохромоцитомі, вивчення 
морфологічних характеристик пухлин хромафінної тканини. З усіх цих науко-
во-практичних питань співробітники клініки та лабораторій інституту І. В. Ко-
місаренко, Ю. В. Помаранцев, Т. П. Безверха, І. М. Гордієнко, Л. А. Перепуст, 
О. Г. Югринов, А. І. Шептуха, А. К. Чебан, Г. В. Світлова, С. Й. Рибаков та ін. 
опублікували численні статті, розділи у монографіях, посібниках і підручниках, 
інформаційні матеріали, зробили доповіді на з’їздах та конференціях [81–84]. 
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У 1979 р. співробітник клініки А. І. Шептуха захистив першу в Україні кандидат-
ську дисертацію на тему “Вопросы клиники, диагностики и лечения опухолей 
хромафинной ткани” [85]. З 1994 р. на сучасному рівні інтенсивно розробляють 
питання діагностики та лікування феохромоцитоми у створеному з ініціативи 
професора І. В. Комісаренка Українському науково-практичному центрі ендо-
кринної хірургії. Операції з приводу феохромоцитоми успішно виконують у клі-
ніках Одеси, Харкова, Донецька.

Завершуючи опис історії розвитку поглядів на пухлини хромафінної тканини, 
можна умовно виділити кілька періодів цього процесу:

1. Період появи відомостей про феохромоцитому від 1886 р., коли її вперше 
було описано, до другої половини 20-х років ХХ ст. У цей час накопичувалися 
дані про ембріологію, структуру та функції хромафінної тканини, синтез і мета-
болізм катехоламінів та їх участь у фізіологічних і патологічних процесах в орга-
нізмі. Поодинокі хромафінні пухлини зазвичай виявляли випадково, частіше при 
аутопсіях, крім того, вони були ще й об’єктами клінічної діагностики і лікування.

2. Період формування уявлень про феохромоцитому як окрему самостійну 
форму ендокринної патології, який охоплював час від перших випадків успішної 
діагностики та лікування у 1925–1927 рр. до кінця 50-х років. У цей період ви-
вчали клінічні характеристики, особливості перебігу, ускладнення, патофізіоло-
гічні механізми варіантів артеріальної гіпертензії та інших клінічних синдромів, 
що супроводжують феохромоцитому. Особливу увагу приділяли вивченню ролі 
катехоламінів у патогенезі захворювання. Надзвичайно важливим фактором для 
успішної діагностики стала розробка методів кількісного визначення катехоламі-
нів у біологічних рідинах організму, пневморентгенологічних методів візуалізації 
надниркових залоз, функціональних проб. Паралельно уточнювали епідеміологіч-
ні показники феохромоцитоми на підставі аналізу збірних статистик. Хірургічне 
лікування ще не набуло системного характеру. Досвід окремих клінік не переви-
щував кількох десятків спостережень.

3. Період від 60-х до середини 80-х років характеризувався продовженням ці-
леспрямованих досліджень, розпочатих у попередні роки. Розробляли ефективні 
схеми діагностики та лікування пухлин хромафінної тканини. Поглиблене вивчен-
ня патогенезу феохромоцитоми, процесів синтезу і метаболізму катехоламінів, ролі 
α- та β-рецепторів, синтезу низки препаратів-блокаторів дії катехоламінів дозволило 
значно покращити результати лікування в аспекті безпеки оперативних втручань та 
профілактики ускладнень. Поява нових прецизійних методів топічного діагносту-
вання (ультразвукове дослідження, комп’ютерна і магнітно-резонансна томографія) 
дала можливість здійснювати діагностику на ранніх етапах шляхом виявлення пух-
лин малих розмірів. Паралельно було значно вдосконалено тактико-технічні підхо-
ди до лікування феохромоцитоми, що стосуються питань підготовки, знеболюван-
ня, технічних прийомів операцій, ведення інтра- та післяопераційного періодів.

4. Період від середини 80-х років відзначався продовженням поглиблених до-
сліджень проблем пухлин хромафінної тканини, накопиченням великого обсягу 
клінічних матеріалів. Досягнуто значних успіхів у вивченні спадкових, генетич-
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но зумовлених форм цієї патології, питань канцерогенезу. Паралельно продов-
жували вдосконалювати методи діагностики та лікування пухлин хромафінної 
тканини, успішно впроваджували нові технології, радіоізотопну діагностику, по-
зитронно-емісійну томографію та ін. Ендоскопічні та роботизовані операції рево-
люціонізували хірургічні методики лікування феохромоцитоми, зробили операції 
безпечними і високоефективними.
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Ембріологія, анатомія, фізіологія 
і патологія хромафінної тканини

2.1. Ембріологія та анатомо-топографічні 
характеристики хромафінної тканини

Значно поширена в організмі хромафінна тканина є незвичайною 
структурою, в якій поєднані функції нервової та ендокринної систем. 
Будучи похідною симпатичної нервової системи, вона виконує ряд влас-
тивих їй регуляторних функцій. Синтезовані клітинами хромафінної тка-
нини гормони і нейротрансмітери істотно впливають на діяльність низ-
ки органів та систем людського організму. На сьогодні досить детально 
з’ясовано основні характеристики хромафінної тканини: ембріологію, 
анатомію, топографію, види гормонів, що продукуються, їх фізіологічні 
та патофізіологічні ефекти. Незважаючи на багаторічне вивчення цих пи-
тань, вони не втратили своєї актуальності дотепер, про що свідчить поява 
численних публікацій останніх років [1–7]. Дані дослідження мають ве-
лике практичне значення та із сучасних позицій характеризують розвиток 
однієї з найскладніших, тяжких і драматичних форм ендокринної патоло-
гії – пухлин, що виходять із цієї тканини. Вони, залежно від локалізації, 
отримали назви “феохромоцитома (хромафінома)” – пухлина з мозкової 
речовини надниркової залози, “парагангліома” – пухлина з позанаднир
ковозалозних симпатичних гангліїв. Свою назву хромафінна тканина 
отримала завдяки властивості її клітин забарвлюватися солями хрому в 
жовто-коричневий (бурий) колір, що дає можливість ідентифікувати її 
від навколишніх тканин, вивчати мікро- і макроскопічні, функціональні 

Розділ 2
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властивості. Через таке забарвлення дані клітини стали називати феохромними 
(phaios – бурий). Цю реакцію забарвлення, або реакцію Хенле, вперше отримав 
у 1864 р. київський патолог В. А. Бец, який вивчав мозкову речовину надниркових 
залоз – найбільше скупчення хромафінної тканини в організмі. За своєю приро-
дою реакція Хенле є реакцією відновлення оксидів хрому під впливом таких окис-
нювачів, як адреналін та норадреналін. Хромафінна тканина – складова частина 
дифузної ендокринної системи (APUD-системи). Цій системі властиві дифузне 
(розкидане) розташування її клітин в організмі на відміну від секретувальних клі-
тин ендокринних залоз, зібраних компактно в одному місці, в складі однієї залози, 
і здатність до продукування біологічно активних речовин у вигляді біогенних амі-
нів, що синтезуються з амінокислот.

Процес ембріонального розвитку хромафінної (адренергічної) тканини пере-
бігає разом із формуванням симпатичної та парасимпатичної нервової системи 
(схема  2.1).

З первинних клітин нервового гребінця – симпатогоній ектодермального по
ходження, які на 5-му тижні внутрішньоутробного розвитку мігрують із грудної 
порожнини донизу та розміщуються дорсолатерально від аорти, диференцію
ються клітини – симпатобласти (нейробласти). З них, у свою чергу, розвиваються 

Симпатогоній

Нейробластома

 Феохромобласт Симпатобласт

Нервовий гребінець

ФеохромобластомаСимпатобластома

Змішані пухлини

 ФеохромоцитомаГангліонейрома

Хромафінні клітини*Клітини симпатичних 
гангліїв*

Схема 2.1. Основні етапи ембріогенезу хромафінної тканини.

Примітка. *Клітини симпатичних гангліїв – симпатоцити; хромафінні клітини – феохромоцити.
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симпатоцити та формується симпатичний ланцюжок. Частина симпатобластів змі-
щується вперед від аорти, утворюючи додаткові ганглії. Друга міграція первинних 
клітин нервового гребінця відбувається на 7-му тижні, з них розвиваються кліти-
ни, що забарвлюються солями хрому (хромафінні), – феохромобласти. Групи цих 
клітин починають поширюватися в кору надниркових залоз мезодермального по-
ходження, що формується. Ознаки найбільш ранньої закладки надниркових залоз 
виявляють в ембріона розміром 9,0–10,0 мм, приблизно на 6-му тижні. Спочатку 
зародкова надниркова залоза складається з інтерреналової тканини мезодермаль-
ного походження, яка дає початок її кірковому шару. В міру зростання ембріо-
на, коли він досягає 14,0–15,0 мм, у цю зародкову надниркову залозу починають 
мігрувати клітини нервового гребінця. З них розвиваються феохромобласти, 
потім – хромафінні клітини (феохромоцити), з яких надалі формується мозкова 
речовина надниркових залоз [8–10]. Частина феохромобластів, які диференцію-
ються у феохромоцити, утворює скупчення на різних рівнях паравертебральної 
зони, в парааортальній ділянці та спереду від біфуркації аорти у безпосередній 
близькості від симпатичних гангліїв, а іноді в одній капсулі. Вони отримали назву 
“хромафінні параганглії”. Враховуючи спільність походження симпатобластів та 
феохромобластів, ці клітини можуть локалізуватися разом у всіх місцях, де роз-
виваються елементи симпатичної нервової системи, тобто практично у будь-якій 
зоні організму. Симпатобласти, які також диференціюються із симпатогоній, міг
рують у мозкову речовину, що розвивається, і перетворюються на зрілі клітини 
симпатичних гангліїв. Вважають, що феохромобласти можуть давати початок зло-
якісним феохромобластомам, а феохромоцити – доброякісним феохромоцитомам. 
Аналогічно допускається розвиток пухлин із хромафінних (симпатичних) гангліїв 
позанаднирковозалозної локалізації. Однак можливим є розвиток злоякісних пух-
лин з феохромоцитів у результаті процесів дедиференціації, що проходять у них. 
Аналогічно відбувається еволюція симпатобластів у зрілі клітини симпатичних 
гангліїв – симпатоцити. Відповідно, обидва типи цих клітин можуть стати джере-
лами пухлинного росту: симпатобласти – злоякісної симпатобластоми, симпато-
цити – гангліонейроми [10, 11].

Зрілі феохромоцити мозкової речовини надниркових залоз мають овальну 
форму, розташовуються у вигляді мережі або тяжів навколо численних капілярів 
та венозних синусів. Клітини містять великі ядра, світлу протоплазму, мітохон-
дрії, розвинений апарат Гольджі. В їх цитоплазмі наявна велика кількість гранул 
розміром 100,0–300,0 нм, подібних до нейросекреторних гранул у клітинах пери-
феричних симпатичних нервів. Вважають, що хромафінні гранули є центральним 
функціональним елементом мозкової речовини надниркових залоз. Катехоламіни 
адреналін, норадреналін становлять 20–25 % вмісту гранул. Ті з них, які пере-
важно містять норадреналін, мають більш темне забарвлення порівняно з тими, 
що містять адреналін. У гранулах наявні також білки, ліпіди, аденозинтрифос-
фат, хромограніни, нейропептид Y, енкефаліни, адренокортикотропний гормон, 
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β-ендорфін. У деяких клітинах гранули відсутні. Гістохімічними способами ви-
ділено два види клітин мозкової речовини надниркових залоз: ті, які синтезують 
тільки адреналін, ті, що синтезують лише норадреналін. Ядерна поверхня пер-
ших приблизно на 30 % менша, ніж других. Мозкову речовину іннервують пре-
гангліонарні симпатичні волокна. Вони починаються в підкапсульному сплетенні 
на задній поверхні надниркових залоз і проникають у вигляді пучків по кілька 
десятків волокон. Волокна йдуть уздовж судин і досягають мозкової речовини, не 
даючи гілок у корі. Маса мозкової речовини обох надниркових залоз становить 
приблизно 900,0–1000,0 мг, близько 15 % їх загальної маси. Таким чином, врахо-
вуючи спільність походження та ідентичність ряду клінічних ефектів, хромафін-
ну тканину можна розглядати як модифіковану периферичну ланку симпатичної 
нервової системи, що проявляє свої ефекти гуморальним шляхом за допомогою 
дії синтезованих нею гормонів. Сумарно вона позначається як симпатоадренало-
ва система [10, 12, 13].

Клітини хромафінної тканини, як зазначено вище, поширені в організмі 
(рис.  2.1). Вони мають вигляд мікроскопічних острівців або окремих реальних 
макроскопічних скупчень практично у всіх зонах – від головного мозку до се-
чового міхура. Їх називають парагангліями. Більшість парагангліїв локалізується 
біля сонячного, мезентеріального, ниркового, аортального, надчеревного, наднир
кового, тестикулярного сплетень. Вони фактично розміщені там, де є гілочки та 
термінальні закінчення нервів симпатичної нервової системи. Найбільш насичена 

Рис. 2.1. Місця локалізації хромафінної тканини: А – загальна схема локалізації хро-
мафінної тканини; Б – хромафінна тканина в ділянці шиї та верхнього середостіння.

Симпатичний 
ланцюжок

Органи (тільця) 
Цукеркандля

А Б
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хромафінними парагангліями зона спереду і з боків від черевної аорти, вище ниж-
ньої брижової артерії, де розташований симпатичний ланцюжок. З боків аорти 
або спереду в місці відходження від неї нижньої брижової артерії розміщені парні 
скупчення хромафінних клітин, іноді з’єднані перешийком, які отримали назву 
“тільця Цукеркандля”. Вони формуються з 2-го місяця розвитку плода. У внут
рішньоутробний період та в ранньому дитинстві, поки остаточно не сформувався 
мозковий шар надниркових залоз, тільця Цукеркандля виконують основну функ-
цію гормоноутворення, надалі піддаються атрофії.

Наявні в організмі хромафінні параганглії поділяють на дві групи залежно від 
їх локалізації: симпатичні, які повсюдно супроводжують симпатичні волокна, і 
параганглії симпатичного ланцюжка від рівня верхнього середостіння до крижо-
вої ділянки; парасимпатичні, що супроводжують волокна середостіння. Парасим-
патичні параганглії за місцями їх найбільшого скупчення топографічно поділяють 
на бранхіомерні, інтравагальні, аортико-симпатичні та автономно-вісцеральні. Усі 
вони можуть стати джерелами пухлинного росту. Найчастіше серед них трапля-
ються парагангліоми каротидного тільця (рис. 2.2), югулярні, ларингеальні, супра
оптичні, аортопульмональні, пульмональні, орбітальні, інтравагальні. Спільною 
для більшості парагангліом ознакою є відсутність гормональної активності й хро-
мафінної реакції фарбування тканини. В останній класифікації пухлин хромафін-
ної тканини новоутворення, що виходять з них, об’єднані в групу позанаднирко-
возалозних парагангліом голови та шиї (парасимпатичні).

Відповідно до топографії симпатичних парагангліїв, більшість пухлин, що 
виходять з них, локалізується нижче діафрагми (95–98 %), незначна частина – в 
середостінні. Їх відмітними характеристиками є наявність ознак гормональної 
секреції та позитивне забарвлення тканини солями хрому (хромафінні пухлини). 
У класифікації вони виділяються як симпатичні парагангліоми. Обидві підгрупи 
об’єднуються у позанаднирковозалозні парагангліоми.

У літературі описано численні пух-
лини з парагангліїв у складі симпатич-
ного ланцюжка, у стінці сечового мі-
хура, позаду або у воротах печінки, у 
воротах нирки, поблизу прямої кишки, 
у сімʼяному канатику, яєчку, яєчнику, 
середостінні, передсерді, на шиї. Як 
приклад можна зіслатися на дані, наве-
дені R.  Whаlеn та ін. [14]. Серед опи-
саних ними 1370 хромафінних пухлин 
243 (17,7 %) локалізувалися поза над-
нирковими залозами. З цієї кількості 
46  % розташовувалися у верхній па-
рааортальній зоні (переважно між діа
фрагмою та нижнім полюсом нирки); Рис. 2.2. Хемодектома.
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29 % – у нижній (між нижнім полюсом нирки і біфуркацією аорти, в основному в 
органах Цукеркандля), 10 % – у сечовому міхурі (здебільшого в ділянці trigonum), 
10 % – у грудній клітці (в симпатичному ланцюжку кістково-вертебральної зони), 
3 % – на шиї та в голові, 2 % – у тазі.

Маючи уявлення про хромафінну тканину, слід визначитися з номенклатурою 
пухлин, що виходять з неї. Найпоширенішим найменуванням таких пухлин, за-
пропонованим у 1912 р. L. Pick, є феохромоцитома [15]. Його створено на підста-
ві хімічних та морфологічних характеристик пухлин: рheochromocytoma = phaios 
(грец.) жовте, сіро-коричневе забарвлення + chroma, що виникає під впливом 
солей хрому, + cytoma, пухлина. Узагальнюючим найменуванням цих пухлин є 
термін “хромафінома”, тобто пухлина з хромафінної тканини, враховуючи схиль-
ність (affinity) її клітин до набуття певного забарвлення під впливом солей хро-
му. З огляду на походження даних пухлин із симпатичних або парасимпатичних 
гангліїв, було запропоновано об’єднати їх під назвою “парагангліома”. З клінічної 
точки зору, користування такими термінами не завжди є зручним. Існувала думка, 
віддаючи данину традиції, називати всі ці пухлини феохромоцитомами, додатко-
во вказуючи “наднирковозалозна або позанаднирковозалозна” з конкретизацією 
“феохромоцитома правої чи лівої надниркової залози”, “позанаднирковозалозна 
феохромоцитома” з вказівкою локалізації. Була пропозиція називати всі хрома-
фінні пухлини парагангліомами із зазначенням локалізації (наднирковозалозна, 
позанаднирковозалозна). На даний час більшість клініцистів схиляється до думки 
зберегти для хромафінних пухлин, що виходять з надниркових залоз, назву “фео
хромоцитома”, для інших пухлин вищевказаних локалізацій – “парагангліома” із 
зазначенням локалізації в кожному конкретному випадку. Таку номенклатуру буде 
використано при подальшому викладі.

Враховуючи те, що основним методом лікування пухлин хромафінної тканини 
є хірургічний і більшість таких пухлин (до 95 %) виходить з надниркових залоз, до-
цільно коротко зупинитися на їх топографо-анатомічних характеристиках. Права 
надниркова залоза зазвичай має форму трикутника, ліва – півмісяця. Розташовані 
вони у верхньому відділі заочеревинного простору над верхніми полюсами нирок 
з боків від хребта на рівні Th11-12–L1-3 хребців. Розміри незмінених залоз ста-
новлять: довжина – 40,0–60,0 мм, ширина – 20,0–30,0 мм, товщина – 5,0–10,0 мм; 
маса не більша 4,0–7,0 г. Вони остаточно встановлюються до 20–25 років і до 
50 років не змінюються. Забарвлення залоз зазвичай жовте або світло-коричне-
ве, консистенція м’яко-еластична. Права надниркова залоза переважно менша від 
лівої. Кожна надниркова залоза має загальну з ниркою фіброзну капсулу (capsula 
Gerota), але відокремлюється від неї поперечним прошарком жирової клітковини 
різної товщини – 0,5–1,0 до 3,0–4,0 см, що дає можливість виконувати роздільне 
видалення нирки або надниркової залози. Залози фіксуються до діафрагми за ра-
хунок вентральних і дорсальних прошарків ниркової фасції, що дозволяє їм змі-
щуватися з діафрагмою та іноді створює труднощі для гемостазу. В наднирковій 
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залозі виділяють передню, задню і нижню поверхні, які мають певний зв’язок з 
навколишніми органами, судинами, тканинами. Нижня поверхня обох залоз дещо 
ввігнута і прилягає до верхніх полюсів нирок.

За рахунок свого глибокого топографо-анатомічного розташування надни-
ркові залози перебувають у безпосередній близькості (контакті) з рядом орга-
нів, судин та інших структур заочеревинного простору і черевної порожнини. 
Це зумовлює низку труднощів та суттєві ризики при оперативних втручаннях. 
Знання таких співвідношень має винятково важливе значення для адреналової 
хірургії. Найбільш складною, з хірургічного погляду, є позиція правої наднирко-
вої залози (рис. 2.3). Вона розташована позаду нижньої порожнистої вени, правої 
частки печінки і спереду від діафрагми та, частково, на верхньому полюсі нир-
ки. Передня поверхня правої надниркової залози може стикатися з парієтальною 
очеревиною, але не завжди. На ній є борозна (ворота), з якої виходить централь-
на вена (v. centralis), що впадає в нижню порожнисту вену. Більшість передньої 
поверхні розташована в безпосередній близькості від бічної стінки нижньої по-
рожнистої вени. Ступінь цієї близькості залежить від довжини центральної вени 
надниркової залози і кута впадання її в нижню порожнисту вену. Іноді наднир-
кові залози значною своєю частиною розміщені під веною. Середня частина пе-
редньої поверхні зазвичай межує із VII сегментом печінки. Залежно від висоти 

Рис. 2.3. Анатомічна позиція правої надниркової залози.
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розташування надниркової залози змінюються величини площ стикання її з пе-
чінкою і нижньою порожнистою веною: чим вище розміщена залоза, тим більша 
площа контакту з печінкою і менша – з нижньою порожнистою веною й навпаки. 
Задня поверхня залози стикається з поперековою частиною діафрагми, але не 
завжди. Медіальні відділи залози, залежно від її розмірів, можуть контактувати з 
дванадцятипалою кишкою, головкою підшлункової залози, кутом товстої кишки.

Ліва надниркова залоза розташована між верхнім полюсом нирки, куполом 
діафрагми, хвостом підшлункової залози, селезінкою та її судинами (рис.   2.4). 
На передній поверхні залози можна виділити верхню та нижню ділянки. З наяв-
ної на передній поверхні борозни виходить центральна вена, яка прямує донизу 
і впадає в ниркову вену. Верхня поверхня зазвичай буває покрита парієтальною 
очеревиною сальникової сумки і розміщена поблизу дна шлунка, нижнього по-
люса селезінки. Нижня ділянка не має ​​очеревинного покриву і може стикатися з 
хвостом підшлункової залози та магістральними селезінковими судинами. Задня 
поверхня розташована навпроти лівої ніжки діафрагми або прилягає до неї. Ліва 
надниркова залоза може зміщуватися до аорти, воріт нирки, що створює додаткові 
труднощі при її мобілізації. Залоза розміщена спереду від початкового відділу че-
ревного сплетення і відокремлюється від аорти простором, заповненим жировою 
клітковиною.

Рис. 2.4. Анатомічна позиція лівої надниркової залози.
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Винятково важливе значення має система кровопостачання надниркових залоз 
(рис. 2.5). За її допомогою залози виконують основну функцію – доставляють гор-
мони до органів та систем. Наявність чітких уявлень про структуру системи кро-
вопостачання є необхідною умовою успішного проведення оперативних втручань. 
Приплив крові до надниркових залоз відбувається за численними артеріальними 
гілками, кількість яких може сягати 40–50. Основними живильними судинами є 
верхні, середні й нижні наднирковозалозні артерії. Вони відходять, відповідно, 
від нижньої діафрагмальної артерії, черевної аорти та ниркової артерії. Крім цьо-
го, існують додаткові артерії, до яких належать додаткова ниркова артерія, артерія 
яєчка (яєчника), дугова артерія жирової капсули нирки, іноді – верхня брижова, 
черевна.

Існує певна регіональна система кровопостачання надниркових залоз. Верхні 
наднирковозалозні артерії забезпечують кров’ю верхні полюси, передні та задні 
поверхні залоз, умовно – верхню третину залози. Середні й, у деяких випадках, 
нижні відділи одержують кров з аортальних середніх наднирковозалозних ар-
терій (середня третина залози). Іноді середні наднирковозалозні артерії взагалі 
відсутні. Нижні полюси і частина передньої поверхні надниркових залоз крово-
постачаються з нижніх наднирковозалозних артерій (нижня третина залози). Ура-
хування цих особливостей має значення і під час резекційних втручань на над-
ниркових залозах. Довжина наднирковозалозних артерій не більша 10,0–30,0 мм, 
ширина просвіту верхньої артерії становить 0,5–1,0 мм, нижньої – 0,3–0,5 мм. 

Рис. 2.5. Система кровопостачання надниркових залоз.
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Від основних артерій кров у надниркові залози надходить по численних гілоч-
ках другого порядку, нерідко – третього. Проникаючи через капсулу, артеріальні 
гілочки утворюють підкапсульне сплетення, від якого відходять углиб короткі 
кіркові артерії, що розповсюджуються по всіх трьох зонах кори і далі – у моз-
кову речовину. Існують також перфоруючі артерії, що йдуть безпосередньо до 
мозкового шару. Внутрішньоорганна судинна мережа складається з поверхневих 
артерій, артеріол, капілярів.

Венозний відтік від надниркових залоз здійснюється у зворотному порядку. 
Починається венозна система на межі кіркової та мозкової речовин. У сітчастій 
зоні кори капіляри розширюються і набувають характеру синусів, що переходять 
у венозні синусоїди мозкової речовини. З’єднуючись разом, ці синусоїди дають 
початок венам, які зливаються в центральні вени надниркових залоз. Праворуч 
центральна вена формується з 2–3 внутрішньоорганних прецентральних вен пер-
шого порядку, виходячи з воріт залози, частіше на межі верхньої та середньої тре-
тин, іде майже поперечно чи косо вгору і впадає в нижню порожнисту вену, її біч-
ну або задню стінку. Довжина правої вени коливається від 1,0–2,0 до 4,0–6,0 мм, 
рідко – 8,0–10,0 мм, ширина просвіту – 1,0–5,0 мм. Іноді права центральна вена 
може впадати у ниркову, короткі печінкові вени, розділятися на 2–3 окремі гілки. 
Ліва центральна вена виходить із залози на межі середньої та нижньої третин, як 
правило, спрямовується донизу і впадає у ниркову вену, рідко – в нижню діафраг-
мальну, також може поділятися на гілочки. Довжина лівої центральної вени може 
досягати 40,0–45,0 мм, у середньому – 20,0–30,0 мм. Вона довша в осіб доліхо-
морфної статури і коротша – брахіморфної. Часто в центральну вену на відстані 
0,5–1,0 см від виходу із залози впадає нижня діафрагмальна вена. У ряді випадків 
існують додаткові вени, що виходять через капсулу на поверхню залози і капсули, 
які впадають у вени нирки, поперекові вени, нижню діафрагмальну вену. Вони 
можуть утворювати передні та задні сплетення. Перші праворуч впадають у цен-
тральну вену, ліворуч – у нижню діафрагмальну. Із задніх вен відтік здійснюєть-
ся праворуч у нижню діафрагмальну та порожнисту вени, ліворуч – у ниркову і 
дугоподібну вени жирової капсули. Вени надниркових залоз мають дуже тонкі 
стінки, без клапанів, легко травмуються. 

Лімфатичні капіляри та судини надниркових залоз об’єднуються у два внутріш-
ньозалозисті сплетення – під капсулою залози та у мозковій речовині (рис. 2.6). 
Надалі вони формують великі магістралі, які забезпечують відтік лімфи в регіо
нарні лімфатичні вузли. Вони розміщені переважно на рівні Th11–Th12 позаду 
аорти. Регіонарними лімфатичними вузлами правої надниркової залози є вузли, 
розташовані попереду аорти, між аортою і нижньою порожнистою веною, позаду 
нижньої порожнистої вени та праворуч від аорти. Праві преаортальні вузли розмі-
щені на рівні відходження ниркових та наднирковозалозних артерій, можуть роз-
ташовуватися біля кореня нижньої та верхньої брижових артерій. Для лівої над-
ниркової залози регіонарними є вузли, розміщені на рівні відходження від аорти 
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ниркових, наднирковозалозних артерій та артерій яєчка (яєчника). Ліві латероаор-
тальні та преаортальні вузли зазвичай розташовані у проміжку між відходженням 
верхньої та нижньої брижових артерій від аорти. Існують численні анастомози 
лімфатичної системи надниркових залоз із лімфатичними судинами капсули ни-
рок, печінки, діафрагми, підшлункової залози, шлунка.

Наявність розгалуженої мережі лімфатичних судин, пов’язаної з багатьма ор-
ганами, визначає ризик поширення метастазів злоякісних пухлин надниркових 
залоз. У зв’язку з цим, за наявності злоякісних пухлин надниркових залоз у ба-
гатьох випадках виправданою є лімфодисекція, що включає широку екстирпацію 
паранефральної жирової клітковини з лімфопровідними шляхами та регіонарни-
ми лімфовузлами. Вони розміщені переважно на рівні Th11–Th12 позаду аорти. 
Загальні уявлення про топографію, синтопію надниркових залоз, судинну та лім-
фатичну системи є основою для розробки тактико-технічних підходів до хірур-
гічного лікування пухлин, що виходять з них (вибір доступу, етапи мобілізації 
пухлини, гемостаз, заходи щодо забезпечення безпеки втручання, профілактика). 
Уявлення про топографо-анатомічні характеристики надниркових залоз є необхід-
ними при виконанні як відкритих втручань, так і ендоскопічних операцій, що є 
операціями вибору при пухлинах надниркових залоз. 

Рис. 2.6. Лімфатична система надниркових залоз.
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2.2. Катехоламіни: синтез, метаболізм, екскреція, ефекти дії

Клінічна симптоматика та всі патологічні процеси, що перебігають в організ-
мі хворих з феохромоцитомою/парагангліомою, визначаються ефектом дії кате-
холамінів – продуктів секреції клітин пухлини надниркової залози або позанад-
нирковозалозної локалізації. Катехоламіни (пірокатехоламіни, фенілетиламіни) є 
фізіологічно активними речовинами, що належать до біогенних моноамінів, ме-
діаторами (норадреналін, дофамін) і гормонами (адреналін, норадреналін) сим-
патоадреналової (адренергічної) системи. Синтез адреналіну відбувається тільки 
у мозковій речовині надниркових залоз, де для цього є повний набір необхідних 
ферментів. Норадреналін і дофамін, крім надниркових залоз, синтезуються у стов-
бурі головного мозку, симпатичних нейронах, розсіяних по всьому організму, до-
фамін – у синапсах базальних ядер головного мозку, периферичних тканинах.

Уперше основні етапи біосинтезу катехоламінів намітив наприкінці 50-х років 
H. Blaschko [16]. Дослідження продовжили T. Nagatsu та ін. [17]. Встановлено, що 
ці процеси перебігають у кілька етапів [18–21] (схема 2.2). Загальним попередником 

Схема 2.2. Основні етапи синтезу дофаміну, норадреналіну, адреналіну.
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катехоламінів є амінокислота L-тирозин, яка надходить в організм з їжею або може 
утворюватися в печінці з фенілаланіну під впливом ферменту фенілаланінгідрокси-
лази. Кінцеві продукти перетворення тирозину в тканинах різні. У мозковому шарі 
надниркових залоз процес перебігає до стадії утворення адреналіну, в закінченнях 
симпатичних нервів – норадреналіну, в деяких нейронах центральної нервової сис-
теми він завершується утворенням дофаміну. Під впливом окисного ферменту ти-
розингідроксилази тирозин перетворюється на 3,4-дигідроксифенілаланін (ДОФА).

Для перебігу цього процесу необхідні кофактори, якими слугують кисень 
і тетрагідробіоптерин. Вважають, що цей фермент лімітує швидкість процесу 
біосинтезу катехоламінів та інгібується кінцевими продуктами процесу. Тиро-
зингідроксилаза – головний об’єкт регуляторних впливів на синтез катехоламі-
нів. Перетворення ДОФА на дофамін каталізує фермент ДОФА-декарбоксилаза, 
кофактором для якої є піридоксальфосфат. Останній відносно не специфічний і 
може брати участь у декарбоксилюванні інших ароматичних L-амінокислот.

Дофамін піддається гідроксилюванню ферментом дофамін-β-гідроксилазою 
в норадреналін. Для такої реакції потрібна наявність молекулярного кисню та 
аскорбінової кислоти. Ці процеси перебігають ідентично у мозковому шарі над-
ниркових залоз і місцях скупчення екстраадреналової хромафінної тканини. У 
мозковому шарі надниркових залоз норадреналін під впливом ферменту феніл
етаноламін-N-метилтрансферази перетворюється на адреналін.

Істотним моментом є те, що синтез цього ферменту індукують глюкокорти-
коїди, що надходять у мозковий шар із кіркового по портальній венозній систе-
мі. Значення глюкокортикоїдів для синтезу адреналіну підкреслюється тим, що 
клітини мозкового шару, що продукують норадреналін, розташовуються навко-
ло артеріальних судин, тоді як адреналінсинтезувальні клітини отримують кров 
переважно з венозних синусів, локалізованих у корі надниркових залоз. У пост
гангліонарних закінченнях симпатичних нервів адреналін не утворюється, бо 
відсутня фенілетаноламін-N-метилтрансфераза. Катехоламіни синтезуються у 
спеціалізованих органелах клітини – везикулах (резервні гранули), де вони пере-
бувають у пов’язаній формі в комплексі з аденозинтрифосфатом та специфічними 
білками – хромогранінами [22–24]. Вміст катехоламінів у різних гранулах буває 
різним за кількісним та якісним складом: в одних зберігається тільки адреналін, 
в інших – норадреналін або обидва разом. Катехоламіни вивільняються з над-
ниркових залоз і закінчень симпатичних нервів під впливом стресу, фізичних та 
емоційних навантажень, при підвищенні артеріального тиску, гіпоглікемії тощо. 
Секреція катехоламінів походить із гранул шляхом екзоцитозу за наявності іонів 
кальцію. У результаті вони потрапляють у позаклітинний простір. При нервовому 
імпульсі везикули наближаються до синаптичної мембрани та виділяють медіа-
тор у синаптичну щілину [25, 26]. Разом із катехоламінами в синаптичну щілину 
надходить феніл-β-гідроксилаза, яка каталізує утворення норадреналіну з дофамі-
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ну. Приблизно 60–90 % катехоламінів, що вивільнилися при нервовому імпульсі, 
знову захоплюються адренергічними нейронами та надходять у везикули. Слід 
зазначити, що у феохромоцитах активність ферментів, що регулюють синтез кате-
холамінів, зазвичай буває підвищеною [27, 28].

Катехоламіни розпадаються під впливом двох ферментних систем: кате-
хол-О-метилтрансферази та моноаміноксидази. Під впливом катехол-О-метил-
трансферази за наявності донора метилових груп – S-аденозилметіоніну адрена-
лін перетворюється на метанефрин, норадреналін – на норметанефрин, які під 
впливом моноаміноксидази переходять у альдегіди і далі, за наявності альдегід
оксидази – у ванілілмигдальну кислоту. При зміні порядку дії названих ферментів, 
появі додаткових сполук можливі варіанти утворення проміжних продуктів розпа-
ду, але кінцевим залишається ванілілмигдальна кислота [29–31].

Традиційно феохромоцитому розглядають як гормонально-активну пухлину, 
патогенез і клінічна симптоматика якої зумовлені підвищеним продукуванням ка-
техоламінів та їх впливом на органи і системи людського організму. Насправді ці 
пухлини мають різноманітні гормональні, біохімічні, морфологічні, генетичні та 
інші характеристики. У них виробляються з різною інтенсивністю різні види та 
різна кількість катехоламінів, з певною повнотою і швидкістю перебігають мета-
болічні процеси. Усі ці фактори впливають на спектр та інтенсивність клінічних 
симптомів і ознак, а також можуть бути додатковими джерелами інформації про 
розміри та локалізацію пухлини (наднирковозалозна, екстраадреналова), її добро-
якісну чи злоякісну природу, спорадичне або спадкове походження.

Механізми та ефекти дії катехоламінів на організм у цілому й окремі системи 
та органи в нормі й при патологічних станах, зокрема при хромафінних пухлинах, 
вивчали протягом кількох десятиліть. Їх детально описано в численних моногра-
фіях, посібниках, оглядах [32–42].

Як зазначено вище, катехоламіни, що належать до біогенних амінів, є медіа
торами (норадреналін, дофамін) та гормонами (адреналін, норадреналін) симпа-
тоадреналової (адренергічної) системи. Регуляторні функції цієї системи здійс
нюються через мозкову речовину надниркових залоз та адренергічні нейрони 
симпатичної нервової системи. Продукування їх у фізіологічних обсягах забез-
печує нормальне функціонування численних органів та систем. Накопичення у 
надлишковій кількості, наприклад гіперпродукування пухлиною, призводить до 
розвитку різних патологічних станів.

Мозковий шар надниркової залози можна розглядати як продовження симпа-
тичної нервової системи. У хромафінних клітинах мозкової речовини закінчують-
ся прегангліонарні волокна переважно черевного нерва, а сама мозкова речовина 
є макроскопічним постгангліонарним нейроном, в якому продукуються катехо-
ламіни, що містять 80 % адреналіну, 20 % норадреналіну і менше 1 % дофаміну. 
В цілому нині адреналін і норадреналін виконують такі функції, як: збережен-
ня гомеостазу (артеріальний тиск, рівень глікемії тощо); невідкладна реакція на 
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стрес (страх, боротьба та ін.), швидка перебудова метаболізму, вивільнення інших 
гормонів стресу; адаптаційно-трофічна, забезпечення нормальної роботи систем 
організму як опору чинникам середовища (резистентність) чи поступки середо-
вищу (толерантність). Біологічна активність катехоламінів полягає в їх здатності 
впливати на функціональний стан органів та систем, а також на інтенсивність ме-
таболічних процесів в організмі (табл. 2.1).

Таблиця 2.1. Ефекти дії катехоламінів в організмі

 Ефекти Адреналін Норадреналін

Серцеві

 Ударний обʼєм + -

 Частота серцевих скорочень + + +

 Серцевий викид + + + 0, -

 Аритмія + + + + + + + +

 Коронарний кровотік + + ++

Артеріальний тиск

 Систолічний + + + + + +

 Діастолічний +, 0, - + +

 Середній артеріальний + + +

 Середній легеневий + + + +

Периферичний кровотік

 Загальний периферичний опір - + +

 Мозковий кровотік + 0, -

 Мʼязовий кровотік + + + 0, -

 Шкірний кровотік - - - -

 Нирковий кровотік - - -

 Кровотік у внутрішніх органах + + +

Метаболічні ефекти

 Глюкоза крові + + + 0, +

 Споживання кисню + + 0, -

 Молочна кислота + + + 0, +
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У закінченнях постгангліонарних симпатичних нервів, що іннервують судини, 
серце та інші тканини, секретується норадреналін, який, будучи нейротрансміте-
ром, впливає на клітини і тканини, розташовані в безпосередній близькості. Ви-
ділення адреналіну мозковою речовиною надниркових залоз та норадреналіну за-
кінченнями симпатичних нервів може реалізуватися у вигляді загального впливу 
на організм або локального на певний орган чи тканину. Зокрема, вони збуджують 
діяльність центральної нервової системи, спричиняють посилення і підвищення 
частоти серцевих скорочень, розслаблення гладких м’язів кишечника та бронхів, 
збільшують або зменшують периферичний опір судин, стимулюють глікогеноліз 
і ліполіз, підвищують інтенсивність азотистого обміну, впливають на перенесен-
ня іонів натрію, калію, кальцію через клітинні мембрани. Викликаючи вазоспазм 
у більшості судинних зон, катехоламіни, проте, сприяють розслабленню трахе-
альної та бронхіальної мускулатури, можуть збільшувати або зменшувати брон-
хіальну секрецію. Вони також знижують тонус, перистальтику кишечника та при-
гнічують секрецію. Помірна адренергічна активність стимулює секрецію реніну 
нирками, зниження тонусу жовчного міхура, детрузора сечового міхура.

Катехоламіни мають певні метаболічні ефекти. В основному вони характерні 
для адреналіну, меншою мірою – для норадреналіну. Адреналін у нормальній кон-
центрації впливає на білковий обмін, проявляючи анаболічний ефект, у великій – 
катаболічний. Високий рівень адреналіну сприяє розвитку гіперглікемії, активує 
секрецію глюкагону та пригнічує – інсуліну. Під впливом надлишку адреналіну 
посилюється глікогеноліз у печінці й м’язах та активується глюконеогенез у пе-
чінці й нирках. Захоплення глюкози в м’язах, серці, жировій тканині знижуєть-
ся. Під впливом адреналіну посилюється ліполіз у жировій тканині, активуються 
кетогенез у печінці й використання жирних кислот та ацетооцтової кислоти як 
джерел енергії у серцевому м’язі, нирках, скелетних м’язах. Під його впливом 
збільшується систолічний викид та зменшується загальний периферичний опір; 
норадреналін не впливає на перший показник та підвищує другий. Кровотік у 
мозку, м’язах під впливом адреналіну збільшується, норадреналіну – трохи змен-
шується. Адреналін розслаблює бронхіальні м’язи, матку, а норадреналін – скоро-
чує. На центральну нервову систему адреналін діє збудливо, спричиняє тривогу, 
занепокоєння, норадреналін не впливає. Норадреналін, на відміну від адреналіну, 
може зменшувати частоту серцевих скорочень.

Фізіологічні ефекти катехоламінів реалізуються завдяки їх здатності зв’язува-
тися зі специфічними, чутливими утворами, локалізованими в мембрані ефектор-
них клітин, – адренорецепторами і через них впливати на адренореактивні систе-
ми клітин (табл. 2.2). Механізм дії та кінцевий ефект гормонів бувають різними 
залежно від типів рецепторів на клітинах, їх кількості та вмісту гормону в крові. 
Відомі два класи таких рецепторів: α- і β-адренергічні. Уперше їх описав у 1948  р. 
R. Ahlquist [33]. Рецептори катехоламінів є специфічними глікопротеїнами, які пе-
редають сигнал від гормону в клітину за допомогою різних вторинних посеред-
ників. Відповідно до фізіологічних та біохімічних реакцій на самі катехоламіни 
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або синтетичні аналоги та чутливості до різних блокаторів, адренорецептори, як 
вказано вище, поділяють на дві групи: α- і β-адренорецептори. Це визначає харак-
тер їх впливу на метаболізм клітин-мішеней. Адреналін приблизно однаковою мі-
рою взаємодіє (активує) як з α-, так і з β-рецепторами, норадреналін – переважно 
з α-рецепторами. Наприклад, блокатор фентоламін інгібує α-адренорецептори, а 
пропарнолол – β-адренорецептори.

Таблиця 2.2. Адренергічні ефекти катехоламінів на деякі органи та системи

Органи, системи, 
види обміну

Дія через 
α-адренорецептори

Дія через 
β-адренорецептори

 Серце Ектопічне збудження Збільшення частоти та сили 
серцевих скорочень

Кровоносні судини 
м’язів

Незначне зменшення 
швидкості кровотоку, 
звуження судин

Значне збільшення швидкості 
кровотоку, розширення судин

Кровоносні судини 
мозку

Зменшення швидкості 
кровотоку, звуження судин

Збільшення швидкості 
кровотоку, розширення судин

Кровоносні 
судини черевної 
порожнини

Значне зменшення 
швидкості кровотоку, 
звуження судин

Незначне збільшення 
швидкості кровотоку

Кровоносні судини 
нирок 

Значне зменшення 
швидкості кровотоку 

 Ефекту немає

Кровоносні судини 
шкіри

Значне зменшення 
швидкості кровотоку, 
звуження судин

Незначне збільшення 
швидкості кровотоку

Селезінка Скорочення селезінки Ефекту немає

Бронхи Ефекту немає Розширення бронхів

Кишечник Розслаблення гладких 
м’язів 

Розслаблення гладких м’язів

 Матка Порушення скорочення 
міометрія 

Пригнічення скорочення
міометрія

Сфінктер та 
дилататор зіниці

Розширення Ефекту немає

Вуглеводний
обмін 

Гіперглікемія Гіперлактацидемія
 

Жировий
обмін 

Мобілізація
жирових депо 

Ефекту немає
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Вивчення різних характеристик α- і β-адренорецепторів дозволило уточни-
ти їх класифікацію та, відповідно, додатково виділити по два підтипи кожного 
з них. Обидва підтипи α-адренорецепторів (α1- й α2-) активує норадреналін та 
блокує фентоламін. Однак α1-адренорецептори більш чутливі до адреноміметика 
фенілефедрину та блокатора празозину, α2-адренорецептри – до адреноміметика 
клонідину і блокаторів ідозоксану, йохімбіну. Обидва підтипи β-адренорецепторів 
(β1- і β2-) активує адреноміметик ізопропіл-норадреналін і блокує пропарнолол. 
Паралельно β1-адренорецептори більш чутливі до норадреналіну та блокатора 
практололу, ніж β2-адренорецепти, але значно менш чутливі до адреноміметика 
сальбутамолу. Таку подібність ефектів можна пояснити загальними характерис-
тиками будови катехоламінів, що зумовлює їх здатність до взаємодії з будь-яким 
видом адренорецепторів. Розбіжності в характері біологічної активності катехола-
мінів визначаються різним ступенем їх спорідненості з адренорецепторами різних 
видів. Через різні види адренорецепторів виникають різні клітинні ефекти, які 
бувають протилежними чи синергічними. Наприклад, через α1-адренорецепто-
ри відбувається скорочення гладких м’язів судин, бронхів, матки, уретри, а через 
β2-адренорецептори – розслаблення гладких м’язів цих органів. Глікогеноліз у 
печінці прискорюється через α1- та β2-адренорецептори. Знання такої “мозаїки” 
механізмів та ефектів дії катехоламінів в організмі є необхідним як для селектив-
ного визначення показань до застосування самих катехоламінів, так і для вибору 
засобів, що пригнічують їх активність при патологічних станах.

Біологічну активність катехоламінів слід розглядати спільно з біологічними 
ефектами систем, що взаємодіють із ними. Катехоламіни беруть участь у вивіль-
ненні рилізинг-факторів гіпоталамуса, кортикотропіну, соматотропіну, пролактину 
гіпофізом. Не залишається без їх впливу продукування інсуліну підшлунковою за-
лозою, реніну – нирками. Кортикостероїди посилюють дію катехоламінів на сер-
цево-судинну та центральну нервову системи. Тироксин впливає на метаболізм 
катехоламінів. Інсулін є антагоністом їх дії на вуглеводний та жировий метаболізм. 

Описані ефекти дії катехоламінів мають місце, коли обсяг їх продукування не 
виходить за межі фізіологічних потреб організму. Короткочасний надлишковий 
їх викид у відповідь на несприятливі впливи зовнішнього середовища або пору-
шення гомеостазу має компенсаторний характер і врівноважується зазвичай після 
стабілізації тих чи інших функцій. Внаслідок постійного тривалого гіперпроду-
кування та переповнення організму надмірною кількістю катехоламінів, що спо-
стерігають при пухлинах хромафінної тканини, розвиваються патологічні реакції 
– симптоми, синдроми, які характеризують наявність феохромоцитоми/параган-
гліоми і загрожують здоров’ю та існуванню організму.

Описані морфофункціональні характеристики хромафінної тканини дають 
можливість схематично уявити картину патогенезу пухлин, що виходять з неї, 
приблизно таким чином:

1.	 Патогенез феохромоцитоми/парагангліоми нерозривно пов’язаний із пато-
фізіологічними ефектами гіперпродукування катехоламінів пухлиною.
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2.	 Надмірна стимуляція всіх видів адренорецепторів визначає гемодинаміч-
ні та метаболічні прояви захворювання з переважанням серцево-судинних 
змін.

3.	 Приблизно 2/3 пухлин секретують підвищену кількість адреналіну та нор
адреналіну, 1/3 – лише норадреналін, рідкісні злоякісні пухлини – дофамін.

4.	 Переважна секреція пухлиною норадреналіну визначає більш виражену 
вазоконстрикторну дію, можливість поєднання артеріальної гіпертензії з 
рефлекторною брадикардією, високоамплітудною та злоякісною за клініч-
ним перебігом артеріальною гіпертензією.

5.	 Менш виражена вазоконстрикція у відповідь на дію надлишку адреналіну 
пов’язана зі стимуляцією β-адренорецепторів, що визначають розширення 
судин. 

6.	 Дуже рідкісні феохромоцитоми секретують лише дофамін. Клінічно це 
проявляється “запальним синдромом”, лихоманкою, втратою маси тіла, 
збільшенням швидкості осідання еритроцитів.

7.	 Тривала стимуляція адренорецепторів при феохромоцитомі супроводжу-
ється зниженням їх чутливості до катехоламінів шляхом зменшення щіль-
ності рецепторів на поверхні клітин та порушення їх взаємодії з катехола-
мінами.

8.	 У хворих з феохромоцитомою порушується загальний системний контроль 
гемодинаміки, що особливо значимо в поєднанні з відносною гіповоле
мією, яка виникає внаслідок централізації кровообігу, екстравазації плазми 
при зміні проникності судинної стінки та підвищеного потовиділення.

9.	 При феохромоцитомі гіповолемія зі схильністю до ортостатичних порушень 
є одним із провідних синдромів, що визначають тяжкість стану хворого.

10.	Пряму рецепторну залежність мають такі симптоми феохромоцитоми, як 
посилене потовиділення (стимуляція α-адренорецепторів потових залоз) та 
зменшення маси тіла (ліполіз за рахунок стимуляції β-адренорецепторів).

11.	Контрінсулярний ефект надлишкового рівня катехоламінів у крові визначає 
розвиток у хворих з феохромоцитомою вторинного діабету або порушення 
толерантності до глюкози. Хронологічний зв’язок гіпертензивних кризів з 
гіперглікемією є самостійним діагностичним симптомом феохромоцитоми.

12.	Надлишок катехоламінів також є причиною нейтрофільного лейкоцитозу. 
Стимуляція адренорецепторів кишечника пригнічує його моторну функцію 
та підвищує тонус сфінктерів харчового каналу, що призводить до виник-
нення у хворих хронічних закрепів.

13.	Поряд з катехоламінами феохромоцитома може секретувати низку інших 
вазоактивних субстанцій, що беруть участь у регуляції судинного тонусу 
(серотонін, вазоактивний інтестинальний пептид, нейропептид Y).

14.	Кінцевий результат взаємодії всіх компонентів секреції визначає різнома-
нітність клінічних варіантів захворювання.
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Класифікація та епідеміологія пухлин 
хромафінної тканини

3.1. Класифікація феохромоцитоми/парагангліоми

Будь-яка медична класифікація має на меті впорядкувати уявлення про 
об’єкт, який розглядають, у даному випадку – захворювання, за можли-
вості в стислій формі визначити його основні етіопатогенетичні, пато-
фізіологічні, морфологічні та інші характеристики, представити існуючі 
клінічні форми (варіанти), стадії розвитку, дані про тяжкість патологіч-
ного процесу, результати лікування, ускладнення, прогноз. Елементами 
класифікації для пухлин повинні бути відомості про поширеність та ло-
калізацію. Для пухлин ендокринних залоз вкрай важливими є уявлення 
про їх функціональну (гормональну) активність та відповідні клінічні 
гормональні синдроми. Дані про морфогенез пухлин (доброякісних або 
злоякісних) є визначальними для вибору методів лікування, часто комбі-
нованих, прогнозу. 

Природно, що жодна класифікація не може повністю та вичерпно 
відповідати таким вимогам. У зв’язку з цим, пропонуються різні варіан-
ти класифікацій, які включають більшою чи меншою мірою перелічені 
вище характеристики захворювань або їх поєднання в різних варіантах. 
Прогрес щодо різних форм патології, поява нових знань нерідко змушу-
ють переглядати існуючі класифікації, вносити відповідні корективи, ви-
ключати застарілі категорії, додавати нові. Такі підходи є цілком прий
нятними і для пухлин хромафінної тканини, уявлення про які зазнали 
істотних змін протягом попередніх десятиліть.

Розділ 3
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Клінічна картина феохромоцитоми/парагангліоми характеризується крайньою 
варіабельністю та мінливістю при їх різних формах та на різних етапах перебігу 
захворювання. Для розуміння сутності цієї патології і правильного орієнтування 
у всьому різноманітті її клінічних проявів велике значення має чітка класифіка-
ція, яка була б простою та зручною для постійного користування. Наявність такої 
класифікації дозволить полегшити діагностику, вибрати відповідні методи перед
операційної підготовки, знеболювання і безпечного проведення оперативного 
втручання, оцінити результати лікування та прогноз. 

Існують досить численні клінічні класифікації пухлин хромафінної тканини. 
Вони базуються на поділі пухлин за морфогенезом, локалізацією, поширеністю, 
гормональною активністю, варіантами клінічного перебігу, генетичними харак-
теристиками. Усі характеристики мають свої переваги та недоліки. Підходячи до 
класифікації феохромоцитоми/парагангліоми, насамперед слід зупинитися на пи-
таннях номенклатури. У літературі відсутня єдина думка про найменування пухлин 
хромафінної тканини. Одні автори називають пухлину феохромоцитомою із зазна-
ченням локалізації (наднирковозалозна, позанаднирковозалозна), інші – параган-
гліомою (наднирковозалозна та позанаднирковозалозна). Деякі автори пропонують 
для пухлин хромафінної тканини наднирковозалозної локалізації залишити назву 
“феохромоцитома”, а для позанаднирковозалозної – “парагангліома”. Рекоменду-
ють також терміни “наднирковозалозна парагангліома”, “позанаднирковозалозна 
феохромоцитома”. Дані терміни є, зрештою, обґрунтованими і правильними, але 
невпорядковане використання їх у різних публікаціях та інших медичних докумен-
тах створює певну плутанину. Також виникають труднощі у практичних фахівців, 
особливо тих, хто мало або недостатньо ознайомлений із цими питаннями. 

Фактично терміни “феохромоцитома” і “парагангліома” можна розглядати 
як синоніми, оскільки ці пухлини розвиваються з хромафінної тканини мозко-
вої речовини надниркових залоз, симпатичних та парасимпатичних парагангліїв 
позанаднирковозалозної локалізації, що містять хромафінні клітини, наприклад, 
параганглії симпатичного ланцюжка, тільця Цукеркандля. Формально мозкова ре-
човина надниркової залози також є симпатичним параганглієм. У такій ситуації 
доцільно зберегти найменування “феохромоцитома” для хромафінної пухлини, 
що виходить з надниркових залоз, а пухлину із симпатичних та парасимпатичних 
гангліїв поза наднирковими залозами називати парагангліомою з уточненням і в 
тому, і в іншому випадках їх локалізації. Назва “феохромоцитома” є історичною 
даниною пам’яті, вона базується на одній із властивостей її клітин – забарвлю-
ватися у помаранчевий колір солями хрому. Враховуючи принципи номенклату-
ри хромафінних пухлин, що остаточно не склалися, ми вважаємо можливим у 
подальшому викладі в основному користуватися терміном “феохромоцитома” із 
зазначенням, у разі необхідності, її локалізації, наприклад, феохромоцитома се-
чового міхура, хоча “право громадянства” матиме термін “парагангліома”. Термін 
“парагангліома” може виявитися кращим для топічної характеристики хромафін-
них пухлин, гормонально-неактивних парасимпатичних парагангліом.



47

Найбільш істотним питанням класифікації є поділ хромафінних пухлин за їх 
морфогенезом на доброякісні та злоякісні. Тут і клініцисти, і морфологи стика-
ються із суттєвими труднощами. Основним методом диференціації новоутворень 
за цією ознакою є гістоморфологічний, який застосовують для більшості пухлин 
інших локалізацій. Для хромафінних пухлин, згідно з уявленнями останнього 
часу, він є певною мірою безпідставним. Деякі морфологічні ознаки і характерис
тики доброякісних та злоякісних феохромоцитів майже ідентичні в багатьох хво-
рих обох категорій. Єдиною достовірною ознакою злоякісності феохромоцитоми/
парагангліоми, за сучасними класифікаціями, пропонується вважати наявність 
метастазів, тобто наявність вогнищ пухлинного росту в місцях, де хромафінна 
тканина в нормі відсутня. 

Метастази можна виявляти при первинному зверненні хворого, інколи ж – че-
рез багато років після операції. Тобто невизначеність діагнозу може зберігатися 
тривалий час. Такі класичні ознаки злоякісності пухлин, як судинна і капсулярна 
інвазія, ядерний плеоморфізм, атипові фігури мітозу, вогнища некрозу, ряд гістохі-
мічних показників та інші, нерідко однаково часто властиві доброякісним і злоякіс-
ним феохромоцитам. Маловдалими можна вважати спроби бальної оцінки ступеня 
злоякісності новоутворень, коли кожній ознаці присвоюють певну кількість балів 
залежно від їх достовірності та за сумою балів роблять висновок – є пухлина доб
роякісною чи злоякісною. Тому в багатьох зарубіжних джерелах у характеристиці 
хромафінних пухлин пропонується виключити визначення “доброякісна феохро-
моцитома/парагангліома” та вважати такі пухлини потенційно злоякісними, а влас-
не злоякісними – лише за наявності метастазів. З такими підходами важко погоди-
тися, бо всі хромафінні пухлини (крім тих з виявленими метастазами до моменту 
встановлення діагнозу) потрапляють у розряд потенційно злоякісних і цей діагноз 
може зберігатися невизначено тривалий час або все життя пацієнта, навіть якщо 
не з’являються метастази. Практика, однак, свідчить про те, що більшість хрома-
фінних пухлин усе ж таки є клінічно доброякісними і хворі після радикальних опе-
рацій виліковуються повністю. Отже, дані підходи не є виходом із невизначеного 
становища. Єдиний висновок, який можна зробити в даній ситуації, це те, що даній 
категорії хворих необхідно приділяти підвищену увагу, що полягає в ретельному 
довгостроковому спостереженні, регулярному контролі катехоламінів та ін.

У Класифікації пухлин ендокринних органів, яку запропонувала у 2004 р. Все
світня організація охорони здоров’я (ВООЗ) [1], феохромоцитома визначається 
як пухлина з клітин хромафінної тканини, що виходить із мозкової речовини 
надниркових залоз. Фактично вона сприймається як інтраадреналова симпатич-
на парагангліома. Феохромоцитома буває доброякісною та злоякісною. Пухлину, 
що виходить із скупчень хромафінних клітин поза наднирковими залозами – па-
рагангліїв, класифікують як парагангліому, симпатичну і парасимпатичну. Вона 
також буває доброякісною та злоякісною. Парагангліоми поділяють за основною 
вихідною локалізацією в організмі: симпатичні – медіастинальні, заочеревинні, 
тазові; парасимпатичні – каротидні, югулотимпанічні, ларингеальні, аорто-пуль-
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мональні, парааортальні. Такий поділ дозволяє підкреслити суттєві відмінні ха-
рактеристики, які слід враховувати у клінічній практиці та при проведенні науко-
вих досліджень.

У 2017 р. ВООЗ запропонувала четверту вдосконалену редакцію Класифіка-
ції ендокринних пухлин [2, 3]. Пухлини надниркових залоз представлено у двох 
розділах: “Пухлини кори надниркових залоз” і “Пухлини мозкової речовини над-
ниркових залоз та позанаднирковозалозні парагангліоми”. Пухлини кори наднир-
кових залоз класифіковано так: карцинома кори, аденома кори, пухлини статевого 
стромального зачатка, аденоматоїдні пухлини, мезенхімальні та стромальні пух-
лини (мієлоліпома, шваннома), судинні й вторинні пухлини, композитні та ін.

Для Класифікації пухлин хромафінної тканини рекомендують користуватися 
такими основними положеннями:

1.	 Феохромоцитома надниркових залоз походить з їх мозкової речовини, що 
підтверджує і її номенклатурне найменування.

2.	 Парагангліома походить з позанаднирковозалозних парагангліїв. За біоло-
гічною та клінічною сутністю парагангліоми поділяють на підгрупи:
а) 	парагангліома розвивається з парасимпатичних парагангліїв, які пере-

важно не секретують катехоламінів; зазначають її локалізацію (голова, 
шия), що вважають підтвердженням її парасимпатичного генезу; рідко 
парасимпатична парагангліома може розташовуватися у верхньому се-
редостінні по ходу блукаючого нерва;

б) 	симпатична парагангліома розвивається із симпатичних парагангліїв, що 
локалізуються від основи черепа до дна таза; приблизно 85 % таких пух-
лин розміщені нижче за діафрагму; більшість є гормоносекретувальними.

3.	 Метастатична феохромоцитома/парагангліома визначається як новоутво-
рення однієї із зазначених вище категорій плюс наявність вогнищ хрома-
фінної пухлини в місцях, де хромафінна тканина в нормі відсутня; фактично 
це еквівалент терміна “злоякісна феохромоцитома/парагангліома”.

4.	 Термін “доброякісна феохромоцитома/парагангліома” пропонується виклю-
чити, враховуючи те, що всі ці пухлини мають злоякісний потенціал.

Таким чином, остання редакція Класифікації пухлин хромафінної тканини, яку 
запропонувала ВООЗ, передбачає наявність двох категорій пухлин залежно від їх 
локалізації: феохромоцитоми, що виходить з мозкової речовини надниркових за-
лоз, і парагангліоми, яка виходить з позанаднирковозалозних скупчень хромафін-
них клітин. Парагангліоми, у свою чергу, залежно від локалізації та походження, 
поділяють на дві підгрупи: симпатичні (середостіння, заочеревинний простір, таз) 
і парасимпатичні (голова, шия, частково верхнє середостіння). Парасимпатичні 
парагангліоми майже всі гормонально-неактивні й зазвичай виходять із чотирьох 
груп парагангліїв: каротидних, югулотимпанічних, вагальних, ларингеальних. 
Симпатичні парагангліоми майже всі є гормоносекретувальними і виходять із па-
рагангліїв симпатичних нервів. З класифікації виключено поняття “доброякісна 
феохромоцитома/парагангліома”, яке замінили терміном “пухлина зі злоякісним 
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потенціалом”, і нарешті, замість поняття “злоякісна пухлина” запропоновано тер-
мін “метастатична феохромоцитома/парагангліома”.

Американськиий об’єднаний комітет раку (AJCC) запропонував Класифікацію 
злоякісних хромафінних пухлин за системою ТNM з урахуванням поширеності й 
розмірів пухлини, наявності регіонарних та/або віддалених метастазів [4, 5]. Для 
характеристики пухлин Т використовують три ступені: Т1 – розміри до 5,0 см, Т2 – 
понад 5,0 см, Т3 – наявність пухлини будь-яких розмірів з ознаками інвазії у навко-
лишні тканини та структури. Відсутність чи наявність регіонарних метастазів ха-
рактеризується символами N0 і N1. Аналогічно визначаються віддалені метастази 
– M0 та M1. Залежно від комбінацій цих характеристик виділяють чотири стадії 
поширеності пухлини. Підтвердження регіонарних метастазів при феохромоцито-
мі може становити певні труднощі з огляду на наявність численних паравертеб
ральних парагангліїв (детальніше – в розділі 7).

У вітчизняній практиці терміни “потенційно злоякісна феохромоцитома” і 
“метастатична феохромоцитома” ще не набули належного поширення. Натомість 
широко використовують поняття “доброякісна феохромоцитома/парагангліома” і 
“злоякісна феохромоцитома/парагангліома”. Багато морфологів при описі та ви-
значенні цих пухлин за доказ злоякісності приймає ряд клітинних характеристик 
злоякісного процесу, зазначених вище і прийнятих у сучасній практиці для пухлин 
інших органів, наприклад, наявність капсулярної та/або судинної інвазії, ядерної 
атипії, мітозів тощо. За їх відсутності феохромоцитома/парагангліома доброякісна, 
за наявності – злоякісна. Зокрема, описано кілька типів доброякісних феохромоци-
том: трабекулярний, альвеолярний, дискомплексований, змішаний. При характе-
ристиці злоякісних пухлин виділяють інвазуючі, мультицентричні варіанти. 

Враховуючи сучасні вітчизняні підходи до Класифікації пухлин хромафінної 
тканини – доброякісна та злоякісна феохромоцитома/парагангліома, можна спро-
бувати запропонувати альтернативний, компромісний варіант. До злоякісних мож-
на було б віднести пухлини з доведеними метастазами на момент встановлення 
діагнозу. Пухлини з гістологічними ознаками малігнізації, але без метастазів на 
момент діагностики слід оцінювати як потенційно злоякісні. Новоутворення без 
наявності морфологічних ознак малігнізації і метастазів можна розглядати як доб
роякісні. Вочевидь, частина пухлин другої групи згодом перейде у групу злоякіс-
них, оскільки в них з’являться метахронні метастази, а інші залишаться “клінічно 
доброякісними” протягом періоду спостереження хворого, тобто це будуть потен-
ційно злоякісні пухлини. Те саме можна сказати і про групу пухлин без морфоло-
гічних ознак злоякісності, в частини з яких з часом можуть з’явитися метастази. 
Вочевидь, такі розбіжності у класифікаціях хромафінних пухлин згодом ліквідо-
вуватимуться з більш поглибленим вивченням морфології, гістохімії, генетики цих 
пухлин, уточненням наявності достовірних ознак злоякісності. Могли б зацікавити 
довгострокові результати спостереження груп хворих з феохромоцитомами, які б 
характеризувались різними ступенями малігнізації, на предмет визначення частоти 
появи метахронних метастазів, що свідчили б про їх справжню злоякісність. 



50

Не викликає сумнівів необхідність класифікувати пухлини хромафінної тка-
нини за локалізацією, що дозволить вирішувати низку діагностичних, тактич-
них та технічних питань. Зазвичай у діагнозі вказують: феохромоцитома правої, 
лівої надниркових залоз, двостороння. Для парагангліоми це будуть категорії: 
парагангліома голови, шиї, середостіння, заочеревинного простору, таза з оста-
точним уточненням локалізації в кожному разі. Слід пам’ятати про випадки іс-
нування множинних пухлин. За всіма цими ознаками можна попередньо судити 
про природу пухлини. Наприклад, феохромоцитома найчастіше є доброякісною, 
гормоносекретувальною, парагангліома – злоякісною. Ці дані також допомагають 
у діагностиці, визначенні тактики лікування.

Розподіл пухлин за видами переважно секретованих катехоламінів (адренер-
гічний і норадренергічний фенотипи) дозволяє попередньо судити про локаліза-
цію пухлини: наднирковозалозна феохромоцитома частіше секретує адреналін, 
парагангліома – норадреналін. Ці моменти дають можливість цілеспрямовано ви-
брати відповідний вид і рівень секретованих катехоламінів, які визначають харак-
тер клінічної картини та наявність певних клінічних синдромів, властивих даним 
пухлинам. Поділ їх за цими ознаками має практичне значення.

Усі хромафінні пухлини поділяють на гормоносекретувальні (гормонально-ак-
тивні) й гормонально-неактивні. Для гормонально-активних пухлин, як добро-
якісних, так і злоякісних, характерне існування кількох клінічних форм, які на-
самперед визначаються типом артеріальної гіпертензії. Вона має вирішальний 
вплив на розвиток клінічної картини та перебіг захворювання. Зокрема, виділя-
ють пароксизмальну форму, що перебігає з кризами артеріальної гіпертензії на 
тлі нормотонії. Для змішаної форми характерною є наявність стійко підвищеного 
артеріального тиску з періодичними кризами. За постійної форми кризи відсутні 
й артеріальний тиск постійно зберігається високим. Трапляються безсимптомні 
форми феохромоцитоми/парагангліоми. Це можуть бути варіанти, коли пухлина 
хромафінної тканини взагалі не має гормональної секреції, що особливо часто 
спостерігається при парасимпатичних парагангліомах голови та шиї, але може 
мати місце і при пухлинах інших локалізацій. Безсимптомні феохромоцитоми 
становлять частину інсиденталом – пухлин, виявлених під час обстеження паці-
єнтів щодо інших захворювань. Частину пухлин без клінічних ознак виявляють 
при аутопсії. Деякі пухлини секретують катехоламіни, але в малій кількості, не 
здатній спричинити розвиток клінічних симптомів. Окремі дослідники пропону-
ють розділяти безсимптомну форму на дві категорії: німу та приховану. Перша 
відповідає власне безсимптомній, описаній вище формі, тобто перебігає без жод-
них клінічних ознак, її виявляють за життя як інсиденталому або після смерті при 
аутопсії. Друга перебігає безсимптомно і проявляється раптовим тяжким, часто 
єдиним кризом артеріальної гіпертензії, нерідко зі смертельним результатом або 
розвитком тяжких ускладнень (інфаркт міокарда, інсульт та ін.). Отже, в таких 
випадках клініка феохромоцитоми все ж таки мала місце, хоча й одноразово і ко-
роткочасно. Слід зазначити, що більшість хронічних захворювань спочатку теж 
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перебігає безсимптомно і, досягнувши певного етапу, клінічно маніфестується. З 
огляду на це, приховану форму навряд чи слід відносити до безсимптомних. Най
імовірніше, її доцільно розглядати як атипову, шокогенну зі смертю або розвит-
ком тяжких ускладнень. Можливий також варіант, коли після першого раптового 
кризу на тлі “здоров’я пацієнта” подальший перебіг феохромоцитоми набуває ти-
пового характеру. Відомі варіанти атипового перебігу феохромоцитоми. До них 
можна віднести випадки з моносиндромними проявами, з нападами гіпотензії на 
тлі нормотонії, поєднання з гіперкортицизмом та ін.

Клініка доброякісних та злоякісних гормонально-неактивних пухлин може 
перебігати безсимптомно або, досягнувши великих розмірів, вони викликають 
мас-ефект (пухлина, що пальпується, біль у животі, попереку, дизуричні явища, 
порушення пасажу кишечника). Аналогічні явища можуть бути і при гормоносек
ретувальних пухлинах великих розмірів. Злоякісні пухлини можуть супроводжу-
ватись загальними ознаками пухлинної інтоксикації (загальна слабість, схуднен-
ня, анемія, пірексія, локальні симптоми та ін.). Через існування безсимптомних 
хромафінних пухлин, які частіше виявляють як інсиденталоми, виникає необхід-
ність обов’язкового встановлення можливої ​​гормональної активності будь-якого 
новоутворення і, відповідно, визначення тактики лікування.

Вивчення протягом останніх кількох десятків років генетичних характеристик 
пухлин хромафінної тканини дозволило встановити, що частина з них має спадко-
вий характер і що вони бувають зумовлені мутаціями певних генів, визначаються 
у членів однієї сім’ї без супутньої патології (сімейні форми). Більшість спадко-
вих пухлин є складовою плюригландулярних синдромів, спричинених певними 
генними мутаціями. До них належать синдром множинної ендокринної неоплазії 
2-го та, рідко, 1-го типів (МЕН-1, МЕН-2А, МЕН-2В), синдром Хіппель-Ліндау 
(VHL), нейрофіброматоз 1-го типу (NF1), рідко – синдром Карнея. Мутації групи 
генів сімейства сукцинатдегідрогенази (SDH, -D, -C, -В) є причиною розвитку ізо
льованих сімейних форм хромафінних пухлин. Існування такої ізольованої або 
поєднаної патології висуває ряд додаткових діагностичних та лікувальних зав
дань: пошук супутніх елементів плюригландулярних синдромів, уточнення прог
нозу, проведення додаткових тестів, необхідність обстеження членів сім’ї хворо-
го, залучення додаткових фахівців. У зв’язку з цим, включення до класифікації 
поділу феохромоцитом/парагангліом на спорадичні та спадкові є обґрунтованим 
і правомірним. 

Включення синдрому неспецифічних пухлинних змін передбачає наявність оз-
нак, характерних для злоякісних новоутворень будь-якої локалізації (загальна сла-
бість, втомлюваність, втрата маси тіла, анемія, біль, порушення з боку функцій внут
рішніх органів та ін.). Вони можуть спостерігатися як при гормоносекретувальних, 
так і при гормонально-неактивних пухлинах. Традиційний розподіл за ступенем 
тяжкості клінічних симптомів (легка, середньої тяжкості, тяжка форми) для феохро-
моцитоми навряд чи може бути виправданий. Наприклад, при кризовому перебі-
зі феохромоцитоми на тлі нормотонії хворі можуть почувати себе нормально між 
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епізодами підвищення артеріального тиску. При гормонально-неактивних пухлинах 
клінічних проявів взагалі може не бути, поки вони не досягнуть певних розмірів.

Міжнародна статистична класифікація хвороб та проблем, пов’язаних зі здо-
ров’ям [6], є нормативним документом, який використовують як провідну статис-
тичну класифікаційну основу в системі охороні здоров’я, що забезпечує єдність 
методичних підходів та міжнародну сумісність матеріалів. Останню редакцію цієї 
класифікації затверджено у травні 2019 р. У ній детально розглянуто майже всі 
ендокринні захворювання, які віднесені до IV класу: хвороби ендокринної систе-
ми, розлади харчування, порушення обміну речовин із загальним кодом Е00-Е90. 
Тут лише під кодом Е27.5 включено гіперфункцію мозкового шару надниркових 
залоз, гіперплазію мозкової речовини надниркових залоз, катехоламінову гіпер-
секрецію. Усі ендокринні пухлини, в тому числі надниркових залоз, віднесено до 
II класу – новоутворення; коди С00-Д48. У цьому розділі доброякісним пухлинам 
надниркових залоз присвоєно код Д35.0, злоякісним – С74. Для останніх виділя-
ють коди С74.0 – пухлини кори надниркової залози, С74.1 – пухлини мозкової 
речовини, С75.4 і С.75.5 – пухлини каротидного гломуса та інших шийних пара-
гангліїв. Код Д35.0 присвоєно доброякісним пухлинам надниркових залоз. Тут, як 
не дивно, не виділяються пухлини кіркової та мозкової речовин, але коди Д35.6 і 
Д35.8 присвоєно гломусним пухлинам та ураженням більше однієї залози відпо-
відно. Ця класифікація навряд чи застосовна для клінічних цілей. Насправді вона 
є нормативним статистичним документом.

На підставі коротко представлених основних характеристик пухлин хромафінної 
тканини можна запропонувати варіант Класифікації феохромоцитоми/парагангліо-
ми з урахуванням морфогенезу, наявності генетично зумовлених форм, локалізації, 
ознак гормональної активності, характеру основних клінічних синдромів та ін.

Класифікація феохромоцитоми/парагангліоми
За морфогенезом:

1. Доброякісна.
2. Умовно-злоякісна.
3. Злоякісна.

За етіопатогенезом: 
1.	Спорадична.
2.	Спадкова (у складі синдромів МЕН-1, МЕН-2, Хіппель-Ліндау, нейрофіб

роматозу 1-го типу, сімейної). 
За локалізацією:

1. Феохромоцитома надниркової залози (одно- і двостороння).
2. Парагангліома (солітарна, множинна): 

– голова, шия;
– середостіння; 
– заочеревинний простір;
– таз.
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За гормональною активністю:
1. Гормонально-активна (гормоносекретувальна).
2. Гормонально-неактивна.

За типом гормональної секреції:
1. Адренергічна.
2. Норадренергічна.
3. Змішана.

За типами (варіантами) артеріальної гіпертензії та основними клінічними 
синдромами:

1. Гормоносекретувальні пухлини із синдромами:
– пароксизмальної гіпертензії;
– змішаної гіпертензії;
– постійної гіпертензії;
– шокогенний варіант;
– атиповий;
– безсимптомний;
– компресійний (мас-ефект);
– неспецифічні пухлинні ознаки.

2. Гормонально-неактивні пухлини із синдромами:
– компресійний (мас-ефект);
– неспецифічні пухлинні ознаки;
– безсимптомний.

У цілому нині ця, як і інші, Класифікація пухлин хромафінної тканини далека 
від досконалості. Очевидно, поява нових знань про дану патологію дасть змогу 
створити більш досконалу, вичерпну, патогенетично обґрунтовану, клінічно зруч-
ну та повну Класифікацію пухлин хромафінної тканини.

3.2. Епідеміологія пухлин хромафінної тканини

Пухлини хромафінної тканини дотепер належать до рідкісних, часом казуїс-
тичних, форм патології. У літературі найчастіше описують невеликі серії спо-
стережень хворих із клінічними синдромами феохромоцитоми/парагангліоми, 
нерідко діагностовані після смерті. Ситуація трохи покращилася протягом остан-
ніх десятиліть, коли в клінічній практиці набули поширення точні методи визна-
чення катехоламінів та їх метаболітів, ефективні методики топічної діагностики, 
з’явилися дані про спадкову природу частини пухлин. Однак у клініцистів нечас
то виникає думка про феохромоцитому при зустрічі з хворими, які страждають 
від різних форм артеріальної гіпертензії або деяких інших симптомів, властивих 
хромафінним пухлинам. Дані про епідеміологію пухлин хромафінної тканини ха-
рактеризуються значним розмаїттям наведених відомостей про цю патологію, її 
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поширеність, захворюваність, співвідношення доброякісних і злоякісних форм та 
ін. Така ситуація пов’язана, крім рідкості феохромоцитоми, з труднощами діаг
ностики. Значної частини випадків не виявляють за життя пацієнтів [7–12].

Локалізація феохромоцитоми/парагангліоми відповідає місцям скупчення клі-
тин хромафінної тканини, тобто практично від основи черепа до крижів. Приблиз-
но 80–85 % пухлин виходять із мозкової речовини надниркових залоз. Їх, за прий-
нятою номенклатурою, вважають феохромоцитомами. Інші 15–20 % хромафінних 
пухлин розвиваються із симпатичних та парасимпатичних гангліїв і є параган-
гліомами. До 90 % наднирковозалозних феохромоцитом бувають односторонні-
ми, інші – двосторонніми. У дітей позанаднирниковозалозну локалізацію пухлин 
спостерігають у 25–30 % випадків. Односторонні пухлини частіше трапляються 
у правій наднирковій залозі й приблизно в 65 % випадків супроводжуються па-
роксизмальною гіпертензією. Двосторонні адреналові феохромоцитоми нерідко 
спостерігають у хворих із спадковими синдромами. Частка парагангліом стано-
вить 20–23 %, і значна їх частина є мультифокальними та поєднуються зі спадко-
вими синдромами. Ці пухлини частіше спостерігають у хворих віком до 20  років, 
рідше – після 60. Загалом деякі автори вважають, що приблизно 98 % даних пух-
лин локалізуються субдіафрагмально, у черевній порожнині й тазі, менше 2 % – у 
грудній клітці та 0,2 % – на шиї [9, 10, 13, 14–18]. 

Слід зазначити, що перелічені характеристики наведено майже у всіх публіка-
ціях, присвячених хромафінним пухлинам, і перерахувати їх просто неможливо. 
Основним клінічним синдромом пухлин хромафінної тканини є синдром арте-
ріальної гіпертензії, який проявляється в декількох формах і, зрештою, визначає 
клінічну картину захворювання, його тяжкість, перебіг та результати. За даними 
низки статистик, у світі налічується близько мільярда людей із стійко підвище-
ним артеріальним тиском. Артеріальну гіпертензію виявляють у 10–30 % дорос-
лого населення в різних регіонах земної кулі [19]. У США, за різними джерелами 
[16, 19–21], кількість таких хворих становить 76–85 млн людей, тобто приблизно 
29,1  % дорослого населення. В Україні налічується 11 млн осіб із стійко підвище-
ним артеріальним тиском (29 % дорослого населення) [22]. За даними статистич-
ної комісії Європейського Союзу [23], у 2010 р. серед мешканців Німеччини віком 
понад 20 років було 15,93 млн осіб з артеріальною гіпертензією, у Великій Брита-
нії – 10,39, у Франції – 8,2, в Італії – 9,71, в Іспанії – 6,4. До 2025 р. запланований 
приріст показників у цих країнах передбачається на 9, 18, 17, 17, 22 % відповідно. 
Загалом кількість хворих на артеріальну гіпертензію збільшиться на 15,3 % і з 
50,6 млн досягне 58,4 млн осіб. Стійко підвищений артеріальний тиск є найбільш 
поширеною причиною розвитку тяжких серцево-судинних, цереброваскулярних, 
ниркових ускладнень (серцева недостатність, інфаркт міокарда, миготлива арит-
мія, інсульт, церебросклероз, нефросклероз), що викликають інвалідизацію та 
смертність. Артеріальна гіпертензія серед причин смертності стабільно посідає 
перше місце вже протягом багатьох років [24–26].
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Більшість випадків стійкої артеріальної гіпертензії (приблизно 80–85 %) при-
падає на частку есенціальної гіпертонічної хвороби. У 15–20 % хворих гіпертензія 
має вторинне походження – ниркові, судинні, ендокринні форми. Якщо причини 
есенціальної гіпертонічної хвороби залишаються досі остаточно нез’ясованими, 
то походження та основні етапи патогенезу вторинних гіпертензій, у тому чис-
лі ендокринних, вивчено детальніше. Підвищення артеріального тиску може су-
проводжувати низку ендокринних захворювань. До них належать тиреотоксикоз, 
гіперпаратиреоз, цукровий діабет, захворювання надниркових залоз – феохромо-
цитома, хвороба Іценка – Кушинга, пухлини кори надниркових залоз із клінікою 
синдрому Кушинга, вірилізації, фемінізації, гіперальдостеронізму, адреногені-
тальний синдром, деякі уроджені генетично зумовлені захворювання. При всіх 
цих формах патології артеріальна гіпертензія після успішного лікування основно-
го захворювання часто ліквідовується або її перебіг покращується.

Для пухлин хромафінної тканини характерні три основні форми артеріальної 
гіпертензії. Пароксизмальну форму спостерігають тоді, коли на фоні нормотонії у 
хворих виникають періодичні кризи зі збільшенням величин артеріального тиску 
до 260–300/150–180 мм рт. ст. та розвитком відповідної клінічної симптоматики. 
Змішаний варіант перебігу характеризується постійним підвищенням тиску, на 
тлі якого повторюються кризи. І нарешті, стала форма супроводжується стійким 
підвищенням артеріального тиску без кризів. Пароксизмальну і змішану форми 
гіпертензії при феохромоцитомі спостерігають приблизно однаково часто – в 40–
45  % випадків, постійну – в 7–11 %, нормотензію без кризів та/або з гіпотензив-
ними епізодами – в 5–15 %. У зарубіжній літературі змішану та постійну форми 
розглядають разом як постійну [27–30].

В абсолютних величинах захворюваність на феохромоцитому визначається в 
межах 3–10 випадків на 1 млн населення на рік [17, 31–33]. У США захворюва-
ність реєструється на рівні до 500–1600 нових випадків феохромоцитоми на рік, 
поширеність – близько 1:6500 та 1:2500 [7]. Розрахунковим шляхом встановлено, 
що поширеність феохромоцитоми перебуває в межах 1/4500–1/17 000 чоловік [7, 
34, 35]. За даними численних публікацій, поширеність пухлин хромафінної тка-
нини становить 0,05–0,1 % у загальній популяції та 0,1–0,6 % серед дорослих осіб 
з артеріальною гіпертензією [8, 9, 15, 35–39]. Вона зростає до 1,9 % при спря-
мованому біохімічному скринінгу – дослідженні катехоламінів серед осіб груп 
ризику [40]. Відзначено збільшення частоти феохромоцитоми у групах осіб, які 
страждають від хронічної гіпоксії, жителів високогірних районів, хворих із сер-
цево-судинною, легеневою патологією [41]. Однак усі ці цифри можуть суттєво 
відрізнятися залежно від аналізу поширеності пухлин у різних вікових групах, 
способів обстеження хворих на артеріальну гіпертензію, генетичного тестування, 
появи категорії інсиденталом надниркових залоз та ін.

Наведені величини слід вважати заниженими, оскільки до 50–60 % випадків 
захворювання не реєструють за життя пацієнтів [18, 42, 43]. За даними клініки 
Мейо, що охоплюють п’ятдесятирічний період, при 40 078 розтинах феохромоци-
тому виявили в 54 випадках (31 жінка, 23 чоловіки) (0,13 %) [42]. З них у 41  (76 %) 
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діагноз феохромоцитоми за життя не було встановлено, а у 13 (55 %) осіб із не-
встановленою пухлиною вона стала причиною смерті. Аналогічні результати на-
водять шведські дослідники, які зазначають, що 40 % феохромоцитом виявляють 
після смерті, особливо у похилому віці [44]. Частота виявлення феохромоцитоми, 
за даними аутопсії, в Австралії становить 1/2301 [43]. Китайські дослідники по-
відомляють про 4 (0,05 %) феохромоцитоми, виявлені при 8486 аутопсіях, причо-
му в 3 випадках вони стали причиною смерті хворих [45]. Як казуїстику можна 
відзначити випадок феохромоцитоми, виявленої у президента Сполучених шта-
тів Америки Д. Ейзенхауера (1953–1961). Протягом майже 20 років він страждав 
від артеріальної гіпертензії з періодичними кризами. Лікувався гіпотензивними 
препаратами. Помер у 1969 р. від інфаркту міокарда. При аутопсії було виявлено 
феохромоцитому лівої надниркової залози.

Іншими джерелами для судження про поширеність феохромоцитоми є чис-
ленні дані, що публікуються, про наявність її серед випадково виявлених пухлин 
надниркових залоз – інсиденталом. У цілому при комп’ютерній томографії інси-
денталоми надниркових залоз виявляють у 3–4 % хворих і до 8–10 % осіб, об-
стежуваних щодо інших, ненаднирковозалозних захворювань. За даними 19 пуб
лікацій, частота виявлення феохромоцитоми серед інсиденталом надниркових 
залоз коливалася в межах 0–19 % в окремих серіях і в середньому дорівнювала 
2,85 %. В італійському огляді, що включає відомості з 25 італійських центрів, 
повідомляється про 1004 хворих з інсиденталомами надниркових залоз, з яких 
прооперували 380  осіб [46]. Серед них у 42 (11 %) було гістологічно підтвердже-
но феохромоцитому. З них підвищення рівня катехоламінів у крові зареєстрували 
в  60 % випадків, у добовій сечі – у 86 %. Ще в одному польському огляді повідом-
ляється, що з 1111 виявлених інсиденталом надниркових залоз феохромоцитому 
виявили в 3 % хворих [47]. Найбільш репрезентативні дані представили L. Barzon 
та ін. [48]. Серед 3868 інсиденталом, описаних у 26 серіях спостережень, частота 
феохромоцитоми визначалася в межах 0–23,3 %. У середньому вона становила 
5,6 %. Дещо більші величини наводять японські дослідники [49]. Серед 2455 ін-
сиденталом надниркових залоз феохромоцитому було виявлено в 7,9 % випадків. 
У цілому частота виявлення феохромоцитоми серед інсиденталом надниркових 
залоз, в основному заочеревинного простору, становить 4–6 %. 

У клінічній практиці для характеристики пухлин хромафінної тканини стало 
поширеним правило “десятки”, чи 10 %. Зміст його зводиться до того, що 10 % 
феохромоцитом є злоякісними, 10 % – позанаднирковозалозними (з них 10 % – по-
заочеревинними), 10 % – двосторонніми, 10 % виявляють у хворих з нормальним 
артеріальним тиском, 10 % – у дітей, 10 % – спадкові. Проте в останні роки ця кон-
цепція похитнулася [9, 13, 50–52]. З відкриттям спадкових форм та запровадженням 
генетичного тестування значно збільшилася кількість діагностованих феохромо-
цитом цього типу. Частота їх досягає 20–24 % і навіть 40 % [13, 53–55]. Спадкові 
форми феохромоцитоми зустрічаються у складі названих генетично детермінова-
них синдромів, а також як ізольовані сімейні форми. Останні найчастіше бувають 
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зумовлені мутаціями генів сімейства сукцинатдегідрогенази (SDH). У структурі цих 
генетично зумовлених синдромів феохромоцитома при синдромах МЕН-2А та -2В 
реалізується до 50 % випадків, при синдромі Хіппель-Ліндау – 20–25 %, при нейро-
фіброматозі 1-го типу та в суто сімейних випадках – приблизно до 5 %. Злоякісними 
ці пухлини бувають у 5–12 % хворих при синдромах МЕН-1 і -2, Хіппель-Ліндау, 
нейрофіброматозі 1-го типу і до 24–70 % при сімейних формах [13–15, 53–56].

Епідеміологічні характеристики феохромоцитоми/парагангліоми зазнали суттє-
вих змін в останні десятиліття. Наприклад, використовуючи дані Данського націо-
нального регістру за 1997–2015 рр., A. Ebbehoj та ін. [57] встановили, що у 2007–
2015 рр. захворюваність на феохромоцитому досягла 4,65 випадку/1 млн населення 
на рік, тоді як у попередні 1977–2006 рр. ця величина дорівнювала 2,06, тобто при-
ріст становив 122,7 %. А. Berends та ін. [58], очевидно, працюючи з даними того 
ж регістру, спостерігали збільшення цих показників в інші часові відрізки – з ве-
личин 2,9 випадку/1 млн населення на рік у 1995–1999 рр. до 4,6 у 2011–2015 рр. 
Вони ж зазначили, що для секретувальних парагангліом ці величини дорівнювали 
0,08 та 0,11 відповідно. Підвищення даних показників, як вони вважають, відбуло-
ся за рахунок удосконалення методів топічної діагностики та появи групи інсиден-
талом надниркових залоз, які надалі виявилися феохромоцитомами.

Демонстративні дані, що характеризують феохромоцитому в епідеміологічному 
аспекті, представила група китайських дослідників [56], які протягом 16 років спо-
стерігали 167 702 хворих з різною патологією, в середньому 10 481 на рік. У 910 
(0,54 %) випадках було виявлено захворювання надниркових залоз. Феохромоцито-
му, що локалізувалася у надниркових залозах, діагностували у 139 (0,08 %) хворих, 
позанаднирковозалозну парагангліому – в 42 (0,03 %). Пухлини були доброякісни-
ми у 102 (73,4 %) пацієнтів з адреналовою феохромоцитомою, умовно-доброякісни-
ми – у 29 (20,9 %) та злоякісними – у 8 (5,7 %). Зі 102 доброякісних пухлин 8 (7,8 %) 
входили до складу синдрому МЕН-2. З-поміж позанаднирковозалозних пухлин 18 
(48,2 %) виявилися доброякісними, 12 (28,6 %) – умовно-злоякісними та 12 (28,6 %) 
– злоякісними. Співвідношення цих трьох видів хромафінних пухлин суттєво не 
змінювалося протягом 1993–2008 рр., лише відзначено тенденцію до збільшення 
частоти злоякісних пухлин із віком у чоловіків. Двосторонні пухлини частіше були 
злоякісними, ніж односторонні, – 25,0 та 15,7 % відповідно.

Хоча феохромоцитому традиційно вважали переважно доброякісною нейро
ендокринною пухлиною, останнім часом, після перегляду морфологічних кри-
теріїв злоякісності, співвідношення доброякісних/злоякісних пухлин змінилося. 
У зв’язку з цим, багато клініцистів вважає можливим значну частину пухлин роз-
глядати як потенційно злоякісні й лише за наявності метастазів – як абсолютно 
злоякісні, що відобразилося в останній редакції Класифікації ендокринних пух-
лин, яку запропонувала ВООЗ. За даними літератури, частка злоякісної феохро-
моцитоми/парагангліоми у структурі хромафінних пухлин коливається в межах 
6,5–13,0  % і навіть 26 %. Більш високою є частота злоякісних парагангліом порів-
няно з наднирковозалозними феохромоцитомами [13, 32, 33, 36, 59–61].
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У зв’язку з виникненням нових підходів, коли злоякісними вважають тільки пух-
лини з метастазами, виявленими під час діагностики, або коли останні з’являються 
в різні терміни після оперативного лікування, встановити справжнє співвідношення 
доброякісних та злоякісних хромафінних пухлин дуже важко. В одній і тій же серії 
хворих на момент операції буде певна кількість пацієнтів з метастазами – злоякісні 
пухлини, а через деякий час, у зв’язку з появою метахронних метастазів після ви-
далення “гістологічно доброякісних” пухлин, іноді через 10–15 років, цей показник 
зміниться в бік збільшення кількості злоякісних пухлин. Протилежна ситуація має 
місце, коли за наявності гістологічних ознак злоякісності метастази та рецидиви не 
виникають і хворі залишаються здоровими протягом десятків років.

 Віковий та статевий склад хворих з феохромоцитомою досить варіабельний. 
Найчастіше її виявляють у віковому інтервалі 30–50 років, частіше – ближче до 
50, рідко – в дітей та після 60 років. Пік захворюваності припадає на другу – третю 
декаду життя у чоловіків та третю – четверту – в жінок. Співвідношення чоловіків/
жінок має різноспрямований характер. Є дані про переважання чоловіків у струк-
турі цієї патології; співвідношення чоловіків/жінок коливалося в межах 1,0:1,0, 
4,3:3,0 та 5,1:2,5. В інших повідомленнях ішлося про переважання жінок (2,3:1,0, 
1,9:1,0). Треті відзначали рівні пропорції [9, 11, 18, 35, 44, 62–65]. У вищезгаданій 
статистиці C. Jang та ін. вікові показники проаналізовано залежно від типу пухлин 
– доброякісні, злоякісні [56]. Середній вік хворих з доброякісними феохромоци-
томами дорівнював 42,7 року (10–74), умовно-злоякісними – 40,1 року (13–66), 
злоякісними – 51,6 року. Середній вік хворих з доброякісними та умовно-зло
якісними пухлинами позанаднирниковозалозної локалізації становив 43,1 (20–75) 
і 45,2 (28–65) року відповідно. Хворі зі злоякісними пухлинами цієї локалізації 
були молодшими, та їх вік у середньому дорівнював 37,8 року (14–58). Хворі з 
наднирковозалозними пухлинами були старшими (51,6 року). Автори також за-
значають, що двосторонні пухлини частіше виявлялися злоякісними (25 %), ніж 
доброякісними (15,7 %) та потенційно злоякісними (6,9 %). У цілому практично 
будь-яка робота, присвячена клінічним аспектам хромафінних пухлин, тією чи 
іншою мірою висвітлює їх демографічні характеристики. Завершуючи цей розділ, 
доцільно було б звернутися до деяких гіпотетичних показників епідеміології фео
хромоцитоми. Зокрема, як зазначено вище, у США, за різними даними, налічуєть-
ся 76–85 млн осіб зі стійко підвищеним артеріальним тиском. Використовуючи 
мінімальну величину (76 млн), можна вважати, що в країні за наявності населен-
ня, що становить 318 914 629 осіб (2014 р.), у 23,8 % є артеріальна гіпертензія. 
Маніпулюючи середніми даними частоти феохромоцитоми серед осіб з артеріаль-
ною гіпертензією (0,1–0,6 %) і взявши за основу середню величину 0,3  %, можна 
припустити наявність у країні 228 000 хворих із цією формою патології.

В Україні, за даними Інституту кардіології імені академіка М. Д. Стражеска [22], 
налічується 11 млн осіб із високим артеріальним тиском, що з кількості доросло-
го населення (36,7 млн) становить 29,9 %. Використовуючи принципи розрахунку, 
наведені вище, можна визначити ймовірну кількість хворих з феохромоцитомою – 
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33 000. Якщо взяти мінімальні величини поширеності феохромоцитоми серед хво-
рих на артеріальну гіпертензію, тобто 0,1 %, то отримані результати також будуть 
досить вражаючими. Очікувана загальна кількість хворих становитиме 11 000. Для 
порівняння можна зіслатися на дані двох найбільших установ, де виконують опе-
рації з приводу феохромоцитоми. У хірургічній клініці Інституту ендокринології 
з приводу феохромоцитоми оперують 20–22 хворих на рік. Приблизно аналогічну 
кількість цих операцій проводять у Центрі ендокринної хірургії МОЗ України. 

Певний інтерес становлять епідеміологічні характеристики пухлин хромафін-
ної тканини у структурі загальної ендокринної хірургічної патології (операції на 
щитоподібній, паращитоподібних, статевих, надниркових залозах, транспланта-
ції). З цією метою розглянуто матеріали хірургічної діяльності клініки Інститу-
ту ендокринології впродовж 1977–2006 рр. Наведені дані доцільно аналізувати 
в окремі часові періоди у зв’язку з можливостями діагностики, що змінювали-
ся, розробкою нових тактичних підходів до лікування різних форм адреналової 
патології, появою умовно “нових форм” патології – інсиденталом. Паралельно 
змінювалися умови роботи клініки, матеріальна база, кадрове забезпечення та ін. 
У 1966–1976 рр. клініка працювала на базі міської клінічної лікарні імені Жовтне-
вої революції (нині – Олександрівської) м. Києва і мала 15–17 ліжок у загальнохі-
рургічному відділенні. З 1977 р. після завершення будівництва другої черги Інс
титуту ендокринології вона працює на базі сорокаліжкового відділення. Клініка 
має достатню матеріальну базу, забезпечена низкою допоміжних служб (клінічні, 
гормональні, радіологічні та інші лабораторії, рентгенологічне відділення). При 
клініці є відділення інтенсивної терапії та реанімації на 6 ліжок, анестезіологічна 
служба. Значно підвищився рівень професіоналізму працівників. Усе це справило 
позитивний вплив на зростання хірургічної активності. 

Результати тридцятирічної хірургічної діяльності клініки для більшої об’єк-
тивності, зручності сприйняття, можливості порівняльної оцінки отриманих да-
них проаналізовано за десятирічними відрізками часу. Даних після 2006 р. не на-
ведено з деяких об’єктивних причин, хоча, за наявними відомостями, протягом 
2007–2014 рр. було прооперовано ще 156 хворих з феохромоцитомою. З урахуван-
ням ще 33 операцій, виконаних до 1977 р., сумарно хірургічна клініка Інституту 
ендокринології має досвід лікування 663 хворих (до 2006 р.) з пухлинами хрома-
фінної тканини. Даний досвід, безперечно, є одним із найбільших у світовій прак-
тиці. Для порівняння можна сказати, що у Московському інституті ендокринології 
протягом 1957–2000 рр. прооперували 512 хворих з феохромоцитомою.

Відповідно до поставлених завдань, було розглянуто оцінку складової частини 
пацієнтів із хромафінними пухлинами в загальній кількості хворих з патологією 
ендокринного профілю, які лікувалися у клініці протягом 1977–2006 рр., а також 
співвідношення їх з кількістю пацієнтів, оперованих із приводу захворювань кори 
надниркових залоз (пухлини, хвороба Іценка – Кушинга).

Співвідношення різних форм хірургічної ендокринної патології аналізували за 
кількістю прооперованих хворих, а не за кількістю операцій, оскільки остання є 
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більшою. Наприклад, 667 пацієнтам із хворобою Іценка – Кушинга було проведено 
тотальну двосторонню адреналектомію, тобто виконано 1274 операції. Аналогічну 
картину спостерігали в частини хворих із двосторонньою феохромоцитомою. Тран-
сплантації культур тканин ендокринних залоз деяким хворим проводили кілька разів.

Загальна хірургічна активність клініки за вказаний період зросла у другому 
та третьому десятиліттях. Кількість прооперованих хворих збільшилася на 63,5 
і 45,6 % відповідно. Хворих з феохромоцитомою в зазначені періоди було 2,13, 
1,53 та 1,67 %, у середньому 1,73 %. Підвищення показника в першому десяти-
літті можна пояснити нижчою абсолютною кількістю хворих. У другому та тре-
тьому десятиліттях при відносно рівній кількості хворих показники залишалися 
незмінними. Таким чином, один випадок феохромоцитоми припадав на 46, 65 та 
59, в середньому 57 хворих ендокринного хірургічного профілю. З приводу хі-
рургічних захворювань надниркових залоз (хвороба Іценка – Кушинга, пухлини 
кори надниркових залоз, феохромоцитома) було прооперовано 1958 (7,15 %) осіб 
від загальної кількості хворих. Ці показники за періодами становили 8,13, 6,52, 
6,85  %, у середньому 7,16 %. При оцінці частки хворих з феохромоцитомою се-
ред прооперованих із приводу захворювань надниркових залоз встановлено, що 
вона становила 27,98 % у перший період, 23,56 % – у другий та 24,4 % – у третій, 
у середньому 25,31 %. Практично в кожного четвертого хворого з хірургічною 
патологією надниркових залоз виявляли феохромоцитому. 

Слід вказати також на зміни у структурі хірургічних захворювань наднирко-
вих залоз. Простежується тенденція до збільшення кількості хворих з пухлинами 
кори надниркових залоз та зменшення – із хворобою Іценка – Кушинга. Такі зру-
шення можна пояснити різними факторами. Остаточне встановлення гіпотала-
мо-гіпофізарного патогенезу хвороби Іценка – Кушинга зумовило зміну підходів 
до її лікування. Основним об’єктом втручання став гіпофіз, точніше його аде-
нома. Відповідно, значно зменшилася кількість двосторонніх тотальних адрена-
лектомій, тяжких інвалідизуючих втручань. Паралельно вдосконалення методів 
візуалізації надниркових залоз (ультразвукове дослідження, комп’ютерна, маг-
нітно-резонансна, позитронно-емісійна томографія) супроводжувалося підви-
щенням кількості новоутворень надниркових залоз, які виявили, частина з яких 
підлягала хірургічному лікуванню. Таким чином, наведені відомості свідчать про 
те, що хромафінні пухлини становлять певну частину ендокринної хірургічної 
патології, особливо серед захворювань надниркових залоз, що визначає підвище-
ну увагу до них.
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Клініка і перебіг феохромоцитоми/
парагангліоми

4.1. Клінічні форми. Кризи артеріальної гіпертензії

Приступаючи до клінічної характеристики пухлин хромафінної ткани-
ни, слід ще раз згадати про вкрай варіабельні прояви даної патології, що 
нерідко вводять в оману і становлять складну діагностичну проблему для 
клініциста, який стикається з нею, навіть досвідченого. Ці пухлини харак-
теризуються крайнім різноманіттям численних клінічних симптомів та оз-
нак, інтенсивністю їх проявів, послідовністю виникнення, поєднаннями у 
вигляді окремих синдромів. Описано понад 80 симптомів захворювання. 
“Великим імітатором” називав феохромоцитому J. deCourcy за її здатність 
ховатися під масою численних інших захворювань [1]. R. Robinson упо-
дібнював феохромоцитому “метаболічному вулкану”, який довший час 
залишається сплячим, а потім активізується з такою силою, що може при-
звести хворого до загибелі [2].

Уявлення про феохромоцитому як самостійну нозологічну одиницю 
почали формуватися з другої половини ХХ ст. Раніше пухлини опису-
вали як поодинокі казуїстичні випадки, рідко було 2–4 спостереження. 
Основну увагу приділяли симптоматиці, клінічному перебігу, усклад-
ненням цих пухлин. Достовірні методи біохімічної та топічної діагнос-
тики ще тільки розробляли. Цим можна певною мірою пояснити і появу 
посилань на роботи минулих років при описі клініки феохромоцитоми 
в даному розділі. Основним і найчастішим клінічним синдромом, який 
супроводжує цей вид пухлин, є епізод артеріальної гіпертензії, що гостро 

Розділ 4
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розвивається, – криз, який характеризується порушеннями гемодинаміки і супут-
німи розладами функцій або ушкодженням різних органів та систем з розвитком 
ускладнень різного ступеня. 

Причиною розвитку кризу найчастіше є надлишкове продукування пухлиною 
катехоламінів, які одномоментно у великій кількості надходять у кровотік. Крім 
них, клітини частини пухлин здатні виробляти ще ряд біологічно активних речо-
вин. До них належать вазоактивний інтестинальний пептид (VIP), опіоїдні пеп-
тиди (енкефалін, β-ендорфін), ендотелін-1, меланоцитостимулювальний гормон, 
нейропептид Y, адренокортикотропний гормон, вазопресин, соматостатин, перед-
сердний натрійуретичний пептид. Потрапляючи в судинне русло разом з катехо-
ламінами, вони роблять свій істотний внесок у розвиток гіпертензивного та ряду 
інших синдромів, які спостерігають при хромафінних пухлинах [3–7].

Клінічна картина гіпертензивного кризу, що супроводжує феохромоцитому, 
часто має своєрідний характер. Поєднання таких ознак, як раптовий інтенсивний 
головний біль, пітливість, тремтіння, блідість, тахікардія, які супроводжуються 
стрімким підвищенням артеріального тиску, викликає велику підозру щодо на-
явності у хворого пухлини хромафінної тканини. Тяжкість кризів не завжди за-
лежить від кількості продукованих катехоламінів. Слід зазначити, що бувають 
випадки, коли феохромоцитома перебігає з мінімальними симптомами або вони 
взагалі відсутні, а пухлину виявляють випадково при обстеженні з приводу іншої 
патології чи при аутопсії. Цей момент певною мірою не дає можливості уявити 
справжню поширеність хромафінних пухлин за клінічними даними в загальній 
популяції.

Існує кілька причин безсимптомного або малосимптомного перебігу феохро-
моцитоми. Адренергічні рецептори клітин пухлин у деяких хворих не чутливі до 
надмірної кількості продукованих катехоламінів. В інших випадках значна части-
на секретованих катехоламінів метаболізується безпосередньо в клітинах пухли-
ни, а їх кількість, що надходить на периферію, не достатньою, щоб викликати клі-
нічну картину кризу. На початкових етапах захворювання за наявності невеликих 
пухлин обсяг продукованих гормонів також не достатній і клінічна картина може 
мати “змазаний” характер або симптоми можуть бути відсутніми. І нарешті, іс-
нують первинно гормонально-неактивні пухлини хромафінної тканини. У цьому 
відношенні заслуговує на увагу описаний R. Robinson трагічний випадок феохро-
моцитоми [2]. Одному його науковому співробітнику доручили визначити вміст 
катехоламінів у сечі біологічним методом. Як контроль він використав власну 
сечу. Проба виявилася позитивною, але чоловік не звернув на це уваги, оскільки 
почував себе цілком задовільно. Через два роки він провів аналогічну пробу з ви-
користанням флюориметричного методу визначення катехоламінів. Проба знову 
виявилася позитивною. Тоді науковий співробітник вирішив звернутися до лікаря, 
але перш ніж він потрапив на консультацію, в нього розвинувся тяжкий гіпертен-
зивний криз із великим інсультом у той момент, коли сидів у кріслі та читав газету. 
За кілька днів чоловік помер.
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Основою клінічної картини феохромоцитоми, як зазначено вище, є ефект дії 
надлишкової кількості катехоламінів, які продукує пухлина. Насамперед це симп-
томи і синдроми, зумовлені змінами артеріального тиску як об’єкта, найбільше 
схильного до впливу катехоламінів. Постійна або пароксизмальна артеріальна гі-
пертензія є найчастішою та достовірною ознакою феохромоцитоми, що відзнача-
ють майже всі клініцисти. Її спостерігають у 85–95 % випадків. При різких підви-
щеннях артеріального тиску можуть виникати невідкладні стани, що потребують 
інтенсивної терапії або навіть хірургічного втручання [3, 4, 6, 8–11].

Артеріальну гіпертензію при феохромоцитомі спостерігають у трьох формах, 
кожна з яких визначає особливості проявів та перебігу захворювання. Пароксиз-
мальна форма характеризується виникненням періодичних кризів артеріальної гі-
пертензії на фоні нормотонії. При змішаному варіанті гіпертензивні кризи розви-
ваються за постійного, стійко підвищеного тиску. І нарешті, в незначної частини 
хворих артеріальний тиск буває постійно підвищеним, кризів не спостерігають, 
перебіг захворювання не відрізняється від перебігу есенціальної гіпертонічної 
хвороби. Співвідношення цих форм приблизно таке: на пароксизмальну форму 
припадає 42–49 %, змішану – 40–43 %, постійну – 5–8 % [4, 6, 8, 9, 11]. Останнім 
часом воно зазнає змін за рахунок виявлення значної кількості інсиденталом над-
ниркових залоз, частина з яких є феохромоцитомами [12, 13]. За даними хірур-
гічної клініки Інституту ендокринології та обміну речовин ім. В. П. Комісаренка 
НАМН України, пароксизмальну форму перебігу феохромоцитоми спостерігали 
у 51 % хворих, змішану – в 43 %, постійну – в 6 %. Характер артеріальної гі-
пертензії при феохромоцитомі залежить від виду та кількості катехоламінів, що 
продукуються, порушень стану адренорецепторів, які піддаються впливу високої 
концентрації катехоламінів, наявності гіповолемії, стану симпатичної нервової 
системи. Зокрема, надлишкова секреція адреналіну пухлиною частіше зумовлює 
розвиток пароксизмальної гіпертензії, тоді як переважно високий рівень норадре-
наліну сприятиме виникненню постійної гіпертензії з кризами або без них.

Кризи артеріальної гіпертензії у хворих з феохромоцитомою мають певні ха-
рактеристики [4–9, 14–18]. Зазвичай у хворих різко підвищується як систолічний, 
так і діастолічний тиск. Іноді кризи набувають хвилеподібного перебігу, що харак-
теризується зміною періодів високого та нормального або навіть зниженого тиску. 
Описано також випадки, коли зростав тільки діастолічний тиск. 

Слід мати на увазі, що іноді при гіпертензивному кризі не вдається зафіксува-
ти підвищення тиску за допомогою сфігмоманометра через різкий периферичний 
вазоспазм або вимірювання його в момент хвилеподібного зниження. Визначення 
тиску інвазивним інтраартеріальним методом дозволяє встановити його справжні 
величини, динаміку, але для практичних цілей ця методика, звісно, не застосов-
на. Багатьом хворим з феохромоцитомою при появі симптомів кризу не завжди 
вимірюють артеріальний тиск, особливо в амбулаторних умовах або при коротко-
часному епізоді. У результаті минає багато місяців і навіть років, перш ніж вда-
ється встановити істинний діагноз. Певну діагностичну допомогу може надати 
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моніторинг артеріального тиску за допомогою спеціальних пристроїв (холтерів) 
протягом 24 або 48 год.

Існують певні добові ритми артеріального тиску в здорових осіб та за різних 
форм патології, в тому числі ендокринної. У нормі вони характеризуються вищи-
ми показниками вдень, при розумових і фізичних навантаженнях та нижчими – під 
час відпочинку, сну. За артеріальної гіпертензії ці ритми порушуються за рахунок 
збереження підвищеного тиску вночі. Моніторинг артеріального тиску у хворих з 
феохромоцитомою також дозволив виявити ряд порушень, певною мірою харак-
терних для даної патології. Такі знахідки особливо цінні при вловлюванні кризів, 
що перебігають з мінімальною симптоматикою, особливо вночі або в амбулатор-
них умовах. У частини хворих з феохромоцитомою при зміні положення тіла роз-
вивається гіпотензія, так звана ортостатична гіпотензія [18–21]. Даний феномен 
дозволяє диференціювати таких пацієнтів від осіб із гіпертонічною хворобою, які 
не лікувалися гіпотензивними засобами, при якій це явище відсутнє. Уперше на 
нього звернув увагу R. Smithwick ще в 1999 р. [22]. Пізніше наводилися дані, що 
такі епізоди спостерігаються у 70 % хворих з феохромоцитомою. Механізм цієї 
реакції не зовсім зрозумілий. Виникнення ортостатичної гіпотензії пов’язують 
із зменшенням надлишку циркулюючих катехоламінів, зниженням симпатичних 
рефлексів, що підтримують артеріальний тиск у вертикальному положенні тіла. 
Згідно з іншою точкою зору, ортостатична гіпотензія є наслідком гіповолемії або 
пульсуючої секреції катехоламінів. Пухлини цього типу найчастіше секретують 
адреналін, дофамін. Постуральну гіпотензію спостерігають переважно у хворих 
із постійно підвищеним тиском і кризами, тобто при змішаній формі перебігу фео
хромоцитоми. Її майже завжди супроводжує постуральна тахікардія. Вважають, 
що зі значною часткою ймовірності можна думати про наявність феохромоцито-
ми, якщо у хворого на гіпертензію при переході у вертикальне положення знижу-
ється діастолічний тиск і частішає пульс. 

Ще одним моментом, підозрілим щодо можливої наявності феохромоцитоми, 
є парадоксальна реакція на гіпотензивну терапію у хворого на гіпертензію, тобто 
відсутність гіпотензивного ефекту або перепади артеріального тиску в процесі лі-
кування [18]. Криз артеріальної гіпертензії є найбільш характерним мультисимп-
томним клінічним синдромом, який спостерігають при пухлинах хромафінної 
тканини. Характеристики кризів артеріальної гіпертензії тією чи іншою мірою 
наведено практично в кожній роботі, присвяченій феохромоцитомі. У зв’язку з 
цим, нижче представлено узагальнений опис гіпертензивного кризу при феохро-
моцитомі на підставі даних літератури та досвіду хірургічної клініки Інституту 
ендокринології та обміну речовин ім. В. П. Комісаренка НАМН України. Най-
частіше напади починаються раптово, без видимих провісників. Проте в части-
ни хворих вдається встановити їх зв’язок із низкою провокуючих чинників. До 
них належать: пальпація зони локалізації пухлини, різка зміна положення тіла, 
фізичні або нервово-емоційні навантаження, переїдання, споживання деяких ви-
дів їжі (цитрусові, спиртні напої, тверді сири, вино, пиво, банани), приймання 
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медикаментозних препаратів (гістамін, морфін, налоксон, метоклопрамід, адре-
нокортикотропний і тиреотропний гормони, дроперидол тощо), біль, сміх, чхання, 
акт дефекації, сечовипускання та ін. Окремо слід згадати про виникнення кризів 
у хворих при виконанні деяких діагностичних та лікувальних процедур (ендоско-
пія, ангіографія, введення в наркоз, хірургічне втручання), під час пологів, трав-
мування. У таких випадках раптовий бурхливий розвиток гіпертензивного кризу із 
супутніми ускладненнями (інфаркт міокарда, набряк легень, крововилив у мозок) 
може спричинити смерть хворих. Нижче наводимо два клінічних випадки. У клі-
ніку інституту на ношах було доставлено хвору К. віком 34 роки. Вона лежала на 
спині. При спробі повернутись на бік, встати у неї виникали тяжкі кризи гіпер-
тензії, які супроводжувалися підвищенням тиску до 210–230/140–150  мм рт. ст. 
Вони повторювалися до 10–12 разів на добу. Кризи припинилися після видалення 
феохромоцитоми правої надниркової залози. В іншої хворої М. віком 47  років, 
яку госпіталізували в клініку для обстеження з приводу повторюваних кризів ар-
теріальної гіпертензії, при проведенні діагностичної процедури (введення кисню 
у паранефральний простір з метою виконання контрастної рентгенографії над-
ниркових залоз) спостерігали розвиток тяжкого кризу з подальшим інфарктом 
міокарда. Після проведення відповідної терапії було видалено феохромоцитому 
лівої надниркової залози. Хвора одужала. Підвищення артеріального тиску, аж до 
розвитку кризу, можна спостерігати при пальпації правої або лівої половини жи-
вота відповідно до локалізації пухлини. У минулому цей прийом використовува-
ли з діагностичною метою (пальпаторна проба). У літературі описано казуїстичні 
приклади випадків виникнення кризів при споживанні великої кількості води, 
курінні. У жінки з парагангліомою тільця Цукеркандля криз розвинувся під час 
статевого акту.

Частота кризів коливається від поодиноких (раз на кілька місяців) до 20–25 
протягом доби. Приблизно у 3/4 хворих кризи виникають один або кілька разів на 
тиждень, в 1/4 – щодня. Їх тривалість становить від декількох хвилин, навіть кіль-
кох десятків секунд, до декількох годин чи днів. Згодом частота кризів зростає. 
Іноді кризи припиняються на тривалий проміжок часу – до декількох місяців або 
років. Такий феномен пов’язують з можливим крововиливом чи некрозом пухли-
ни, внаслідок чого знижується або припиняється секреція катехоламінів. 

Класичний перебіг гіпертензивного кризу при феохромоцитомі супроводжу-
ється набором порівняно однотипних симптомів та ознак, які можуть проявлятися 
з різною частотою, в різних поєднаннях, з різною інтенсивністю, у повному або 
частковому складі (табл. 4.1). Можливі також деякі відмінності залежно від пере-
важного характеру секреції тих чи інших катехоламінів – адреналіну або норадре-
наліну (рис. 4.1). 

Зазвичай криз характеризується раптовим початком без видимих причин або на 
тлі зазначених вище провокуючих провісників та факторів. Симптоматика швидко 
наростає протягом декількох десятків секунд. Хворі скаржаться на інтенсивний 
головний біль, біль у загруднинному просторі, в ділянці серця, іноді – у черев-
ній порожнині, серцебиття, пітливість, тремтіння, парестезії, нудоту. Майже всі 
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Таблиця 4.1. Основні клінічні симптоми та ознаки феохромоцитомного кризу

Симптом 
Літературні 

дані, %

Власні дані, %

1 2 3

Головний біль 70–90 94 72 79

Тремтіння, тахікардія 50–70 72 51 –

Профузна пітливість 60–70 60 33 –

Занепокоєння, страх 28–60 61 24 –

Збудження 35–40 28 – –

Біль у животі, грудній клітці 28–50 32 26 –

Нудота 26–43 51 31 19

Загальна слабість 15–40 69 34 30

Задишка 11–19 9 14 –

Запаморочення 3–11 53 40 53

Непереносимість спеки 13–15 – – –

Біль/парестезії до 11 66 31 –

Порушення зору 3–21 6 9 2

Закрепи 10 – – –

Проноси 6 – – –

Артеріальна гіпертензія  90–100 100 100  –

постійна з кризами 50–60 43 21  –

пароксизмальна 50 51 – –

постійна без криз 6 79 – –

Ортостатична гіпотензія 12 – – –

Блідість 30–60 39 32 –

Припливи 18 30 11 8

Лихоманка до 66 – – –

Гіперглікемія 42 32 5 –

Блювання 26–43 19 9 6

Судоми 3–5 2 2 –

Примітка. 1 – пароксизмальна форма; 2 – змішана форма; 3 – гіпертонічна хвороба.
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Рис. 4.1. Клінічні характеристики феохромоцитоми. 

ЗАГАЛЬНІ СИМПТОМИ 
Збудження 
Блідість 
Холодний піт
Відчуття страху 
Розширення зіниць 
Головний біль 
Запаморочення 
Біль у попереку 
Задишка 
Нудота 
Блювання 
Екстрасистолії 
Лейкоцитоз 
Глюкозурія 

У пухлині 
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Підвищення систолічного 
артеріального тиску 
Порушення обміну 
Тахікардія 
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Підвищення основного обміну 
Гіперглікемія 

Підвищення діастолічного 
артеріального тиску 
Брадикардія 
Напади стенокардії 
Зміни очного дна 

відзначають появу сильного невмотивованого страху, відчуття страху смерті, що 
наближається. Артеріальний тиск протягом 30–90 с підвищується і може досягати 
250–300/180–240 мм рт. ст. Хворі не спокійні, збуджені. Виникають тахікардія, 
іноді – аритмія, порушення зору, задишка, явища периферичного вазоспазму (блі-
дість шкіри та похолодання кінцівок), тремтіння, блювання. У частини хворих 
визначаються гіперглікемія та лейкоцитоз. 

Такий стан, як зазначено вище, зберігається від декількох хвилин (іноді кількох 
десятків секунд) до декількох годин і може зникати самостійно або під впливом 
медикаментів. Період усунення кризу характеризується поступовим зниженням 
артеріального тиску та інволюцією описаних симптомів. Хворі відзначають від-
чуття втоми, сонливість, загальну слабість, відчуття “припливу теплої хвилі” до 
кінцівок, спостерігають поліурію. 

Описану картину в повному обсязі спостерігають далеко не у всіх хворих з 
феохромоцитомою. Нерідко кризи мають редукований характер і проявляються 
частиною перерахованих симптомів. Одночасно можуть виникати рідкісні неха-
рактерні ознаки: біль у кінцівках, спині, щелепах, відчуття задухи, роздування 
шиї, кашель, сплутаність свідомості, втрата шкірної чутливості, слинотеча, здуття 
живота та ін. Іноді кризи мають моносимптомний характер: тільки головний біль, 
пітливість тощо. Визначення артеріального тиску в таких ситуаціях дозволить 
грамотному клініцисту висловити припущення про можливу наявність феохромо-
цитоми. Нижче наводимо клінічний випадок. У клініку було госпіталізовано дів-
чину віком 16 років, яка протягом двох років страждала від повторюваних нападів 
підвищеної пітливості протягом 3–10 хв, які повторювалися з інтервалами від 2 до 
10 днів. Вона буквально “обливалася потом”. Під час одного з нападів зафіксували 
підвищення артеріального тиску до 185/120 мм рт. ст. При подальшому обстежен-
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ні було виявлено та видалено феохромоцитому лівої надниркової залози. Напади 
пітливості припинилися, і дівчина одужала.

Кризи артеріальної гіпертензії, які спостерігають при пароксизмальній та змі-
шаній формах перебігу феохромоцитоми, загалом мають ідентичний характер. 
Проте при змішаній формі перебігу захворювання, коли кризи розвиваються на 
фоні постійно підвищеного артеріального тиску, інтенсивність їх у значної час
тини хворих менш виражена. Можливо, це пов’язано із суб’єктивним фактором 
більш “драматичного” сприйняття відчуттів, пов’язаних із підвищенням артері-
ального тиску, хворими з нормотензією, які у міжнападовий період почуваються 
цілком задовільно. Крім того, у хворих з постійно високим артеріальним тиском 
у періоди між кризами зберігаються деякі симптоми, властиві пухлинам хрома-
фінної тканини (головний біль, серцебиття, порушення зору та ін.). Слід відмі-
тити, що власні та літературні дані про частоту окремих симптомів, наведені в 
таблиці 4.1 й у подальшому тексті, можуть не зберігатись, бо базуються на аналізі 
різних груп хворих та інших літературних джерел.

Аналізуючи клінічну картину феохромоцитоми, доцільно зупинитися на харак-
теристиці деяких найчастіших та діагностично значущих симптомів. Пульсуючий 
головний біль спостерігають майже у 90 % хворих, частіше – при пароксизмальній 
формі (85–92 %), рідше – при постійній (64–72 %). Виникає він зазвичай раптово, 
має інтенсивний пульсуючий характер, локалізується в потиличних або лобових 
ділянках, іноді має генералізований характер, нерідко супроводжується нудотою, 
блюванням і навіть судомами, ригідністю м’язів потилиці, псевдоменінгеальними 
симптомами. У міру усунення нападу і зниження тиску біль вщухає. У хворих зі 
змішаною формою перебігу феохромоцитоми головний біль часто виникає в між-
нападовий період і не відрізняється від такого при гіпертонічній хворобі. Поява 
або посилення головного болю при фізичних вправах може наштовхнути на думку 
про феохромоцитому, а його зв’язок з актом сечовипускання – про феохромоцито-
му сечового міхура.

Підвищена пітливість є другим із найпоширеніших симптомів феохромоцито-
ми. Її реєструють під час гіпертензивних кризів у 60–90 % хворих із пароксиз-
мальною формою та в 60–70 % – зі змішаною. Зазвичай підвищена пітливість 
має генералізований характер, але в частини осіб охоплює лише верхню половину 
тіла. Її поява найчастіше збігається з початком підвищення артеріального тиску, 
але в деяких хворих вона розвивається на піку кризу і йде на спад після його 
усунення. Приблизно третина хворих відзначає підвищену пітливість і в період 
між нападами. Поєднання підвищеної пітливості з артеріальною гіпертензією в 
осіб, які перебувають у спокої та відносно прохолодному приміщенні, дозволяє 
запідозрити наявність феохромоцитоми.

Тремор, який майже завжди супроводжується тахікардією під час кризу, спо-
стерігають у 50–73 % пацієнтів. Хворі часто образно описують ці відчуття як 
“потужні удари молотком по ребрах, спробу серця вирватися з грудної клітки”. 
Під час експерименту введення адреналіну зазвичай викликало тремор, тоді як 
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після введення норадреналіну ці явища були відсутні. Тахікардія частіше має пе-
редсердне походження, рідше – шлуночкове. У частини хворих при раптовому 
розвитку гіпертензивного кризу виникає брадикардія, вона може бути первинною 
або змінює ранню тахікардію. Показано, що рефлекторна брадикардія у результаті 
введення норадреналіну має вагусне походження, оскільки усувається атропіном. 
Іноді при тривалому тяжкому перебізі кризу відзначають слабкість пульсу. Від-
чуття тривоги, страху смерті, що наближається, в поєднанні з тремтінням, нудо-
тою, блюванням, загальною слабістю мають місце більш ніж у третини хворих під 
час гіпертензивних кризів і у 2–3 рази частіше при пароксизмальній формі порів-
няно зі змішаною. Їх виникнення пов’язують із різкою активацією симпатичної 
нервової системи.

Біль у серці, грудній клітці, епігастрії є частим супутником гіпертензивних 
кризів. Його походження пояснюють коронароспазмом, пілороспазмом, розтя-
гуванням капсули печінки внаслідок переповнення кров’ю. Іноді він набуває ха-
рактеру типової стенокардії з іррадіацією в ліву руку, під лопатку, в шию. Біль у 
черевній порожнині в поєднанні з нудотою, блюванням, іноді з домішкою крові 
може симулювати клініку несправжнього гострого живота. Проведене в цих ви-
падках хірургічне втручання при недіагностованій феохромоцитомі часто закін-
чується загибеллю хворого.

Задишка належить до порівняно більш рідкісних симптомів феохромоцитоми. 
Її спостерігають у 15–18 % хворих із пароксизмальною формою та у 18–21 % – зі 
змішаною. Найчастіше виникає цей симптом при постійно підвищеному артері-
альному тиску. Можливо, це пов’язано з перевантаженням лівого шлуночка, тим 
чи іншим ступенем лівошлуночкової недостатності та застоєм крові в легенях. 
Особливо небезпечним у таких хворих є гострий набряк легень, який може розви-
нутись на висоті кризу.

Зір при феохромоцитомі порушується порівняно часто – до 15–19 %. У гострий 
період відзначають зниження гостроти зору, появу пелени перед очима, миготіння 
чорних і білих плям, іноді – втрату зору протягом кількох хвилин і навіть днів. 
У клініці на лікуванні перебувала дівчинка віком 13 років з характерними криза-
ми артеріальної гіпертензії, які супроводжувалися майже повною сліпотою після 
кризу тривалістю до декількох годин. У неї діагностували феохромоцитому лівої 
надниркової залози. Після видалення пухлин кризи припинилися, розлади зору 
зникли. У частини пацієнтів у міжнападовий період відзначають поступове зни-
ження гостроти зору, особливо у хворих з постійно високим артеріальним тиском. 
Різного ступеня ретинопатію виявляють майже у 90 % хворих із постійною гіпер-
тензією та в 45–50 % – з пароксизмальною. Ступінь вираження ретинопатії зазви-
чай залежить від тривалості та тяжкості гіпертензії. Зокрема, у хворих із зміша-
ною формою перебігу феохромоцитоми ретинопатію ІІІ–IV ступенів виявляють 
більш ніж у половині випадків. При пароксизмальній гіпертензії в 50 % випадків 
спостерігають І–ІІ ступені порушень, в інших вони відсутні. При офтальмоско-
пії у хворих з ретинопатією зазвичай виявляють набряк сосочка зорового нерва, 
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крововиливи та ексудати в сітківці, звуження і спазм артеріол. Слід зазначити, що 
зміни очного дна при феохромоцитомі практично не відрізняються від таких при 
гіпертонічній хворобі. Ще одним характерним симптомом є розширення зіниць 
та зниження реакції на світло під час кризів артеріальної гіпертензії в частини 
хворих.

Периферичний вазоспазм, що виникає під впливом надлишку циркулюючих 
катехоламінів, є причиною появи частих болю та парестезій у кінцівках. При огля-
ді у хворих відзначають блідість із ціанотичним відтінком, вологість шкіри кистей 
рук і стоп, які іноді поширюються на передпліччя та гомілки. Під час кризу ці 
явища різко посилюються. Описано випадки типового синдрому Рейно, розвит-
ку ішемічних виразок, гангрени нижніх кінцівок. Під час кризу ці прояви різко 
посилились. У хлопчика віком 11 років, який перебував у клініці з приводу фео
хромоцитоми лівої надниркової залози, під час кризів з’являлася настільки різка 
блідість шкіри кистей і нижньої третини передпліч, що створювалося враження 
одягнених білих рукавичок. Після проведення лівосторонньої адреналектомії з 
пухлиною кризи в дитини припинилися, вищеописані явища не повторювалися. 
Іншим показовим прикладом периферичного вазоспазму та його наслідків стало 
таке спостереження. До клініки було прийнято молодика віком 26 років. У нього 
діагностували феохромоцитому правої надниркової залози. У процесі обстеження 
і передопераційної підготовки у чоловіка виникли парестезії, ішемічний біль у 
правій стопі та гомілці. Відзначали збліднення шкіри і зниження температури сто-
пи та гомілки. Пульсація підколінної артерії була послаблена. Через кілька днів на 
тлі прогресування описаної симптоматики м’які тканини кінцевої фаланги першо-
го пальця стопи почорніли. Було встановлено діагноз – початок гангрени правої 
стопи. Хворого проконсультував ангіолог, після чого його перевели до судинного 
відділення, де провели операцію – видалили тромб із правої підколінної артерії. 
Процес на стопі та гомілці зупинився. Через кілька днів виконали правосторонню 
адреналектомію з пухлиною. Післяопераційний період перебігав без ускладнень. 
Кризи припинилися. Відзначено покращення стану стопи та гомілки, процес не 
прогресував. Пульсація судин відновилася. Стан шкірних покривів задовільний. 
Пацієнт одужав.

Деякі хворі скаржаться на відчуття жару та непереносимість тепла, іноді це по-
єднується з підвищенням температури тіла. Гіперпірексія в межах 1,0–1,5° може 
спостерігатися і як самостійний симптом. Ці явища пов’язують із зменшенням 
тепловіддачі внаслідок периферичної вазоконстрикції, синдромом загального гі-
перметаболізму, зумовленим надлишком катехоламінів, продукуванням піроген-
них речовин злоякісною пухлиною з її некрозом.

Постійно підвищений рівень катехоламінів може бути причиною пригнічен-
ня перистальтики кишечника та виникнення закрепів. Іноді ці явища набувають 
крайніх форм під час кризів у вигляді псевдопаралітичної кишкової непрохід
ності. З іншого боку, в деяких хворих спостерігають проноси, що іноді мають 
профузний характер і супроводжуються гіпокаліємією та гіпохлоргідрією. Ви-
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кликає їх супутня секреція деякими пухлинами вазоінтестинального пептиду, 
серотоніну, кальцитоніну. Заслуговує на увагу такий симптом, як збільшення під 
час гіпертензивного кризу щитоподібної залози (набухання шиї), що, як вважа-
ють, є наслідком затримки крові в залозі в результаті рефлекторного підвищення 
тиску в каротидному синусі. Таку картину вдалося відтворити в експерименті 
при введенні норадреналіну. В клініці перебувала хвора жінка віком 32 роки з 
феохромоцитомою правої надниркової залози та частими кризами артеріальної 
гіпертензії. Під час кризів у неї спостерігали різке збільшення об’єму шиї, пуль-
сацію шийних судин, гіперемію обличчя, задишку, які зникали після припинення 
кризу. Після видалення пухлини ці явища зникли.

Феохромоцитома, досягаючи значних розмірів, може бути доступною пальпа-
ції. Проте це явище спостерігають досить рідко – трохи більше 5–6 % випадків. 
Пухлини великих розмірів можуть викликати низку додаткових симптомів ком-
пресійного характеру (порушення пасажу кишечника, дизуричні розлади, біль у 
попереку). Набагато частіше вдається пальпувати хромафінні пухлини шийної 
локалізації (хемодектоми). Іноді вдається пальпувати зміщену пухлиною вниз 
нирку або медіально – печінку. Наявність пухлини, яку пальпують, у поєднанні 
з характерними клінічними симптомами дозволяє припускати злоякісну природу 
феохромоцитоми.

Клінічний перебіг пухлин хромафінної тканини в неускладнених випадках 
може розтягуватися на багато місяців і років, особливо якщо кризи не дуже часті, 
нерізко виражені або взагалі відсутні, а артеріальний тиск у міжнападовий період 
нормальний чи помірно підвищений. Хворі тривалий час лікуються з приводу гі-
пертонічної хвороби, гіпоталамічного синдрому, вегетосудинної дистонії, мігрені, 
енцефалопатії, гіпертиреозу, перш ніж їм встановлюють правильний діагноз; не 
менш часто він верифікується при аутопсії. Певна частина пухлин довго перебігає 
безсимптомно і нерідко маніфестує єдиним тяжким кризом, який є першим та ос-
таннім проявом захворювання, що призводить хворого до загибелі.

Клінічний перебіг феохромоцитоми можна умовно розділити на три періоди: 
період ранніх проявів, період розгорнутої картини захворювання та період усклад-
неного перебігу. Відразу слід підкреслити умовність такого підходу, оскільки не-
рідко пухлина маніфестується раптово і з повним набором клінічної симптомати-
ки або розвиток першого кризу може супроводжуватися тяжкими ускладненнями, 
аж до смерті. Важко визначити періодичність перебігу феохромоцитоми, що су-
проводжується постійним підвищенням артеріального тиску без кризів або з рід-
кісними кризами.

Приблизно майже в половини хворих, за даними клініки – у 46 %, можна було 
виявити ранні ознаки захворювання у вигляді нездужання, “занепаду сил”, “нев
мотивованого” головного болю, пітливості, частих нападів серцебиття, болю 
в серці, дратівливості, відчуття “припливів”, зменшення маси тіла, лабільності 
артеріального тиску. Перелічені симптоми з’являлися періодично або турбували 
хворих постійно з різною інтенсивністю. Артеріальний тиск залишався нормаль-
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ним чи помірно підвищеним і не завжди реєструвався. У деяких хворих симпто-
матика вкладалася в есенціальну гіпертонічну хворобу, іноді з досить високими 
цифрами артеріального тиску і навіть кризами (не характерними для феохромо-
цитоми). Таку неспецифічну симптоматику спостерігали від 4 місяців до 5 років. 
У результаті хворим встановлювали діагноз та проводили лікування з приводу 
гіпертонічної хвороби, вегетосудинної дистонії, діенцефального синдрому, ти-
реотоксикозу, цукрового діабету, ревматизму, вад серця, нефриту. В цей період у 
більшості лікарів дуже рідко з’являється припущення щодо наявності феохромо-
цитоми та необхідності виконання спеціального обстеження.

Поява кризів артеріальної гіпертензії з характерною симптоматикою знаменує 
період розгорнутої картини захворювання. При пароксизмальній формі перебі-
гу феохромоцитоми кризи, що виникають на фоні нормотонії, повторюються з 
різною періодичністю протягом кількох років. У міжнападовий період хворі по-
чуваються відносно задовільно, проте в частини з них з часом з’являються різ-
ні симптоми, що спостерігаються під час нападів, але менш виражені (головний 
біль, пітливість, серцебиття та ін.). Цей різної тривалості період може завершити-
ся встановленням правильного діагнозу та операцією. Виникнення під час кризу 
ускладнень закінчується або смертю хворого, або, якщо він залишається живим, 
переходом захворювання у стадію ускладненого перебігу. 

Період ускладненого перебігу захворювання характеризується поєднанням 
симптомів, властивих феохромоцитомі, з наслідками виниклих ускладнень, та-
ких, як хронічна серцево-судинна недостатність після інфаркту міокарда, парези 
та паралічі після інсульту, прогресуюча ретинопатія зі зниженням зору, корона-
рокардіосклероз. У тих випадках, коли вдається встановити діагноз і видалити 
пухлину, можна призупинити прогресування цих порушень та досягти часткової 
або повної реабілітації хворих. Якщо феохромоцитоми не видалено, прогноз, як 
правило, не сприятливий. У частини хворих із пароксизмальною формою перебі-
гу феохромоцитоми з часом поступово підвищується артеріальний тиск у періоди 
між кризами, тобто відбувається перехід однієї форми в іншу – змішану. При пер-
винно змішаній формі захворювання у хворих спочатку виникає стала артеріаль-
на гіпертензія з періодичними кризами. Останні можуть розвиватися через певні 
терміни після появи стійкої гіпертензії або їх реєструють одночасно з її виникнен-
ням. Варіанти подальшого перебігу захворювання такі ж, як і за пароксизмальної 
форми. У невеликої частини хворих з феохромоцитомою і постійно високим арте-
ріальним тиском без кризів перебіг захворювання відповідає такому при есенці-
альній гіпертонічній хворобі з усіма можливими наслідками. Ця форма найтяжча 
для діагностики. Найчастіше пухлину виявляють при аутопсії, під час обстеження 
або оперативних втручань з приводу іншої патології (інсиденталом).

Безсимптомна феохромоцитома може перебігати невизначено тривалий час 
і стати випадковою знахідкою. Іншим варіантом перебігу може бути раптовий 
розвиток єдиного кризу з летальним кінцем або характерними ускладненнями. 
Під час проведення цілеспрямованого обстеження можна встановити правиль-
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ний діагноз із наступним хірургічним лікуванням, якщо дозволяє стан хворого. 
Безсимптомно перебігає також і гормонально-неактивна феохромоцитома. Най-
частіше вона є випадковою знахідкою. Однак, досягаючи великих розмірів, така 
пухлина може викликати певну локальну симптоматику, і її виявляють під час спе-
ціального обстеження. Перебіг злоякісної феохромоцитоми практично не відріз-
няється від перебігу доброякісної до періоду досягнення пухлиною великих роз-
мірів та/або появи метастазів. У цих випадках пухлина стає доступною пальпації, 
виникають ознаки мас-ефекту, про які йшлося вище, явища пухлинної інтокси-
кації. Розвиток метастазів у легенях може супроводжуватися задишкою, кашлем, 
кровохарканням, болем у грудній клітці, ексудативним плевритом. За наявності 
кісткових метастазів виникає виражений больовий синдром, можливі переломи. 
Метастази в печінці, залежно від локалізації, можуть спричинити жовтяницю, 
біль. Таким чином, наявність полівалентної симптоматики, різних варіантів пе-
ребігу, небезпечні для життя хворого стани, що нерідко виникають, дозволяють 
вважати феохромоцитому однією з найтяжчих форм ендокринної патології, які 
вимагають виконання комплексу спеціальних досліджень, максимально раннього 
встановлення діагнозу та проведення невідкладного оперативного втручання.

	
4.2. Синдромна характеристика феохромоцитоми

4.2.1. Синдроми кардіоваскулярних порушень

Автори більшості посібників при описі клініки феохромоцитоми основну 
увагу приділяють кризам артеріальної гіпертензії, що є цілком правильним і об-
ґрунтованим, оскільки вони більш ніж у 90–92 % випадків є “візитною карткою” 
пухлин хромафінної тканини. Ці кризи супроводжують перебіг захворювання, 
припиняються після видалення пухлини або можуть стати причиною розвитку 
тяжких ускладнень, аж до летального кінця. Проте кризи фактично є епізодами 
захворювання, через які виникають різного ступеня тяжкості розлади діяльності 
та функцій багатьох органів і систем, нерідко вони мають поєднаний характер. 
Порушення можуть бути представлені різними клінічними синдромами, що ви-
никають на тлі першого кризу, або формуються в процесі перебігу захворювання 
внаслідок наступних кризів.

Ці синдроми або їх елементи можуть також стати клінічним дебютом феохро-
моцитоми. Вони можуть вимагати проведення інтенсивної терапії або навіть тер-
мінової операції для врятування пацієнта. Найчастішими і тяжкими є синдроми 
кардіоваскулярних розладів: гіпертензивні кризи, глибока гіпотензія та шок, гост
ра серцева недостатність, інфаркт міокарда, аритмії, кардіоміопатія, міокардит, 
розшаровуюча аневризма аорти, гостра периферична ішемія. Іншу групу станов-
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лять синдром поліорганної недостатності, легеневий, гастроінтестинальний, нир-
ковий, неврологічний синдроми. У цьому викладі, природно, не вдалось уникнути 
деяких повторень даних з попереднього розділу, що, однак, не завадить створен-
ню цілісного уявлення про патологію.

Кризи артеріальної гіпертензії, описані вище, формують один із найчастіших 
та основних клінічних синдромів, характерних для більшості хромафінних пух-
лин. Вони притаманні феохромоцитомам будь-якої природи, локалізації, пошире-
ності. У більшості випадків кризи благополучно ліквідовуються, іноді спонтанно, 
без лікувальних заходів. Проте раптове швидке підвищення артеріального тиску 
у хворого, незалежно від встановленого чи ні діагнозу феохромоцитоми, вимагає 
проведення термінових невідкладних заходів з метою усунення розладів, що ви-
никають, і ускладнень, описаних вище.

Залежно від тяжкості стану хворого можна помістити в палату інтенсивної 
терапії або він проходить лікування вдома. Пацієнта потрібно вкласти з підня-
тим головним кінцем ліжка, що сприяє ортостатичному зниженню артеріального 
тиску. Необхідно забезпечити внутрішньовенний доступ, іноді – подачу кисню, 
постійний ЕКГ-контроль. Широко застосовуваними для усунення гіпертензив-
ного кризу препаратами є блокатори α-адренергічних рецепторів: феноксибенза-
мін, фентоламін, доксазин, празозин. Їх призначення сприяє зняттю вазоспазму, 
зниженню тиску, попередженню артимії. Найчастіше рекомендують фентоламін. 
Препарат вводять внутрішньовенно в дозі 2,0–5,0 мг зі швидкістю 1 мг/хв. З огля-
ду на короткочасний характер дії, дозу можна повторити через 3–5 хв до адекват-
ного контролю за артеріальним тиском.

Фентоламін можна також призначати для тривалого внутрішньовенного введен-
ня: 100,0 мг препарату на 500,0 мл 5 % декстрози. Швидкість введення коригують 
з динамікою артеріального тиску. Він протипоказаний при серцевій недостатності, 
гострому інфаркті міокарда через небезпеку розвитку шоку. Іншим препаратом цієї 
групи є феноксибензамін, який вводять внутрішньовенно або перорально. Почат-
кова доза – 0,5 мг/кг протягом 5 год. При необхідності дозу можна повторити. Якщо 
гіпертензія не має тяжкого характеру, але продовжує турбувати хворого, рекомен-
дують пероральні α-адреноблокатори типу доксазину (початкова доза – 4,0 мг/добу 
та до 16,0 мг/добу). Як аналог фентоламіну можна застосувати нітропрусид натрію 
внутрішньовенно по 0,5–5,0 мкг/кг маси тіла за 1 хв. Багатьом хворим признача-
ють блокатори кальцієвих канальців, такі, як нікардипін, клевідипін, сірчанокисла 
магнезія. Однак не всі вони є ефективними. При тахікардії, аритмії, стенокардії, що 
зберігаються, можна рекомендувати блокатори β-адренорецепторів: пропранолол, 
есмолол, атенолол, метопролол, але застосовувати їх слід з обережністю, тільки 
після відповідної блокади α-адренорецепторів. Для стабілізації гемодинаміки при-
значають лабетол, каптоприл, верапаміл [3, 14, 23–27]. 

На окрему увагу заслуговують гіпертензивні кризи, які виникають при опера-
ціях із приводу феохромоцитоми, коли в процесі видалення пухлина піддається 
різним маніпуляціям (пальпація, тракції) і відбувається масивний викид катехола-
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мінів у судинне русло, що провокує розвиток кризу. Такі кризи набувають особ
ливо інтенсивного характеру і можуть становити реальну загрозу для життя хво-
рого. Тому дуже важливо передбачити профілактичні заходи, щоб не допустити 
їх розвитку. Цього досягають шляхом проведення передопераційної підготовки 
хворих за спеціальними схемами, застосування методів обережного оперування та 
здійснення “медикаментозного прикриття” в процесі операції.

Різка гіпотензія та шок іноді розвиваються у хворих з феохромоцитомою слі-
дом за попереднім гіпертензивним кризом, але можуть виникати “спонтанно”, без 
кризу і навіть бути першою ознакою захворювання, що спостерігають у близько 
2 % випадків. Вважають, що частіше вони виникають при адреналін- та дофа-
міносекретувальних пухлинах. В окремих випадках встановлюють їх зв’язок із 
застосуванням деяких препаратів (метаклопромід, дексаметазон) [28–31]. У де
яких пацієнтів спостерігається “псевдошок”. У цьому випадку периферичного 
артеріального тиску не визначають через різко виражений периферичний вазо-
спазм, тоді як центральний тиск буває високим. У хворих із шоком або глибокою 
гіпотензією можуть виникати супутній різкий біль у животі, набряк легень, про-
фузна пітливість, ціаноз, мідріаз, тремтіння, різка загальна слабість, гіперглікемія, 
лейкоцитоз [32, 33]. Механізм розвитку цього стану залишається незрозумілим, 
а лікування традиційними медикаментозними та інфузійними методами часто є 
безуспішним. В останні роки з’явилися методики інструментальної стабілізації 
гемодинаміки при даному стані, інтрааортальної балонної контрпульсації, легене-
во-кардіального шунтування [34, 35]. У вітчизняній літературі цей стан описують 
як синдром некерованої гемодинаміки, який характеризується повторними тяжки-
ми кризами артеріальної гіпертензії, що чергуються з гіпотензією. За допомогою 
консервативних заходів купірувати даний стан практично не вдається. У разі вста-
новлення діагнозу єдиним порятунком для хворого є термінова операція.

Внутрішньосудинна гіповолемія (можливо, на основі підвищеної капілярної 
проникності, вазодилатації), знижений серцевий викид (імовірно, зумовлений сис
толічною дисфункцією внаслідок порушення регуляції серцевих β-адренорецепто-
рів, катехоламіновою кардіоміопатією, інфарктом міокарда), вочевидь, є чинника-
ми, які впливають на виникнення шоку в хворих з феохромоцитомою [23, 29, 36]. 
Гіпокальціємія може бути важливим додатковим патогенетичним фактором, який 
зменшує серцеву скоротливість у хворих з пухлинами, що переважно секретують 
адреналін [37]. Геморагічний некроз, особливо великих пухлин, може призвести 
до різкого зниження рівня катехоламінів і сприяти розвитку гіпотензії та шоку. 
Такі розлади гемодинаміки у вигляді чергування епізодів гіпер- та гіпотензії чітко 
спостерігають при операціях із приводу феохромоцитоми. На етапах мобілізації 
пухлини, коли вона піддається пальпації і тракціям, підвищується артеріальний 
тиск за рахунок додаткового викиду катехоламінів у кровʼяне русло. У момент пе-
ретискання та перев’язування центральної вени катехоламіни припиняють надхо-
дити у кров і тиск починає стрімко знижуватись. При неадекватному веденні таких 
хворих артеріальний тиск може зменшуватися до критично низьких показників.
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Аритмії. Стимуляція β-адренорецепторів у хворих з феохромоцитомою може 
спричиняти різноманітні форми аритмій, зумовлених виділенням великої кіль
кості катехоламінів пухлиною. Найчастішою є синусова тахікардія. Серед інших 
варіантів спостерігають суправентрикулярну аритмію [38], миготливу (перед-
сердну) [39], вузлову [40], змішану [41], шлуночкову тахікардію [42], синдром 
Вольфа – Паркінсона – Уайта [43], шлуночкову фібриляцію [44]. У всіх випадках, 
коли аритмія супроводжується нападами артеріальної гіпертензії, пітливістю, збу-
дженням, слід думати про феохромоцитому. Для швидкого усунення миготливої ​​
аритмії або тріпотіння передсердь рекомендують есмолол – кардіоселективний 
швидкий, але з короткочасною дією блокатор β1-адренорецепторів. Його вводять 
внутрішньовенно в дозі 0,5 мг/кг протягом 1 хв, потім – 0,1–0,3 мг/кг/хв. Слід бути 
обережними перед використанням β-блокаторів, якщо не було досягнуто поперед
ньої блокади α-адренергічних рецепторів; стимуляція останніх може спровоку-
вати гіпертензивний криз [45]. Проте навіть за відсутності блокади α-рецепторів 
можна застосувати есмолол. Шлуночкові аритмії усувають лідокаїном.

Феохромоцитома може маніфестуватися брадіаритмією та асистолією, що бу-
ває результатом рефлекторної відповіді на раптове пароксизмальне підвищення 
артеріального тиску. Рідко спостерігають атріовентрикулярну дисоціацію та біге-
мінію, блокаду правої ніжки пучка Гіса. Лікування в таких випадках таке ж, як у 
хворих без феохромоцитоми [24, 38, 46].

Катехоламінова кардіоміопатія. Надмірне продукування катехоламінів пух-
линою може призвести до розвитку асептичного міокардиту або кардіоміопатії. 
Дилатаційна катехоламінова кардіоміопатія трапляється частіше, але іноді в не-
численних пацієнтів спостерігають обструктивну гіпертрофічну форму [47–49]. 
Термінове лікування буває необхідним при виникненні гострої серцевої недостат-
ності або набряку легень. Прогноз у хворих із гострою серцевою недостатністю 
поганий. У пацієнтів з набряком легень несприятливий результат нерідко відзна-
чають протягом 24 год. Коли кардіоміопатія розвивається у хворих без попередніх 
ознак феохромоцитоми, правильний діагноз можна пропустити. За своєчасно 
розпочатої терапії або якщо феохромоцитому негайно видалили, серцеві розлади 
бувають зворотними. Іноді стан покращується невдовзі після початку лікування, а 
інколи одужання затягується до двох років [47–50]. Гостра серцева недостатність і 
набряк легень, що розвиваються в цих випадках, вимагають проведення інтенсив-
ної терапії, аж до адреналектомії з пухлиною, бо смертність серед таких хворих у 
найближчі 24 год дуже висока [51, 52].

Патогенез цих ускладнень є предметом тривалого та інтенсивного вивчення. 
Обговорюються фактори, що впливають на ураження міокарда за феохромоци-
томи. Крім ішемії міокарда, прямий токсичний ефект окисненими продуктами 
катехоламінів і висока внутрішньоклітинна концентрація іонів кальцію в кардіо
міоцитах роблять істотний внесок в ушкодження міокарда. Підвищення внут
рішньоклітинного рівня кальцію в міоцитах, як вважають, може бути зумовлене 
збільшеною проникністю сарколемних мембран. Початкові ушкодження мор-
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фологічно характеризуються дрібними геморагіями, набряком та інфільтрацією 
поліморфноядерними лейкоцитами, лейкоцитами і гістіоцитами, осередками фо-
кальної дегенерації, що у кінцевому підсумку супроводжуються прогресуванням 
міокардіального фіброзу [52–55].

Ішемія та інфаркт міокарда. Маніфестація феохромоцитоми в деяких хворих 
може характеризуватися симптомами, подібними до ішемії або інфаркту міокар-
да [55–57]. Відомо, що катехоламіни викликають виражений спазм коронарних 
артерій і паралельно підвищується потреба міокарда в кисні, що компенсується 
почастішанням серцевого ритму та збільшенням скоротливості міокарда. Такі змі-
ни можуть бути подібними до змін, що мають місце при ішемії або інфаркті міо-
карда на основі патології коронарних судин. Неприємні відчуття в ділянці грудної 
клітки, тахікардія, пітливість, збудження – симптоми, які майже однаково часто 
спостерігають при цих станах. Подібними є зміни кардіограми: підвищення або 
зниження сегмента ST, негативний зубець Т, подовження інтервалу Q–T у 7–35 % 
хворих [58–60]. За рядом симптомів можна намагатися диференціювати ішемію 
або інфаркт міокарда і криз феохромоцитоми. Для останнього характерні різке 
підвищення артеріального тиску, головний біль, пітливість, збудження. Якщо при 
коронарографії артерії міокарда без змін, а рівень кардіальних ферментів при по-
вторних дослідженнях залишається нормальним, можна думати про феохромоци-
тому. З іншого боку, у хворих з кардіальною ішемією/інфарктом міокарда може 
визначатися підвищений рівень катехоламінів, зумовлений стресовою активацією 
симпатоадреналової системи. Така ситуація нагадує вічне запитання, що було ра-
ніше – курка чи яйце. При вагомих підозрах на користь феохромоцитоми рекомен-
дують спеціальне гормонально-біохімічне обстеження хворого.

Гостра периферична ішемія. Раптова гостра ішемія тканин кінцівок рідко бу-
ває однією з перших ознак феохромоцитоми. Вона може завершитися некрозом чи 
гангреною. Встановлення правильного діагнозу має винятково важливе значен-
ня. Спроби хірургічного втручання у хворих із нерозпізнаною феохромоцитомою 
здебільшого закінчуються несприятливим результатом. Причиною виникнення 
гострої периферичної ішемії є підвищене продукування катехоламінів пухлиною 
з подальшим дифузним вазоспазмом та відповідними змінами в м’яких тканинах. 
Іншою причиною може бути оклюзія магістральної судини серцевим тромбом, 
який сформувався у хворого з аритмією [61, 62].

Клінічно процес може характеризуватись парестезіями або болем, похолоданням 
кінцівки, відсутністю периферичного пульсу. В деяких хворих спостерігають попе-
редні епізоди переміжної кульгавості. За відсутності інших типових ознак діагноз 
феохромоцитоми найчастіше переглядають, і хворим проводять ампутацію [62]. 
Феохромоцитому іноді виявляють у процесі діагностики або операції з приводу 
розшаровуючої аневризми черевної аорти. Описано випадки успішного видалення 
пухлини та протезування аорти [63]. Гостра периферична ішемія або тромбоз гли-
боких вен кінцівок у хворих із злоякісною феохромоцитомою може бути наслідком 
коагулопатії, що нерідко супроводжує злоякісні пухлини інших локалізацій.
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4.2.2. Синдроми вісцеральних порушень

Синдром поліорганної недостатності належить до найбільш тяжких, але, на 
щастя, вкрай рідкісних ускладнень феохромоцитоми. Він характеризується розвит-
ком недостатності не менше двох органів, стійкою чи артеріальною гіпер- та/або 
гіпотензією, лихоманкою з підвищенням температури понад 40 °С, енцефалопа
тією. Останні дві ознаки наявні завжди [30, 64–68]. Розвиток цього стану у хворих з 
діагностованою феохромоцитомою може бути зумовлений маніпуляціями з пухли-
ною, введенням деяких препаратів, індукцією до наркозу. Таке ускладнення також 
може бути першим та іноді останнім проявом недіагностованої феохромоцитоми у 
пацієнтів, яких раніше вважали здоровими. У хворих можуть розвинутися набряк 
легень, що вимагає проведення штучної вентиляції, гостра ниркова недостатність 
із необхідністю в гемодіалізі, синдром дисемінованої внутрішньосудинної коагу-
ляції. Такий стан може бути прийнятий за септичний шок, що викликає відстрочку 
терапії та несприятливий результат [46, 67, 69, 70]. Якщо хворий з передбачуваним 
септичним шоком рефрактерний до інфузійної та інотропної терапії, яку прово-
дять, слід думати про феохромоцитому. В таких ситуаціях рекомендують викону-
вати термінові візуалізуючі процедури та, при виявленні пухлини, направляти па-
цієнта до хірурга [8, 68].

Тяжкість синдрому варіює залежно від ступеня нестабільності гемодинаміки та 
глибини порушень функцій постраждалих органів. Виділяють два типи (варіанти) 
феохромоцитомних кризів [64, 67]: тип А – легший, без стійкої гіпотензії, але з 
усіма іншими компонентами; тип В – з глибокою гіпотензією, що приєдналася, і 
шоком. Механізми розвитку останніх залишаються не зовсім зрозумілими. При-
пускають, що гіпотензія виникає за наявності пухлин, що секретують адреналін, 
який спричиняє стимуляцію β-рецепторів з подальшою вазодилатацією [71, 72].

Однак було з’ясовано, що гіпотензія розвивалася і при пухлинах, які продуку-
ють норадреналін, що призводило до кардіальної дисфункції, гіповолемії та при-
гнічення барорефлексів. У групі, що складалась з 51 хворого, змішану секрецію 
адреналіну та норадреналіну було виявлено в 40 (78,4 %), тільки адреналіну – у 2 
(3,9 %), лише норадреналіну – в 9 (17,6 %) [67]. Характер кризів при пухлинах зі 
змішаною секрецією не відрізнявся від характеру кризів із секрецією норадрена-
ліну. Лихоманка виникала в незначної частини хворих із кризом, що, за відсутнос
ті вогнища інфекції, пояснюють продукуванням пухлиною інтерлейкіну-6. Іноді 
спостерігали поєднання кількох видів ускладнень, що значно обтяжували пере-
біг захворювання та нерідко призводили до несприятливого результату. N. Uchida 
та  ін. [64] описали мультисистемний феохромоцитомний криз у 50 екстрено гос-
піталізованих хворих. У них спостерігали гіперпірексію (100 %), лабільний ар-
теріальний тиск (100 %), загальмованість (100 %), гостру ниркову недостатність 
(71  %), набряк легень (57 %), шок (43 %), рабдоміоліз (43 %), дисеміновану внут
рішньосудинну коагуляцію (14 %), судоми (14 %). Летальність у цій групі стано-
вила 43 %. Виведення хворих із цього стану є вкрай складним завданням і включає 
комплексну інтенсивну терапію та хірургічне лікування за показаннями [73, 74].
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Легеневий синдром. Зрідка феохромоцитома може маніфестуватися набряком 
легень [74–76]. У більшості випадків набряк легень у хворих має кардіогенне по-
ходження, проте іноді спостерігають випадки “некардіогенного” генезу [76]. Це 
так званий неврогенний набряк легень, що, як вважають, виникає в результаті дії 
катехоламінів безпосередньо на легеневі судини. Наслідками є минуще підвищен-
ня внутрішньокапілярного тиску і порушення проникності капілярів. Механізм 
легеневого синдрому приблизно такий: I – периферичний вазоспазм, підвищен-
ня артеріального тиску і можлива лівошлуночкова недостатність; II – перерозпо-
діл об’єму крові зі створенням у легенях зони циркуляції при зниженому тиску, 
внаслідок чого підвищується гідростатичний тиск та посилюється транссудація; 
III – збільшення проникності капілярів і підвищення транссудації. Набряк легень 
частіше спостерігають при пухлинах, що секретують переважно адреналін. Од-
нак висловлюються думки і про некардіогенне походження набряку легень при 
феохромоцитомі. Причиною його вважають короткочасне підвищення мікросу-
динної проникності або капілярного гідростатичного тиску при збереженому нор-
мальному тиску в системі легеневої артерії [75–79].

Гастроінтестинальний синдром. Феохромоцитома, що дебютує гострими 
шлунково-кишковими порушеннями, становить велику небезпеку як у діагнос-
тичному, так і в тактичному відношенні. Хворі зазвичай скаржаться на інтенсив-
ний гострий біль у животі, блювання. Черевна стінка буває напруженою, пери-
тонеальні симптоми позитивні. Ці ознаки можуть бути наслідком крововиливу 
в пухлину, часто з розривом капсули та формуванням заочеревинної гематоми з 
подальшим надходженням великої кількості катехоламінів у судинне русло, роз-
витком гіпертензивного кризу, шоку та швидким погіршенням загального стану 
хворого. У деяких випадках може виникнути необхідність в операції або ангіогра-
фії з емболізацією судини, що кровоточить [80–83].

Іншим варіантом абдомінальної катастрофи є тяжка ішемія кишечника за ра-
хунок надходження надлишку катехоламінів. Можливий розвиток порушення пе-
ристальтики кишечника внаслідок релаксації шлунково-кишкової мускулатури і 
спазму пілоруса та ілеоцекального сфінктера. У хворих можуть розвинутися псев-
докишкова непрохідність, тяжка паралітична непрохідність, ізольована дилатація 
тонкокишкових петель, мегаколон, ішемічний ентероколіт, заворот кишечника 
або розрив товстої кишки з наступним перитонітом. Іншими рідкісними варіан-
тами гострої абдомінальної патології можуть бути гострий холецистит, гострий 
панкреатит, розрив черевної аорти [84–88].

Нефрологічний синдром. Феохромоцитома може викликати розвиток гострої 
ниркової недостатності як перший епізод захворювання або вона виникає в про-
цесі його перебігу [89–92]. Іноді буває зумовлена рабдоміолізом, що спричиняє 
гостру міоглобінуричну ниркову недостатність [93, 94]. Рабдоміоліз є наслідком 
тяжкої м’язової ішемії, викликаної судинним спазмом. Рідко спостерігають ін-
фаркт нирки як наслідок ниркової ішемії, що зумовлена глибоким системним шо-
ком, вазоконстрикцією або тиском пухлини на ниркову артерію. У деяких випад-
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ках доводиться вдаватися до гемодіалізу. Заслуговують на увагу ураження нирок 
при феохромоцитомі у вигляді нефросклерозу, осередкового інфаркту, тубуляр-
ного гіалінозу, стенозу ниркових судин, які можуть супроводжуватися олігурією, 
азотемією, нирковою недостатністю.

Неврологічний синдром. Описано крововиливи в мозок та субарахноїдаль-
ні кровотечі під час кризів артеріальної гіпертензії, але вони можуть виникати 
спонтанно у хворих з феохромоцитомою [62, 95, 96]. Найчастіше в таких хворих 
спостерігають геміпарез із геміанопсією. Крововилив у мозок може супроводжу-
ватися судомами [97, 98]. Походження останніх можна пояснити ішемією мозку, 
що розвивається під впливом надлишку катехоламінів, іноді й без крововиливу. 
Порушення мозкового кровообігу можуть бути дебютним синдромом феохромо-
цитоми [97, 98]. Їх поява в такому випадку, особливо в осіб молодого віку, має 
наштовхувати на думку про існування хромафінної пухлини.

4.3. Рідкісні та незвичайні варіанти перебігу феохромоцитоми

4.3.1. Феохромоцитома в дітей та осіб похилого віку

На окремий розгляд заслуговують пухлини хромафінної тканини, симптомати-
ка і перебіг яких можуть відрізнятися від класичних варіантів та залежать від віку, 
деяких фізіологічних станів пацієнтів, локалізації пухлини. До таких категорій 
належать феохромоцитома в дітей та осіб похилого віку, феохромоцитома у ва-
гітних жінок, феохромоцитома сечового міхура. Слід також згадати про синдром 
псевдофеохромоцитоми, наявність якого може становити складну діагностичну та 
лікувальну проблему.

Феохромоцитома в дітей. Уперше феохромоцитома в дитячому віці описана 
G. Marchetti у 1904 р. у хлопця віком 15 років, який помер від “тифозної лихо-
манки”. При аутопсії було виявлено двосторонню феохромоцитому [99]. Серед 
загальної кількості дітей з гіпертензією на частку феохромоцитоми припадає при-
близно 1,0–4,5 % [100, 101]. Пухлини хромафінної тканини належать до порівняно 
частих ендокринних новоутворень, що трапляються в дитячому віці. Вони станов-
лять 5–11 % від вікової структури всіх феохромоцитом. Захворюваність становить 
2  випадки на 1 млн населення на рік [101–103]. У дітей пухлини нерідко бува-
ють позанаднирковозалозними (8–43 %), двосторонніми (7–53 %) та множинними 
[104–110]. Найбільше пухлин буває у віці 10–13 років, переважно у хлопчиків. До 
періоду пубертації співвідношення хлопчиків/дівчаток дорівнює 2/1, після – кіль-
кість дівчаток різко зростає [101, 104, 105, 111, 112]. Приблизно в 6–47 % випадків 
пухлини бувають злоякісними [100, 105, 107, 113–116]. Середнє виживання у цій 
групі з моменту встановлення діагнозу становить: до 3 років – 73 %, до 5 – 40–
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50  %, до 10 – 30 % [109, 114, 116, 117]. У дітей частіше, ніж у дорослих, виявляють 
позанаднирковозалозні пухлини, зокрема тільця Цукеркандля, сечового міхура. 
Рецидиви феохромоцитоми у цій віковій групі нерідко бувають через багато ро-
ків після проведення первинної операції [113, 116]. Звертає на себе увагу частота 
спадкових варіантів феoхромоцитоми, яка може досягати 10–46 % [108, 110, 112, 
116]. На відміну від дорослих, в яких постійну артеріальну гіпертензію з кризами 
виявляють у 40–50 % випадків, у дітей цей показник досягає 70–90 %; відповідно, 
рідше в них спостерігають пароксизмальні форми [100, 101, 115, 117].

Головний біль (75–82 %), пітливість (36–68 %), порушення зору, зменшення 
маси тіла, нудота, блювання (27–56 %), поліурія та полідипсія (25–29 %), трем-
тіння (34–45 %) у дітей бувають частіше, ніж у дорослих. Частота порушень зору 
під час криз артеріальної гіпертензії та ретинопатії в дітей досягає 50–70 %. Іноді 
вони набувають характеру короткочасної повної сліпоти під час і після кризу [101, 
102, 107, 110, 115–119]. Ще однією деталлю, що заслуговує на увагу, є виникнен-
ня кризів при виконанні фізичних вправ або відразу після нього. Як і в дорослих, 
тріада симптомів (головний біль, серцебиття, пітливість) та їх поєднання з артері-
альною гіпертензією свідчать на користь наявності феохромоцитоми.

Цікавими є оглядові роботи, ознайомлення з якими дозволяє отримати пов-
ніше уявлення про аналізовану патологію. До таких робіт можна віднести огляд 
C. Pamporaki та ін. [119], в якому узагальнено досвід дослідження низки характе-
ристик пухлин хромафінної тканини в 95 дітей і підлітків, молодших 18 років, та 
653 дорослих осіб, старших 18 років, які спостерігалися у семи клінічних центрах 
США (табл. 4.2). Усіх хворих було прооперовано.

Як свідчать наведені дані, хромафінні пухлини траплялися однаково часто в 
дітей чоловічої та жіночої статей, переважно у віці понад 10 років. Дорослі пред-
ставлені когортою 30–50-річних. Солітарні пухлини надниркових залоз у дорослих 
зустрічалися частіше (в 2,54 раза), ніж у дітей, тоді як солітарні екстраадреналові 
пухлини найчастіше (в 1,74 раза) виявляли в дітей. Двосторонні надниркові пух-
лини спостерігали однаково часто в обох групах. Багатофокусні феохромоцитоми 
частіше (у 2,41 раза) траплялися в дітей. Спадкові феохромоцитоми/парагангліоми 
рідше (в 1,52 раза) мали місце в дорослих, ніж у дітей. Таким чином, діти схиль-
ні до переважання позанаднирниковозалозних мультифокальних пухлин, тоді як у 
дорослих вони локалізуються переважно у надниркових залозах, бувають одно- та 
двосторонніми. Злоякісні пухлини в дітей виявляли частіше (в 1,7 раза). Частота 
метастазування злоякісних пухлин значно не відрізнялася, крім деякого перева-
жання в дітей метастазів у печінку. Вивчення генетичних характеристик пухлин у 
дітей та дорослих за 14 типами відомих генів дозволило виділити дві окремі групи 
хворих з однотипними генетичними порушеннями, в кожній з яких було зафіксова-
но, у свою чергу, однотипні характеристики гормональної активності.

Незважаючи на давність, заслуговують на увагу збірні статистики D. Hume 
[120] і R. Staсkpole та ін. [121], в яких узагальнено відомості про 71 та 100 випад-
ків феохромоцитоми в дітей. Наведені в них дані приблизно відповідають викла-
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деним вище. Зокрема, D. Hume відзначав наявність пароксизмального варіанта 
феохромоцитоми лише у 8 % хворих, у решти постійна гіпертензія супроводжу-
валася кризами. Майже 2/3 пацієнтів були чоловічої статі. Середній вік хворих 
дорівнював 9,3 року (5 місяців – 16 років). Тривалість захворювання з моменту 
появи симптомів становила 1,5 року (2 тижні – 9 років). Найчастішими симптома-
ми були головний біль (81 %), пітливість (68 %), нудота (56 %), порушення зору 
(44  %), біль у животі (35 %), збудження, серцебиття (34 %), загальна слабість 
(27 %), блідість (27 %), спрага, поліурія (25 %), судоми (23 %), задишка (16 %), 
почервоніння, набряклість кистей, передпліч (11 %). Не менш цікаві дані повідо-
мили R. Stackpole та ін. У 100 дітей з феохромоцитомою було виявлено 140 пух-
лин. Приблизно в 1/3 хворих пухлини були двосторонніми та множинними, поза-
наднирковозалозними. Дев’ять пацієнтів мали більше двох пухлин, один хворий 
мав шість пухлин. У двох хлопчиків віком 10 і 11 років було по чотири пухлини. 
Унікальним є описаний у монографії W. Manger та R. Gifford “Pheochromocytoma” 

Таблиця 4.2. Порівняльна клінічна характеристика феохромоцитоми в дітей 
і дорослих 

 Ознака  Діти (95) Дорослі (653) 

Вік 13,3±3,5  44,7±14,4

Чоловіча стать  55,8 % (53/95)  48,1 % (314/653) 

Локалізація пухлини:
– надниркова залоза, 

солітарна
– позанаднирковозалозна, 

солітарна
– двостороння 

наднирковозалозна
– багатофокусна 

 
22,1 % (21/95)

 
33,7 % (32/95)

11,6 % (11/95)
 32,6 % (31/95)

 
56,2 % (367/653)

 
21,6 % (141/653)

8,7 % (57/653)
 13,5 % (88/653)

 Спадкова  80,4 % (74/92)  52,6 % (273/519)

 Рецидиви 29,5 % (28/95) 14,2 % (93/653)

 Злоякісні пухлини
 Метастази: 

 – синхронні
 – метахронні
 – кістки
 – легені 
 – печінка
–  лімфовузли 

49,5 % (47/95)

25,5 % (12/47)
74,0 % (35/47)
73,9 % (34/46)
39,1 % (18/46)
23,9 % (11/46) 
50,0 % (23/46)

29,1 % (190/635)

43,2 % (82/190)
56,8 % (108/190)
69,9 % (128/183)
25,7 % (47/183)
40,9 % (75/183)
45,6 % (84/184)
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випадок множинної феохромоцитоми. У п’ятнадцятирічної дівчини протягом чо-
тирьох років було виявлено 15 доброякісних пухлин хромафінної тканини: 1 – на 
шиї, 1 – у грудній клітці, 5 – у заочеревинних парааортальних гангліях, 6 – на пе-
редній поверхні аорти, 1 – між бічною поверхнею аорти і нижньою порожнистою 
веною та у стінці сечового міхура, 1 – у стінці піхви. Було видалено 7 пухлин. 
Хвора загинула від кровотечі через 6 діб після останньої операції – видалення 
пухлини, розташованої на шиї позаду гортані біля основи черепа. При аутопсії 
було виявлено решту 8 пухлин, хромофобну аденому гіпофіза (2,0 см) та гіпер
плазію 3 паращитоподібних залоз.

Методи діагностики феохромоцитоми в дітей істотно не відрізняються від 
таких у дорослих. За наявності відповідної “підозрілої” клінічної картини ви-
конують повторні дослідження вмісту катехоламінів та їх метаболітів у крові й 
сечі, функціональні проби за показаннями. Для топічної діагностики проводять 
комп’ютерну і магнітно-резонансну томографію; радіоізотопні методики з вико-
ристанням 131І-MIBG, як і комп’ютерної томографії, менш бажані. З огляду на час-
тоту спадкових пухлин хромафінної тканини в дітей, обов’язковим є генетичне 
тестування. 

Диференціювати феохромоцитому в дітей слід з есенціальною гіпертонічною 
хворобою, симптоматичними гіпертензіями (коарктація аорти, стеноз ниркової 
артерії та ін.), тривожно-панічним синдромом, епілепсією, мігренню, гіпертирео-
зом. Нейробластома (найчастіша пухлина в дітей), гангліонейробластома, гангліо
неврома в дітей мають здатність синтезувати катехоламіни та їх метаболіти, що 
дуже ускладнює диференційну діагностику, і часто вона стає можливою тільки за 
гістологічними даними. Лікування феохромоцитоми в дітей проводять за принци-
пами, прийнятими для дорослих.

Феохромоцитома в осіб похилого віку трапляється дуже рідко. У літературі 
практично відсутні достатні статистики цієї патології, що дозволяють охарактери-
зувати її детально. Найчастіше наводяться описи окремих випадків без конкрет-
них узагальнень. Така ситуація залежить насамперед від нетипової клінічної кар-
тини захворювання в цьому віці. Різноманітна серцево-судинна патологія, перш за 
все гіпертонічна хвороба, захворювання легень, нирок, опорно-рухового апарату 
в людей похилого віку, надійно маскує типові клінічні прояви феохромоцитоми, 
й у клініцистів на цьому фоні вкрай рідко з’являються припущення про наявність 
хромафінної пухлини. Відповідно, зростає частота виявлення недіагностованих 
феохромоцитом при аутопсії або у вигляді випадкових знахідок (інсиденталом) 
під час обстеження з приводу іншої патології. Наприклад, у серії зі 155 випадків 
феохромоцитоми, виявленої таким чином, 9 % хворих були старшими 60 років 
[122]. За п’ятдесятирічними матеріалами аутопсій у клініці Мейо [4], з 54 вияв-
лених феохромоцитом 41 за життя не було діагностовано. Дванадцять пацієнтів 
(22 %) були старшими 68 років, і у дев’яти з них правильний діагноз встановили 
після смерті. Аналіз даних шведського регістру феохромоцитоми 1958–1982 рр. 
показав, що середній вік хворих із прижиттєво діагностованою феохромоцито-
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мою дорівнював 48,5 року; для осіб, пухлину в яких виявили після смерті, цей 
показник становив 65 років [123].

Багато дослідників підкреслює атиповий характер клінічних проявів феохро-
моцитоми в похилому віці. Це пов’язують із змінами чутливості та відповідної ре-
акції на вплив катехоламінів на різні органи і системи в похилому віці, зокрема 
зміненою реакцією барорецепторів. Іншим істотним моментом є наявність різно-
манітної супутньої патології, насамперед серцево-судинної, клінічні прояви якої 
бувають подібні до таких у хворих з феохромоцитомою. У таких пацієнтів клінічні 
ознаки артеріальної гіпертензії при есенціальній гіпертонічній хворобі та феохро-
моцитомі буває дуже важко диференціювати. Тим більше, що в похилому віці фео
хромоцитома частіше перебігає у змішаній або постійній формі, рідше – в типово 
кризовій. Існує певна група неактивних або “низькоактивних” пухлин, які виявля-
ють як інсиденталоми або при аутопсії. Одночасно в міру їх росту можуть вини-
кати ознаки мас-ефекту, притаманні великим пухлинам. Крововиливи чи некроз 
пухлини, повний або частковий, можуть спричинити розвиток тяжких ускладнень, 
таких, як інфаркт міокарда, набряк легень, розшарування аневризми аорти, гост
рий живіт. Поряд з типовими або наближеними до типових проявами феохромо-
цитоми у хворих старших вікових груп описано незвичайні клінічні випадки цих 
пухлин, наприклад, у вигляді депресивного синдрому, схуднення та астенії, болю 
в ділянці нирок [124–130]. У зв’язку з рідкістю феохромоцитоми та ще більш рід-
кісною наявністю цих пухлин серед осіб старших вікових груп, особливий інтерес 
викликають системний аналіз даної патології в репрезентативних групах хворих та 
порівняння їх характеристик з такими у пацієнтів молодшого віку. В цьому аспекті 
особливу цінність має одна з нечисленних узагальнювальних робіт V. Srougi та ін. 
[128]. Автори, маючи досвід лікування в одному госпіталі 36 хворих з феохромо-
цитомою, молодших 60 років (34,0±12,9), та 10 – старшого віку (похилого згідно 
з рекомендаціями ВООЗ) (69,6±5,3), провели порівняльне дослідження основних 
характеристик цих пухлин і результатів їх хірургічного лікування. Клінічно було 
виділено три основні групи хворих: з типовим перебігом захворювання, атиповим 
та випадково виявленими пухлинами. У пацієнтів молодшого віку типовий перебіг 
феохромоцитоми спостерігали в 42,1  % випадків, атиповий – у 18,4 %, феохро-
моцитоми як інсиденталоми виявили в 5,3 % хворих. У групі пацієнтів похилого 
віку ці величини дорівнювали 30, 30, 40 %. Таким чином, у групі хворих молод-
шого віку дещо частіше траплялися випадки типового перебігу захворювання, тоді 
як у людей похилого віку переважали атипові варіанти. Частота інсиденталом у 
пацієнтів похилого віку (40 %) у 8 разів перевищувала таку в молодших (5 %). 
Наявність різних варіантів генетичних мутацій спостерігали у половини хворих 
молодшого віку (50 %), у людей похилого віку вони були відсутні. Привертає увагу 
частіша довгострокова артеріальна гіпертензія в похилому віці (80 %) порівняно з 
молодшим (43,2 %). Двосторонні пухлини спостерігали майже у третини пацієнтів 
молодшого віку (30,6 %), а у хворих похилого віку вони були відсутні. Розміри 
виявлених пухлин суттєво не відрізнялися: (5,31±2,4) см – у пацієнтів похилого 
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віку, (4,2±2,6) см – у хворих молодшого віку. Майже у третини хворих молодшого 
віку (29  %) пухлини були двосторонніми, тоді як у пацієнтів похилого віку їх не 
спостерігали. Злоякісними виявились феохромоцитоми в 5,5 % молодших хворих; 
у пацієнтів похилого віку вони були доброякісними.

Хірургічне лікування феохромоцитоми в похилому віці є особливо складною 
проблемою. Насамперед наявність супутньої патології вимагає проведення ре-
тельної і тривалої передопераційної підготовки, та повної компенсації вдається 
домогтися не завжди. У зв’язку з цим, різко зростає ризик анестезії, оперативного 
втручання, інтра- та післяопераційних ускладнень. В аналізованих групах хворих 
параметри перебігу інтраопераційного періоду та анестезії суттєво не відрізняли-
ся. Однак у післяопераційний період потрібно більше зусиль і часу для забезпе-
чення стабілізації стану хворих похилого віку. Зокрема, для перебування в палатах 
інтенсивної терапії їм знадобилося (3,1±2,8) доби, у стаціонарі – (10,2±8,4) доби. 
Для пацієнтів молодшого віку ці цифри дорівнювали (1,4±1,0) та (5,7±4,9) доби 
відповідно. Післяопераційні ускладнення виникали в 60,0 % хворих похилого віку 
та 18,9 % пацієнтів молодшого віку. Таким чином, дані нечисленних статистик та 
казуїстичні описи окремих випадків хромафінних пухлин в осіб похилого віку 
свідчать про певні особливості перебігу цієї патології порівняно з пацієнтами мо-
лодшого віку. Особливо підозрілими є випадки тривалого атипового перебігу ар-
теріальної гіпертензії та виявлені інсиденталоми надниркової залози, які повинні 
стати стимулами до пошуку феохромоцитоми.

4.3.2. Феохромоцитома у вагітних жінок

Поєднання феохромоцитоми і вагітності є вкрай несприятливим фактором ри-
зику, що загрожує смертельним результатом для матері та плода. Особливо не-
безпечними є випадки недіагностованої феохромоцитоми. Пухлини хромафінної 
тканини трапляються з приблизною частотою 1/50 000–1/54 000 вагітностей [131–
134]. Уперше випадок поєднання феохромоцитоми з вагітністю описав у 1911 р. 
K. Kawashima [135]. Пухлину було виявлено ​​при аутопсії. Аналогічне спостере-
ження представили в 1927 р. C. Oberling та G. Jung [136]. Перші випадки успішної 
діагностики феохромоцитоми під час вагітності з подальшими пологами, часті-
ше оперативним шляхом, описано в 50-х роках [137, 138]. Материнська і дитяча 
смертність була дуже високою: 45 % – серед породіль та 32 % – серед дітей [139]. 
Ще більшою вона була в разі недіагностованих пухлин – 50–58 та 56–58 % від-
повідно [140, 141]. У міру вдосконалення методів діагностики та лікування фео
хромоцитоми зросли можливості забезпечення безпечного перебігу вагітності та 
пологів і зниження летальності в жінок із цією патологією. У 80-х роках рівень 
смертності породіль і дітей зменшився до 17 та 26 % [142], а в подальшому – до 
4–11 й 11–18 % (навіть 1 %) відповідно при встановленому діагнозі [143, 144]. Ан-
тенатальна діагностика феохромоцитоми, на жаль, не перевищує 31–53 %. Проте 
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вона дозволила знизити материнську смертність майже до 1–17 % і дитячу – до 
11–18 % [145–147].

У здорових вагітних жінок вміст катехоламінів в організмі зберігається нор-
мальним або трохи підвищеним. “Материнські” катехоламіни через плаценту не 
проникають. Плід відносно захищений від високого рівня “материнських” кате-
холамінів завдяки наявності плацентарних ферментів, що інактивують їх дію та 
надходження у кровотік [147–150]. Фактично ризик та небезпека феохромоцито-
ми для вагітних жінок бувають зумовлені інтенсивністю, тривалістю та частотою 
кризів артеріальної гіпертензії. Кризи найчастіше виникають раптово внаслідок 
стимуляції пухлини та супроводжуються викидом катехоламінів. Причинними 
моментами можуть бути тиск матки на пухлину, постуральна реакція, пальпація 
живота, вагінальне дослідження, рухи плода, початок родової діяльності. Клініч-
но гіпертензивні кризи маніфестуються одним або декількома характерними для 
феохромоцитоми синдромами, описаними вище. Згубними для плода є порушення 
кровообігу в матері, особливо у плаценті. Вони сприяють розвитку матково-пла-
центарної недостатності, ранньому відшаруванню плаценти, смерті плода.

Можна виділити два основні варіанти клінічних проявів феохромоцитоми у 
вагітних жінок. Перший частіше розвивається у третьому триместрі вагітності. 
Приблизно у 65–80 % жінок виникають періодичні кризи артеріальної гіпертен-
зії з характерними супутніми симптомами (головний біль, пітливість, серцебиття 
та ін.). У частини хворих спостерігають ці типові симптоми, але без артеріальної 
гіпертензії, або відзначають виражені прояви наростаючої прееклампсії. Описано 
випадки шоку та раптової смерті в передпологовий період. Сценарій другого ва-
ріанта розгортається зазвичай під час пологів або в найближчі години після них. 
Підвищення внутрішньочеревного тиску, пальпація живота, анестезія та інші ма-
ніпуляції в процесі родової діяльності сприяють інтенсивному викиду катехоламі-
нів з пухлини з подальшим розвитком серії тяжких гіпертензивних кризів і цирку-
ляторного шоку, нерідко з летальним кінцем. Менш тяжкими варіантами є набряк 
легень, інфаркт міокарда, які вдається усунути. Рідкісним проявом феохромоци-
томи у післяпологовий період є виражена гіперпірексія [151–154]).

Клінічні прояви феохромоцитоми у вагітних нерідко помилково трактують як 
токсикоз у ранні терміни вагітності, прееклампсію або еклампсію в пізні терміни. 
На відміну від еклампсії кризи гіпертензії можуть виникати в ранні терміни (до тре-
тього триместру), супроводжуватися постуральною гіпотензією, протеїнурією, на-
бряками. Однак ці ознаки можуть бути відсутні. Розвиток циркуляторного шоку під 
час або через кілька годин після пологів найчастіше сприймається як розрив матки, 
а думка про наявність феохромоцитоми виникає вкрай рідко [152, 155, 156].

Слід пам’ятати про можливість казуїстичних випадків розвитку симптоматики 
феохромоцитоми у вагітних жінок за відсутності пухлини. P. Voute та ін. [157] і 
C. Pochedly [158] описали 6 жінок, у яких протягом останніх тижнів вагітності 
з’явилися типові ознаки гіперкатехоламінемії: нападоподібний головний біль, піт-
ливість, тремтіння, артеріальна гіпертензія. Причиною цього стану стала виявле-
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на ​​у плодів уроджена нейробластома – пухлина з клітин нервового гребінця, що 
секретує катехоламіни. Відомі випадки нормального перебігу та завершення ва-
гітності в жінок з феохромоцитомою, яку було виявлено ​​після пологів. B. Pickles 
[159] описав жінку з клінікою феохромоцитоми. Вона двічі успішно народжувала 
та померла під час третіх пологів. При розтині було виявлено феохромоцитому.

Діагностика феохромоцитоми у вагітних базується на ретельному аналі-
зі клінічної картини (гіпертензивні кризи, серцебиття, пітливість тощо) та її 
диференціації з подібними станами. При найменших підозрах рекомендовано до-
слідження катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі. Біохімічна діагностика 
феохромоцитоми може бути утруднена, якщо хворі приймають деякі препарати, 
наприклад, метилдопу, що може дати хибно-позитивні результати. Якщо в таких 
жінок підозрюють феохромоцитому, вони повинні припинити приймати препарат. 
Після цього визначають вміст катехоламінів. Локалізацію передбачуваної феохро-
моцитоми можна успішно виявити за допомогою магнітно-резонансної томогра-
фії, оскільки цей метод не має променевого навантаження.

З моменту встановлення діагнозу феохромоцитоми вагітній жінці рекоменду-
ють призначати α-адреноблокатори, переважно феноксибензамін. Проникнення 
препарату через плаценту може спричинити короткочасну гіпотензію та пригні-
чення плода. Для контролю тахікардії показані β-адреноблокатори. Якщо діагноз 
феохромоцитоми встановлено у першому – другому триместрах вагітності, реко-
мендують оперативне лікування після відповідної підготовки. Плід зазвичай не 
страждає, хоча можливе спонтанне переривання вагітності в першому триместрі. 
У третьому триместрі рекомендують приймати α-адреноблокатори, і, коли плід 
буде життєздатний, проводять кесарів розтин, бо природне розродження вкрай не 
безпечне. Воно стимулює викид катехоламінів з наступними небажаними усклад-
неннями. Одночасно видаляють пухлину. Надзвичайно відповідальним є анесте-
зіологічний супровід операцій. У разі виникнення неконтрольованих ситуацій 
(некупіровані кризи, кровотеча та ін.) показане невідкладне видалення феохро-
моцитоми [153, 154, 160–162]. Таким чином, своєчасне діагностування у вагітних  
феохромоцитоми та правильне тактичне ведення таких пацієнток у стані зберегти 
життя плода і матері та допомагають жінці позбутися тяжкого і небезпечного для 
життя захворювання. 

4.3.3. Феохромоцитома сечового міхура

Феохромоцитому/парагангліому сечового міхура вперше описали в 1953 р. 
I. Zimmerman та ін. [163]. Правильніше тут і надалі застосовувати термін “пара-
гангліома сечового міхура”, але в більшості публікацій найчастіше використову-
ють термін “феохромоцитома сечового міхура”, що цілком відповідає номенкла-
турі цих пухлин. Вони становлять 0,1–0,3 % усіх новоутворень сечового міхура та 
менше 1 % усіх хромафінних пухлин. Серед екстраадреналових феохромоцитом 
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їх частка досягає 10 %. Найчастіше вони трапляються в жінок (співвідношення 
чоловіків/жінок – 2/3). Більшість припадає на третю – четверту декади життя. 
Хворі до 20 років становлять 18–20 %. До 10–15 % пухлин бувають гормональ-
но-неактивними і приблизно 10 % – гормоносекретувальними, але без клінічних 
проявів. Приблизно 10–15 % пухлин є злоякісними, але морфологічні критерії цих 
новоутворень залишаються невизначеними. Насправді їх більше за даними реци-
дивів і частоти метастазів [164–171].

Численні скупчення хромафінних клітин у безпосередній близькості від сим-
патичних нервових волокон у сечовому міхурі, навколоміхуровому просторі та 
навколо передміхурової залози виявляють уже у новонароджених, і вони можуть 
бути джерелами пухлинного росту. В сечовому міхурі ці пухлини локалізуються 
переважно у м’язовому шарі, найчастіше в ділянці дна (до 25 %) і сечоміхурового 
трикутника (до 30–33 %). З органів сечостатевої системи сечовий міхур найчасті-
ше є місцем розвитку парагангліоми (79,2 %); рідше пухлини виявляють в уретрі 
(12,7 %), тазі (4,9 %), сечоводі (3,2 %) [167, 168, 172–174].

Найбільш характерною особливістю клінічних проявів феохромоцитоми сечо-
вого міхура в більшості випадків є чіткий зв’язок виникнення симптомів гіперка-
техоламінемії з актом сечовипускання або наповненням та розтягненням сечового 
міхура. Характерний криз артеріальної гіпертензії, який спостерігають у 65–85  % 
таких хворих, зазвичай розвивається наприкінці акту сечовипускання або за не-
можливості помочитися протягом тривалого часу. Іноді виникає при пальпації 
зони сечового міхура, дефекації, статевому акті, цистографії, тобто у всіх цих си-
туаціях має місце фактор фізичної дії на пухлину. Крім підвищення артеріального 
тиску з характерними супутніми симптомами (головний біль, пітливість, блідість, 
тремтіння), більш ніж у половини хворих відзначають чітку переміжну гематурію. 
Її реєструють у 53–65 % пацієнтів під час кризу або після нього. Приблизно одна-
ково часто виникає безбольова міжнападова гематурія [166–170, 174].

До більш рідкісних симптомів парагангліоми сечового міхура належать біль у 
надлобковій ділянці, прискорене сечовипускання, ніктурія, тенезми, короткочасна 
непритомність під час сечовипускання. Іноді пухлина визначається пальпаторно 
при ректальному або вагінальному дослідженні, що може спровокувати розви-
ток кризу. В частини хворих виникає безбольова міжнападова гематурія, і нерід-
ко вона не супроводжується симптомами гіперкатехоламінемії або буває нерізко 
вираженою [172, 175–178]. Наприклад, K. Bonaoruz описав хворого з помірною 
артеріальною гіпертензією, гематурією та без характерних ознак гіперкатехола-
мінемії ​​[172]. При цистоскопії було виявлено пухлину сечового міхура. Процеду-
ра цистоскопії, пункційна біопсія, маніпуляції з пухлиною не супроводжувалися 
змінами гемодинаміки, притаманними феохромоцитомі. Однак під час операції 
та виділення пухлини у хворого розвинувся типовий гіпертензивний криз. Гісто-
логічне дослідження видаленої пухлини підтвердило діагноз парагангліоми. Цей 
і ще ряд подібних прикладів свідчать про необхідність насторожено ставитися до 
хворих з пухлиною сечового міхура в поєднанні з гіпертензією.
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Приблизно у 80 % випадків феохромоцитому сечового міхура можна виявити ​​
при цистоскопії. Зазвичай пухлина має вигляд овоїдного чи неправильної фор-
ми “випинання” слизової оболонки міхура, оскільки більшість пухлин виходить 
з його м’язового шару. Іноді слизова оболонка покривається виразками, кровото-
чить. За допомогою цистоскопії зазвичай вдається визначити пухлини розміром 
понад 1,5–2,0 см [174, 176–178]. Враховуючи рідкість хромафінних пухлин се-
чового міхура, певний інтерес становлять збірні статистики, в яких узагальнено 
досвід достатньої кількості спостережень. Їх аналіз є суттєвою допомогою для 
діагностики в конкретних ситуаціях, з якими стикаються клініцисти. P. Sweetser 
та ін. зібрали відомості про 168 хворих з феохромоцитомою сечового міхура, які 
було опубліковано в літературі до 1991 р. ​​[173]. Наявність типових катехоламіно-
вих кризів, пов’язаних з актом сечовипускання, спостерігали в 47–77 % хворих, 
артеріальну гіпертензію – у 65 %. Пухлину виявили ​​при цистоскопії у 84 % ви-
падків. Злоякісними були 10–15 % новоутворень. Іншу велику статистику пред-
ставили J. Beilan та ін., які при аналізі 80 джерел, опублікованих у 1980–2012 рр., 
виявили опис 106 випадків феохромоцитоми сечового міхура ​​[168]. За їх дани-
ми, пухлини діагностували практично однаково часто у чоловіків (55 %) і жінок 
(51  %). Середній вік пацієнтів становив 43,3 року (11–84). Розлади сечовипус-
кання з низкою супутніх симптомів відзначили в 52,8 % випадків, артеріальну 
гіпертензію – в 54,7  % хворих, головний біль – у 48,1 %, гематурію – в 47,2 %, 
тремор, непритомний стан – у 43,4 %, пітливість – у 19,8 %, порушення сечови-
пускання – в 10,4 %, біль у животі – у 5,7 %. Випадково пухлину виявили у 2,8 % 
випадків. Рівень катехоламінів, метанефринів, ванілілмигдальної кислоти у крові/
сечі підвищився в 61,3 % хворих, не збільшився – у 28,7 %. Основним методом 
лікування був хірургічний. Середній розмір видалених пухлин становив 3,9 см 
(1,0–9,1). Найчастіше (68,9 %) виконували часткову резекцію сечового міхура з 
пухлиною, іншим хворим – тотальну цистектомію, паліативні операції. При вияв-
ленні злоякісних пухлин за показаннями проводили хіміотерапію, радіоізотопне 
лікування (131І-MIBG). Із 70 хворих, які тривалий час перебували під спостережен-
ням, у 15  (20 %) розвинулися рецидиви і метастази.

Діагностика феохромоцитоми сечового міхура – складне завдання, особливо у 
випадках нетипових клінічних проявів захворювання. Найбільш вагомим клініч-
ним синдромом на користь наявності цієї патології є типові кризи артеріальної 
гіпертензії, пов’язані з актом сечовипускання, особливо якщо вони доповнюються 
гематурією. При виникненні таких станів показане визначення вмісту катехоламі-
нів та їх метаболітів у крові й сечі. З-поміж інструментальних методів досліджен-
ня рекомендують цистоскопію, іноді – пункційну біопсію. Останню слід викону-
вати з обережністю через небезпеку розвитку гіпертензивного кризу. Для топічної 
діагностики можна проводити комп’ютерну і магнітно-резонансну томографію, 
сканування з 131І-MIBG [174–178].

Основним методом лікування при встановленій операбельності пухлини є хі-
рургічний. Виконують парціальну, рідко тотальну, цистектомію з пухлиною. При 
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неможливості проведення радикальної операції рекомендують застосовувати бло-
катори катехоламінів, ізотопні методи лікування, променеву та хіміотерапію, які 
здійснюють за загальними принципами лікування пухлин хромафінної тканини.

У клініці Інституту ендокринології та обміну речовин ім. В. П. Комісаренка 
НАМН України спостерігали три випадки феохромоцитоми сечового міхура, що 
становило 0,5 % від загальної кількості операцій із приводу пухлин хромафінної 
тканини. Серед хворих були дві жінки та один чоловік, вік хворих – 34–58 років. 
У всіх діагностували типові кризи артеріальної гіпертензії із супутніми симпто-
мами, пов’язані з актом сечовипускання. Періодичну гематурію мали два паці-
єнти. Пухлину в усіх визначено за цистоскопії. Вміст катехоламінів у сечі був 
підвищеним у всіх хворих. Видалені пухлини мали розмір від 1,5 до 2,5 см; одна 
виявилася злоякісною. У хворої жінки віком 39 років через 3 роки виник рецидив 
пухлини, з приводу якого було проведено екстирпацію сечового міхура з переса
дженням сечоводів у товсту кишку.

Таким чином, наявність у хворого класичної тріади у вигляді пароксизмальної 
гіпертензії, клінічних ознак гіперкатехоламінемії, пов’язаних з актом сечовипус-
кання, та гематурії є основою клінічного діагнозу феохромоцитоми сечового мі-
хура. Він повинен бути підтверджений даними дослідження катехоламінів у крові 
та сечі й інструментальними дослідженнями. Радикальне хірургічне лікування 
приводить до повного одужання хворого.

4.3.4. Синдром псевдофеохромоцитоми

Гострий розвиток епізоду артеріальної гіпертензії з характерними симптомами 
повинен викликати у грамотного клініциста припущення про наявність у хворого 
хромафінної пухлини. Ретельно виконані клінічне обстеження, біохімічні та візуа-
лізуючі дослідження можуть підтвердити або заперечити цей діагноз. У тому разі, 
коли є нормальні показники рівня катехоламінів і негативні результати топічної 
діагностики, потрібний пошук інших, подібних форм патології.

Одним із варіантів пароксизмальної артеріальної гіпертензії може бути наяв-
ність у хворого синдрому псевдофеохромоцитоми. Клінічно підозра на його на-
явність може виникати при раптовому різкому підвищенні артеріального тиску до 
190–200/100–110 мм рт. ст. і більше в поєднанні з інтенсивним головним болем, 
болем у грудній клітці, тремтінням, нудотою, почервонінням обличчя, пітливістю. 
Напади зазвичай не супроводжуються відчуттям страху чи панікою. Також хворі 
найчастіше заперечують їх зв’язок із провокуючим впливом емоційних чинників, 
хоча останнє підтверджується не завжди [179–181].

Диференціацію синдрому псевдофеохромоцитоми рекомендують проводити з 
феохромоцитомою, синдромами лабільної гіпертензії та панічної атаки. Для фео
хромоцитоми основними відмінностями є дані дослідження катехоламінів, особ
ливо під час кризів, і результати топічної діагностики. Для лабільної гіпертензії 
характерний розвиток різкої гіпертензії у зв’язку з емоційними або стресовими 
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впливами. Панічна атака зазвичай асоціюється з такими попередніми моментами, 
як біль у грудній клітці, головний біль, різке серцебиття. На відміну від феохромо-
цитоми, у хворих частіше спостерігають збудження, страх, відчуття “припливів”, 
нудоту, поліурію. Фактично діагноз синдрому псевдофеохромоцитоми встанов-
люють після виключення таких станів [180, 182]. 

Синдром псевдофеохромоцитоми можна розглядати як вираження активації 
симпатичної нервової системи, що підтверджується його пароксизмальним харак-
тером, тахікардією, помірним зростанням вмісту катехоламінів під час нападів, 
позитивною відповіддю на введення α- та β-блокаторів [180–183]. 

Синдром псевдофеохромоцитоми являє собою гетерогенний клінічний стан і 
поділяється на первинну та вторинну форми. На відміну від вищеописаної первин-
ної, вторинна форма буває пов’язана з різними патологічними станами (гіпогліке-
мія, епілепсія, недостатність барорецепторів та ін.), неправильним застосуванням 
медичних препаратів (помилковим чи навмисним). Усі ці ознаки відповідають 
синдрому.

Іншим відмінним моментом є обставини, за яких виникають напади гіпертен-
зії [183–185]. При феохромоцитомі вони частіше виникають спонтанно, тоді як 
при синдромі псевдофеохромоцитоми їх, як правило, спричиняє певна подія. При 
опитуванні таких пацієнтів важливим є встановлення цього факту. Як і при фео
хромоцитомі, кризи можуть тривати від кількох хвилин до кількох годин, повто-
рюватися щодня або одноразово через кілька місяців. Між нападами артеріальний 
тиск залишається нормальним чи помірно підвищеним [183–187]. Крім описаних 
станів, синдром пароксизмальної гіпертензії може спостерігатися при елементар-
них станах збудження, страху, гіпертиреозі, енцефалопатії, коронарній недостат-
ності, реноваскулярній гіпертензії, ряді захворювань нервової системи. Синдром 
псевдофеохромоцитоми успішно лікують гіпотензивними, психотропними засо-
бами чи методами психотерапії.
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Клініко-лабораторна діагностика 
феохромоцитоми/парагангліоми

5.1. Клінічні підходи до діагностики. Групи ризику

Діагностика пухлин хромафінної тканини базується на трьох ос-
новних інформаційних блоках, таких, як анамнез і клінічний огляд, дані 
гормональних досліджень та результати топічної діагностики. Нехтуван-
ня будь-яким із них загрожує високим рівнем діагностичних помилок. 
Збираючи анамнез, слід врахувати наявність часом нехарактерних скарг, 
які, об’єднані й проаналізовані відповідним чином, можуть наштовхну-
ти на припущення про правильний діагноз феохромоцитоми. Важливими 
моментами є тривалість і послідовність появи певних скарг та ознак [1]. 
Іноді вони можуть існувати роками, помилково трактуватись як прояви 
есенціальної гіпертензії, пароксизмальної тахікардії, менопаузи, мігрені 
та інших хвороб і не привертати уваги лікарів.

Клінічна діагностика феохромоцитоми не становить особливих трудно-
щів при типовому перебізі захворювання з характерними кризами артері-
альної гіпертензії у поєднанні з описаними вище симптомами та наявністю 
пухлини. Далеко не завжди захворювання маніфестує таким чином. Появі 
типової картини можуть передувати місяці й навіть роки, коли наявність 
найчастіше неспецифічної симптоматики не викликає підозри на хрома-
фінну пухлину. Аналіз результатів клінічних спостережень хворих з фео
хромоцитомою, оперованих у клініці Інституту ендокринології та обміну 
речовин ім. В. П. Комісаренка НАМН України, дозволив виділити три ос-
новних періоди перебігу захворювання: період ранніх симптомів, період 
розгорнутої клінічної картини захворювання, період ускладненого перебі-

Розділ 5
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гу. Їх описано в розділі 4. Уявлення про їх існування дозволяють наблизитися до 
діагнозу хромафінної пухлини.

Феохромоцитома може симулювати численні захворювання та стани. Її симпто-
ми можуть нашаровуватись на клінічну картину інших захворювань, насамперед 
гіпертонічної хвороби. W. Manger перераховує 49 захворювань і патологічних ста-
нів, при яких спостерігають симптоми та ознаки, характерні для феохромоцито-
ми, та з якими необхідно проводити диференційну діагностику даної патології [2]. 
Більшість їх потрібно розглядати як показання до скринінгу цих пухлин. До них 
слід віднести появу таких ознак і станів, як епізоди пароксизмальної артеріальної 
гіпертензії, тяжка, погано контрольована постійна гіпертензія, особливо в моло-
дому віці, артеріальна гіпертензія у дітей, підвищення тиску, що викликаються 
зміною положення тіла, пальпацією живота, прийманням деяких ліків, харчових 
продуктів, гіпервентиляцією, синдромом гіперметаболізму та втратою маси тіла, 
деякими випадками гострого живота, пресорною реакцією на наркоз, операцією, 
навіть невеликого обсягу, токсикозом вагітності. На окрему увагу заслуговують 
спадкові форми феохромоцитоми, зумовлені мутаціями певних груп генів (RET, 
VHL, NF1, SDH). На даний час описано близько двох десятків різних генів, му-
тації яких можуть спричинити розвиток феохромоцитоми. Виділяють синдромні 
феохромоцитоми у складі спадкових синдромів МЕН-2, Хіппель-Ліндау, нейро-
фіброматозу 1-го типу. Іншу групу становлять ізольовані сімейні позасиндромні 
феохромоцитоми, які виникають, головним чином, на основі мутацій генів сімей-
ства сукцинатдегідрогенази та деяких інших. Частка спадкових феохромоцитом 
становить до 30–35 % випадків даної патології. У зв’язку з цим, для діагностики 
має значення облік низки факторів, що свідчать про можливу наявність феохромо-
цитоми. Наприклад, розвиток у хворого медулярного раку щитоподібної залози є 
вагомим показанням до пошуку феохромоцитоми, яка приблизно в 50 % випадків 
входить до складу спадкового синдрому МЕН-2. Ознаки синдрому Хіппель-Лін-
дау, нейрофіброматозу 1-го типу також є показаннями до спрямованого пошуку 
феохромоцитоми. Крім “участі” у складі деяких спадкових синдромів, слід зазна-
чити, що серед осіб дитячого та молодого віку (<35 років) за наявності випадків 
феохромоцитоми в сім’ї та випадків раптової “невмотивованої” смерті прямих ро-
дичів від нез’ясованих причин феохромоцитому виявляють частіше.

Фактично більшість перелічених вище ознак або симптомів повинна бути осно-
вою скринінгу хворих з метою пошуку феохромоцитоми. Разом із цим, обстежен-
ня кожного пацієнта з підвищеним артеріальним тиском для виявлення феохромо-
цитоми не є виправданим. Воно не здійсненне технічно у зв’язку з поширеністю 
цієї патології, потребує великої кількості персоналу і великих витрат. Одночас-
на наявність у хворого кількох окремих ознак феохромоцитоми є фактором, що 
підвищує ймовірність виявлення цієї пухлини та вимагає проведення поглибле-
ного дослідження. Так, J. Howard [3] запропонував правило 3Н – hypertension, 
hyperglycemia, hypermetabolism (гіпертензія, гіперглікемія, гіперметаболізм), яке 
W. Manger [2] розширив до 6H, додавши до перших трьох ще три – headache, 
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hyperhydrosis, heart consciousness – головний біль, пітливість, відчуття серцевої 
катастрофи. Одночасну наявність цих ознак спостерігають у 95 % хворих з фео
хромоцитомою. Деякі захворювання частіше поєднуються з феохромоцитомою, 
ніж у загальній популяції. Це правило 4Cs – holelithiasis, Cushing’s syndrome, 
cutaneous lesions, cerebellar hemangioblastoma (жовчнокам’яна хвороба, синдром 
Кушинга, гемангіобластома мозочка, деякі шкірні ураження).

Особливої ​​уваги потребують хворі з інсиденталомою надниркової залози. Удос
коналення методів топічної діагностики захворювань органів шлунково-кишкового 
тракту, нирок, хребта, органів малого таза сприяло зростанню кількості додаткових 
утворів, випадково виявлених у ділянці надниркових залоз, та зон скупчення хро-
мафінної тканини. Їх називають інсиденталомами. Слід підкреслити, що інсидента-
лома – це не діагноз, а робоче визначення випадково виявленого в тому чи іншому 
органі або зоні людського організму утвору, який потребує ідентифікації та може 
бути пухлиною. До 90–94 % виявлених інсиденталом надниркових залоз – добро
якісні, гормонально-неактивні аденоми розміром до 2,0 см. Проте деякі з них можуть 
виявитися гормонально-активними пухлинами кори надниркових залоз (глюкосте-
рома, альдостерома та ін.), метастазами пухлин інших локалізацій, пухлиноподіб-
ними утворами (кіста, гематома). Частка феохромоцитом у структурі інсиденталом 
надниркових залоз досягає 4,1–5,6 %, а в окремих групах осіб – до 7–23 % [4–7]. 
Тому можливість наявності феохромоцитоми є цілком реальною. Обов’язковим по-
винно бути проведення всебічного гормонального дослідження, що включає визна-
чення гормонів кори надниркових залоз та катехоламінів, причому останні необхідно 
дослідити насамперед. У разі підтвердження гормональної активності виявленого 
утвору показане хірургічне лікування, в інших випадках індивідуально вирішують 
питання щодо можливості здійснення спостереження. При підозрі на метастази у 
надниркову залозу рекомендують провести додаткове системне обстеження.	

Клінічний огляд хворих з феохромоцитомою практично не може надати дані з 
тим чи іншим ступенем достовірності, які б свідчили на користь наявності хрома-
фінної пухлини. Зовнішність пацієнтів не зазнає особливих змін, як, наприклад, 
при хворобі Іценка – Кушинга або тиреотоксикозі. Істотно допомогти може дослі-
дження артеріального тиску. При можливості його слід визначати кілька разів на 
добу і протягом декількох діб або проводити цілодобовий моніторинг. Ретельно 
зібраний анамнез, наявність тих чи інших симптомів та ознак, характерних для 
пухлин хромафінної тканини, є більш інформативним і спонукальним мотивом 
для підозри наявності феохромоцитоми. Таким чином, перший етап обстеження 
фактично дозволяє визначити приналежність хворого до групи ризику щодо наяв-
ності в нього феохромоцитоми. Винятком можуть бути пухлини великих розмірів 
чи метастази з місцевими симптомами. Їх наявність у поєднанні з характерними 
ознаками феохромоцитоми дозволяє встановити діагноз із високим ступенем до-
стовірності ще до проведення гормональних досліджень.

Другий етап обстеження таких хворих включає виконання гормональних та 
деяких біохімічних досліджень, функціональних проб. У разі позитивних ре-
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зультатів приступають до третього етапу – встановлення анатомічної локалізації 
пухлини. Відступом від даних схем є випадки виявлення пухлин надниркових за-
лоз (інсиденталом) при обстеженні хворих із приводу інших, позанаднирковоза-
лозних захворювань. Практично це третій етап діагностики. Далі він передбачає 
обов’язкове клінічне обстеження та визначення рівня гормонів у крові та сечі на-
віть за відсутності відповідної симптоматики.

Таке широке коло клінічних проявів феохромоцитоми, що часто маскується 
ознаками інших захворювань, вимагає поглиблених знань лікаря про наявність 
та особливості даної патології, щоб організувати цілеспрямований пошук і вста-
новити правильний діагноз. Тому виникає закономірне запитання, серед якого 
контингенту осіб слід шукати цей вид пухлин. У деяких центрах його ставлять 
досить часто і рекомендують шукати феохромоцитому в усіх осіб з підвищеним 
артеріальним тиском [8]. W. Manger та ін. пропонують більш обмежений підхід 
і виділяють 19 груп осіб (деякі з підгрупами), які підлягають обстеженню щодо 
наявності феохромоцитоми [9].

На підставі рекомендацій і досвіду клініки з певними розширеннями та обмежен-
нями, що містяться в літературі, можна виділити такі категорії осіб, які підлягають 
скринінгу на предмет пошуку в них феохромоцитоми/парагангліоми (групи ризику):

1.	 Пацієнти з нормотонією, пароксизмальною або постійною артеріальною 
гіпертензією, в яких спостерігають повторювані епізоди (кризи) підвищен-
ня артеріального тиску, що супроводжуються характерними для феохромо-
цитоми ознаками (головний біль, тахікардія, тремор, пітливість, блідість 
та ін.). На увагу заслуговують хворі з короткочасними кризами артеріальної 
гіпертензії, які нерідко ліквідовуються самостійно, а також пацієнти з кри-
зами, що після завершення супроводжуються гіпотензією.

2.	 Хворі з високими цифрами артеріального тиску, стійкими до антигіпертен-
зивної терапії, з ретинопатією III–IV ступенів, особливо пацієнти молодого 
віку.

3.	 Діти та підлітки з артеріальною гіпертензією.
4.	 Особи, які реагують чіткими змінами (підвищенням) артеріального тиску у 

відповідь на зміну положення тіла, виконання фізичних вправ, приймання 
деяких медикаментозних препаратів, споживання деяких харчових продук-
тів, запахи, гіпервентиляцію, емоції.

5.	 Пацієнти з уродженими, генетично зумовленими синдромами: МЕН-2, 
особливо з ознаками синдромів Марфана, Хіппель-Ліндау, нейрофібромато-
зом 1-го типу; особи з виявленими мутаціями генів сімейства сукцинатде-
гідрогенази; хворі на медулярний рак щитоподібної залози.

6.	 Хворі з інсиденталомами надниркових залоз.
7.	 Хворі, в яких раптово підвищується тиск (при введенні в наркоз, при деяких 

діагностичних та хірургічних маніпуляціях, при пологах, при сечовипус-
канні або переповненні сечового міхура).

8.	 Вагітні жінки з токсикозом вагітності, гіпертензією, ознаками еклампсії.



108

9.	 Особи з обтяженим сімейним анамнезом (випадки феохромоцитоми, меду-
лярного раку в сім’ї, зазначені вище генетичні синдроми або виявлені мута-
ції відповідних генів у членів сім’ї, раптова смерть родича за нез’ясованих 
обставин).

5.2. Дослідження катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі

Виявлення підвищеного вмісту катехоламінів, їх метаболітів у крові та/або сечі 
хворих із симптомами й ознаками, характерними для феохромоцитоми/параган-
гліоми, є майже абсолютно вирішальним для встановлення діагнозу. Серед необ-
хідних рекомендованих досліджень – визначення в плазмі крові адреналіну, нор
адреналіну, дофаміну, вільних (фракційних) норметанефринів та метанефринів, 
декон’югованих метанефринів. У сечі досліджують норадреналін, адреналін, до-
фамін, фракційні норметанефрини і метанефрини, сумарні метанефрини (кон’ю-
говані й вільні), ванілілмигдальну кислоту. У деяких випадках у плазмі крові ви-
значають допамін, хромогранін А. Вибір використовуваних методик залежить від 
деяких клінічних характеристик пухлини, технічних можливостей лабораторії, в 
якій проводять дослідження, особистих переваг та досвіду клініциста [10–14].

Донедавна методом вибору біохімічної діагностики хромафінних пухлин було 
визначення вмісту адреналіну, норадреналіну та ванілілмигдальної кислоти у до-
бовій сечі, рідко – адреналіну та норадреналіну в плазмі. Успіхи у вивченні проце-
сів секреції та метабалізму катехоламінів дозволили запропонувати досконаліші 
методи лабораторної діагностики феохромоцитоми. Встановлено, що катехоламі-
ни всередині хромафінних клітин (як нормальних, так і пухлинних) метаболізу-
ються у неактивні метильовані похідні: адреналін – у метанефрин, норадреналін 
– у норметанефрин. Цей процес у клітинах перебігає під контролем ферменту ка-
техол-О-амінметилтрансферази. Внутрішньопухлинний процес метилювання ка-
техоламінів відбувається постійно і залежить від часу викиду активних катехола-
мінів у судинне русло, тобто він фактично відображає рівень сумарної продукції 
гормонів. Як свідчать результати численних досліджень, сучасні методики визна-
чення метанефринів у плазмі та добовій сечі мають діагностичну чутливість, що 
досягає майже 99 %, і специфічність 85–89 % [15–20].

Існує низка ситуацій, коли ці дослідження недостатньо інформативні. Відомо, 
що частина хромафінних пухлин має періодичну секрецію і без гіпертонічного 
кризу вміст перелічених гормонів та їх метаболітів у крові й сечі нормальний або 
недостатньо збільшений, щоб судити про наявність пухлини. Рівень гормональної 
секреції деяких пухлин буває низьким, щоб спричинити типовий розвиток клініч-
ної симптоматики, а отже, і відповідні гормональні показники є невисокими, щоб 
підтвердити діагноз. Катехоламіни виробляються у певній кількості в закінченнях 
симпатичних нервів, і за певних умов їх число може збільшитись (наприклад, фі-
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зичні навантаження, стрес), що також викликає помилки в діагностиці. Кровови-
ливи чи некроз частини або всієї пухлини можуть супроводжуватися зниженням 
її гормональної активності та, як наслідок, нормальним чи зменшеним рівнем 
досліджуваних гормонів. І нарешті, деякі феохромоцитоми взагалі є гормональ-
но-неактивними. Порушення правил взяття проб крові, збирання сечі, техніки ви-
конання дослідження, приймання хворими деяких медикаментозних препаратів, 
певна дієта також можуть призводити до спотворення отриманих результатів та 
помилок у діагностиці.

Більшість перерахованих сполук, як зазначено вище, існує в різних формах. 
Катехоламіни і метанефрини у крові та сечі представлені у вільній і зв’язаній фор-
мах, ванілілмигдальна кислота має вільну форму. Зазвичай катехоламіни визнача-
ються у вільній формі, тоді як метанефрини – у зв’язаній або вільній. Крім цього, 
метанефрини можуть визначатись як сумарні (норметанефрин плюс метанефрин) 
або окремо. Результати визначення катехоламінів і метанефринів залежать від за-
стосовуваних методик дослідження та їх кількості у досліджуваній пробі на мо-
мент дослідження. Їх концентрація у крові залежить від швидкості надходження в 
плазму та інтенсивності кліренсу. Як і основні катехоламіни, вільні метанефрини 
елімінуються з крові дуже швидко і мають короткий період напівжиття. Їх вимі-
рюють у пмоль/л і нмоль/л. Сульфаткон’юговані метанефрини залишають судинне 
русло повільно, шляхом ниркового кліренсу. Таким чином, незважаючи на більш 
повільний темп утворення, сульфаткон’юговані метанефрини присутні в плазмі у 
20–40 разів більшої концентрації, ніж їх попередники – вільні метанефрини.

Величини цих показників у сечі відображають сумарний рівень продукції, але 
також залежать від інтенсивності ниркової елімінації. Ванілілмигдальна кислота 
– кінцевий продукт метаболізму катехоламінів, її вміст у сечі залежить від функції 
нирок, і міститься вона в сечі у великій кількості, що підвищує інформативність 
цього тесту. Вільні метанефрини та їх попередники катехоламіни виводяться шля-
хом активного захоплення і метаболізму не в нирках. Таким чином, сульфаткон’ю-
говані метанефрини присутні в сечі у більшій кількості, ніж вільні, й визначення 
їх буває простішим.

Лабораторні методи визначення катехоламінів у біологічних рідинах зазна-
ли певної еволюції. До середини 70-х років основним методом був флюорометрич-
ний. Він характеризувався низькою чутливістю [21–23). На зміну йому прийшов 
радіоензимний метод, який дозволив виконувати роздільне визначення незначної 
кількості норадреналіну, адреналіну, дофаміну в невеликих за обсягом пробах [24, 
25]. Незважаючи на високу чутливість, метод має низку недоліків (необхідність 
отримання радіоізотопів, складність проведення дослідження, висока вартість).

У подальшому поширення отримала високоточна рідинна хроматографія в 
поєднанні з електрохімічним або флюорометричним визначенням катехоламінів 
у крові та сечі [26–29]. За наявності відповідного обладнання та підготовленого 
персоналу можливе проведення великої кількості досліджень за короткий час. Пе-
решкоди (приймання деяких препаратів, дієта), що спотворюють результати до-
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слідження, фіксують за допомогою технічних прийомів. На відміну від катехола-
мінів, метанефрини та ванілілмигдальну кислоту в сечі до цього часу визначають 
спектрофотометричним методом, запропонованим раніше, ще в 60-х роках [30, 
31]. Методика пристосована лише для дослідження сечі та не дозволяє визначати 
окремо фракції метанефринів і норметанефринів.

Кроком уперед стала методика хроматографічного дослідження, що дає мож-
ливість виконувати роздільне визначення названих фракцій. Оскільки багато фео
хромоцитом супроводжується збільшенням вмісту одного з двох метаболітів, роз-
дільне визначення дозволяє виявити навіть ізольоване підвищення рівня одного з 
них, і воно не нівелюватиметься за рахунок вмісту іншого. На даний час розроб
ляють і впроваджують нові методики визначення катехоламінів у крові та сечі. 
Серед них можна назвати газову хроматографію з мас-спектрометрією [8, 10, 20, 
24, 32].

Для правильної інтерпретації отриманих результатів досліджень велике зна-
чення мають достовірні величини норм тих чи інших показників, відхилення за 
межі яких свідчать про наявність або відсутність патології. Встановлено, що ці 
інтервали та середні показники можуть бути різними для різного контингенту об-
стежуваних. Такі відмінності існують для госпіталізованих хворих на артеріаль-
ну гіпертензію і здорових добровольців з нормотензією [26, 33–35], для дітей та 
дорослих [13, 15, 29], чоловіків і жінок [15, 36]. Не спостерігається паралелізму 
величин підвищення вмісту катехоламінів і метанефринів у плазмі та добовій сечі. 

Використання даних прийнятих меж коливань цих показників для різних груп 
обстежуваних дозволяє мінімізувати можливість хибно-позитивних результатів у 
пацієнтів із передбачуваною феохромоцитомою. Однак ці ж показники не завжди 
відповідні для хворих із безсимптомною феохромоцитомою та нормотензією, яких 
обстежують у зв’язку з імовірним діагнозом спадкової пухлини або з приводу інси-
денталоми. У деяких таких пацієнтів пухлина може бути занадто малих розмірів, 
щоб продукувати досить велику кількість катехоламінів та їх метаболітів. У таких 
випадках, щоб підтвердити її наявність, використовують допустимі інтервали для 
осіб з гіпертензією. Застосування допустимих інтервалів для хворих з нормотен
зією дозволить уникнути отримання хибно-негативних результатів дослідження.

Крім відмінностей рівня катехоламінів у чоловіків та жінок, ці відмінності спо-
стерігають у різних вікових групах. У жінок рівень адреналіну та метанефрину 
нижчий, ніж у чоловіків [15]. Відповідно, в них вміст катехоламінів та їх метабо-
літів у добовій сечі також менший, ніж у чоловіків [36, 37]. Вміст норадреналіну 
і норметанефрину в плазмі дорослих з віком збільшується, тоді як адреналіну та 
норадреналіну – змінюється мало [15]. Відзначено також зростання з віком рівня 
норадреналіну та норметанефрину в добовій сечі [37, 38]. У цілому вплив статі 
й віку на вищеназвані показники може бути суттєвим для хворих із граничними 
відхиленнями рівня досліджуваних гормонів.

Найбільш значущими є відмінності коливань норми вмісту катехоламінів та 
їх метаболітів у крові й сечі дорослих і дітей. У дітей нижчий рівень коливань у 
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плазмі норадреналіну і норметанефрину, вища концентрація і більший інтервал 
коливань вмісту адреналіну та метанефрину [29]. Як і в дорослих, у плазмі дівча-
ток нижчий рівень адреналіну та метанефрину порівняно з хлопчиками. Вміст 
норадреналіну та адреналіну в добовій сечі дітей значно менший, ніж у дорослих, 
з віком він зростає, можливо, у зв’язку зі збільшенням маси тіла [26, 39]. Врахову-
ючи динамічні зміни всіх цих показників з віком і труднощі збирання добової сечі 
в дітей, у багатьох лабораторіях втрати екскреції коригують за показниками креа-
тиніну. Всі ці моменти необхідно брати до уваги при обстеженні дітей з підозрою 
на наявність феохромоцитоми.

Ще однією групою хворих, в яких показники екскреції із сечею катехоламінів 
та метаболітів можуть суттєво спотворюватись, є пацієнти з нирковою недостат-
ністю [40–42]. У кінцевій стадії ниркової недостатності збирання сечі стає немож-
ливим, але й у менш виражених випадках інтерпретація отриманих результатів 
буває утрудненою. Оскільки кліренс у плазмі катехоламінів та вільних метанеф-
ринів здебільшого не залежить від ниркової функції, визначення цих показників є 
відповідним дослідженням для діагностики феохромоцитоми при нирковій недо-
статності [42–44]. Проте вміст катехоламінів та вільних метанефринів у хворих з 
нирковою недостатністю буває більшим, ніж в осіб з нормальним або підвищеним 
артеріальним тиском.

Пропущений діагноз феохромоцитоми здебільшого прямо загрожує життю 
пацієнта. У зв’язку з цим, набувають великого значення правильний вибір адек-
ватного діагностичного тесту, який дасть можливість підтвердити або виключити 
дану патологію, та необхідність проведення повторних досліджень, у тому числі 
візуалізуючих. У свою чергу, абсолютні величини обраного показника дозволять 
підтвердити або виключити діагноз феохромоцитоми.

Як зазначено вище, секреція катехоламінів у хворих з феохромоцитомою може 
мати епізодичний характер або бути низькою в разі безсимптомного чи малосимп-
томного перебігу. У зв’язку з цим, визначення катехоламінів (адреналіну, норадре-
наліну) в плазмі та добовій сечі може виявитися недостатнім для встановлення 
правильного діагнозу. Це буває особливо проблематично при скринінгу хворих 
з деякими генетично зумовленими синдромами (МЕН-2, Хіппель-Ліндау та ін.), 
при яких у 26–29 % випадків пухлини перебігають із нормальним рівнем катехо-
ламінів у крові та сечі [45]. У зв’язку з наявністю періодичної секреції, рекомен-
дують брати проби крові або збирати сечу в період, коли в пацієнта реєструють 
підвищений артеріальний тиск. Гіпертензія, однак, у деяких хворих може бути не-
залежно від секреції катехоламінів пухлиною. Отже, нормальний рівень катехола-
мінів не виключає наявності у пацієнта пухлини. Оскільки метанефрини постійно 
утворюються в клітинах хромафінних пухлин і переважно незалежно від виділен-
ня катехоламінів, ці дослідження дозволяють уникнути необхідності взяття проб 
крові та сечі під час гіпертензивних епізодів. Рекомендовано брати проби у стані 
спокою; перед взяттям проб крові хворий повинен перебувати в положенні лежачи 
на спині протягом 20–30 хв.
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Оскільки метанефрини продукуються у клітинах феохромоцитоми за допомо-
гою О-метилювання катехоламінів, що постійно надходять із везикул, було запро-
поновано досліджувати вміст метанефринів як тест, який об’єктивніше відображає 
секреторну активність пухлини [16, 46, 47]. Багато дослідників встановило, що ви-
значення вмісту метанефринів у плазмі є найбільш високочутливим діагностичним 
тестом порівняно з показниками рівня катехоламінів у крові та сечі [10, 14, 35, 48–
50]. Ще чутливішою діагностичною пробою є визначення фракційних метанефри-
нів порівняно з дослідженням катехоламінів, ванілілмигдальної кислоти та сумар-
них метанефринів [10, 13, 47, 51–54]. В одному з репрезентативних досліджень, 
що включало дані 200 хворих з феохромоцитомою і 600 пацієнтів, у яких діагноз 
не підтвердився, було продемонстровано, що визначення вільних метанефринів у 
плазмі та сечі є найбільш високочутливою діагностичною пробою [10]. 

На підставі результатів досить численних досліджень як тести першої лінії для 
діагностики феохромоцитоми рекомендують виконувати фракційне визначення 
вільних метанефринів у крові та сечі. Обидва тести є однаково високочутливими. 
Проте все ж таки пріоритетним вважають визначення у плазмі вільних метанеф-
ринів, які мають вищу специфічність. Деякі пухлини не вдається діагностувати за 
допомогою визначення метанефринів у крові та сечі. Це можуть бути новоутво-
рення, що синтезують лише дофамін. У хворих з такими пухлинами спостеріга-
ють також низку клінічних відмінностей. Тому можна рекомендувати в пробах 
крові та сечі, взятих для дослідження метанефринів, досліджувати рівень дофамі-
ну або його метильованого метаболіту метокситираміну [52, 53].

Абсолютні величини показників вмісту катехоламінів та їх метаболітів у крові й 
сечі є основним критерієм для підтвердження або виключення діагнозу феохромо-
цитоми, крім випадків гормонально-неактивних пухлин. Вони можуть істотно ко-
ливатися залежно від багатьох факторів і спричинити помилки в діагностиці. При 
наявності пухлин у більшості випадків ці показники багаторазово перевищують як 
верхні межі коливань норми, так і помірне зростання від різних впливів. Наприклад, 
збільшення в плазмі концентрації норметанефрину понад 400 нг/л (2,2 нмоль/л) та 
метанефрину понад 236 нг/л (1,2 нмоль/л) рідко буває в осіб без феохромоцитоми, 
але його спостерігають приблизно у 80 % хворих із цими пухлинами. У сечі дані 
показники дорівнюють 1500 мкг на добу (8,2 мкмоль на добу) та 600 мкг на добу 
(3,0 мкмоль на добу) і 70 % відповідно [10, 13, 29]. Одержання таких результатів 
вважають практично достовірним для діагнозу феохромоцитоми та показанням до 
проведення подальших візуалізуючих досліджень з метою визначення локалізації 
пухлини. У таблиці 5.1 наведено показники верхньої межі коливань норми вмісту 
катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі, а також їх величини, що дозволяють 
орієнтовно або остаточно судити про наявність феохромоцитоми.

При сумнівах у достовірності результатів визначення катехоламінів та їх мета-
болітів у плазмі аналогічні дослідження можна виконати у пробах сечі й навпаки. 
Такі послідовні дослідження можуть бути виправдані в разі помірного збільшення 
вищезазначених показників і коли діагноз феохромоцитоми залишається сумнів-
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ним. Одночасне підвищення вмісту катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі 
збільшує достовірність діагнозу феохромоцитоми і наближає її до абсолютної. 
Виконання повторних досліджень цих показників підвищує точність діагностики 
та зменшує кількість хибно-позитивних результатів [19, 46, 52, 54]. На підставі 
клінічного досвіду встановлено поріг збільшення вмісту катехоламінів у крові та 
сечі, при перевищенні якого діагноз феохромоцитоми вважають абсолютно до-
стовірним. Такою критичною величиною є 3–4-кратне зростання цих показників 
порівняно з верхньою межею коливань норми, встановлених для кожної лабора-
торії та кожного методу дослідження. Величини, що перевищують верхню межу 

Таблиця 5.1. Показники вмісту катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі 
хворих з феохромоцитомою

Показник
Верхня межа 

коливань норми 
 Пухлина 
можлива 

Пухлина 
наявна

Сеча

Катехоламіни

Норадреналін, мкг/добу  80  >80, але <300  >300

Адреналін, мкг/добу 20 >20, але <50 >50

Фракційні метанефрини

Норметанефрин, мкг/добу 540/310 >540, але <1400 >1400

Метанефрин, мкг/добу 240/140 >240, але <1000 >1000

Сумарні метанефрини

Норметанефрин+метанефрин, 
мкг/добу 

1,2 >1,2, але <2,0 >2,0 

Ванілілмигдальна кислота, 
мкг/добу

7 ,9 7,9, але <12,0 >12,0

Кров

Катехоламіни

Норадреналін, пг/мл 498 >498, але <2000 >2000 

Адреналін, пг/мл 83 >83, але <400 >400

Вільні метанефрини

Норметанефрин, пг/мл 112 >112, але <400 >400

Метанефрин, пг/мл 61 >61, але <220 >220 
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коливань норми, але менш ніж у 3–4 рази, вважають сумнівними через велику 
кількість хибно-позитивних результатів [10, 11, 17, 19, 53–56].

Вільні метанефрини постійно утворюються в клітинах феохромоцитоми, і цей 
процес не залежить від виділення катехоламінів, тому у хворих з достовірним 
діагнозом спостерігають вищий відсоток збільшення вмісту плазмових метанеф-
ринів порівняно з верхньою межею норми, ніж основних катехоламінів. І навпаки, 
оскільки головна кількість метанефрину (>90 %) та норметанефрину (26–40 %) у 
нормі виробляється в мозковій речовині надниркових залоз незалежно від виді-
лення катехоламінів, збільшення вмісту метанефринів під час симпатоадренало-
вої активації менше, ніж підвищення рівня катехоламінів. Таким чином, у хворих 
з хибно-позитивними результатами зростання вмісту катехоламінів на основі сим-
патоадреналової активності спостерігають вищі показники в плазмі адреналіну, 
більше, ніж норадреналіну.

У зв’язку з відносно низькою діагностичною чутливістю показника ваніліл-
мигдальної кислоти в сечі або тотальних метанефринів, такі дослідження мають 
обмежену цінність для підтвердження або виключення феохромоцитоми порів-
няно з визначенням у плазмі чи сечі. Винятки можуть бути при метастазах фео
хромоцитоми в печінку або органи черевної порожнини, коли кров, що відтікає 
від них, надходить у печінку – основне місце, де утворюється ванілілмигдальна 
кислота з катехоламінів і метанефринів.

Збирання зразків крові й сечі та їх зберігання. Для правильної оцінки результа-
тів усіх перерахованих вище тестів слід враховувати низку додаткових факторів, 
що впливають на показники вмісту катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі. 
До них слід віднести приймання деяких медикаментів, порушення правил отри-
мання проб крові або сечі, похибки дієти, технічні помилки при проведенні дослі-
джень, зовнішні впливи, що підвищують симпатоадреналову активність (фізичні 
вправи, різка зміна положення тіла та ін.). Багато клініцистів воліє визначати ці 
показники в сечі, а не в плазмі крові. Однак збирання сечі протягом доби іноді 
також може супроводжуватися додатковими труднощами, особливо в дітей.

Проби крові беруть у пацієнта, який перебуває в лежачому положенні, не мен-
ше ніж за 20 хв до венопункції, щоб виключити можливість підвищення рівня 
катехоламінів під впливом зовнішніх фізичних факторів; деякі рекомендують 
навіть перебування обстежуваного у темряві. Вільні метанефрини у плазмі, хоча 
менше реагують, ніж катехоламіни, проте швидше залишають судинне русло че-
рез короткий період напіврозпаду і демонструють аналогічні спрямовані зміни у 
відповідь на зміни симпатоадреналової активності порівняно з їх попередниками 
– катехоламінами. У зв’язку з цим, для зіставлення результатів досліджень катехо-
ламінів та метанефринів забір проб крові необхідно здійснювати за максимально 
наближених умов [15, 16, 53, 54].

Хромафінні пухлини нерідко секретують катехоламіни періодично, і, відповід-
но, рівень катехоламінів у крові та сечі може бути нормальним у цих інтервалах. 
Щоб уникнути похибок, багато дослідників рекомендує досліджувати їх протягом 
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певних проміжків часу після кризів артеріальної гіпертензії – так звана триго-
динна проба. Слід пам’ятати, що у клітинах феохромоцитоми міститься високий 
рівень фіксованого на мембранах ферменту катехол-О-амінметилтрансферази, 
специфічної ізоформи ензиму, який перетворює катехоламіни на метанефрини. 
Катехоламіни у хромафінних гранулах перебувають у високочутливій динамічній 
рівновазі з навколишньою цитоплазмою. Вільні метанефрини постійно утворю-
ються у клітинах пухлини з катехоламінів, що надходять із везикул. Тому вважа-
ють, що немає необхідності досліджувати метанефрини у певний час після кризу 
[17, 57].

У зв’язку з можливими помилками при збиранні добової сечі, деякі дослід-
ники пропонують обмежитися дослідженнями катехоламінів та метанефринів у 
разових порціях або в сечі, зібраній уночі, що також унеможливлює вплив на ре-
зультати фізичної активності. Корекцію можливих відхилень залежно від термінів 
(тривалості) збирання сечі з метою об’єктивізації результатів можна здійснити за 
допомогою визначення катехоламінів та метаболітів, “прив’язаних” до показників 
креатиніну. При виконанні цього варіанта досліджень слід враховувати характер 
білкового харчування, м’язову масу пацієнта, ступінь фізичної активності, час 
доби, які можуть впливати на рівень креатиніну та спотворювати кінцеві резуль-
тати [24, 58, 59].

Дані про стабільність катехоламінів у сечі та плазмі різноманітні [60, 61]. Ре-
зультати досліджень останніх років свідчать про те, що раніше запропоновані ме-
тодики та принципи не є необхідними. Відмінності підходів до цих заходів можуть 
бути зведені до двох існуючих протилежних ефектів впливу на рівень вільних амі-
нів: аутоокиснення при лужному pH та декон’югування, особливо при низькому 
pH. Відповідно, встановлено, що катехоламіни у зразках сечі краще зберігаються 
при додаванні соляної кислоти та підтримці низького рН. Для подальшого попере-
дження аутоокиснення та декон’югування проби одразу після отримання необхід-
но зберігати на льоду або в холодильнику; рекомендований режим – 80 °С. Зразки 
крові слід збирати в пробірки, куди додають гепарин, і зберігати на льоду до цен-
трифугування при 4 °С; після відокремлення плазми вона зберігається, як і сеча.

Вплив дієти і лікарських препаратів на рівень катехоламінів та їх метабо-
літів у крові й сечі має суттєве значення для правильної інтерпретації отриманих 
результатів. Деякі елементи дієти і певні лікарські засоби можуть впливати на 
результати дослідження катехоламінів та їх метаболітів або на механізми синтезу 
і метаболізму цих речовин (табл. 5.2).

У згаданих обставинах цей вплив може мати різноманітний характер залежно 
від методу дослідження. При другому варіанті впливу спостерігають більш вира-
жені загальні зміни, не залежні від застосовуваної методики дослідження. Ком-
поненти дієти можуть стати джерелами прямого впливу на вміст катехоламінів. 
Як приклад можна назвати кофеїнову кислоту та її похідну – дигідрокофеїнову 
кислоту, що містяться у каві, навіть декофеїнованій. Однак ці сполуки структурно 
не відповідають кофеїну, і він не впливає в процесі визначення катехоламінів, але 
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Таблиця 5.2. Препарати і продукти, що сприяють підвищенню вмісту 
катехоламінів та їх метаболітів у плазмі й сечі

Препарат
Катехоламіни Метанефрини

NE E NMN MN

Трициклічні антидепресанти: 
амітриптилін, іміпрамін, α-блокатори 
(неселективні) 

+ + + – + + + –

Феноксибензамін (дибензилін) 
α-блокатори (α

1
-селективні):

доксазин (кордура), теразозин (гітрин)

+++ _ +++ _

α-блокатори (α
1
-селективні): доксазин 

(кордура), теразозин (гітрин), празозин 
(мініпрес) 

+ – – –

β-блокатори: атенолол (тенормін), 
метопролол (лопресор), лабетол 

+ + + +

Антагоністи кальцієвих канальців: 
ніфедипін (прокардія), амлодипін 
(норваск), дилтіазем (кардізем), 
верапаміл 

+ + – –

Вазодилататори: гідралазин (апрезолін)
ізосорбід (ізорділ, дилатерат),
міноксидил (лонитен) 

+ – ? ?

Інгібітори моноамінооксидази:
фенезелін (нардил), транілципропромін
(парнат), селегефін (елдерпіл) 

– – +++ +++

Симпатоміметики: ефедрин, 
псевдоефедрин (судафед), амфетаміни, 
албутерол (провентит) 

+ + + + + + + +

Стимулятори: кофеїн (кава, чай), 
нікотин, теофілін 

++ ++ ? ?

Різні: леводопа, карбодопа (синемет) ++ – ? ?

Кокаїн ++ ++ ? ?

Примітки: 
1. NE – норадреналін, E – адреналін, NMN – норметанефрин, MN – метанефрин.
2. + + + – значне підвищення, + + – помірне підвищення, + – слабке підвищення, – немає 
реакції, ? – невідомо. 
3. До стимуляторів належать банани, сири, продукти зі злакових.
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може через загальностимулювальну дію впливати на їх продукування. Деякі зла-
кові та страви з них можуть викликати значне зростання у плазмі рівня дофаміну 
і його метаболітів та їх екскреції із сечею, а також помірне збільшення вмісту 
інших катехоламінів [11, 16, 17]. Аналогічний ефект мають продукти, що містять 
підвищену кількість амінів (банани, сири). Очевидно, існує ще велика кількість 
харчових інгредієнтів, які можуть впливати на результати визначення катехоламі-
нів та їх метаболітів. Реальний вплив на ці показники мають різні фізичні наванта-
ження, вправи [11, 20, 53, 59, 62]. Найпростішим способом уникнути негативних 
ефектів впливу даних факторів є взяття проб крові натще, вранці, у спокої. З до-
слідженням добової сечі ситуація складніша.

Практично немає жодної роботи, присвяченої біохімічній діагностиці феохро-
моцитоми, в якій не порушувалися б питання впливу різних медикаментозних 
препаратів на рівень катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі. Зокрема, під-
вищується або знижується вміст адреналіну, норадреналіну, метанефринів у крові 
та сечі, що сприяє появі хибно-позитивних чи хибно-негативних результатів діаг
ностики. У зв’язку з великою кількістю таких робіт, доцільно було б зіслатися на 
дані, наведені в ряді посібників, оглядів, окремих статей, опублікованих в останні 
роки [1, 12, 14, 17, 19, 20, 35, 46, 53, 59, 63–66].

Результати спектрофотометричних та флюориметричних досліджень особливо 
залежать від деяких медикаментозних препаратів, які приймають хворі, особли-
во антигіпертензивних. Найбільш відомими серед них є лабетол та його похідні. 
Лабетол також може спричинити зростання вмісту адреналіну та метанефринів у 
плазмі при використанні методу газової високоточної рідинної хроматографії, але 
це спостерігають порівняно рідко. Транквілізатор буспірон може викликати по-
милкове підвищення рівня метанефринів у сечі. Ацетомінофен аналогічно спри-
чиняє хибно-позитивне зростання вмісту норметанефринів. Ці дії усуваються при 
зміні режимів хроматографічних процедур.

Поява численних нових препаратів, використання різних методик досліджень 
створюють великі труднощі для з’ясування, які саме медикаментозні засоби і як 
негативно впливають на результати визначення вмісту катехоламінів та їх метабо-
літів. Більш оптимальним варіантом є відміна приймання на період дослідження 
відомих і сумнівних препаратів, що впливають на симпатоадреналову систему та 
сприяють отриманню хибних результатів. Серед таких препаратів трициклічні 
антидепресанти (амітриптилін, феноксибензамін, доксазин, атенолол) найчасті-
ше спричиняють хибно-позитивні результати визначення рівня норадреналіну і 
норметанефринів у плазмі та сечі. Ймовірно, це зумовлено інгібуючою дією да-
них препаратів на засвоєння моноамінів. Комплексна дія цих засобів може також 
супроводжуватися змінами артеріального тиску, що може бути додатковим факто-
ром для підозри наявності феохромоцитоми у вигляді підвищення рівня норадре-
наліну та норметанефрину за рахунок порушення функції α2-адренорецепторів. 
Послаблення кровотоку, пов’язане зі зниженням серцевого викиду після введення 
вазоактивних засобів або адренергічних блокаторів (пропранолол), може також 



118

сприяти зростанню рівня катехоламінів та їх метаболітів. Однак ці засоби менше 
порушують секрецію катехоламінів. 

До іншої групи препаратів, що суттєво впливають на рівень катехоламінів, але 
порівняно рідко застосовуються в період обстеження хворих, в яких підозрюють 
наявність феохромоцитоми, належать леводопа, синемет, α-метилдопа (альдомет), 
інгібітори моноамінооксидази. Леводопа та її похідні фактично є попередниками 
катехоламінів і, природно, перетворюються в організмі під впливом відповідних 
ферментів на катехоламіни, а потім на їх метаболіти. Така “додаткова продукція”, 
надходячи до загального пулу катехоламінів, може мати наслідком підвищення 
їх рівня та призвести до отримання хибно-позитивних результатів при пошуку 
феохромоцитоми. Аналогічно антигіпертензивний препарат α-метилдопа прохо-
дить етапи біосинтезу катехоламінів і перетворення їх на метаболіти та спричиняє 
зростання їх рівня в організмі. Інгібітори моноамінооксидази шляхом блокування 
катаболізму О-метильованих метаболітів катехоламінів можуть викликати суттє-
ве підвищення вмісту норметанефринів та метанефринів. Таким чином, наявність 
настільки великої групи різних медикаментозних засобів, що впливають на мета-
болізм катехоламінів або призводять до спотворення результатів їх визначення, 
вимагає дотримання ретельного методичного підходу при проведенні діагностич-
них досліджень у разі припущення наявності феохромоцитоми.

Відносно загальних правил і режимів дослідження катехоламінів при підозрі 
на наявність феохромоцитоми можна вказати деякі рекомендації та обмеження, 
які обов’язково слід узгодити з лікарем. Зокрема, за 2 тижні необхідно припинити 
приймати симпатоміметики, за 48 год – сечогінні засоби. За 2 доби слід відмови-
тися від продуктів, що спричиняють підвищення вмісту катехоламінів і про які 
сказано вище. За 24 год до обстеження потрібно припинити приймати всі ліки. 
Протягом 24–48 год слід уникати фізичних та емоційних навантажень, куріння. У 
деяких клініках вводять більш суворі обмеження до 3–7 діб. Усі ці та інші реко-
мендації необхідно адаптувати до конкретних хворих.

5.3. Функціональні проби

Протягом низки десятиліть для покращення діагностики хромафінних пухлин 
застосовували різні функціональні проби, метою яких були спроби підтвердити 
чи виключити діагноз феохромоцитоми [46, 53, 67–70]. Сутність таких проб по-
лягала в тому, щоб за допомогою певних медикаментозних засобів або фізичних 
впливів відтворити чи пригнітити деякі клінічні симптоми або синдроми, що су-
проводжують пухлину, зокрема, гіпертензивний. Основним об’єктом був власне 
артеріальний тиск, який у хворих з феохромоцитомою знижувався або підвищу-
вався залежно від характеру впливу. Оцінювали також динаміку певних симптомів, 
що супроводжували ці зміни. Патофізіологічною основою функціональних проб 
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були стимуляція або пригнічення гормональної активності пухлини з подальшим 
підвищенням чи зниженням рівня циркулюючих гормонів, які викликають відпо-
відні клінічні ефекти. Ці проби називають провокаційними (стимулювальними) 
та супресивними (адренолітичними). Для проведення проб було розроблено мето-
дики, визначено показання та протипоказання, техніку виконання, правила обліку 
і трактування результатів. Більшість із них на сьогодні має історичне значення.

З-поміж найбільш ранніх провокаційних проб можна назвати пальпаторну, ор-
тостатичну, холодову. Наприклад, у хворого з феохромоцитомою при інтенсивній 
пальпації зони розташування пухлини (права або ліва половина живота) можли-
ве підвищення артеріального тиску, аж до розвитку кризу. В 1945 р. G. Roth та 
W. Kwale вперше запропонували медикаментозну провокаційну пробу з гістамі-
ном, що ґрунтується на здатності цього препарату викликати підвищення арте-
ріального тиску у хворих з феохромоцитомою [71]. Проба становить певну не-
безпеку, бо нерідко артеріальний тиск значно зростає, аж до розвитку кризу, що 
супроводжується ускладненнями. До речі, даний препарат спочатку намагалися 
застосовувати для зниження тиску при операціях із приводу феохромоцитоми, 
звичайно, безуспішно. Іншими препаратами, які використовують із цією метою, 
були метилацетилхолін, тетраетиламоній-хлорид. Усі їх нині застосовують. З про-
вокаційних проб цієї групи, які обмежено використовують для діагностики фео
хромоцитоми, є проба з глюкагоном. Провокаційні проби протипоказані хворим із 
постійно підвищеним артеріальним тиском, і, отже, їх не можна застосовувати для 
обстеження пацієнтів з метою діагностування феохромоцитоми.

Для проведення супресивних проб раніше застосовували дибенамін, бензо
діоксан, режитин. Введення їх за розробленими методиками супроводжувалося 
зниженням артеріального тиску у хворих з феохромоцитомою. Однак ці препа-
рати також мають певне коло протипоказань та побічних ефектів. Зокрема, їх не 
можна застосовувати при пароксизмальній формі феохромоцитоми з нормотен
зією у міжнападовий період, а таких хворих буває більше половини. З-поміж су-
пресивних проб поширена проба з клонідином.

На жаль, обидва типи проб супроводжуються значною кількістю хибно-пози-
тивних та хибно-негативних результатів. До появи ефективних і точних методик 
визначення катехоламінів у крові та сечі їх результати реєстрували за динамікою 
величин артеріального тиску, частотою пульсу, виникненням деяких симптомів, і 
тільки з упровадженням методик прямого визначення гормонів з’явилася можли-
вість об’єктивізувати результати обліку цих проб.

Нині сфера застосування функціональних проб для діагностики феохромо-
цитоми значно звужена. У літературі існує чимало робіт, в яких результати проб 
оцінюють неоднозначно, відмічають достатню частоту хибно-позитивних та хиб-
но-негативних результатів, ризик проведення, ускладнення, неоднорідність облі-
ку результатів. Проби в основному рекомендують при отриманні непереконливих 
гормональних даних на наявність феохромоцитоми. Крім цього, існують певні 
клінічні обмеження щодо проб: високий артеріальний тиск – для стимулювальних 
проб, нормотензія – для супресивних [17, 69, 72–75].
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З усього різноманіття функціональних проб на цей час застосовують стимулю-
вальну з глюкагоном і супресивну з клонідином. Перевагу віддають супресивній 
пробі, яку виконують за показаннями. В обох варіантах облік результатів прове-
дених проб здійснюють за динамікою рівня катехоламінів та/або їх метаболітів у 
крові до й у певний час після виконання проби. Паралельно контролюють артері-
альний тиск і частоту пульсу як додаткові показники результатів, а також контро-
люють хід проби та вживають необхідних заходів у разі відхилень стану хворого 
за межі допустимих фізіологічних коливань.

Пробу з клонідином уперше запропонували E. Bravo та ін. [76]. Клонідин є 
α2-адренергічним агоністом центральної дії, що спричиняє зниження рівня цирку-
люючих катехоламінів. Супресивну пробу з клонідином рекомендують для хворих 
із клінічною підозрою на наявність феохромоцитоми, нормальним чи підвищеним 
тиском і рівнем катехоламінів у сироватці, більшим 5,9 нмоль/л (1000,0 пг/мл). 
Для проведення дослідження беруть проби крові з вени до та через 3 год після 
перорального приймання клонідину в дозі 0,3 мг/70 кг маси тіла, в яких визна-
чають вміст катехоламінів. Трициклічні антидепресанти, діуретики спотворюють 
результати проби і тому не рекомендовані до використання. Після приймання кло-
нідину може спостерігатись виражена гіпотензія у хворих, які приймають антигі-
пертензивні препарати.

У нормі у здорових осіб вміст катехоламінів зменшується, тоді як у хворих з 
феохромоцитомою цього не відбувається. Пробу вважають позитивною при зни-
женні вмісту сумарних катехоламінів у сироватці менше 500,0 пг/мл або менш ніж 
на 50 % порівняно з вихідною величиною. Проба з клонідином безпечна, але не 
надійна у хворих із незначно підвищеним або нормальним рівнем катехоламінів 
у плазмі. У таких хворих може мати місце пригнічення норадреналіну, незважаю-
чи на наявність феохромоцитоми. Імовірно, нормальне пригнічення відбувається 
тому, що більшість норадреналіну виробляється в симпатичних нервах і позитивно 
реагує на клонідин. Такий підхід робить проблематичним проведення проби з кло-
нідином хворим з нормальним або трохи підвищеним рівнем катехоламінів, тобто 
в тих випадках, коли діагностика феохромоцитоми є особливо складною. Додатко-
ве дослідження норметанефрину в плазмі до і після приймання клонідину дозволяє 
усунути зазначений недолік в осіб з підвищеним рівнем норметанефрину, але нор-
мальним або злегка збільшеним – норепінефрину. Дослідження G. Eisenhofer та ін. 
показало зниження вмісту норметанефрину в плазмі більш ніж на 40 % або менше 
0,6 нмоль/л (112,0 пг/мл) у всіх пацієнтів без феохромоцитоми; специфічність про-
би – 100 %. Аналогічну картину спостерігали щодо норепінефрину. Феохромоци-
тому можна було виключити при зниженні рівня норепінефрину більш ніж на 50 % 
або менше 2,94 нмоль/л (498,0 пг/мл); специфічність проби – 98 %. Тільки у 2 із 
48 хворих з феохромоцитомою рівень норметанефрину після проби з клонідином 
знижувався більш ніж на 40 % або менше 0,61 нмоль/л (112,0 пг/мл). Це означало, 
що чутливість проби, яку оцінювали за рівнем норметанефрину, становила 98 %, за 
вмістом норепінефрину – 67 %. Таким чином, супресивна проба з клонідином, яку 
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було доповнено дослідженням норметанефрину в плазмі, дозволяє чітко відрізняти 
хибно-позитивне підвищення цього показника від достовірно позитивного.

Проба з глюкагоном була розроблена та запропонована A. Lawrence [77]. Її 
можна рекомендувати особам з нормальним або помірно підвищеним артеріаль-
ним тиском (не більше 160/100 мм рт. ст.) та рівнем катехоламінів у сироватці 
<1000,0  пг/мл. При відповідних попередніх профілактичних заходах проба без-
печна та містить певну діагностичну інформацію. Перед її проведенням хворим 
рекомендують припинити приймати препарати, допускається лише використання 
α-адренергічних препаратів. Методика виконання проби така. До введення препа-
рату беруть пробу крові, а потім внутрішньовенно вводять 1,0 мг глюкагону, через 
2 хв кров беруть повторно. Деякі дослідники рекомендують 2,0 мг. Артеріальний 
тиск та пульс контролюють кожні 60 с. Пробу вважають позитивною при рівні ка-
техоламінів, що досягає 2000,0 пг/мл і більше, та підвищенні тиску не менше ніж 
на 20/15 мм рт. ст. У наявності повинен бути фентоламін для введення у разі різкого 
підвищення артеріального тиску. Приблизно у 20 % хворих з феохромоцитомою 
тиск досягає 200 мм рт. ст. і більше та виникає потреба у введенні фентоламіну. 
При високій гормональній активності пухлини можливе виникнення вираженої та-
хікардії. Зазвичай вона має транзиторний характер, але якщо зберігається і турбує 
хворого, то рекомендують внутрішньовенне введення 5,0 мг пропранололу. Проба 
має досить високу діагностичну специфічність, але обмежену чутливість. Для під-
вищення її чутливості рекомендують додатково досліджувати вільні метанефрини 
у плазмі або фракційні метанефрини в сечі. Негативні результати цих визначень є 
вагомим аргументом для виключення діагнозу феохромоцитоми. З-поміж додат-
кових діагностичних показників слід зазначити тест визначення хромограніну А, 
вміст якого в плазмі корелює з рівнем катехоламінів. Хромогранін – кислотний 
глікопротеїн, який виявляють у нейросекреторних клітинах. Він відомий у трьох 
формах: хромогранін A, B (секретогонін I), C  (секретогонін II). Діагностичну 
цінність для феохромоцитоми має хромогранін А. Він характеризується певним 
ритмом добової екскреції: мінімальний рівень спостерігають о 8 год, високий – у 
другій половині дня та о 23 год. При гіпертонічній хворобі вміст хромограніну А 
не змінюється. Він також секретується у позанаднирковозалозних закінченнях 
симпатичних нервів. Середній рівень хромограніну А вранці дорівнює 43,0 нг/мл. 
Вміст хромограніну А чітко зростає у плазмі хворих з феохромоцитомою. Рівень 
його корелює з масою пухлини та вмістом катехоламінів. Вищий показник реєстру-
ють при злоякісних феохромоцитомах. Проте при феохромоцитомах малих розмі-
рів діагностична цінність хромограніну А знижується. Показник може зростати за 
“біохімічно німої” феохромоцитоми. Хромогранін може бути показником радикаль-
ності видалення феохромоцитоми. Після її видалення рівень його знижується, а за 
рецидиву – підвищується [53, 60, 78–80].

Як рідкісні біохімічні маркери для діагностики феохромоцитоми можна вико-
ристовувати деякі інші біологічно активні сполуки. Секретогонін II характеризу-
ється вищим рівнем при доброякісній феохромоцитомі порівняно зі злоякісною. 
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Вміст нейронспецифічної енолази, навпаки, більшою мірою зростає при злоякіс-
них пухлинах. Нейропептид Y, виявлений в адренергічних нейросекреторних гра-
нулах, є пептидом із 36 амінокислот. Він продукується паралельно з норадрена-
ліном і має судинозвужувальний ефект. У пацієнтів з гіпертонічною хворобою не 
виявлено збільшення рівня у плазмі нейропептиду Y, тоді як при феохромоцитомі 
він може зростати до дуже значних величин – у 2–465 разів понад норму [69]. 
Найчастіше підвищені показники відмічають при феохромоцитомі, рідше – при 
парагангліомі. Нейронспецифічна енолаза – нейроендокринний гліколітичний 
фермент, його вміст підвищується більш ніж у половини хворих із злоякісною 
феохромоцитомою, але залишається нормальним при доброякісній, тобто може 
бути маркером злоякісності пухлини.

Донедавна як допоміжний діагностичний тест використовували визначення 
вмісту катехоламінів у тригодинній порції сечі, зібраної після гіпертензивного 
кризу. Рівень катехоламінів у тригодинній порції сечі різко зростає порівняно з 
фоновим. Лейкоцитоз може збільшуватися до 20–23 тисяч. Підвищення вмісту 
глюкози у крові реєструють у 35–40 % хворих. Зрідка відзначають збільшення 
швидкості осідання еритроцитів, еритроцитоз, гіперкальціємію. Нині ці дослі-
дження становлять історичний інтерес.

Пухлини хромафінної тканини різняться між собою, часом суттєво, за інтенсив-
ністю секреції, метаболізму, елімінації катехоламінів та їх метаболітів. Цими роз-
біжностями можна пояснити варіанти і різноманітність спостережуваних симпто-
мів та ознак. Відповідна їх інтерпретація може бути джерелом інформації про певні 
характеристики пухлини: над- і позанаднирковозалозна локалізація, наявність 
спадкових форм, розміри, наявність метастазів. Наднирковозалозні феохромоци-
томи секретують виключно адреналін або норадреналін і адреналін, позанаднир-
ковозалозні – практично завжди норадреналін. Відмінності рівня норметанефрину 
і метанефрину в плазмі та сечі відображають фенотипічні характеристики пухли-
ни більшою мірою, ніж співвідношення норадреналіну й адреналіну. В пацієнтів з 
лише збільшеним вмістом норметанефрину можуть спостерігатися пухлини адре-
налової та екстраадреналової локалізації, тоді як у хворих з підвищеним рівнем ме-
танефрину частіше є пухлини наднирковозалозної локалізації. Винятки з цих поло-
жень бувають у хворих з рецидивною або поширеною адреналінопродукувальною 
феохромоцитомою наднирковозалозної локалізації. Пухлини, що секретують ве-
лику кількість адреналіну і, відповідно, метанефрину, частіше характеризуються 
альтернуючим перебігом артеріальної гіпер- та гіпотензії і частіше супроводжу-
ються кризами, ніж пухлини, що секретують виключно норадреналін. У хворих з 
пухлинами, які продукують значну кількість адреналіну, частіше спостерігають гі-
перглікемію, набряк легень, що є відображенням впливу адреналіну на метаболізм 
глюкози та легеневу фізіологію. Встановлено, що рівень катехоламінів у плазмі та 
екскреція їх із сечею слабо корелюють із розмірами пухлини. Відомо, що вміст ме-
танефринів у плазмі та екскреція їх із сечею чітко корелюють з розмірами пухлини 
та можуть свідчити про її поширеність і прогноз.
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Підвищення рівня знань про секрецію і метаболізм катехоламінів та успішна роз-
робка нових методів їх визначення сприяли покращенню якості діагностики хрома-
фінних пухлин. Особливе значення мали застосування методик дослідження вільних 
метанефринів у плазмі та встановлення факту, що вони продукуються саме у феохро-
моцитомі незалежно від виділення катехоламінів. Цей момент став ключовим для 
успішної діагностики таких підступних пухлин. Успіхи розвитку методів молекуляр-
ної діагностики та візуалізуючої техніки сприяли покращенню якості діагностики 
хворих груп ризику у плані спадкового характеру феохромоцитоми та інсидентало-
ми. Для таких пацієнтів звичайні біохімічні проби можуть бути неефективними та 
малочутливими. На сьогодні визначення катехоламінів та, особливо, їх метаболітів у 
крові й сечі є ключовою пробою діагностики пухлин хромафінної тканини.
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Методи топічної діагностики 
феохромоцитоми/парагангліоми

6.1. Сучасні методи візуалізації пухлин надниркових залоз

Додаткові утвори, які виявляють у надниркових залозах, можна роз-
ділити за категоріями: доброякісні та злоякісні. І ті, й інші можуть бути 
функціонально-активними та неактивними. Перша група представлена ​​
доброякісними аденомами з клінікою синдромів Кушинга, гіперальдосте-
ронізму, вірилізації, феохромоцитомою, гормонально-неактивними аде-
номами. Друга включає рак з переліченими вище клінічними синдромами 
і без ознак гормональної активності та метастазів у надниркові залози 
пухлин інших локалізацій. Також у надниркових залозах виявляють доб
роякісні та злоякісні пухлини з жирової, лімфоїдної тканини і пухлинопо-
дібні утвори (кіста, гематома).

Методи візуалізації надниркових залоз за наявності відповідних клі-
нічних і лабораторних даних надають можливість остаточно встановити 
діагноз, локалізацію вогнища патології, його поширеність та відповісти 
на низку запитань, зокрема: чи мають місце пухлина, гіперплазія наднир-
кової залози; чи відсутні зміни. 

У разі виявлення пухлини, у свою чергу, доведеться відповісти ще на 
низку запитань: якою є пухлина – доброякісною або злоякісною; який 
ступінь поширеності пухлини та які її взаємозв’язки з навколишніми ор-
ганами і структурами; якою повинна бути подальша тактика – хірургічне 
чи консервативне лікування, спостереження.

Використовувані в сучасній клінічній практиці методи топічної діаг
ностики пухлин надниркових залоз можна умовно розділити на дві групи: 

Розділ 6
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інвазивні та неінвазивні. Перші базуються на введенні в організм хворого різних 
газів, контрастних речовин, радіоактивних ізотопів із подальшим виконанням 
рентгенологічних чи радіометричних досліджень за допомогою спеціальної апа-
ратури. До них належать пневморетроперитонеографія, ангіографія (аортографія, 
венакаваграфія, селективна вено- та артеріографія), радіоізотопна сцинтиграфія. 
В основі неінвазивних методів діагностики лежать принципи реєстрації низки ха-
рактеристик нормальних і патологічно змінених тканин під впливом фізичних, 
електромагнітних, температурних та інших факторів. До них належать ультразву-
кове дослідження, комп’ютерна, магнітно-резонансна, позитронно-емісійна то-
мографія, термографія. Проте неінвазивними їх можна назвати часом умовно, 
оскільки вони можуть поєднуватися із застосуванням контрастних речовин, ізо-
топів, наприклад, комп’ютерна томографія з підсиленням та ін. Розроблені порів-
няно недавно ці методи набули значного поширення через низку переваг: високу 
ефективність і роздільну здатність, нешкідливість, швидкість виконання, відсут-
ність ускладнень, можливість повторного дослідження.

Відповідно до іншої класифікації методів топічної діагностики патології над-
ниркових залоз, їх поділяють на дві групи: анатомічні та функціональні. Перші 
передбачають використання різних інструментальних методик, які дають можли-
вість встановити факт наявності або відсутності пухлини, визначити ряд її анато-
мічних характеристик: розміри, поширеність, взаємозв’язки з навколишніми ор-
ганами та судинами, внутрішню структуру, що в сукупності дозволяє судити про 
доброякісну чи злоякісну природу утвору, його лікування. До них належать уль-
тразвукове дослідження, комп’ютерна і магнітно-резонансна томографія. Методи 
функціональної локалізації пухлин надниркових залоз, зокрема феохромоцитоми, 
значною мірою володіючи низкою перелічених переваг, дозволяють підтвердити, 
що виявлена ​​пухлина є саме феохромоцитомою. Принципи використання цих ме-
тодик базуються на тропності та здатності до накопичення в клітинах хромафін-
ної тканини деяких сполук, мічених ізотопами, наприклад, аналог норадреналіну 
– метайодбензилгуанідин, мічений 123І або 131І та ін.

Діагностичну цінність і значимість різних методів візуалізації надниркових 
залоз визначають за їх чутливістю та специфічністю. Чутливість передбачає здат-
ність визначити наявність або відсутність додаткового утвору в наднирковій зало-
зі. Специфічність за сукупністю ознак дає можливість уточнити належність вияв-
леного утвору до того чи іншого типу вищезгаданих форм патології.

Починати з визначення локалізації феохромоцитоми слід у тих випадках, коли 
діагноз пухлини верифікований за клініко-лабораторними даними або отримані 
результати сумнівні [1–3]. Виявлення утвору в наднирковій залозі ще не свідчить, 
що він є феохромоцитомою, а лише підтверджує факт наявності пухлини. Невияв-
лення утвору в наднирковій залозі при позитивних гормональних результатах до-
слідження не дозволяє виключити феохромоцитому надниркової залози, бо части-
на хромафінних пухлин має позанаднирковозалозну локалізацію (парагангліоми). 
У деяких випадках роздільні можливості тих чи інших методик не дають можли-
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вості визначити пухлину малих розмірів. Вони дозволяють припустити наявність 
та локалізацію феохромоцитоми. Наприклад, різке підвищення артеріального 
тиску або виникнення кризу артеріальної гіпертензії після сечовипускання може 
свідчити про наявність феохромоцитоми сечового міхура. Глибока пальпація пра-
вої чи лівої половини живота, що супроводжується описаними явищами, викли-
кає підозру на наявність та локалізацію феохромоцитоми (пальпаторна проба). 
Однак ці позиції не є достовірними і потребують інструментальної верифікації.

 У зв’язку з наявністю позанаднирковозалозних парагангліом або можливого 
поєднання адреналових пухлин з позанаднирковозалозними, виявлення утвору в 
одній із залоз, хоча і є переконливим доказом, що це феохромоцитома, не дозволяє 
зробити абсолютно достовірного остаточного судження. Тому виникають питання 
щодо правильного вибору локалізуючих методик і визначення послідовності їх 
застосування, тобто вироблення алгоритму обстеження [4, 5]. Слід пам’ятати, що 
12–24 % імовірно спорадичних феохромоцитом насправді можуть мати спадкове 
походження, а серед останніх частка позанаднирковозалозних і множинних пух-
лин значно зростає [6–8]. До 36 % випадків феохромоцитоми, що супроводжу-
ються генетичними мутаціями, є злоякісними, приблизно 10 % і більше пухлин 
на момент обстеження є злоякісними, в багатьох випадках – з метастазами [9–12].

 Після первинно нерадикальних операцій із приводу злоякісних пухлин при 
підозрі на наявність метастазів доводиться піддавати хворих додатковому радіо
ізотопному обстеженню з MIBG або іншим методом функціональної діагностики, 
щоб підтвердити, що пухлина дійсно є феохромоцитомою, уточнити наявність чи 
відсутність метастазів [4, 5, 13]. Виключення наявності метастазів та інших вог-
нищ пухлини до операції має значення для вироблення плану подальшого ліку-
вання та довгострокового спостереження.

Питання, чи слід до операції на другому етапі проводити функціональне дослі-
дження одним з методів (MIBG або ін.), щоб підтвердити, що пухлина є феохро-
моцитомою і метастази відсутні, залишається дискутабельним [5, 14, 15]. Хоча в 
більшості випадків феохромоцитому виявляють у надниркових залозах, у них також 
можуть локалізуватися інші новоутворення, наприклад аденоми, частота яких до-
сягає 5–10 % у загальній популяції і збільшується з віком. Додатковим орієнтиром 
для вибору методу топічної діагностики з метою уточнення локалізації феохромо-
цитоми може бути тип секреторної активності пухлини і встановлення наявності 
адреналової або екстраадреналової феохромоцитоми. Після повторних операцій 
результати комп’ютерної або магнітно-резонансної томографії можуть спотворю-
ватися у зв’язку з порушеннями топографо-анатомічних взаємозв’язків тканин та 
органів (спайки, фіброз), наявністю металевих кліпсів. З урахуванням викладеного 
доцільно рекомендувати методику радіоізотопної індикації феохромоцитоми для 
більшості доведених клінічно та біохімічно випадків. Виняток можна зробити для 
невеликих (менше 5,0 см) утворів з високим рівнем метанефринів у плазмі та сечі, 
тобто майже всіх адреналіносекретувальних пухлин, які виявляють у надниркових 
залозах.
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6.2. Ультразвукове дослідження

Метод ультразвукового сканування базується на властивості різних тканин 
людського організму, залежно від їх морфологічної структури, вибірково відобра-
жати або поглинати ультразвукові сигнали (хвилі), які генеруються та реєстру-
ються спеціальними пристроями. Ультразвукова діагностика фактично відкрила 
епоху неінвазивних методів досліджень. Дана методика, будучи неінвазивною та 
нешкідливою, не має протипоказань, її можна виконувати повторно, багаторазово, 
вона не вимагає великих витрат. Поява сучасних удосконалених апаратів четвер-
того покоління дає змогу проводити ефективну діагностику різних форм патології 
надниркових залоз.

 За допомогою ультразвукового дослідження можна здійснити візуалізацію 
нормальних, гіперплазованих надниркових залоз і, що особливо важливо, пух-
лин, які виходять з них. За рядом ознак з певною часткою ймовірності вдається 
судити про природу останніх (доброякісні або злоякісні) й поширеність залежно 
від розмірів, характеру взаємозв’язків з навколишніми органами і структурами 
та деяких додаткових показників (форма, щільність, наявність і стан капсули, 
включення та ін.). Метод дозволяє диференціювати кістозні, солідні та змішані 
утвори [16–21].

Сфера застосування сонографії при патології надниркових залоз досить велика. 
Крім первинного виявлення пухлин, вона ефективна при здійсненні динамічного 
спостереження за змінами розмірів гіперплазованих надниркових залоз під впли-
вом терапії, яку проводять, або пухлин, щодо яких прийнято рішення утриматися 
від оперативного лікування чи проводити консервативну терапію. Після хірургіч-
ного лікування за її допомогою можливий пошук рецидивів та метастазів. При 
первинних злоякісних пухлинах також можлива діагностика метастазів у печінці, 
регіонарних лімфовузлах, заочеревинному просторі. Можливості ультразвукового 
дослідження надниркових залоз дозволяють визначати в них осередкові утвори 
розміром від 1,0–1,5 см праворуч і 1,5–2,0 см ліворуч. Під ультразвуковим конт
ролем можна виконувати тонкоголкову пункційну біопсію пухлин надниркових 
залоз, міні-інвазивні лікувальні процедури (радіочастотна, мікрохвильова, хімічна 
абляція). Ультразвукове дослідження використовують як скринінговий метод при 
обстеженні певного контингенту осіб з передбачуваною патологією надниркових 
залоз, наприклад, з артеріальною гіпертензією. Широке застосування сонографії 
при патології органів шлунково-кишкового тракту та заочеревинного простору 
призвело до різкого збільшення числа випадків нововиявлених “доклінічних” но-
воутворень надниркових залоз – інсиденталом.

 Розробка і впровадження нових видів ультразвукового дослідження наднир-
кових залоз (ендоскопічна сонографія, ультразвукове доплерівське сканування, 
сонографія з контрастним підсиленням, еластографія) відкривають нові перспек-
тиви та можливості застосування методу. Зокрема, при ендоскопічних операціях 
є можливість ретельного дослідження надниркових залоз і навколишніх структур, 
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забезпечуючи безпосередній контакт датчика із залозою та навколишніми орга-
нами. Розроблено методики дослідження лівої надниркової залози через стінку 
шлунка та правої – через стінку дванадцятипалої кишки [22–25]. Дослідження 
надниркових залоз є складним і вимагає достатнього клінічного досвіду і квалі-
фікації. Особливо впливає на його результати наявність ожиріння. Можливості 
дослідження обмежуються за наявності вузьких міжреберних проміжків, газу в 
шлунку, товстій кишці. Існують відмінності в доступності дослідження правої і 
лівої надниркових залоз. Більш складною і, відповідно, менш ефективною є візуа
лізація лівої надниркової залози, яку вдається виявити в 71–76 % випадків; праву 
виявляють у 88–92 % обстежуваних [18, 20, 26–28].

 Нормальні, незбільшені надниркові залози при ультразвуковому дослідженні 
виявляють з певними труднощами. Зазвичай вони мають вигляд стрічкових гіпер
ехогенних утворів, іноді трикутної або напівмісячної форми, що розташовані над 
верхнім полюсом нирки. Довжина їх коливається від 20,0–23,0 до 40,0–45,0 мм. 
Деякі дослідники виділяють тіло (передньо-медіальний гребінь) та ніжки (лате-
ральні та медіальні частини (крила) надниркової залози). Добре видно нормальні 
надниркові залози навіть у новонароджених. Гіперплазовані надниркові залози в 
ультразвуковому зображенні являють собою пухкі, подовжені, гіпоехогенні утво-
ри із закругленими краями і згладженими або відсутніми межами між кірковою 
та мозковою речовинами. Їх двостороннє симетричне збільшення в поєднанні з 
відповідними клініко-гормональними даними глюкокортикоїдного гіперкортициз-
му може свідчити на користь хвороби Іценка – Кушинга або паранеопластичного 
АКТГ-синдрому, уродженого адреногенітального синдрому, гіперпластичного ва-
ріанта первинного гіперальдостеронізму [18, 19].

При виявленні додаткового пухлиноподібного утвору в зоні локалізації над-
ниркових залоз перед дослідником, як зазначено вище, виникає ряд важливих 
запитань: чи є знахідка пухлиною; які її природа, поширеність, взаємозв’язки з 
навколишніми органами та ін. Приступаючи до дослідження, у разі виявлення 
додаткового утвору в ділянці локалізації надниркової залози, необхідно перш за 
все уточнити, звідки він виходить – з нирки чи надниркової залози. Якщо між 
утвором і верхнім полюсом нирки визначається прошарок жирової клітковини, 
то він виходить з надниркової залози, при його відсутності – з нирки. При пухли-
нах великих розмірів, особливо з інвазією в нирку, це встановити важко, інколи 
– неможливо.

 Ультразвукові характеристики не дозволяють визначити тип і ступінь гормо-
нальної активності пухлин. Зображення пухлин кори та мозкової речовини зде-
більшого практично ідентичні. Виявлений у наднирковій залозі утвір може бути 
пухлиною, що має певний тип гормональної активності або без неї: гормоносек
ретувальні пухлини кори (глюкостерома, альдостерома та ін.), пухлини мозкової 
речовини (феохромоцитома), “німі” пухлини. Також він може бути представлений 
кістою, гематомою, абсцесом, запальним інфільтратом, туберкульомою тощо. За 
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морфологічною природою це можуть бути доброякісні (аденома, ліпома та ін.) 
або злоякісні (карцинома, саркома, лімфома) пухлини.

 Ехографічна картина пухлин кори надниркових залоз у більшості випадків ви-
значається їх розмірами, внутрішньою структурою та морфологічною природою. 
Ці моменти зазвичай перебувають у певній взаємозалежності. Більшість пухлин 
малих і середніх розмірів є доброякісними аденомами. Аденоми великих розмірів 
трапляються рідко. Великі новоутворення найчастіше є злоякісними, наприклад, 
первинні карциноми. Певна частка гормонально-активних і неактивних пухлин 
також може досягати значних розмірів. Метастази пухлин інших локалізацій у 
надниркові залози за своїми ехографічними ознаками ближче до первинних кар-
цином, але частіше характеризуються невеликими або середніми розмірами. У 
клінічній практиці існують критерії, згідно з якими пухлини, менші 4,0 см, слід 
вважати малими, 4,0–6,0 см – проміжного розміру, середніми, більші 6,0 см – ве-
ликими. Відповідно до цих трьох градацій, у міру збільшення розмірів спостеріга-
ють зміну співвідношення доброякісних/злоякісних пухлин у бік зниження кіль-
кості перших та зростання – других. Щодо феохромоцитоми існують дуже розмиті 
критерії злоякісності, основною ознакою якої вважають наявність метастазів. Для 
поділу пухлин на великі та малі прийнято п’ятисантиметровий рубіж.

 В ультразвуковому зображенні (рис. 6.1, 6.2) доброякісна феохромоцитома є 
утвором округлої чи овальної форми, з чіткими рівними контурами, вираженою 
капсулою, гомогенною або, частіше, гетерогенною структурою. В останньому ва-
ріанті спостерігають ділянки підвищеної і зниженої щільності, що чергуються, 
нерідко анехогенного типу, що вказує на наявність зон деструкції пухлинної тка-
нини, можливо, в результаті крововиливів. При мінімальних розмірах пухлин вда-
ється визначити залишки надниркової залози. Злоякісна феохромоцитома (за ста-
рою класифікацією) буває представлена ​​утвором великих розмірів, гетерогенної 
структури неправильної форми, з нечіткими контурами, частково або повністю 
відсутньою капсулою, осередками некрозу та крововиливів, включеннями каль-
цифікатів. Підтвердженням злоякісної природи феохромоцитоми є наявність осе-
редкових утворів – метастазів у регіонарних лімфатичних вузлах, заочеревинній 
клітковині, печінці. Непрямими ознаками наявності великих пухлин, а отже, їх 
злоякісності, є дислокація навколишніх структур – зміщення нирки, деформація 
її талії, здавлення нижньої порожнистої та ниркової вен. Ультразвукові характе-
ристики пухлин, що локалізуються у надниркових залозах, і екстраадреналових 
істотно не відрізняються.

 Проведення сонографічного дослідження надниркових залоз у хворих з клі-
нічно та лабораторно підтвердженою феохромоцитомою передбачає дотримання 
низки умов. Зрідка наявність двосторонніх і екстраадреналових пухлин диктує 
необхідність виконання ретельного дослідження всього заочеревинного простору 
– обох надниркових залоз, місць можливої ​​локалізації позанаднирковозалозних 
пухлин (поперекові симпатичні ганглії, тільця Цукеркандля, малий таз). Невияв-
лення пухлини в зазначених місцях ще не свідчить про її відсутність. Слід пам’я-
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тати, що 95–98 % пухлин хромафінної тканини 
локалізуються у заочеревинному просторі. Ще 
2–5 % новоутворень виявляють у грудній клітці, 
навіть у серці, на шиї, біля основи черепа. Тому 
негативні результати пошуку феохромоцитоми 
в місцях традиційної локалізації спонукають до 
проведення додаткового пошуку, який зазвичай 
виконують за допомогою досконаліших методик 
(комп’ютерна і магнітно-резонансна томогра-
фія, радіоізотопне сканування).

 В останні роки роль ультразвукового до-
слідження надниркових залоз трохи звузилася, 
поступившись першістю більш досконалим ме-
тодикам. За наявності певної клінічної картини 
та даних лабораторних досліджень, що дозво-
ляють припускати пухлинну природу адрена-
лової патології, багато дослідників вважає за 
краще скористатися методами комп’ютерної 
томографії, ядерно-магнітного резонансу, які, 
крім підтвердження діагнозу пухлини, надають 
додаткову інформацію, необхідну для плану-
вання хірургічного лікування. Значимість уль-
тразвукової діагностики зберігається для інси-
денталом надниркових залоз під час проведення 
скринінгових обстежень, контролю результатів 
хірургічного лікування, динамічного спостере-
ження за хворими з утворами у надниркових 
залозах. Ультразвукове дослідження зберігає 
своє значення для обстеження дітей та підліт-
ків, оскільки виключає наявність променевого 
впливу.

	
	

		
6.3. Комп’ютерна томографія

За допомогою методу комп’ютерної томографії виконують неінвазивне, поша-
рове рентгенологічне дослідження внутрішньої структури органів та тканин люд-
ського організму. При необхідності його доповнюють “інвазивним елементом” 
– внутрішньовенним введенням контрастної речовини, що дозволяє отримати 
додаткову інформацію про об’єкт, який досліджують. Метод базується на вимі-
рюванні та складній комп’ютерній обробці різниці послаблення рентгенівського 

Рис. 6.1. Ультразвукове дослі-
дження. Феохромоцитома пра
вої надниркової залози; діаметр 
– 4,0 см; спостерігають ізо- та гіпер
ехогенні ділянки, що чергуються.

Рис. 6.2. Ультразвукове дослі-
дження. Феохромоцитома правої 
надниркової залози з крововили-
вом, анехо- та ехогенними вклю-
ченнями.
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випромінювання різними за щільністю тканинами і деяких фізіологічних харак-
теристиках шляхом оцінки змін щільності при внутрішньовенному контрастному 
підсиленні. Для візуальної та кількісної оцінки щільності об’єктів, які вивчають 
методом комп’ютерної томографії, використовують шкалу послаблення рентге-
нівського випромінювання при проходженні через різні тканини і структури. Вона 
отримала назву “шкала Хаунсфілда” і градуюється в одиницях Хаунсфілда (HU). 
Діапазон її становить від -1024 до 3071 чисел послаблення (од. HU), тобто всього 
4095 чисел послаблення. Середній нульовий показник шкали відповідає щільнос-
ті води (од. HU). Для нормальної надниркової залози цей показник становить від 
+15 до +30 од. HU. Комп’ютерні томографи, які застосовують у медицині, є склад-
ними програмно-технічними комплексами, що дозволяють отримувати пошарові 
зображення досліджуваного об’єкта з товщиною зрізу до 2,0 мм. Для надниркових 
залоз частіше застосовують зрізи до 3,0–5,0 мм. 

 Комп’ютерну томографію нині можна віднести до категорії методів “золото-
го стандарту” топічної діагностики захворювань надниркових залоз. До неї слід 
вдаватися при клінічно та біохімічно підтвердженому діагнозі феохромоцитоми. 
Першою ділянкою, що підлягає дослідженню, є заочеревинний простір, оскіль-
ки до 95 % цих пухлин локалізуються у надниркових залозах. При негативних 
результатах рекомендують комп’ютерну томографію зон можливої ​​локалізації 
хромафінних пухлин: таза, середостіння, шиї. Найчастіше застосовують варіанти 
звичайної (оглядової) комп’ютерної томографії без підсилення (unenhanced) або 
комп’ютерної томографії з підсиленням (enhanced).

Комп’ютерна томографія, крім встановлення наявності пухлини у наднирковій 
залозі, повинна, за можливості, дати приблизну відповідь на запитання, якою вона 
є – доброякісною чи злоякісною. Для цього оцінюють чотири основних характе-
ристики пухлини: нативну щільність, розмір, контур і структуру. Під час числен-
них клінічних та інструментальних досліджень встановлено, що пухлини розміром 
понад 4,0–6,0 см, з нечіткими контурами та неоднорідною структурою найчастіше 
злоякісні, що не завжди є правильним. З’ясовано, що найдостовірнішим показни-
ком є ​​нативна щільність. Відомо, що доброякісні аденоми (більше 70 %) характе-
ризуються високим внутрішньоклітинним вмістом ліпідів. При комп’ютерній томо-
графії цей факт демонструється низькою щільністю. Клітини адренокортикального 
раку, метастазів у надниркові залози та феохромоцитоми не містять жиру, і такі пух-
лини характеризуються високою нативною щільністю. Встановлено, якщо нативна 
щільність утвору в наднирковій залозі дорівнює 10 од. HU і менше, ймовірність 
того, що він є доброякісною аденомою, становить майже 100 % при специфічності 
100 % та чутливості 89 %. При показниках, нижчих 0, сумнівів у доброякісній при-
роді пухлини не виникає. Якщо щільність виявленої пухлини вища 10 од. HU, вона, 
можливо, є злоякісною, але слід пам’ятати, що до 30 % доброякісних аденом бідні 
на ліпіди і їх щільність також більша 10 од. HU. Щільність понад 20 од. HU майже 
завжди свідчить на користь злоякісної пухлини. За наявності проміжних даних ре-
комендують вдатися до комп’ютерної томографії з підсиленням [4, 5, 29, 30].
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Методика комп’ютерної томографії з підсиленням основана на властивостях 
багатих на ліпіди доброякісних аденом швидко накопичувати та швидко виводити 
введену контрастну речовину. Злоякісні пухлини також досить швидко накопи-
чують контраст, але виводять його набагато повільніше. Методика комп’ютерної 
томографії з підсиленням передбачає виконання вихідного дослідження з визна-
ченням щільності об’єкта (пухлини) за шкалою Хаунсфілда (нативна фаза). По-
тім у синхронізованому режимі за допомогою автоінжектора внутрішньовенно 
вводять контрастну речовину (омніпак, ультравіст), через певний проміжок часу 
(60  с, 3, 5, 10, 15 хв і т. д.), залежно від завдань дослідження, виконують пов-
торну томографію (відстрочена фаза). Маючи у своєму розпорядженні показники 
щільності, на етапах дослідження за допомогою формули обчислюють відсоткові 
величини абсолютного і відносного вимивання контрастної речовини з об’єкта, 
який досліджують, що виражається змінами щільності зображення. Для добро-
якісних аденом при комп’ютерній томографії з підсиленням характерне більш 
швидке та інтенсивне вимивання контрасту порівняно з іншими видами пухлин 
та карциноми. Зазвичай для доброякісних аденом абсолютні величини вимивання 
контрасту у відстрочену фазу (10 хв) перевищують 50–60 %, відносні – більші 
40  %; чутливість – 86–88 %, специфічність – 92–96 %. Додатково при комп’ютер-
ній томографії з підсиленням є можливість оцінити стан васкуляризації утвору. Ці 
величини відображають ряд морфологічних і функціональних характеристик до-
сліджуваного об’єкта (нормальні або гіперплазовані надниркові залози, пухлини) 
та є підставою судити про його природу і діагноз [2, 3, 31–36].

Найбільш важливою сферою застосування комп’ютерної томографії при пато-
логії надниркових залоз є можливість диференційованої візуалізації надниркових 
залоз, пухлин, пухлиноподібних утворів та з’ясування низки їх характеристик, що 
визначають тактику лікування, зокрема належність до доброякісних або злоякіс-
них новоутворень, поширеність процесу. Максимальна інформативність методу 
забезпечується при проведенні комп’ютерної томографії з підсиленням.

Нормальні надниркові залози при комп’ютерній томографії візуалізуються: 
ліва – у вигляді трикутного, права – лінійного або перевернутого Y-подібного 
утвору розміром 21,0–28,0 мм (до 50,0 мм), з рівними чіткими контурами, що 
диференціюються від навколишньої клітковини та інших заочеревинних органів. 
Структура обох залоз гомогенна, капсула не виражена, кора та мозкова речовина 
не диференціюються. Інтенсивність та структура їх тіні такі самі, як у нирки, 
щільність – 15–25 од. HU. Дифузна гіперплазія надниркових залоз характери-
зується збільшенням розмірів зображення, потовщенням, появою негомогенної 
структури, нечітких контурів, збільшенням щільності [35, 37–39]. Комп’ютерна 
томографія дозволяє локалізувати пухлини надниркових залоз, починаючи від 
5,0–10,0 мм і більше, позанаднирковозалозних – >20,0 мм. Чутливість методу 
досягає 90–95 %, специфічність – близько 70 % [4, 34, 40–44].

Феохромоцитоми невеликих і середніх розмірів при оглядовій комп’ютерній 
томографії визначаються як овоїдні утвори, що мають рівномірну м’якотканинну 



137

щільність, яка також рівномірно збільшується при 
комп’ютерній томографії з підсиленням. Більші 
феохромоцитоми з крововиливами характеризу-
ються гетерогенністю з ділянками низької щіль-
ності, відповідними зонами некрозу, наявністю 
включень у вигляді кальцифікатів. При адрена-
лових феохромоцитомах чутливість комп’ютер-
ної томографії становить 85–94 %. Проведення 
комп’ютерної томографії з підсиленням підвищує 
цей показник до 98 %. Для позанаднирковозалоз-
них пухлин, злоякісних та рецидивних, він досягає 
90 % [1, 2, 13, 43–47] (рис.  6.3–6.10).

Рис. 6.3. Комп’ютерна то
мографія. Феохромоцитома 
правої надниркової залози; 
невелика гомогенна солідна 
пухлина.

Рис. 6.4. Комп’ютерна то-
мографія з підсиленням. 
Феохромоцитома правої над-
ниркової залози середнього 
розміру, часточкова структу-
ра із солідним переднім ком-
понентом та кістозним заднім.

Рис. 6.5. Комп’ютерна 
томографія. Феохромо
цитома лівої надниркової 
залози, пухлина зниженої 
щільності (10 од. HU).

Рис. 6.6. Комп’ютерна томо-
графія. Феохромоцитома лівої 
надниркової залози, пухлина 
малого розміру, зниженої щіль
ності (10 од. HU).

Рис. 6.7. Комп’ютерна томографія. Феохромоцитома правої надниркової залози: A – 
без підсилення, щільність 37 од. HU; Б – після введення контрастної речовини (венозна 
фаза), щільність 91 од. HU; В – відстрочена фаза (через 10 хв), щільність 57 од. HU.

В A Б 
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 Існують певні розбіжності у визначенні порого-
вої величини щільності, яка дозволила б виділити 
пухлину як доброякісну або злоякісну. Для пухлин 
надниркових залоз пропонують показники в межах 
0–20 од. HU. Нижчі величини (<10 од. HU) мають 
вищу специфічність, але гіршу чутливість визна-
чення природи новоутворення, тобто правильної 
ідентифікації доброякісної пухлини, що може ви-
магати проведення додаткових досліджень (маг-
нітно-резонансна томографія, пункційна біопсія). 
Якщо брати як порогові більші показники спектра 
(15–20 од.  HU), то вони мають високу чутливість, 
але низьку специфічність для характеристики пух-
лин. У результаті частину злоякісних пухлин можна 
не ідентифікувати.

У такому аспекті цікавий аналіз даних 10 публікацій [37], де наведено результа-
ти комп’ютерної томографії 482 пухлин надниркових залоз, серед яких – 261 доб
роякісна аденома, 22 первинних карциноми, 178 метастазів у надниркові залози, 
21 феохромоцитома. Отримані дані показали, що чутливість ідентифікації пухлин 
як доброякісних коливалася від 47 %, якщо поріг щільності становив 2 од. HU, до 
88 % при граничній величині 20 од. HU. Відповідно, специфічність змінювалася 
від 100 % при граничній величині 2 од. HU до 84 % – при 20 од. HU. Таким чином, 
абсолютно достовірні дані, що дозволяли віднести пухлину до доброякісної, від-
повідали інтервалу 0–2 од. густини (100 % специфічність). Збільшення величин 
щільності, які розглядають як порогові, супроводжувалося підвищенням чутли
вості правильної діагностики доброякісних пухлин.

Однак це відбувалося за рахунок специфічності, яка знижувалася в міру того 
як чутливість зростала. Наприклад, при величинах щільності 8 та 10 од. HU чут-

Рис. 6.10. Комп’ютерна 
томографія. Феохромоци-
тома сечового міхура.

Рис. 6.8. Комп’ютерна томографія. Злоякісна феохро-
моцитома лівої надниркової залози: А – велика гетерогенна 
пухлина, нирка зміщена донизу; Б – метастази в легенях.

A Б 

Рис. 6.9. Комп’ютерна 
томографія. Двостороння 
феохромоцитома.
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ливість збільшувалась до 65 та 71 %, але специфічність зменшувалась до 98,5 і 
98 % відповідно. Для показника щільності 20 од. HU ці величини становили 88 та 
84 % відповідно. Таким чином, підвищення показника щільності, який розгляда-
ють як пороговий для диференціації доброякісних та злоякісних пухлин, супро-
воджується зростанням чутливості тесту (більше доброякісних пухлин правильно 
діагностують), але може призводити до зменшення специфічності. Відповідно, 
зниження порога щільності зменшує чутливість, але також може знизити кіль-
кість хибно-позитивних діагнозів (зменшити кількість злоякісних пухлин, які по-
милково діагностують як доброякісні).

 Таким чином, комп’ютерна томографія дозволяє отримати практично всі ха-
рактеристики доброякісних та злоякісних пухлин, але з більшою достовірністю, 
ніж ультразвукове дослідження. Зокрема, такі ознаки злоякісності, як великі роз-
міри пухлини (для феохромоцитоми – >5,0 см), підвищена щільність, неправильна 
форма, нечіткі контури, порушення цілості капсули, інвазія у навколишні органи, 
неоднорідна структура, наявність регіональної лімфоаденопатії, при комп’ютер-
ній томографії характеризуються більшою чіткістю, ніж при ультразвуковому до-
слідженні. Комп’ютерну томографію з підсиленням при підтвердженій біохімічно 
феохромоцитомі рекомендують проводити під прикриттям α-адренергічних бло-
каторів та β-блокаторів за показаннями для профілактики можливих кризів арте-
ріальної гіпертензії. Існують певні протипоказання до призначення комп’ютерної 
томографії. Її не рекомендують дітям, вагітним жінкам, особам з алергією на кон-
трастні речовини, з обмеженнями щодо проведення досліджень із променевим на-
вантаженням. За наявності відповідного обладнання та підготовленого персоналу 
методика дослідження порівняно не складна, відтворювана, не надто затратна. 

	

6.4. Магнітно-резонансна томографія

Метод магнітно-резонансної томографії дає можливість провести пошарове 
дослідження внутрішніх органів та тканин за допомогою фізичного явища ядер-
но-магнітного резонансу, сутність якого полягає у вимірі електромагнітного від-
гуку ядер атомів водню на збудження їх певною комбінацією електромагнітних 
хвиль у постійному магнітному полі високої напруги. Принцип ідентифікації па-
тологічних об’єктів (орган/тканина) таким способом полягає в змінах магнітних 
моментів атомних ядер. Майже ідеальними для цього є ядра атомів водню, що 
володіють великим магнітним моментом і присутні у значній кількості в усіх тка-
нинах людського організму. При поміщенні ядер у постійне магнітне поле вектори 
магнітних моментів протонів орієнтуються в напрямку основного поля або проти 
нього, що визначає їх енергетичний рівень. Створивши додатково радіочастот-
не поле та налаштувавши його в резонанс із системою магнітних моментів ядер, 
можна викликати перехід протонів з одного енергетичного рівня на інший, що су-
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проводжується поглинанням енергії. Припинення дії радіочастотного поля спри-
чиняє зворотний процес повернення ядер на колишню енергетичну орбіту, що 
супроводжується виділенням енергії, яку реєструють детектори магнітно-резо-
нансного томографа. Діапазон сигналів при магнітно-резонансній томографії ви-
значається протонною щільністю об’єкта і часом Т1- та Т2-релаксації (Т1 показує 
час подовженої релаксації (спін-решітчастої), зумовлений розсіюванням енергії у 
навколишнє середовище; Т2 – час спін-спінової релаксації відображає взаємодію 
ядра з навколишніми структурами). За цими показниками можна оцінити хімічну 
структуру об’єкта і візуалізувати просторовий розподіл речовини.

 Дослідження надниркових залоз методом магнітно-резонансної томографії пе-
редбачає базову оцінку інтенсивності зважених Т1- і Т2-сигналів та їх змін у проце-
сі проведення за показаннями процедури (проби) з підсиленням гадолінієм. Полі-

позиційна магнітно-резонансна томографія дозволяє 
визначити точну локалізацію утворів надниркових 
залоз, диференціювати їх від навколишніх структур, 
зокрема печінки, селезінки, нирок, підшлункової за-
лози, шлунка. Нормальні надниркові залози мають 
інтенсивність Т1- і Т2-сигналів порівнянну або трохи 
нижчу, ніж нормальна тканина [35, 38, 48, 49].

 Доброякісна феохромоцитома при магнітно-ре-
зонансній томографії здебільшого має вигляд одно-
рідного, невеликих розмірів утвору на Т1-зваженому 
зображенні, гіпо- або ізоінтенсивного щодо тканини 
печінки, а на Т2-зваженому – гіпер- чи ізоінтенсив-
ного. Характер зображення залежить від того, якою є 
пухлина – солідною, кістозною, з осередками гемора-
гії/некрозу. Кістозні пухлини демонструють високу 
інтенсивність Т2-зваженого зображення. Приблиз-
но аналогічну картину спостерігають при пухлинах 
із центральним осередком некрозу. Інтенсивність 
Т1- і Т2-зважених зображень за наявності гематоми 
може варіювати залежно від термінів крововиливу, 
але все ж таки інтенсивність Т1-сигналу підвищена. 
Невеликі феохромоцитоми можуть бути диферен-
ційовані від аденом за рахунок переорієнтації зсуву 
інтенсивності сигналу через відсутність у них внут
рішньоклітинних ліпідів [48, 49] (рис. 6.11–6.15).

За аналогією з комп’ютерною томографією за-
стосовують пробу з підсиленням гадолінієм. Після 
введення контрасту 90 % аденом демонструють го-
могенне підсилення, водночас 60 % злоякісних ново-
утворень – гетерогенні. Для аденом характерне конт

Рис. 6.11. Магнітно-резо
нансна томографія. Феохро
моцитома лівої надниркової 
залози, знижена інтенсивність 
Т1-сигналу та підвищена ін-
тенсивність Т2-сигналу.

Рис. 6.12. Магнітно-резо-
нансна томографія. Кро-
вовиливи у феохромоцитому 
лівої надниркової залози.
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растне підсилення в ранній період. Таким чином, є якісна різниця між утворами. 
Однак кількісне значення піку сигналу аденоми та метастазів у наднирковій залозі 
не має статистичної різниці. Під час проведення проби в разі доброякісного ново-
утворення спостерігають швидке накопичення і швидке вимивання контрасту, що 
реєструють за інтенсивністю сигналу [48–52].

 Магнітно-резонансна томографія є більш точним та ефективним методом діаг
ностики порівняно з комп’ютерною. За її допомогою можна виявити до 95 % хро-
мафінних пухлин, особливо екстраадреналових [30, 34, 39, 40, 44, 53–56]. Зміна 
МРТ-характеристик виявлених наднирковозалозних утворів залежить від наявності 
в них жирової тканини, яка є в доброякісних аденомах і відсутня у злоякісній феохро-
моцитомі, метастазах, геморагічних псевдокістах. Через гіперваскулярний характер 
феохромоцитоми виникає більш яскравий сигнал на Т2-зваженому зображенні та 
спостерігають відсутність зниження його інтенсивності в наступну фазу. Практично 
всі феохромоцитоми демонструють інтенсивніший Т2-сигнал, ніж той, що надхо-
дить від печінки, м’язів [40, 45, 49, 56]. Однак такою інтенсивність сигналу може 
бути при деяких гематомах, аденомах, що вимагає додаткових досліджень. Інтенсив-
ні Т2-зважені зображення характеризують феохромоцитому як негомогенний об’єм-
ний утвір з ділянками різної інтенсивності сигналу, більш однорідний до периферії, 
з рівним контуром, чіткою капсулою. При злоякісній феохромоцитомі можливе вияв-
лення інвазії пухлини у навколишні тканини, судини. Проведення проби з контраст-
ним накопиченням введеного гадолінію дозволяє підвищити інтенсивність сигналів, 
отримати чіткіше зображення меж пухлини, простежити ознаки її неоднорідності. 
Маючи більшу роздільну здатність, магнітно-резонансна томографія, порівняно з 
комп’ютерною, має ряд переваг, про які сказано вище. Метод характеризується ви-
сокою чутливістю (93–100 %), не супроводжується променевим навантаженням і не 
вимагає спеціальної підготовки адреноблокаторами при проведенні.

Рис. 6.13. Магнітно-резо-
нансна томографія. Злоякіс-
на феохромоцитома лівої над-
ниркової залози, гетерогенна 
пухлина великих розмірів, ви-
сока інтенсивність Т2-сигналу.

Рис. 6.14. Магнітно-резо-
нансна томографія. Фео
хромоцитома правої над-
ниркової залози, інвазія в 
нижню порожнисту вену.

Рис. 6.15. Магнітно-резо-
нансна томографія. Зло
якісна позанаднирковоза-
лозна парагангліома.
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6.5. Функціональні методи діагностики

Анатомічні методи візуалізації феохромоцитоми не мають достатньої специ-
фічності для підтвердження того, що виявлена ​​пухлина дійсно є феохромоцито-
мою. У зв’язку з цим, можна вдатися до використання методів функціональної ра-
діоізотопної діагностики. Їх принципи, як зазначено вище, базуються на здатності 
клітин хромафінних пухлин до накопичення певних, тропних до даних пухлин 
сполук, які вводять хворому. Приєднання до них будь-якої радіоізотопної мітки 
дозволяє визначити за допомогою сканування локалізацію вогнища накопичен-
ня препарату, який є феохромоцитомою. Цей процес здійснює спеціальна кате-
холамінова транспортна система, яка доставляє дані препарати в нейросекретор-
ні гранули хромафінних клітин. Більшість інших видів пухлин ці препарати не 
накопичує або накопичує слабо, і, звичайно, їх не можна визначити вказаними 
методами. На даний час існує група таких сполук, які застосовують у клінічній 
практиці. У зв’язку з тим, що введені ізотопи елімінуються із сечею, іноді можуть 
виникнути труднощі з ідентифікацією пухлин, розташованих поблизу нирки, го-
ловки підшлункової залози, сечового міхура. У деяких низькодиференційованих 
злоякісних пухлинах система специфічних транспортерів розвинена слабо або 
взагалі відсутня, що також ускладнює діагностику.

6.5.1. Сканування з міченим метайодбензилгуанідином

Сканування з міченим метайодбензилгуанідином – це найпоширеніша радіо
ізотопна методика з групи функціональних тестів діагностики феохромоцитоми. 
Метайодбензилгуанідин є аналогом норадреналіну і, подібно до нього, депону-
ється в секреторних гранулах хромафінних клітин за допомогою норадренергіч-
ної транспортної системи. Однак він не має тропності до адренергічних рецеп-
торів і слабо метаболізується. Як радіоактивну мітку для MIBG використовують 
препарати йоду – ¹²³І або ¹³¹І. Пріоритетним є застосування ¹²³І. Він має короткий 
період напіврозпаду (13 год), дає менше променеве навантаження, що особли-
во суттєво при обстеженні дітей. Сканування з використанням будь-якого з ізо-
топів є досить складною процедурою, вимагає застосування спеціальної апара-
тури і значних витрат, виконують його протягом декількох днів. Слід зазначити, 
що ¹²³/¹³¹І-MIBG може накопичуватися в міокарді, селезінці, печінці, сечовому 
міхурі, легенях, слинних залозах, щитоподібній залозі, товстій кишці, мозочку, 
тромбоцитах. Нормальні надниркові залози акумулюють препарат у 75 % обсте-
жуваних [57, 58].

При скануванні з MIBG, міченим ізотопами йоду, феохромоцитома на сканогра-
мі зазвичай має вигляд вогнища підвищеного накопичення ізотопу (пляма) частіше 
неправильної форми, розміром, що відносно відповідає величині пухлини, його 
інтенсивність залежить від ступеня її гормональної активності. Наявність метаста-
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зів підтверджується присутністю вогнищ накопичення ізотопу в інших органах, 
крім надниркових залоз (рис. 6.16, 6.17). Усі ці параметри не завжди є незмінними. 
Приблизно в 1/3 хворих з феохромоцитомою результати сканування з ¹³¹І-MIBG 
негативні. Факторами, які негативно впливають на результати дослідження, є зни-
ження тропності MIBG до хромафінної тканини, зменшення кількості цитоплазма-
тичних секреторних гранул, де він накопичується, та відсутність або руйнування 
транспортної системи, що має місце при дедиференційованих пухлинах. У разі ви-
користання мітки І¹²³ чутливість методики зростає [9, 14, 53, 59].

Запропоновано бальну систему оцінки накопичення 123І-MIBG в органах і тка-
нинах; за норму взято рівень накопичення в печінці. При вищих показниках пробу 
вважають позитивною [59]. Накопичення 123/131І-MIBG може знижуватися при за-
стосуванні низки препаратів (резерпін, антидепресанти, ефедрин, блокатори каль-
цієвих канальців та ін.), тому необхідно припинити їх приймати не менше ніж за 
2 тижні до дослідження, також слід забезпечити блокаду щитоподібної залози за 
допомогою розчину Люголя.

Метод сканування за допомогою 123/131І-MIBG для діагностики феохромоци-
томи отримав досить значне поширення в більшості зарубіжних клінік. Він ви
явився ефективним при пошуку рецидивних пухлин, метастазів, особливо у разі 
порушень синтопії внутрішніх органів після попередніх захворювань, операцій, 
внаслідок утворення спайок, фіброзу та ін. [1, 9, 56, 57]. Cканування з 123І-MIBG, 
як метод діагностики феохромоцитоми, має чутливість у 77–90 % і специфічність 
у 95–100 % випадків [2, 13, 53, 60–63]. При використанні радіоактивної мітки ¹²³І 
ці показники дорівнюють 83–100 і 95–100 % відповідно [60–62, 64].

У більшості випадків негативний результат дослідження дозволяє вважати, що 
виявлена ​​пухлина не є феохромоцитомою, тоді як позитивний результат майже 

Рис. 6.16. Феохромоцитома пра-
вої надниркової залози. Cкануван-
ня з 131І-MIBG, інтенсивне накопичен-
ня ізотопу в пухлині.

Рис. 6.17. Феохромоцитома правої наднир
кової залози. Сканування з 123І-MIBG: А – вигляд 
спереду, накопичення ізотопу у вогнищах пухли-
ни; Б – фронтальний зріз: метастази в легенях, 
печінці, хребті.

A Б 
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на 100 % свідчить на користь цього діагнозу [40, 65, 66]. Відомі рідкісні випадки 
хибно-позитивних діагнозів при карциномі надниркових залоз, гемангіомі печін-
ки, актиномікозі. Хибно-негативних результатів очікують при обʼємному некрозі 
феохромоцитоми або дедиференціації пухлини. Слід зазначити, що клініцист, ви-
користавши цю методику й отримавши підтвердження, що дана пухлина є феохро-
моцитомою, не має її точних анатомічних характеристик (розміри, поширеність 
та  ін.), що важливо під час планування операції. У зв’язку з цим, при підтверджен-
ні діагнозу феохромоцитоми необхідно вдатися до одного з анатомічних методів 
діагностики, краще комп’ютерної томографії. На даний час з’явилися нові методи-
ки комбінованого дослідження з одночасним використанням методів комп’ютерної 
і магнітно-резонансної томографії та сканування з 123І-MIBG, що дозволяє розрахо-
вувати на подальше підвищення рівня діагностики пухлин хромафінної тканини.

6.5.2. Позитронно-емісійна томографія	

Позитронно-емісійна, або двофотонна емісійна, томографія – це радіоізотоп-
ний томографічний метод дослідження, в основі якого лежить можливість за до-
помогою спеціального обладнання, що сканує, відстежувати розподіл в організмі 
біологічно активних сполук, мічених позитронвипромінювальними ізотопами. 
Принцип методики полягає в реєстрації пар гамма-квантів (фотонів), що утворю-
ються при анігіляції пар позитронів з електронами середовища. Позитрони вини-
кають при бета-розпаді радіонукліду, що входить до складу радіофармпрепарату, 
який вводять в організм перед дослідженням. Використання біологічно активних 
сполук, мічених позитронвипромінювальними ізотопами, дозволяє вивчати різні 
процеси в організмі, такі, як метаболізм, транспорт речовин, ліганд-рецепторні 
взаємодії, експресія генів [67, 68].

Майже ідеальною такою сполукою є глюкоза, яка бере участь практично у всіх 
процесах, що перебігають в організмі. Крім неї, використовують ще деякі фар-
мпрепарати, мічені позитронвипромінювальними ультракороткоживучими радіо-
нуклідами. Хімічна сполука, позначена такими радіонуклідами, вибраними серед 
ультракороткоживучих ізотопів, може бути метаболічним субстратом або однією з 
важливих у біологічному відношенні молекул, наприклад, 6-[18F]-fluorodopamine, 
[11C]-hydroxyephedrine, [11C]-epinephrine, [11C]-dihydroxyphenylalanin) [64, 69–
72]. Ця технологія при використанні відповідних радіофармпрепаратів та фарма-
кокінетичних моделей, що описують розподіл і метаболізм препарату в тканинах, 
кров’яному руслі, міжтканинному просторі, дозволяє неінвазивно та кількісно 
хімічно оцінити утвір.

На даний час відомий ряд препаратів, які, помічені короткоживучими ізотопа-
ми, застосовують для вивчення біологічних процесів в організмі. Так, наприклад, 
аналоги природної глюкози (18F-дезоксиглюкоза ([18F]-ФДГ), [1-11C]-D-глюкоза) 
використовують для оцінки швидкості метаболізму глюкози, мічена [15О] вода 
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слугує для оцінки мозкового кровотоку, [11C]-метил-L-метіонін – для визначення 
рівня метаболізму і транспорту амінокислот, синтезу білків та ін. Найбільш поши-
реним радіофармпрепаратом вважають [18F]-ФДГ, яку застосовують для оцінки 
енергетичного метаболізму глюкози, що має високий рівень накопичення в пато-
логічних осередках, насамперед у пухлинах. Як короткоживучі ізотопи, які також 
беруть участь у більшості біологічних процесів в організмі, використовують 11С, 
13N, 15O. Перевагою позитронно-емісійної томографії є можливість оцінки фі-
зіологічних та патофізіологічних процесів в організмі: клітинного метаболізму, 
тканинної перфузії, синтезу білків та DNA, локального синтезу, захоплення, пе-
ренесення, накопичення гормонів. Функціональна топічна діагностика дозволяє 
визначити ступінь поширеності процесу (метастази і рецидиви пухлин), уточни-
ти деякі прогностичні ознаки та завбачливо судити про перспективи і результа-
ти лікування. Позитронно-емісійна томографія є короткочасною діагностичною 
процедурою, що обчислюється годинами або хвилинами, володіє високими роз-
дільними можливостями, супроводжується меншим променевим навантаженням. 
Через труднощі отримання необхідних радіофармпрепаратів і високу вартість апа-
ратури для досліджень поширення методу обмежене [73, 74].

Більшість радіофармпрепаратів, що накопичуються у хромафінних пухлинах, 
проникає у клітини феохромоцитоми за допомогою клітинних мембранних транс
портерів норадреналіну. У зв’язку з цим, мічені аналоги допаміну є кращими для 
отримання сцинтиграфічного зображення даних пухлин. Серед них можна назва-
ти [11C]-DOPA – попередник катехоламінів, що конвертується в [11C]-допамін і 
транспортується в нейросекреторні гранули. Аналогічним є [18F]-DOPA, що кон-
вертується в [18F]-допамін. Відомий ще ряд радіофармпрепаратів, які було вико-
ристано для діагностики в обмежених серіях хворих з феохромоцитомою, таких, 
як [18F]-DA, 6-[18F]-флюородопамін, [11C]-гідроксиефедрин, [18F]-дигідрокси-
фенілаланін, [11C]-епінефрин та ін. [75].

Клітини злоякісних пухлин будь-якої локалізації характеризуються інтенсив-
нішим, підвищеним обміном глюкози, на відміну від здорових. Введення хворим 
препарату 18F-ДГ (міченої глюкози), який накопичується в малігнізованих клі-
тинах, дозволяє за допомогою позитронно-емісійної томографії визначити лока-
лізацію та злоякісну природу новоутворення. Застосування препарату у хворих з 
феохромоцитомою свідчить про можливість локалізації пухлини з різним ступе-
нем чутливості [5, 44, 69, 76]. Наприклад, зазначено [69], що чутливість злоякісної 
феохромоцитоми становила 82 %, доброякісної – 58 %, але результат був неспе-
цифічним. Позитронно-емісійна томографія має високу роздільну здатність. Цей 
метод дослідження дозволяє діагностувати пухлину на “нульовій стадії”, тобто 
коли вона не є оформленим анатомічним утвором, а скупченням (групою) малігні-
зованих клітин, з яких у подальшому формується пухлина. Протипоказання до 
застосування позитронно-емісійної томографії відсутні, за винятком вагітності та 
періоду годування груддю. Не рекомендують проводити її з [18F]-ФДГ у хворих 
на діабет.
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Позитронно-емісійна томографія надає інформацію про наявність утвору 
(пухлини) та її функціональну характеристику, але не дає точних відомостей про 
розміри, поширеність, синтопію. Цей суттєвий недолік вдалося усунути шляхом 
створення комбінованої установки комп’ютерна томографія/позитронно-емісійна 
томографія. Вона поєднала діагностичні можливості двох способів візуалізації. 
Одержавши високоточні суміщені зображення, а також уявлення про природу па-
тологічного процесу, можна судити про просторове розташування та поширеність 
пухлини, її взаємозв’язки з навколишніми органами, судинами (рис. 6.18).

Рис. 6.18. Комп’ютерна томографія (A–В)/позитронно-емісійна томографія (Г). 
Феохромоцитома лівої надниркової залози: А – вихідна щільність 30 од. HU; Б – 74 од. HU 
після введення контрасту; В – 15 од. HU через 15 хв, абсолютне вимивання контрасту – 
43 %; Г – накопичення [18F]-ФДГ у пухлині.

А Б В Г 

6.5.3. Сканування рецепторів соматостатину

Сканування рецепторів соматостатину (октреоскан) є однією з успішно роз-
роблюваних нових методик функціональної діагностики феохромоцитоми та ін-
ших пухлин [5, 73, 74, 77–79]. Встановлено, що у клітинах близько 73 % пухлин 
хромафінної тканини визначаються рецептори соматостатину. Октреотид – ана-
лог соматостатину, метаболічно стабільний білок, що складається з 8 амінокислот, 
має високу тропність до рецепторів соматостатину другого типу, меншою мірою 
–п’ятого і третього типів. Щодо рецепторів соматостатину першого та четвертого 
типів ця властивість відсутня [79, 80]. Як радіоактивну мітку для нього використо-
вують [111-In]-дитилентриамін пентаоцтову кислоту (DTPA). Октреотид вводять 
внутрішньовенно, сканування виконують через 4, 24, 48 год. Препарат виводиться 
нирками (85 %) протягом 24 год. Він може накопичуватися в молочних залозах, 
печінці та жовчному міхурі, селезінці, нирках, кишечнику, гіпофізі, щитоподібній 
і слинних залозах. Хибно-позитивні результати спостерігають у вогнищах запа-
лення, зонах нещодавно проведеного хірургічного втручання [60, 77].

У частини хворих з феохромоцитомою виконували сканування рецепторів со-
матостатину з [123I]-Tyr3-DTPA-октреотидом або з [111-In]-DTPA-октреотидом. 
Однак трактування отриманих результатів суттєво утруднене у зв’язку з наяв-
ністю рецепторів соматостатину в багатьох органах і тканинах та запальних вог-
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нищах. Іншою серйозною перешкодою для виявлення адреналової феохромоци-
томи, особливо невеликих розмірів, є значне накопичення препарату в нирках. 
Рецептори соматостатину можуть визначатися або бути відсутніми у злоякісній 
феохромоцитомі, що знижує цінність методики. Не виявлено переваг скануван-
ня рецепторів соматостатину з міченим октреотидом порівняно з такою самою 
процедурою з 123/131I-MIBG, хоча при злоякісній феохромоцитомі перша методика 
виявилася більш ефективною (87 % проти 57 %) [40, 61].

6.6. Ангіографія і тонкоголкова пункційна біопсія

6.6.1. Ангіографія 

Оцінюючи діагностичну значимість різних методів анатомічної та функціо-
нальної діагностики феохромоцитоми, не слід забувати такого “старого”, апробо-
ваного методу діагностики пухлин надниркових залоз, як ангіографія. Контраст-
ну ангіорентгенографію надниркових залоз донедавна вважали одним з найбільш 
ефективних методів діагностики адреналової патології. У клінічній практиці вико-
ристовують кілька методик ангіографії надниркових залоз: черевну аортографію, 
селективну артеріографію, венакаваграфію, селективну флебографію наднир
кових залоз. Аналіз характеру та особливостей судинного малюнка надниркових 
залоз дозволяє судити про морфологічну основу та характер патологічних проце-
сів (гіперплазія, аденоматоз, пухлина). За ангіограмою, крім встановлення наяв-
ності новоутворення, можна визначити поширеність та синтопію пухлини, орга-
ноприналежність, ознаки інвазії у навколишні структури, стан контралатеральної 
залози, наявність метастазів (рис. 6.19–6.21).

Рис. 6.19. Аортографія. Фео
хромоцитома правої наднирко-
вої залози, нирка зміщена дони-
зу, полюс її сплощений.

Рис. 6.20. Селектив-
на артеріографія. 
Феохромоцитома лівої 
надниркової залози. 

Рис. 6.21. Селективна фле-
бографія. Злоякісна пухлина 
правої надниркової залози. 



148

Найбільш ефективними і розробленими є методики 
селективної вено- та артеріографії. При селективній ве-
нографії надниркових залоз, коли контрастна речовина 
надходить у судинну мережу залози через катетер, вве-
дений у центральну вену, за характером дезорганізації 
її судинного русла можна визначити наявність пухлини, 
її розміри, поширеність, зв’язок з навколишніми орга-
нами та судинами. Флебографія має високі роздільні 
можливості, дозволяючи виявляти пухлини розміром 
<1,0  см. У ході цієї процедури можливе виконання ком-
бінованого діагностичного дослідження – флебографії 
надниркової залози та роздільного забору проб крові, 
що відтікає від кожної залози і з різних рівнів порож-
нистої вени, для визначення в них вмісту катехоламінів. 
Останнє є особливо суттєвим, враховуючи можливість 
локалізації парагангліом по ходу симпатичного ланцюж-
ка в середостінні, заочеревинному просторі, тазі, на шиї 
(рис. 6.22). Такий підхід дозволяє отримати інформа-
цію про морфологічну природу патологічного процесу 
(гіперплазію або пухлину), судити про функціональну 
активність ураженої залози, визначити характер, обсяг, 
спектр секреції кожної залози окремо чи виявленої пух-
лини. Забір проб крові здійснюють із центральних вен 
правої та лівої надниркових залоз, ниркових вен, на різ-
них рівнях нижньої порожнистої вени. У кожній пробі 
крові визначають ті чи інші види гормонів залежно від 
завдань дослідження, характеру клінічної картини. Як 
свідчить досвід, абсолютні показники вмісту гормонів 
у різних пробах не відіграють вирішальної ролі в діаг
ностиці. Такими можливостями володіє, з певною ко-
рекцією, дослідження гормонів у периферичній крові. 
Значення має різниця показників (градієнт) концентра-
ції гормону в пробах крові, що відтікає з правої та лівої 

надниркових залоз або з різних рівнів порожнистої вени. Ця методика особливо 
набула поширення при гіперальдостеронізмі, майже однаково часто трапляються 
випадки з аденомою (альдостерома) і гіперпластичні варіанти даної патології. До 
неї зазвичай вдаються при невдалому проведенні або сумнівних результатах фле-
бографії, особливо за необхідності визначити ступінь поширеності пухлини. 

Особливо цінна артеріографія для виявлення рецидивів пухлин. Ангіографічна 
діагностика пухлин надниркових залоз, переважно пухлин кіркової речовини, на-
була значного поширення у 80-х роках ХХ ст. Тоді ж було розроблено різні мето-
дики досліджень, вивчено ангіографічну семіотику різних захворювань, оцінено 

Рис. 6.22. Локалізація 
місць для роздільно-
го забору проб кро-
ві: 1 – біфуркація ниж-
ньої порожнистої вени; 
2 – печінкові судини; 
3  – ліва ниркова вена; 
4 – права ниркова вена; 
5 – центральна вена лівої 
надниркової залози; 6 – 
центральна вена правої 
надниркової залози, 7, 8 – 
верхня порожниста вена.
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роль даних методів дослідження в системі діагностики адреналової патології. У 
той період з’явилися численні публікації, присвячені всім цим питанням. На да-
ний час, у зв’язку з появою нових, більш ефективних методів топічної діагности-
ки пухлин надниркових залоз, описаних вище, інтерес до цього методу зменшив-
ся. В Інституті ендокринології та обміну речовин імені В. П. Комісаренка НАМН 
України в цей період широко застосовували різні види ангіографічних досліджень 
надниркових залоз. Було виконано понад 1200 різних видів ангіографії з приводу 
пухлинних та гіперпластичних захворювань надниркових залоз: хвороби Іценка – 
Кушинга, пухлин кіркової речовини надниркових залоз, феохромоцитоми.

	
6.6.2. Тонкоголкова пункційна біопсія

Слід згадати ще один метод діагностики пухлин надниркових залоз – тонкогол-
кову пункційну біопсію. У літературі є порівняно невелика кількість робіт, при-
свячених його використанню при захворюваннях надниркових залоз, особливо 
при феохромоцитомі [81–85]. Фактично пункційну біопсію можна було б віднес
ти до методів функціональної діагностики, які за наявності виявленого іншими 
способами новоутворення дозволяють дати відповідь про його морфологічну 
та функціональну належність. Пункційна біопсія є досить складною, небезпеч-
ною процедурою. Вона вимагає високої кваліфікації виконавця. Проводять її під 
контролем ультразвукового дослідження, комп’ютерної чи магнітно-резонансної 
томографії. На даний час коло показань до застосування пункційної біопсії прак-
тично звужене до випадків, коли необхідно провести диференціацію виявленої у 
наднирковій залозі пухлини з можливим метастазом з пухлин інших локалізацій. 
В інших випадках спроби розрізнити первинні доброякісні та злоякісні пухлини 
надниркових залоз за цитологічними ознаками є малонадійними.

 В опублікованих оглядах з результатами пункційної біопсії надниркових 
залоз переважно наведено відомості про використання цього методу в деяких 
хворих з феохромоцитомою. Дані клініко-гормонального обстеження та топіч-
ної діагностики дозволяють у більшості випадків встановити правильний діаг
ноз феохромоцитоми. При виникненні сумнівів, що виявлена ​​пухлина дійсно є 
феохромоцитомою, можна успішно використати один з методів функціональної 
діагностики. Запитання, якою є виявлена ​​феохромоцитома – доброякісною чи 
злоякісною, риторичне з огляду на останні рішення ВООЗ щодо класифікації 
хромафінних пухлин. 

До всіх відомих ускладнень при пункційній біопсії пухлин надниркових залоз 
(кровотеча, пневмоторакс, гематома, больовий синдром, ушкодження навколишніх 
органів) слід додати ризик розвитку тяжкого гіпертензивного кризу з можливими 
серцево-судинними розладами. У цьому відношенні інтерес викликає публіка-
ція K. Vanderveen та ін., в якій наведено результати пункційної біопсії, отримані у 
20 хворих із хромафінними пухлинами, 14 – з феохромоцитомою, 6 – з парагангліо
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мою. Середні розміри пухлин становили 6,5 см (1,0–15,0). Попередніх гормональ-
них досліджень не було виконано 18 (90 %) хворим, що, вважаємо, є неприпусти-
мим при будь-яких пухлинах надниркових залоз, особливо при феохромоцитомі (!). 
Сумарно ускладнення спостерігали в 14 (70 %) пацієнтів. До найбільш істотних 
слід віднести тяжкий криз артеріальної гіпертензії (3), гематому (2), біль протягом 
декількох днів (5). Неінформативними виявились результати пункції, одержані в 
4 осіб. Таким чином, це спостереження підтверджує наявність значних ризиків та 
обмежених показань до проведення пункційної біопсії при феохромоцитомі. 

Підсумовуючи дані про досить численні способи топічної діагностики пухлин 
хромафінної тканини, можна оцінити їх значущість, достовірність і запропону-
вати оцінку та послідовність використання у процесі діагностики. На сьогодні 
у клінічній практиці сформувалися певні підходи до виконання ультразвукового 
дослідження, комп’ютерної, магнітно-резонансної і позитронно-емісійної томо-
графії для топічної діагностики патології надниркових залоз, диференціації вияв-
лених новоутворень за доброякісними та злоякісними категоріями та вирішення 
деяких тактико-технічних питань хірургічного лікування в разі його необхідності. 
За наявності певної клінічної картини та даних гормональних обстежень як базо-
вий метод діагностики пропонують комп’ютерну томографію. Вона може забез-
печити з високою роздільною здатністю діагностику пухлин, починаючи з 5,0 мм, 
та надати інформацію про їх топографо-анатомічні характеристики. Визначення 
щільності утвору за шкалою Хаунсфілда дозволяє здійснити перший етап дифе-
ренціації його природи. При щільності пухлини менше 10 од. HU і відповідній 
інтерпретації описаних вище ознак (розміри, форма, однорідність та ін.) її мож-
на вважати доброякісною, багатою на ліпіди аденомою. Проводити подальшу 
топічну діагностику недоцільно. Якщо щільність утвору >10 од. HU і є додаткові 
підозрілі ознаки малігнізації (нерівні контури, вогнища некрозу та ін.) або вияв-
лено двосторонні гетерогенні осередки, рекомендують комп’ютерну томографію з 
контрастним підсиленням. Дослідження з використанням тонких покрокових зрі-
зів (3,0–5,0 мм) виконують через певні проміжки часу після внутрішньовенного 
введення контрастної речовини. Визначають зміну щільності об’єкта (градієнт) 
та обчислюють абсолютний і відносний відсотки вимивання контрасту. Якщо по-
казник абсолютного вимивання перевищує 50–60 %, градієнт більший 30 од. HU, 
пухлину вважають аденомою, при нижчих показниках (<50–60 %), градієнті до 
40 од. HU – “неаденомою”, яка може бути представлена ​​карциномою, метаста-
зом, феохромоцитомою. У таких випадках рекомендують магнітно-резонансну 
томографію, переважно за методикою хімічного перетворення зображення з під-
силенням гадолінієм. Помірне зростання інтенсивності сигналу після введення 
гадолінію, прискорений феномен вимивання та значне зменшення інтенсивності 
сигналу (>30 %) у заключну фазу свідчать про доброякісну природу утвору. При 
карциномі чи наявності метастазу спостерігають значне підвищення інтенсивнос-
ті сигналу, уповільнений ефект вимивання та незначне зниження інтенсивності 
сигналу в заключну фазу. При першому варіанті питання про хірургічне лікування 
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вирішують залежно від наявності або відсутності гормональної активності пух-
лини, “негормональних” симптомів, стану хворого та ін. При другому варіанті 
необхідно попередньо з’ясувати, якою є пухлина – первинною чи метастатичною. 
Це питання можна вирішити за допомогою пункційної біопсії, що для феохромо-
цитоми небажано. Позитронно-емісійну томографію проводять у разі отримання 
непереконливих даних раніше виконаних досліджень.

Слід зазначити, що необхідність у проведенні таких багатоступінчастих до-
сліджень виникає не завжди. У багатьох випадках для прийняття рішення буває 
достатнім використання однієї з перелічених методик. Зокрема, при виявленні 
за допомогою комп’ютерної томографії пухлини надниркових залоз у хворого з 
клінікою феохромоцитоми, підтвердженої гормональними дослідженнями, питан-
ня щодо необхідності у проведенні хірургічного лікування не викликає сумнівів. 
Комп’ютерна томографія надає достатню інформацію про поширеність пухлини, 
її взаємозв’язки з навколишніми структурами, наявність лімфаденопатії, додатко-
вих утворів в інших органах. Отримані дані дозволяють вирішувати питання про 
операбельність пухлини і хірургічну тактику: використання лапароскопічного або 
відкритого методу, вибір доступу, необхідність втручання на навколишніх орга-
нах, судинах та ін., особливо для феохромоцитоми, при якій її вважають злоякіс-
ною лише за наявності віддалених метастазів. Попередні дані про природу пух-
лини можна отримати вже за допомогою наявних результатів (клініка, гормони, 
базова комп’ютерна томографія) або під час хірургічного втручання (зовнішній 
вигляд пухлини, ознаки інвазії, наявність лімфаденопатії, експрес-гістологічне 
дослідження).

Дані комп’ютерної томографії про гормонально-неактивну пухлину, виявлену 
випадково або при цілеспрямованому дослідженні, також у більшості випадків є 
достатніми для визначення її подальшої долі. Тут на перше місце ставлять імовір-
ні оцінки злоякісності, серед яких більшість клініцистів визнає розмір пухлини. 
Таким пограничним розміром для феохромоцитоми вважають межу 5,0 см. Прог
ресивно зростає кількість злоякісних пухлин серед новоутворень, розміри яких 
перевищують зазначені, що є спонукальним мотивом для їх хірургічного лікуван-
ня. За наявності ознак гормональної активності пухлини питання щодо необхід-
ності в її видаленні не залежить від її розмірів. Потреба у проведенні комплексно-
го дослідження з використанням перерахованих методик виникає, очевидно, в тих 
випадках, коли з тих чи інших причин від хірургічного лікування можна або слід 
відмовитися.

Доречно ще раз визначити роль ультразвукового дослідження, яке донедавна 
займало чільне місце в діагностиці патології надниркових залоз. Поява нових, дос
коналіших методик потіснило його з передових позицій. Це пов’язано з тим, що 
даний метод має порівняно невисокі роздільні можливості, що дозволяють вияв-
ляти пухлини, більші 1,5–2,0 см. Не завжди вдається чітко виявити ознаки інвазії 
пухлини у навколишні структури та інші опосередковані свідчення злоякісності. 
Ожиріння пацієнта, перенесені раніше операції та запальні процеси в цій зоні спо-
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творюють результати дослідження. Очевидно, ультразвукове дослідження в най-
ближчому майбутньому збереже роль скринінгового методу при обстеженні певно-
го контингенту осіб, яке передбачає встановлення наявності патології надниркових 
залоз, наприклад, із супутньою артеріальною гіпертензією. Безумовно, високою 
залишається цінність сонографії при виявленні інсиденталом надниркових залоз. 
Виявлення пухлин у субклінічній стадії шляхом подальшого поглибленого дослі-
дження дозволяє визначити серед них злоякісні або потенційно злоякісні новоутво-
рення, а також пухлини з ознаками гормональної активності та провести їх раннє 
лікування з малим ризиком і більш сприятливими результатами. 

Що стосується базового методу першої лінії топічної діагностики феохромо-
цитоми, то за наявності у хворого певних клінічних та гормональних даних такою 
є анатомічна методика – комп’ютерна або магнітно-резонансна томографія з до-
датковою пробою з підсиленням за показаннями. Враховуючи можливість локалі-
зації хромафінних пухлин, дослідження слід проводити, крім надниркових залоз, 
у зонах розташування парагангліїв, від шиї до малого таза. Наявність феохромо-
цитоми можна підтвердити або виключити за допомогою методів функціональної 
діагностики. Перевагу має радіоізотопне сканування з 123/131I-MIBG. Ідентифіка-
ція пухлини за допомогою анатомічних та функціональних методик є основою 
для встановлення остаточного діагнозу та вибору методу лікування. Якщо жоден 
із методів топічної діагностики не дав позитивних результатів, дослідження слід 
повторити через 3–6 місяців. 

У результаті можна констатувати, що сучасні методи топічної діагностики фео
хромоцитоми/парагангліоми мають високі роздільні можливості. Вони дозволя-
ють ідентифікувати та локалізувати пухлини розміром до 5,0–10,0 мм і за низкою 
прямих та непрямих ознак судити про їх природу і поширеність.
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Злоякісна феохромоцитома/
парагангліома

7.1. Клінічна характеристика злоякісної 
феохромоцитоми/парагангліоми

Злоякісна феохромоцитома/парагангліома належить до рідкісних 
пухлин, і донедавна вважали, що вони становлять приблизно 10 % від 
кількості всіх пухлин хромафінної тканини. В останні роки ці погляди 
частково переглянули. У літературі йдеться про широкий діапазон по-
казників частоти злоякісної феохромоцитоми/парагангліоми у структурі 
хромафінних пухлин. Наведено величини від 3 до 36 % [1–5]. У зв’язку 
з встановленням спадкової природи частини пухлин, з’явилася можли-
вість диференційовано уточнити їх частоту та перекваліфікувати частину 
випадків. Зокрема, серед спадкових форм поширеність злоякісних пух-
лин вища, ніж серед спорадичних. Спадкові пухлини у складі синдромів 
МЕН-2, Хіппель-Ліндау, нейрофіброматозу 1-го типу, зумовлені мутація-
ми генів SDHB, зустрічаються в 15–35 % серед усіх хромафінних пухлин, 
особливо при мутаціях генів групи (сім’ї) SDHB. Серед спорадичних пух-
лин частота злоякісних зберігається в межах 10 % з коливаннями 3–5 % в 
обидві сторони. Спільно зі спорадичними пухлинами частота злоякісної 
феохромоцитоми/парагангліоми вища [6–8]. Сумарно, за даними 10 пуб
лікацій, злоякісні феохромоцитоми становлять 6–20 % серед хромафін-
них пухлин. У США за загальної захворюваності 2–8 випадків на 1 млн 
населення на рік реєструють 1–2 тисячі хромафінних пухлин, з них 100–
200 в дітей і 100–200 злоякісних [9, 10]. Ще одним моментом, що визна-
чає співвідношення злоякісних та доброякісних пухлин, є їх локалізація. 
Встановлено, що серед екстраадреналових пухлин злоякісні трапляються 

Розділ 7
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частіше, ніж при пухлинах надниркових залоз, але наднирковозалозні пухлини 
характеризуються більш агресивним перебігом [11–13].

Існують значні труднощі класифікації феохромоцитом на злоякісні чи добро-
якісні. Достовірний діагноз злоякісної феохромоцитоми/парагангліоми, згідно з 
останньою Класифікацією ВООЗ 2017 р., на даний час встановлюють за наявності 
метастазів – осередків пухлини в місцях, де хромафінна тканина в нормі відсутня 
(кістки, легені, паренхіматозні органи). При цьому у хворого може бути первинна 
пухлина у наднирковій залозі чи місцях локалізації симпатичних парагангліїв або 
її раніше видалили. Такі виражені різною мірою характерні гістоморфологічні оз-
наки малігнізації, як інвазія в капсулу, судини, навколишні тканини і структури, 
атипія клітин, наявність мітозів та ін., які спостерігають при злоякісних пухлинах 
інших органів, не є абсолютними для феохромоцитоми, а їх наявність дозволяє 
розглядати дані новоутворення лише як умовно (потенційно) злоякісні. Ці пухли-
ни можуть згодом перекваліфікуватися на злоякісні в разі появи метастазів. Отже, 
такі підходи не можна вважати  абсолютно правильними. 

Метастази віддалених хромафінних пухлин можуть з’являтися через 15–20 ро-
ків після проведення первинної операції. Отже, майже у всіх хворих зберігати-
меться невизначеність діагнозу (крім пацієнтів із синхронними метастазами до 
моменту встановлення діагнозу) протягом тривалого часу, і доводиться вважати 
всі феохромоцитоми/парагангліоми злоякісними. Інститут патології збройних сил 
США дещо розширив дане поняття і включив у категорію злоякісних пухлин “...з 
широкою інвазією або документованими метастазами” [14–16]. При викладі цього 
розділу для кращого розуміння матеріалу, що викладається, вимушено доводиться 
повторювати деякі дані, наведені в розділі 3.

У вітчизняній практиці зберігається діагноз – злоякісна феохромоцитома/па-
рагангліома, який встановлюють за сукупністю клінічних та гістоморфологічних 
ознак, наведених нижче, навіть за відсутності віддалених метастазів. Через таку 
розбіжність виникають певні труднощі при виборі діагностичних та лікувальних 
програм і статистичному обліку.

Згідно з рекомендаціями Національного інституту раку США (2015), хрома-
фінні пухлини поділяють на локальні, регіонарні та метастатичні. Локальною вва-
жають пухлину на ранній стадії, що виходить з однієї надниркової залози чи обох. 
Регіонарна пухлина поширюється за межі органа, з якого вона виходить у навко-
лишні тканини та/або регіонарні лімфовузли. Метастатична пухлина поширюєть-
ся з первинного вогнища у віддалені ділянки організму, де хромафінна тканина 
відсутня. Аналогічно поділяють парагангліоми з конкретизацією локалізації пер-
винного вогнища. Фактично цей поділ відповідає їх визначенням як доброякісних, 
умовно (потенційно) злоякісних та злоякісних.

Щодо хромафінних пухлин зазнала деяких змін класифікація розповсюджен-
ня і стадійності новоутворень TNM (скасування четвертої категорії Т, деталізація 
локалізації віддалених метастазів М), яку прийняв Американський об’єднаний 
комітет з раку (AJCC, 8-ма редакція) (табл. 7.1). І нарешті, слід зупинитися на 
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питаннях термінології. Відповідно до останньої Класифікації ВООЗ, поняття 
“феохромоцитома/парагангліома” із зазначенням локалізації зберігається для 
доброякісних пухлин. Замість визначення “злоякісна феохромоцитома/параган-
гліома” запропоновано термін “метастатична феохромоцитома/парагангліома”. 
У вітчизняній практиці останнє визначення поки що не прижилося. Хромафінні 
пухлини класифікують за наявністю або відсутністю перелічених вище морфо-
логічних ознак злоякісності. Наявність останніх дозволяє віднести пухлину до 
злоякісних. Для таких пухлин прийнятними були б визначення “злоякісна фео
хромоцитома”, “феохромобластома”, “злоякісна парагангліома”. 

Для інших пухлин за відсутності названих морфологічних ознак малігнізації 
можна зберегти терміни “феохромоцитома доброякісна” і, відповідно, “параган-
гліома доброякісна”. У зв’язку з деякими стилістичними розбіжностями при визна-
ченні злоякісних пухлин хромафінної тканини в міжнародних і вітчизняних кла-
сифікаціях, можна визнати правомірним та еквівалентним використання понять 
“метастатична феохромоцитома/парагангліома”, “злоякісна феохромоцитома/
парагангліома”. Згідно з демографічними характеристиками злоякісних пухлин, 
за даними різних статистик, спостерігають превалювання жінок або чоловіків чи 

Первинна пухлина (Т)

 Тx – первинна пухлина не може бути оцінена

 T1 – пухлина <5,0 см

 Т2 – пухлина 5,0 см і більше або симпатична парагангліома

 Т3 – пухлина будь-якого розміру з інвазією у навколишні тканини

Регіонарні лімфовузли (N)

 Nx – регіонарні лімфовузли не можуть бути оцінені

 Nо – відсутні метастази у регіонарних лімфовузлах

 N1 – є метастази у регіонарних лімфовузлах

Віддалені метастази (M)

 M1a – метастази в кістках

 M1b – метастази у нерегіонарних лімфовузлах, печінці, легенях

 M1c – метастази в кістках, множинні у віддалених органах

Стадії

Стадія І T1N0M0

Стадія II T2N0M0

Стадія ІІІ T1-2N1M0 або T3 N0-1M0

Стадія IV T1-3N0-1M1

Таблиця 7.1. Міжнародна класифікація злоякісної феохромоцитоми/
парагангліоми за системою TNM та за стадіями
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рівні співвідношення; віковий діапазон досить широкий (від кількох до 92 років), 
пік захворюваності – 3–5 декади життя [4, 7, 17–19]. За даними згадуваних вище 
10 публікацій, феохромоцитому частіше виявляли в жінок, але злоякісною вона 
була здебільшого у чоловіків. У дітей злоякісні пухлини трапляються частіше і 
становлять 47–50 % випадків серед феохромоцитом цієї вікової групи [8]. Така 
ж висока частота екстраадреналових злоякісних пухлин у дітей, що досягає 50 % 
[20].

При розгляді параметрів хромафінних пухлин достовірне значення мають дані, 
отримані під час обстеження великого контингенту хворих. У цьому відношенні 
інтерес викликає оглядова робота O. Hamidi та ін., в якій наведено результати 
спостереження 272 хворих із злоякісною феохромоцитомою та парагангліомою, 
які перебували у клініці Мейо протягом 1960–2016 рр. [21]. У зазначеній групі 
було 46,1 % чоловіків та 53,9 % жінок, середній вік – 39 років (7–83). Злоякісну 
феохромоцитому діагностовано у 36 %, злоякісну парагангліому – в 58 %, мно-
жинні пухлини – у 6 %. Гормоносекретувальні пухлини виявлено у 197 (79,4 %) 
із 248 обстежених хворих, гормонально-неактивні – в 51 (21 %). За характером 
гормональної секреції норадренергічні пухлини спостерігали у 113 (63,8 %) зі 
174 пацієнтів, адренергічні – в 61 (34,5 %), дофамінергічні – у 72 (42 %) зі 172. З 
272 хворих 248 повністю гормонально обстежено, 24 – частково. На підставі суто 
клінічної симптоматики було виявлено 50 % пухлин, як інсиденталоми – 24 %. 
Мас-ефект спостерігали у 26 % випадків. Спадкові пухлини, за даними генетич-
ного тестування, виявлено у 24 % хворих; ще в 6 % були підозри на основі сімей-
ного аналізу. Розміри виявлених новоутворень коливалися в межах 0,9–26,0 см, у 
середньому – 7,0 см. Зі 106 пухлин у надниркових залозах ліво- та правостороння 
локалізації розподілилися порівну; в 6 випадках пухлини були двосторонніми. На 
момент встановлення діагнозу синхронні метастази виявлено в 96 (35 %) від за-
гальної кількості хворих, з них регіонарні – у 28 (29 %), віддалені – в 68 (71 %). 
Метахронні метастази спостерігали в 176 (65 %), у середньому через 5,5 року 
(0,3–54). Було прооперовано 89,3 % хворих. В інших випадках пухлини визнали 
неоперабельними. Тривалість спостереження за хворими з моменту встановлення 
діагнозу загалом становила 8 років (0–54), за наявності метастазів – 4 роки (0–40). 
За підсумками спостереження, живими були і без ознак захворювання 18 (6 %) 
хворих, з ознаками захворювання – 154 (57 %), померли 73 (27 %). Таким чином, 
цю статистику можна розглядати як одну з найвичерпніших у сучасній літературі.

Ця група дослідників представила сумарні матеріали про результати лікування 
1296 хворих із злоякісними хромафінними пухлинами, оперованих у 20 центрах 
[22]. Феохромоцитому діагностували у 685 (52,9 %) осіб, парагангліому – в 611 
(47,1 %). Синхронні метастази виявили у 535 (40,4 %) випадках. Середній вік па-
цієнтів – (43,9±5,2) року. Середня тривалість спостереження – 6,3 року. Загаль-
на п’ятирічна летальність для обох груп (7 робіт, 738 хворих) становила 37 % 
(24–51), десятирічна (2 роботи, 55 хворих) – 29 %. Рівень летальності корелював 
зі статтю хворих (в основному чоловічою) та наявністю синхронних метастазів.
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C. Jiang та ін. повідомляють про 139 хворих з адреналовою феохромоцитомою, 
з них доброякісні пухлини виявили в 102 (73,4 %), злоякісні – у 8 (5,7 %) та по-
тенційно злоякісні – у 29 (20,9 %) [19]. Таким чином, у кожного п’ятого хворого 
остаточна форма пухлини залишалася невстановленою і згодом могла поповнити 
ту чи іншу групу. Аналогічну картину спостерігали у групі хворих з парагангліо-
мами, в яких ці цифри дорівнювали 18 (42,8 %) і 12 (28,6 %) відповідно. У серії з 
64 феохромоцитом, наведених R. Goldstein та ін., налічувалося 55 доброякісних, 
6 умовно-злоякісних (з гістологічними ознаками малігнізації), 3 злоякісні пухли-
ни [23]. У процесі післяопераційного спостереження підтвердився злоякісний ха-
рактер пухлини ще в 5 хворих, у яких вихідні пухлини вважали доброякісними. 
Таким чином, частка злоякісних пухлин у групі зросла з 5,4 до 14,5 %. Останні дві 
роботи цікаві, оскільки вийшли з клінік з ідентичними підходами до діагностики 
та лікування хромафінних пухлин.

При аналізі описаної в розділі 3 вибіркової когорти хворих з феохромоцитомою/
парагангліомою, оперованих у клініці Інституту ендокринології та обміну речовин 
ім. В. П. Комісаренка НАМН України, яка включала 224 особи, було встановлено, 
що в 37 (16,5 %) випадках пухлини виявилися злоякісними (згідно з морфологічни-
ми критеріями, прийнятими у вітчизняній практиці). З них злоякісну феохромоци-
тому діагностували у 27 (12 %), парагангліому – в 10 (4,5 %) випадках. У цій групі 
було 22 (59,4 %) жінки та 15 (40,5 %) чоловіків. Індекс (коефіцієнт) Ленц-Бауера, 
співвідношення чоловіків/жінок, дорівнював 0,7: середній вік жінок – 37,9 року 
(13–59), чоловіків – 48,3 (28–57). Таким чином, злоякісні хромафінні пухлини де
якою мірою переважали у жінок. Вони ж були трохи молодшими за чоловіків.

Заслуговує на увагу розгляд цих показників окремо в підгрупах хворих зі зло
якісною феохромоцитомою та парагангліомою. Серед 27 пацієнтів із злоякісною 
феохромоцитомою було 15 (55,5 %) жінок та 12 (44,5 %) чоловіків; індекс Ленц-Ба-
уера – 0,8. Відносно загальної кількості хворих (224) ці показники становили 6,7 
та 5,3 % відповідно. Середній вік для всієї підгрупи дорівнював 41,6 року (13–59). 
Для жінок ці показники становили 36,8 року (13–59), для чоловіків – 47,6 (28–57). 
Слід зазначити, що трохи більше половини жінок (8 із ​​15) були віком 40–59 років. 
Чоловіки цього віку переважали (10 із 12). Таким чином, злоякісну феохромо-
цитому дещо частіше виявляли серед жінок та в молодшому віці. У 17 випадках 
пухлини виходили з правої надниркової залози, в 10 – з лівої. Розміри пухлин ко-
ливалися в досить широких межах. У 5 випадках пухлини були меншими 5,0 см, 
13 новоутворень мали розмір від 5,0 до 10,0 см, 9 – понад 10,0 см. Серед останніх 
4 досягали 15,0–20,0 см. Ці цифри, на жаль, свідчать про запізнілу діагностику 
феохромоцитоми.

Підгрупа хворих із злоякісною парагангліомою налічувала 10 пацієнтів. У 9 
з них пухлина локалізувалася у заочеревинному просторі, в 1 – у грудній клітці. 
Враховуючи невелику кількість спостережень, обчислення відсоткових показників 
є некоректним і слід обмежитися абсолютними цифрами. Було 7 жінок віком 24–
53 роки (середній – 39 років) і 3 чоловіків віком 42–57 років (середній – 49 років). 
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Трохи більше половини (6 із 10) хворих мали вік 40–59 років. Індекс Ленц-Бауера 
дорівнював 0,42. Таким чином, у цій підгрупі спостерігали дворазове переважання 
жінок, і вони були в середньому на 10 років молодшими.

Клінічна симптоматика злоякісної феохромоцитоми зумовлена ​високим рівнем 
секретованих катехоламінів і практично не відрізняється від такої при доброякіс-
них пухлинах. Майже облігатними є пароксизмальна або постійна артеріальна 
гіпертензія з характерними кризами чи рідко без них, головний біль, пітливість, 
серцебиття, тремтіння та ін. [18, 24, 25]. У деяких хворих спостерігають слабку 
симптоматику, незважаючи на високий рівень катехоламінів. Це, ймовірно, пов’я-
зано зі зниженням чутливості адренергічних рецепторів до високого рівня катехо-
ламінів у крові. При пухлинах, особливо великих розмірів, можуть спостерігатися 
загальні ознаки, характерні для злоякісного процесу (загальна слабість, виснажен-
ня, нудота, блювання, анемія, велика швидкість осідання еритроцитів, гіперпірек-
сія), та явища мас-ефекту (біль, відчуття тяжкості в попереку, животі, дизуричні 
явища, порушення пасажу кишечника, відтоку крові по нижній порожнистій вені). 
Частково клініка може бути зумовлена ​​метастазами певної локалізації, наприклад, 
при метастазах у ребра, хребет відзначають інтенсивний кістковий біль, порушен-
ня чутливості внаслідок здавлення чи проростання нервів, переломи. При інвазії 
або метастазах у печінку, нирки спостерігають різні розлади функцій цих органів 
(жовтяниця, гематурія, патологічні показники функціональних тестів). Метастази 
в легені, середостіння можуть супроводжуватися задишкою, кровохарканням, по-
явою плеврального випоту. Невелика кількість гормонально-неактивних феохро-
моцитом/парагангліом характеризується локальними та загальними ознаками, 
властивими злоякісним пухлинам будь-якої локалізації, і нарешті, частина з них 
перебігає взагалі безсимптомно, їх виявляють як інсиденталоми при операціях із 
приводу інших захворювань або при аутопсії. 

Близько половини злоякісних пухлин діагностують за наявності у хворих 
синхронних метастазів. У інших випадках абсолютно достовірні ознаки злоякіс
ності – метастази можуть проявлятися в середньому через 5–6 років після початку 
захворювання та операції з приводу здавалося б доброякісної феохромоцитоми 
[26–28]. Метастазування феохромоцитоми відбувається гематогенним або лімфо-
генним шляхом в основному в регіонарні лімфовузли (50–60 %), кістки (50 %), 
печінку (50 %), легені (30 %), плевру (12 %) [4, 18, 24, 25, 29]. Рідшими локуса-
ми метастазування бувають спинний мозок, основа черепа, хребет, ребра, нижня 
щелепа. Описано казуїстичні випадки метастазування у шкіру, праве передсердя, 
передміхурову залозу. Винятковим випадком є ​​спостереження множинних ме-
тастазів у хворого зі злоякісною парагангліомою органа Цукеркандля. У нього 
метастази розвинулися в парааортальних лімфовузлах, поперекових хребцях, реб-
рах, легенях, перитрахеальних та перибронхіальних лімфовузлах, кістках черепа, 
передміхуровій залозі, сечовому міхурі. Метастази злоякісної феохромоцитоми/
парагангліоми можуть бути гормонально-активними і неактивними та складатися 
з повністю диференційованих хромафінних клітин [30–34].
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Залежно від локалізації метастазів можна виділити дві групи хворих за трива-
лістю виживання: перша – хворі з метастазами в легенях та печінці, тривалість 
виживання яких не перевищує двох років; друга – пацієнти з кістковими метаста-
зами, які можуть жити до 20 років з моменту встановлення діагнозу. Загальне 
п’ятирічне виживання варіює в межах 20–60 %, у середньому – 35 % [35–37]. 
Виживання при метастазах та наявності локальної інвазії первинної пухлини в 
основному таке ж. Поява сучасних методів гормональної і топічної діагностики 
сприяла більш ранній діагностиці злоякісної феохромоцитоми та, відповідно, по-
кращенню результатів лікування.

Робляться численні спроби визначення критеріїв для диференціації злоякісних 
та доброякісних пухлин раніше, ніж з’являються метастази і радикальне лікуван-
ня стає практично нездійсненним. З цією метою широко застосовують клінічні 
дані, показники гормональної секреції, результати топічної діагностики, генетич-
них, молекулярних досліджень. Припущення, що молодий вік та жіноча стать є 
сприятливими факторами розвитку злоякісних пухлин, мають суперечливий ха-
рактер. За даними восьми серій спостережень феохромоцитоми/парагангліоми в 
різних клініках не встановлено відмінностей частоти злоякісних і доброякісних 
пухлин за статтю. Середній вік хворих становив 45,1 та 48,3 року відповідно, 
тобто достовірно не відрізнявся. Для злоякісних пухлин був характерний більш 
короткий період від появи перших симптомів до встановлення діагнозу, в серед-
ньому 8,9 місяця проти 40,0 для доброякісних. Об’єктом постійних дискусій щодо 
належності пухлин до злоякісних чи доброякісних є залежність від розмірів та 
маси. Прихильники таких підходів вважають, що розмір пухлини понад 5,0 см і 
маса більше 80,0 г є переконливими ознаками злоякісності. Не менша кількість 
клініцистів вважає, що належність пухлин до злоякісних чи доброякісних не зале-
жить від цих параметрів. Дані восьми згаданих серій спостережень хромафінних 
пухлин свідчать про суперечливий характер цінності цих показників.

 Як зазначено вище, в більшості випадків клінічна симптоматика не дає підстав 
для певного розмежування доброякісних та злоякісних пухлин. Типи артеріальної 
гіпертензії, які спостерігають, трапляються приблизно однаково часто при доб
роякісних і злоякісних пухлинах. Нерідко при злоякісних пухлинах гіпертензія 
буває рефрактерною до медикаментозної терапії. Є дані, що стійка артеріальна 
гіпертензія, яка зберігається після операції, вказує на можливість наявності зло
якісної пухлини з метастазуванням. Пухлини, що перебігають із пароксизмальною 
гіпертензією, рідше бувають злоякісними та рідше рецидивують після видалення. 
Поява таких симптомів, як біль у животі й попереку, закрепи, швидке схуднення, 
особливо в молодих осіб, більш характерна для злоякісної феохромоцитоми [26, 
27, 29, 36, 38, 39].

 B. Glodny та ін. провели порівняльну оцінку частоти клінічних ознак у 104 хво-
рих з доброякісною феохромоцитомою та 29 – зі злоякісною (табл. 7.2) [29]. Зок
рема, було оцінено 26 симптомів злоякісних пухлин та 38 – доброякісних. У пер-
шій групі переважали чоловіки (в 1,64 раза), тоді як у другій кількість чоловіків та 
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жінок виявилася майже однаковою. Відсутні також відмінності середніх вікових 
показників. При доброякісних пухлинах частіше спостерігали пароксизмальну 
артеріальну гіпертензію. Тривалість гіпертензії при доброякісних пухлинах була 
більшою, ніж при злоякісних, у 6,4 раза. Частота таких класичних симптомів фео
хромоцитоми, як тахікардія, головний біль, блідість, пітливість, перевищувала при 
доброякісних пухлинах. Характерні напади, що супроводжуються тахікардією, 
пітливістю, блідістю, головним болем, у хворих з доброякісними пухлинами спо-
стерігали вдвічі частіше, ніж при злоякісних, – 58,2 та 24,1 % відповідно. Більши-
ми були розміри злоякісних пухлин, і найчастіше відзначали їх екстраадреналову 
локалізацію. Що стосується гормональних характеристик пухлин, то лише рівень 
адреналіну виявився вищим у 14,4 раза при доброякісних пухлинах порівняно зі 
злоякісними. Показники норадреналіну та ванілілмигдальної кислоти істотно не 
відрізнялися. Таким чином, спектр клінічної симптоматики доброякісних та зло
якісних пухлин суттєво не відрізнявся. Однак при злоякісних пухлинах відзначе-
но більш виражені та часті прояви окремих ознак.

Таблиця 7.2. Клінічна характеристика хворих з доброякісною 
та  злоякісною феохромоцитомою

Ознака і симптом Доброякісна пухлина (104) Злоякісна пухлина (29)

Вік, роки 42,0–15,8 39,2–21,9

Розміри пухлини, см 5,9–3,4 9,4–5,9

Тривалість хвороби, місяці 47,4–75,4 7,4–5,6

Позанаднирковозалежна 
локалізація, %

7,7 24,1

Пароксизмальна форма, % 34,0 14,3

Гіпертензія, % 77,9 46,4

Головний біль, % 42,3 10,7

Пітливість, % 30,8 10,7

Тахікардія, % 26,0 14,3

Блідість, % 24,0 0

Біль у животі, спині, % 7,2 26,1

Адреналін у сечі, мкг/добу 356,7–837,5 24,7–35,5

Норадреналін у сечі, 
мкг/добу

625,2–1329,0 908,6–1374,0

Ванілілмигдальна кислота 
в сечі, мкг/добу

25,5–28,8 15,7–3,6
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В аналогічному дослідженні J. Park та ін., яке включало відомості про 135 хво-
рих з доброякісною феохромоцитомою і 17 – зі злоякісною, було отримано деталь-
ніші клінічні та гормональні характеристики цих пухлин (табл. 7.3) [40].

За однакового віку хворих обох груп відмічено незначне превалювання жінок 
при доброякісних пухлинах. Доопераційну артеріальну гіпертензію після вида-
лення доброякісних пухлин ліквідували у всіх хворих, але вона зберігалася у по-
ловини пацієнтів, оперованих із приводу злоякісних утворів. Розміри останніх 
удвічі перевищували розміри доброякісних. Удвічі частіше виявляли позанаднир-
ковозалозні злоякісні пухлини. Дані лабораторних досліджень свідчили про вищу 
гормональну активність доброякісних феохромоцитом. Так, вміст адреналіну в 
добовій сечі був у 30,2,  норадреналіну – в 1,9 раза більшим порівняно з добро-
якісними утворами. Рівень метанефринів і ванілілмигдальної кислоти суттєво не 
відрізнявся, але вміст допаміну в добовій сечі вдвічі перевищував такий при зло-
якісних пухлинах. 

 Одну з найбільших статистик із порівняльними характеристиками доброякіс-
них та злоякісних феохромоцитом/парагангліом наведено ​​в роботі К. Kim та ін. 
[41]. У ній містяться відомості про 223 хромафінні пухлини, 145 феохромоцитом 

Таблиця 7.3. Клініко-гормональні характеристики хворих з доброякісною 
та злоякісною феохромоцитомою

 Ознака і симптом Доброякісна пухлина  Злоякісна пухлина

Кількість хворих  135  17

Вік, роки  46,6 (18–76)  45,4 (18–65)

Стать (чоловіки/жінки)  1,2/1,0 (73/62)  0,9/1,0 (8/9)

Гіпертензія, абс./%  87/64  7/41

Гіпертензія після операції, абс./%  1/0,7  4/23,5

Розміри пухлини, см  до 5,0  до 11,1

Позанаднирковозалозні пухлини, %  11 (8,0)  4 (24,0)

Двосторонні пухлини, %  7 (5)  1 (6)

Адреналін у сечі, мкг/добу  487,0±179,5  16,1±8,4

Норадреналін у сечі, мкг/добу  625,0±147,2  327,0±205,4

Ванілілмигдальна кислота в сечі, 
мкг/добу

 21,4±2,5  21,5±7,8

Метанефрини в сечі, мкг/добу  7,8±2,3  5,4±2,3

Дофамін у сечі, мкг/добу  212,7±34,9  433,0±104,5
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і 78 парагангліом. Автори навели дані про загальні та порівняльні характеристики 
цих двох груп пухлин і спробували визначити можливі ознаки злоякісності. Із 
загальної кількості хворих (223) у підгрупах пацієнтів з феохромоцитомою (145) 
та парагангліомою (78) за статтю і віком істотних відмінностей не відзначали. 
Співвідношення чоловіків/жінок з феохромоцитомою становило 0,95, з параган-
гліомою – 0,9. Середній вік хворих першої групи дорівнював 46 років (35,5–58,0), 
другої – 50,5 (37,0–60,3). Клінічна симптоматика була частіше і яскравіше вира-
жена у хворих з феохромоцитомою порівняно з парагангліомою. Головний біль 
при феохромоцитомі та парагангліомі відзначали у 26,2 і 10,3 % випадків від-
повідно, пітливість – у 22,8 та 7,7 %, тахікардію – у 31,0 і 6,4 %, біль у грудній 
клітці, животі, кістках – у 13,8 та 16,7 %. Викликають деякі сумніви відомості про 
частоту артеріальної гіпертензії, яку спостерігали у 31,0 та 25,6 % хворих  обох 
груп. Дані літератури свідчать про те, що ці показники набагато вищі. Цукровий 
діабет реєстрували у 19,3 та 12,8 % пацієнтів обох груп. Адренергічні пухлини, 
які переважно секретують адреналін, виявляли вдвічі частіше у хворих з феохро-
моцитомою (52,5 %), ніж з парагангліомою (26,4 %). Норадренергічні пухлини 
спостерігали приблизно однаково часто – 37,4 та 32,45 %. Нефункціонуючі пара-
гангліоми виявляли вчетверо частіше, ніж феохромоцитоми, – 10,1 і 41,2 %. Із за-
гальної кількості хворих (223) у 29 (13 %) випадках було діагностовано злоякісні 
пухлини: феохромоцитому – 13 із 145 (9 %) та парагангліому – 16 із 78 (20,5 %), 
тобто останні траплялися у 2,3 раза частіше. Метастази на момент встановлення 
діагнозу реєстрували у 2,8 % хворих з феохромоцитомою та 10,2 % з парагангліо-
мою. Різні види мутацій виявлено у 31,9 % хворих з феохромоцитомою та 44,4 % 
– з парагангліомою. Рецидиви в обох групах спостерігали у 7,8 та 11,4 % випадків 
відповідно.

Найбільш суттєвими, за даними K. Kim та ін., є порівняльні характеристики 
цих пухлин у групах з 194 доброякісних та 29 злоякісних феохромоцитом/пара-
гангліом (табл. 7.4). 

За статтю і віковим складом істотних відмінностей у групах доброякісних 
та злоякісних пухлин не виявлено. Середній вік хворих першої групи становив 
49,3  року (38–60), другої – 43 (30–52). Доброякісні феохромоцитоми траплялися 
частіше (68,0 %), ніж злоякісні (44,8 %). Злоякісні парагангліоми також виявляли 
частіше порівняно з феохромоцитомами – 55,2 та 32,0 % відповідно. Для добро-
якісних пухлин був характерний переважно адренергічний тип секреції – 48,8 % 
проти 30,8 % при злоякісних. Пухлини з переважним типом норадренергічної сек
реції частіше були злоякісними (53,8 %), ніж доброякісними (35,0 %). Нефункціо-
нуючі пухлини виявляли однаково часто в обох групах – 16,2 та 15,4 % відповідно. 
Розміри пухлин, які багато клініцистів вважає індикаторними для припущення їх 
злоякісності, істотно не відрізнялися. При доброякісних пухлинах вони дорівню-
вали 4,5 см (2,9–6,3), а при злоякісних – 5,0 см (3,9–7,5). Розміри були майже 
однаковими у групі доброякісних (41,8 %) та злоякісних (51,7 %) пухлин. Наведе-
ні дані свідчать про те, що за клініко-лабораторними ознаками диференціювати 
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доброякісні та злоякісні пухлини хромафінної тканини неможливо, за винятком 
тих випадків, коли метастази часто виявляють методами візуалізації, рідше – клі-
нічно. Наведення у розділі трьох, здавалося б однотипних, таблиць з характерис-
тиками доброякісних і злоякісних хромафінних пухлин не є випадковим. У кожній 
з них частково міститься опис тих чи інших ознак і симптомів, які в сукупності 
дозволяють уявити все різноманіття цих пухлин.

Більшість злоякісних хромафінних пухлин, як і доброякісні, секретує підвище-
ну кількість катехоламінів та їх метаболітів. Гормональна діагностика злоякісної 
феохромоцитоми/парагангліоми базується на тих же принципах, які прийнято для 
хромафінних пухлин взагалі. Залежно від переваг і можливостей клініки дослі
джують вміст у добовій сечі адреналіну, норадреналіну, сумарних метанефринів, 
фракційних метанефринів та норметанефринів, ванілілмигдальної кислоти, у 
плазмі крові – адреналіну, норадреналіну, вільних метанефрину та норметанеф-
рину. Дані про порівняльні величини секреції катехоламінів суперечливі. Деякі 
дослідники вважають, що гормональна активність злоякісних пухлин вища по-
рівняно з доброякісними, але існує не менша кількість тих, хто не вбачає такої 
різниці або, навпаки, вважає доброякісні пухлини більш активними [2, 5, 9, 18, 
21, 28, 41–44].

Спектр продукованих пухлиною катехоламінів певною мірою дозволяє орієн-
товно судити про їх природу та локалізацію. Відомі три подібні варіанти (типи) 
секреції, які властиві пухлинам, що продукують катехоламін адренергічний, нор

Таблиця 7.4. Клінічна характеристика симптомів доброякісної та злоякісної 
феохромоцитоми/парагангліоми

 Ознака і симптом  Доброякісна пухлина (194)  Злоякісна пухлина (29)

Стать (жінки/чоловіки)  97–97  14–15 

Середній вік, роки  49 (38–60)  43 (30–62)

Феохромоцитома, %  132 (68,0 %)  13 (44,8 %)

Парагангліома, %  62 (32,0 %)  16 (55,2 %)

Тип секреції  160  13

Адренергічний  78 (48,8 %)  4 (30,8 %)

Норадренергічний  56 (35,0 %)  7 (53,8 %)

Нефункціонуючі пухлини  26 (16,2 %)  2 (15,4 %)

Розміри пухлини, см  4,5 (2,9–5,3)  5,0 (3,3–7,5)

Пухлини >5,0 см  81 (41,8 %)  15 (51,7 %)

Рецидиви  2 (1,0 %)  17 (58,6 %)
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адренергічний і дофамінергічний. До першого належать пухлини, що переваж-
но секретують адреналін або адреналін і норадреналін. Для норадренергічних 
пухлин характерна переважна секреція норадреналіну. Дофамінергічні пухлини 
супроводжуються підвищенням рівня дофаміну і 3-метокситираміну при нор-
мальному або помірно збільшеному вмісті адреналіну та норадреналіну. Адренер-
гічний варіант секреції найчастіше спостерігають при наднирковозалозній лока-
лізації пухлини, норадренергічний – при позанаднирковозалозній, у парагангліях. 
Дофамінергічні пухлини переважно виходять із парагангліїв у ділянці голови та 
шиї, нерідко бувають безсимптомними або з нетиповими проявами. Пухлини з 
першим типом секреції найчастіше бувають доброякісними і виходять з наднир-
кових залоз. Для другого і третього типів найчастіше характерні злоякісна приро-
да та позанаднирковозалозна локалізація [2, 7, 22, 44, 45].

Абсолютні величини секреції катехоламінів злоякісними та доброякісними 
пухлинами варіюють у широких межах і не можуть бути достовірними крите-
ріями для судження про їх природу. Певна частина злоякісних пухлин взагалі є 
гормонально-неактивними або зі значно зниженим обсягом секреції. Наприклад, 
при пухлинах з великими осередками некрозів гормональна продукція значно 
зменшується. У результаті дедиференціювання клітин злоякісних пухлин спосте-
рігають дефіцит деяких ферментів, що беруть участь у синтезі та метаболізмі ка-
техоламінів і накопиченні їх попередників – ДОФА, дофаміну [36, 46–48]. Ізольо-
ване збільшення вмісту дофаміну в плазмі або його поєднання з високим рівнем 
дигідроксифенілаланіну в сечі у великих норадреналінсекретувальних пухлинах 
розглядають як ознаку злоякісності [48–50]. Використовують також для дифе-
ренційної діагностики показники вмісту в плазмі хромограніну А, специфічного 
кислотно-розчинного білка, який продукується та виділяється разом із катехола-
мінами. Вони зазвичай бувають збільшеними як при доброякісних, так і при зло-
якісних та гормонально-неактивних пухлинах, але при злоякісних набагато вищі. 
Ці показники корелюють з обсягом, розмірами пухлини, рівнем метанефринів у 
плазмі [51, 52].

Топічну діагностику злоякісної феохромоцитоми/парагангліоми проводять за 
тими ж принципами й у тій же послідовності, що і доброякісної. До базових мето-
дів діагностики першої лінії належать комп’ютерна і магнітно-резонансна томо-
графія з контрастуванням чи без нього. Основними завданнями топічної діагнос-
тики є: підтвердити або виключити наявність пухлини, визначити її локалізацію, 
поширеність, оцінити ознаки можливої ​​малігнізації. У деяких випадках на підста-
ві результатів попередніх молекулярних досліджень можливий диференційований 
вибір тієї чи іншої методики візуалізації. Наприклад, у злоякісній пухлині може 
втрачатися експресія клітинних мембран та системи везикулярних транспортерів. 
У такій ситуації краще використати [18F]-дигідроксифенілаланін, октреоскан або 
FDG PET, ніж MIBG-сцинтиграфію [25, 43, 53, 54]. До анатомічних методів лока-
лізації (сканування з 131І-MIBG або позитронно-емісійної томографії з 18F-флюо-
родезоксиглюкозою) вдаються в разі сумнівів, чи є хромафінна пухлина, або коли 
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виникла підозра на наявність метастазів. У багатьох статистиках зазначено, що 
пухлини розміром більше 5,0 см, масою понад 80,0 г, неправильної форми, з не-
чіткими контурами, вогнищами некрозу, крововиливів, кальцифікації, екстра-
адреналової локалізації, з багатофокусним розростанням найчастіше бувають 
злоякісними. В останні десятиліття, у зв’язку з інтенсивним вивченням генетич-
них характеристик спадкових хромафінних пухлин, робляться спроби проводити 
диференційну діагностику за варіантами різних мутацій, виявлених при добро-
якісній та злоякісній феохромоцитомі/парагангліомі. Загалом встановлено, що 
спадкові пухлини частіше бувають злоякісними, ніж доброякісними. Частота їх 
досягає 25–30 %, тоді як серед доброякісних феохромоцитом вона не перевищує 
10–12 % [5, 6, 55]. Злоякісний потенціал спадкових пухлин різний і коливається 
в досить широких межах. Зокрема, феохромоцитоми/парагангліоми при синдромі 
МЕН-2 бувають злоякісними в 4–6 % випадків. Дещо частіше вони трапляються 
при синдромі Хіппель-Ліндау – до 7–11 %. Цей показник залишається приблизно 
таким самим при нейрофіброматозі 1-го типу – до 12 %. Найчастіше злоякісні 
пухлини виявляють у хворих з мутаціями генів сімейства сукцинатдегідрогена-
зи. Однак тут спостерігають значний розкид даних при різних варіантах мутацій. 
Спадкові феохромоцитоми у хворих з мутаціями генів SDHC трапляються рідко – 
менше 5 %, тоді як при мутаціях генів SDHD їх спостерігають у 5–17 % пацієнтів. 
Максимальна кількість злоякісних феохромоцитом/парагангліом, що досягає 60–
70 %, має місце при мутаціях генів SDHB [4, 7, 28, 43, 44, 56, 57]. Детальніше ці 
питання висвітлено в розділі 8. Відмінності відомих змін низки імуногістохіміч-
них, молекулярних ознак, які виявляють у злоякісних та доброякісних пухлинах, 
у тому числі феохромоцитомах, також намагаються використовувати для дифе-
ренційної діагностики, але суттєвої ясності вони поки що не додали. Анеплоїдні 
й тетраплоїдні DNA, як вважають, визначають агресивність хромафінних пухлин, 
але вони визначаються і в доброякісних пухлинах [58]. Проліферативний індекс 
антигену Ki-67, вищий 6 %, як вважають, характерний для злоякісних пухлин 
[59]. Експресія β-субодиниці інгібіну/активіну, що визначається у мозковій речо-
вині надниркових залоз, висока при доброякісних пухлинах і майже негативна 
при злоякісних [60]. Аналогічно змінюється активність теломерази (фермент, що 
додає повторювані послідовності ДНК) або її каталітичної субодиниці (hTERT), 
при злоякісних пухлинах вона підвищується, при доброякісних – знижується [61, 
62]. Рівень білка теплового шоку 90 (HSP90), компонента комплексу теломерази, 
зростає за злоякісної феохромоцитоми [63]. При злоякісній феохромоцитомі спо-
стерігають підвищення експресії тенасцину (міжклітинний матричний глікопро-
теїн), N-кадгерину, активності циклооксигенази-2, p53, судинного ендотеліально-
го фактора росту, матричних металопротеїназ, нейроноспецифічної енолази. Усі 
ці показники досліджували окремо та в різних поєднаннях. Отримані результати 
нерідко мали суперечливий характер [58–67]. На жаль, жоден з них, як один, так 
і в різних комбінаціях, не в змозі остаточно підтвердити або виключити злоякіс-
ну природу пухлини. В обширному огляді B. Gao та ін. наведено характеристики 



170

10 молекулярних маркерів злоякісності, досліджених при феохромоцитомі [67]. 
Зазначено, що більшість з них при злоякісних пухлинах зростає, часом досить 
значно, проти доброякісних, але остаточне судження нерідко буває складним. До-
даткову діагностичну цінність мали поєднання окремих факторів.

 Як зазначено вище, окремі традиційні гістоморфологічні ознаки малігнізації, 
такі, як осередки некрозу в пухлині, судинна та капсулярна інвазія, ядерна ати-
пія, мітотичний індекс та ін., не можуть достовірно підтвердити злоякісну природу 
феохромоцитоми/парагангліоми [21, 23, 25, 29, 36, 44, 45]. Робляться спроби ди-
ференціювати злоякісні та доброякісні пухлини за сукупністю даних ознак, кожну 
з яких в онкологічній практиці вважають, з певною ймовірністю, показником ма-
лігнізації [68–72]. На цій основі розроблено кілька систем бальної оцінки природи 
пухлин, кожному з показників (ознак) яких надають певну кількість балів. Сума ба-
лів є підставою для ймовірного судження про їх природу. Серед цих схем найбільш 
поширена схема, запропонована L. Thompson, – Pheochromocytoma of the Adrenal 
Gland Scaled Score (PASS) (табл. 7.5) [68]. Вона застосовна лише для пухлин над-
ниркових залоз. При користуванні цією схемою, що включає 12 морфологічних 
ознак злоякісності, випадки, які набирають 4 бали і більше, відносять до потенцій-
но злоякісних або злоякісних, менше 4 – до доброякісних. Деякі автори виділяють 

Таблиця 7.5. Гістоморфологічні критерії злоякісності феохромоцитоми 
(L. Thompson)

Ознака Бал

Ядерна гіперхромазія 1

Виражений ядерний плеоморфізм 1

Капсулярна інвазія 1

Судинна інвазія 1

Поширення у навколоадреналову клітковину 2

Атипові фігури мітозу 2

Більше 3 мітозів у 10 полях зору 2

Веретеноподібні клітини пухлини 2

Клітинна монотонність 2

Висока клітинність 2

Центральні або зливні вогнища некрозу 2

Великі поля клітин або дифузне розростання 2

Усього 20
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інтервал 4–6 балів як сіру шкалу невизначеності, коли бувають необхідні додаткові 
дослідження.

 Використовуючи схему L. Thompson, K. Kim та ін. спробували представити 
частоту окремих морфологічних ознак доброякісної і злоякісної феохромоцито-
ми/парагангліоми в плані ймовірності їх злоякісного потенціалу (табл. 7.6) [41]. 
Отримані дані свідчать про те, що ряд ознак, властивих злоякісним пухлинам, 
трапляються набагато частіше, ніж доброякісні.

  Аналогічну спробу зробили A. Chrisoulidon та ін., які в подібній таблиці скон-
центрували морфологічні, імуногістохімічні, молекулярні маркери злоякісності 
[7].  Проаналізовано такі показники, як маса, розміри пухлин та деякі мікроско-
пічні характеристики. Пухлини розміром менше 5,0 см і масою до 80,0 г віднес-
ли до доброякісних; при них відзначали низьку мітотичну активність, відсутність 
капсулярної та судинної інвазії, DNA, диплоїдію. Для злоякісних пухлин були 
характерні розміри та маса, більші від зазначених, висока мітотична активність, 
наявність капсулярної/судинної інвазії, DNA, анеуплоїдії і тетраплоїдії. При цьо-
му враховували і такі ознаки: проліферативний індекс, позитивність р53, експре-
сію реверсійної теломерази, білка теплового шоку 90, циклогенази, N-кадгерину, 

 Таблиця 7.6. Частота окремих гістоморфологічних характеристик 
доброякісної та злоякісної феохромоцитоми (K. Kim et al.)

 Ознака, % Доброякісна пухлина Злоякісна пухлина

Середня кількість балів  3 (1–5)  8 (6–10)

Випадки з кількістю балів >4  38,5  100,0

Ділянки некрозу  8,3  57,1

Капсулярна інвазія  10,4  90,0

Судинна інвазія  15,6  80,0

Поширення у жирову клітковину  19,3  30,0

Дифузні осередки пухлинних клітин  22,0  30,0

Висока клітинність  37,6  30,0

Веретеноподібні клітини  4,6  10,0

Клітинна монотонність  7,3  30,0

Фігури мітозів (>3 у 10 полях зору)  6,4  30,0

Атипові фігури мітозів  2,8 30,0

Ядерний поліморфізм  36,7  60,0

Гіперхромазія ядер  21,1  60,0
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ендотеліального судинного фактора росту, рецепторів ендотеліну типів А і В. 
Крім того, що даний список досить великий, а багато досліджень є складними і 
дорогими, не вказується чітко діагностична цінність кожного з цих тестів або їх 
поєднань. Фактично перераховуються зміни окремих ознак доброякісних та зло-
якісних пухлин. При використанні цього списку клініцист повинен самостійно 
вирішувати, які параметри враховувати для встановлення остаточного діагнозу.

Група авторів на чолі з V. Strong спробувала визначити прогностичну значу-
щість системи PASS та групи маркерів клітинного апоптозу для диференціації 
5 злоякісних (перша група) та 43 доброякісних (друга група) феохромоцитом [69].  
Найбільш значущим прогностичним фактором злоякісності стала наявність вог-
нищ некрозу, які були у 80 % пухлин першої групи і лише в 7 % пухлин другої 
групи. Для злоякісних пухлин встановлено ​​значущу кореляцію більшої часто-
ти мітозів, наявності веретеноподібних клітин та високої клітинності в порядку 
зменшення. Усі злоякісні пухлини за шкалою PASS мали 6 балів і більше, що було 
вище за прийнятий рівень (4 бали). Із 7 випробуваних клітинних маркерів злоякіс-
ності відмінності встановлено лише для Ki-67. Показники інших шести значно не 
відрізнялися при злоякісних і доброякісних пухлинах.

Використовуючи комбінації описаних ознак доброякісних та злоякісних фео
хромоцитом, окремі автори намагалися представити узагальнені “портрети” цих 
пухлин. Так, H. John провів порівняльний аналіз показників 85 доброякісних і 
10 злоякісних пухлин [36]. Доопераційний рівень допаміну в добовій сечі був дос
товірно підвищеним при злоякісній феохромоцитомі та нормальним – при добро-
якісній. Вміст ванілілмигдальної кислоти зростав при обох видах пухлин, але був 
достовірно більшим при злоякісних. Відмінностей екскреції із сечею адреналіну та 
норадреналіну не спостерігали. Серед 77 (81 %) адреналових та 18 (19 %) екстра-
адреналових пухлин частота злоякісних новоутворень була вищою при екстраадре-
наловій локалізації. Не було відзначено зростання частоти злоякісних пухлин при 
сімейній двосторонній феохромоцитомі. Постійна артеріальна гіпертензія мала 
місце в 60 % хворих із злоякісними пухлинами і лише у 13 % – з доброякісними. 
Десятирічна виживаність становила 94 % у групі хворих з доброякісними пухлина-
ми. Усі пацієнти із злоякісними пухлинами померли протягом цього періоду.

M. Kulkarni та ін., використавши схему, запропоновану L. Thompson, допов-
нили її деякими клінічними і біохімічними показниками, такими, як локалізація 
та розміри пухлини, рівень хромограніну, Ki-67, синаптофізину, S100 [70]. Вони 
показали, що достовірність розмежування злоякісних та доброякісних пухлин 
підвищується в разі зростання зазначених показників. 

Останньою та, очевидно, найбільш досконалою на сьогодні є схема визначення 
ступеня ризику злоякісності й прогнозу хромафінних пухлин, яку запропонували 
N. Kimura та ін., – The Grading of Adrenal Pheochromocytoma and Paraganglioma 
(GAPP) (табл. 7.7) [71, 72]. Вона базується на бальній оцінці окремих морфоло-
гічних (6), гормональних (3), гістохімічних (1) ознак пухлини, кожній з яких на-
дано певну кількість балів – один або два (див. табл. 7.7). Тип пухлини визнача-
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ють за кількістю набраних балів: 0–2 – високодиференційована, 3–6 – помірно 
диференційована, 7–10 – низькодиференційована. Аналіз 320 феохромоцитом і 
парагангліом з японського регістру показав, що 70 % пухлин можна віднести до 

 Таблиця 7.7. Морфологічні, гістохімічні, гормональні критерії злоякісності 
феохромоцитоми/парагангліоми (N. Kimura et al.)

 Ознака Бал

Гістологічна структура

 Наявність клітинних скупчень 0

 Великі клітинні поля неправильної форми 1

 Псевдорозетки 1

Клітинність

 Низька (менше 150 клітин у полі зору) 0

 Помірна (150–250) 1

 Висока (понад 250) 2

Вогнища некрозу

 Відсутні 0

 Наявні 2

Судинна або васкулярна інвазія

 Відсутня 0

 Наявна 1

 Індекс Кi-67

 Менше 1 % 0

 1–3 % 1

 Понад 3 % 2

 Тип секреції

 Адреналін (А˚˚ або НА˚˚˚) 0

 Норадреналін (НА або НА+дофамін˚˚˚˚) 1

 Нефункціонуюча пухлина 0

 Максимальна сума балів 10
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диференційованих, які дуже рідко метастазували. Летальних наслідків у цій групі 
не було. Автори розглядали їх як доброякісні феохромоцитоми/парагангліоми. За 
кількістю набраних балів 20 % пухлин було віднесено до групи помірно диферен-
ційованих, 10 % – низькодиференційованих з високим метастатичним потенціа-
лом (60 і 88 % відповідно). П’ятирічне виживання у трьох групах становило 100, 
67 та 22 % відповідно, а метастази розвинулися у 3,6, 60,0 та 88,0 % випадків. 
Отже, три групи, визначені за кількістю балів, тобто за наявності ознак злоякіс-
ності та особливостей гормонального профілю, розглядали як пухлини низького, 
середнього та високого ризику злоякісності, що відповідало поняттям, які зафік-
совано в минулі роки.

Цей розділ доцільно було б завершити короткою згадкою про метастази зло
якісної феохромоцитоми/парагангліоми. Оскільки наявність регіонарних та відда-
лених метастазів, за сучасними класифікаціями, є невід’ємним атрибутом злоякіс-
них хромафінних пухлин, говорити про їх частоту при даному виді новоутворень 
не доводиться. Якщо мають місце метастази, то феохромоцитома злоякісна, коли 
ж їх немає – доброякісна чи потенційно злоякісна. Найбільш частими місцями 
локалізації метастазів злоякісної феохромоцитоми/парагангліоми є печінка, кіст-
ки, легені, регіонарні лімфовузли. Метастази при феохромоцитомі бувають син-
хронними та метахронними. Перші виявляють одночасно із встановленням діаг
нозу пухлини, другі – через деякі проміжки часу, від кількох місяців до кількох 
років після видалення первинного пухлинного вогнища. Остання ситуація (про це 
йшлося в попередніх розділах) створює конкретні труднощі у діагностиці злоякіс-
ної феохромоцитоми/парагангліоми, яка може вважатися доброякісною і перево-
диться в розряд злоякісних лише після появи метахронних метастазів. У результа-
ті застосування додаткових методів лікування відтерміновується, що позначається 
на його радикальності. 

Підбиваючи підсумки сучасних уявлень про злоякісні пухлини хромафінної 
тканини, слід зазначити ряд фактів. Насамперед спостерігають відносне зростан-
ня частоти злоякісної феохромоцитоми/парагангліоми у структурі ендокринної 
онкопатології, зокрема, серед пухлин хромафінної тканини. Це сталося завдяки 
поглибленим дослідженням генетичних характеристик даних пухлин. Частота зло-
якісних пухлин збільшується серед хворих з виявленими мутаціями певних генів 
та досягає 20–35 % проти 10 %, відомих раніше. Немає можливості диференцію-
вати їх із доброякісними за клінічними та гормональними ознаками. Так само роз-
пливчастими залишаються можливості використовувати з цією метою лише дані 
морфологічних досліджень. Єдиним критерієм злоякісності залишається наявність 
метастазів, тобто така стадія розвитку захворювання, коли радикальне лікування 
стає проблематичним. Застосування комбінованих схем, що враховують наявність 
низки клінічних, гормональних, морфологічних, гістохімічних, генетичних ознак 
злоякісності, поки що не вирішило проблеми. Через неясність морфологічної при-
роди пухлин складним є вибір виду та обсягу запропонованої терапії.
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7.2. Лікування злоякісної феохромоцитоми/парагангліоми

Лікування злоякісних хромафінних пухлин включає застосування хірургічної 
допомоги, методик медикаментозної та променевої терапії за показаннями. До 
них належать системна хіміотерапія, радіоізотопна та дистанційна променева те-
рапія. В останні роки розробляють так звану таргетну (target – мета) терапію, що 
передбачає використання різних засобів, які спрямовано впливають на клітини 
злоякісних пухлин на молекулярному рівні, результатами чого є гальмування їх 
росту, розмноження та деструкція. Усі перелічені методи лікування переважно не 
радикальні (not curative), їх розглядають як паліативні. Цілями їх застосування 
можуть бути зменшення розмірів, уповільнення росту, в окремих випадках – лік-
відація вогнища пухлини. Результатами є полегшення клінічного перебігу захво-
рювання, усунення чи послаблення низки симптомів, поліпшення якості та подов-
ження життя хворого.

Враховуючи те, що злоякісна феохромоцитома належить до гормоносекрету-
вальних пухлин, у разі її нерадикального лікування залишкова тканина останньої 
зберігатиме секреторну активність, як і метастази, які в більшості випадків є гор-
монально-активними. У зв’язку з цим, поряд із проведенням специфічної циторе-
дуктивної терапії виникає необхідність нейтралізувати ефекти дії катехоламінів, 
які продукує пухлина. Даний вид терапії має два варіанти: медикаментозне при-
гнічення секреції катехоламінів тканиною пухлини або використання препаратів, 
що знижують чутливість клітинних рецепторів тканин до дії катехоламінів.

7.2.1. Хірургічне лікування

Основні принципи і тактику хірургічного лікування феохромоцитоми буде 
описано в розділі 9 (знеболювання, доступи, технічні прийоми видалення пух-
лини, профілактика й усунення ускладнень, ведення інтра- та післяопераційного 
періодів тощо). Вони істотно не відрізняються від тих, які використовують при 
доброякісних пухлинах. Тим більше, що за сучасною класифікацією хірург часто 
не має інформації, якою є пухлина – доброякісною чи злоякісною, за винятком 
випадків з явними регіонарними або віддаленими метастазами до моменту вста-
новлення діагнозу. Все ж таки про злоякісність феохромоцитоми можна орієнтов-
но судити попередньо за даними доопераційного обстеження: тяжкий клінічний 
перебіг, висока гормональна активність, іноді пальпаторне визначення пухлини, 
результати комп’ютерної/магнітно-резонансної томографії (пухлина >5,0 см, не-
правильна форма, вогнища крововиливів, інвазії у навколишні органи, регіонарна 
лімфоаденопатія). 

Отримавши таку інформацію, хірург приймає рішення про обсяг операції, за-
ходи щодо забезпечення її безпеки та радикальності, необхідність втручання на 
навколишніх структурах, профілактику ускладнень. Загалом відмінності операцій 
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із приводу феохромоцитоми при доброякісній та злоякісній пухлинах визнача-
ються ступенем її поширеності, потребою додаткових втручань на навколишніх 
органах і структурах, додаткових заходів щодо попередження ускладнень та за-
безпечення радикальності втручання.

 Попри існуючу в багатьох хірургів думку про недоцільність операції з приводу 
будь-якої злоякісної пухлини за наявності віддалених метастазів або місцевого 
розповсюдження новоутворення, для феохромоцитоми/парагангліоми така пози-
ція в багатьох випадках є невиправданою. Видалення первинного вогнища пухли-
ни, хоч і не призводить до повного одужання хворих, має безперечний позитивний 
лікувальний ефект. Ліквідація певного обсягу секретувальної пухлинної тканини 
викликає зниження продукування катехоламінів, що позитивно позначається на 
перебігу захворювання, тобто наявний ефект так званої “розвантажувальної” хі-
рургії (debulking surgery). У хворих покращується клінічний перебіг захворюван-
ня, кризи артеріальної гіпертензії із супутніми ускладненнями стають рідшими та 
менш інтенсивними, ліквідовуються чи полегшуються метаболічні розлади. Після 
повного або часткового видалення пухлини великих розмірів усувається чи змен-
шується супутній мас-ефект. Слід також зазначити, що в ряді випадків метастази 
злоякісної феохромоцитоми мають нижчу гормональну активність, що позитивно 
позначається на перебігу захворювання, а також їх ріст може сповільнюватися. 
І  нарешті, видалення основної пухлини, найчастіше це найбільша маса пухлинної 
паренхіми, що секретує, відкриває перспективу ефективнішого впливу допоміж-
них методів лікування, спрямованих на метастази і залишкову пухлинну тканину.

 Операції з приводу злоякісної феохромоцитоми можна виконувати відкритим 
або ендоскопічним методом. За наявності невеликих пухлин, без ознак інвазії у 
навколишні структури, показана ендоскопічна операція. При великих пухлинах, 
особливо з ознаками інвазії, операцією вибору повинно бути відкрите втручання, 
яке проводять з лапаротомного, люмботомічного або заднього доступу. Відкри-
та операція дає можливість більш радикально виконати втручання, мобілізувати 
пухлину від навколишніх органів та судин, забезпечити надійний гемостаз, по-
передити низку ускладнень і, що особливо суттєво, здійснити ретельну ревізію 
та видалити регіонарні метастази. Тут слід зазначити ще одну деталь. При по-
ширених пухлинах з метастазами не завжди слід прагнути високої радикальності 
на шкоду безпеки самої операції. Залишення невеликих ділянок пухлини або її 
капсули на нижній порожнистій вені, нирковій ніжці, печінці не вирішить питання 
про повне лікування хворого, але може вберегти його від серйозних ускладнень. 
Передопераційну підготовку, ведення операційного та післяопераційного періодів 
здійснюють за тими самими принципами, що і при втручаннях із приводу добро-
якісних пухлин.

Хірургічні підходи до метастазів злоякісної феохромоцитоми визначаються їх 
локалізацією, розмірами, кількістю. Як відомо, найчастіше їх спостерігають у пе-
чінці, легенях, кістках, регіонарних лімфовузлах. У випадках одиничних метаста-
зів невеликих розмірів можуть бути спроби їх хірургічного видалення. У клініці 
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Інституту ендокринології  та обміну речовин ім. В. П. Комісаренка НАМН України 
прооперували шістнадцятирічну дівчину з приводу феохромоцитоми правої над-
ниркової залози. Після операції настала ремісія. Припинилися кризи артеріаль-
ної гіпертензії, нормалізувався рівень катехоламінів. Через два роки в пацієнтки 
відновилася клініка захворювання. Під час обстеження було виявлено одиничний 
метастаз до 5,0 см у правій легені. Хвору прооперували в пульмонологічній кліні-
ці – провели резекцію верхньої частки правої легені з пухлиною. Патогістологіч-
ний висновок – метастаз злоякісної феохромоцитоми. Хвора одержала додатковий 
курс дистанційної променевої терапії. Дівчина одужала. Пацієнтка спостерігалася 
у клініці протягом 8 років без ознак рецидиву захворювання. При кісткових ме-
тастазах практикується їх резекція з цементопластикою за показаннями. В останні 
роки, завдяки розробці методик малоінвазивних інструментальних втручань (ра-
діочастотна, лазерна, ультразвукова абляція, емболізація судин пухлини), з’явила-
ся можливість частіше і широко виконувати втручання на метастазах, що сприяє 
підвищенню результативності лікування. У разі радикального хірургічного вида-
лення злоякісної пухлини (за вітчизняною класифікацією) та при відсутності ме-
тастазів додаткового лікування (ад’ювантна терапія), як правило, не призначають. 
Достатніми є періодичний гормональний контроль та використання візуалізуючих 
методик  (ультразвукове дослідження, комп’ютерна томографія). Призначення 
додаткового лікування у вигляді променевої, медикаментозної терапії та інших 
засобів консервативної терапії буває необхідним за наявності поширеної неопера-
бельної пухлини, первинної чи рецидивної, після нерадикальної операції, при по-
яві в момент проведення операції або у віддалений період віддалених метастазів. 
Консервативну терапію призначають хворим, яких через тяжкий соматичний стан 
не можна прооперувати.

Видалення первинного вогнища злоякісної феохромоцитоми за наявності від-
далених метастазів не призводить до одужання чи збільшення термінів виживан-
ня хворих [73, 74]. Однак у деяких випадках після видалення основної пухли-
ни вдається досягти збільшення тривалості п’ятирічного виживання до 34–60 % 
хворих, особливо при використанні додаткових лікувальних методик [21, 22, 75, 
76]. Описано випадки одужання після видалення основної пухлини та резек-
ції нечисленних метастазів у печінці, кістках [75, 77, 78]. A. Ramon-Gonzales та 
C. Jimenez проаналізували результати лікування 113 пацієнтів із метастатичною 
феохромоцитомою [75]. Вони порівняли тривалість виживання у двох групах хво-
рих. У 89 (79 %) пацієнтів було видалено основну пухлину, 24 (21 %) хворих не 
прооперували. Середня тривалість виживання оперованих хворих становила 148 
(112,8–183,2) місяців. У другій групі ця величина дорівнювала 36 (27,2–44,8) мі-
сяців. Синхронні метастази виявили у 53 (46 %) хворих. Серед тих пацієнтів у 
групі, яких прооперували, середня тривалість виживання була більшою, ніж серед 
неоперованих, – 85 (64,5–105,4) та 36 (29,7–43,3) місяців відповідно.

Хірургічне лікування парагангліом проводять за загальнохірургічними прин-
ципами, прийнятими для пухлин залежно від їх локалізації (заочеревинний про-
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стір, малий таз, грудна клітка, шия). В останні роки з’явилися думки про більш 
стримані, щодо оперативного лікування, підходи до парасимптичних парагангліом 
голови і шиї. Пояснюють це тим, що більшість із них є доброякісними, гормональ-
но-неактивними. Вони повільно ростуть, а операції в цих зонах небезпечні через 
високий ризик ушкодження судин та нервів, з якими ці пухлини бувають інтимно 
пов’язані. У разі необхідності рекомендують дистанційну променеву терапію або 
прецизійні хірургічні методики (гамма-ніж) [79, 80].

7.2.2. Радіоізотопна терапія

Радіоізотопна терапія злоякісної феохромоцитоми та метастазів на даний час є 
найбільш широко застосовуваним методом. Було встановлено, що препарат “Ме-
тайодбензилгуанідин” є аналогом норадреналіну і має здатність накопичуватися 
в секреторних гранулах хромафінних клітин. Ця властивість дозволяє використо-
вувати його для діагностики феохромоцитоми/парагангліоми. Будучи міченим 
ізотопом йоду 131 або 123, препарат вибірково накопичується у хромафінній пух-
лині, й за допомогою спеціальної апаратури можна отримати сцинтиграму, харак-
тер якої свідчить про наявність чи відсутність пухлини. Результати застосування 
131І-MIBG для діагностики хромафінних пухлин стали передумовою використан-
ня його з лікувальною метою. Збільшення дози радіоактивного йоду в препараті 
призводить до того, що він, надійшовши до клітин пухлини, у процесі метаболі-
зації перетворюється в джерело β-випромінювання, яке спричиняє загибель пух-
линних клітин [81–84]. Уперше MIBG для лікування злоякісної феохромоцитоми 
застосували в 1983 р. J. Sisson та ін. [81]. П’ятеро хворих отримали від двох до 
чотирьох доз препарату – по 99–197 мСі кожна. У двох пацієнтів спостерігали 
чітке об’єктивне та суб’єктивне поліпшення. Ця ж група дослідників у 1991 р. 
повідомила про досвід лікування 28 хворих [85]. Пацієнти одержали від однієї до 
шести доз препарату, що містили 97–302 мСі. Часткове зменшення розмірів пух-
лини спостерігали у 8 осіб, зниження рівня катехоламінів – у 12. Ознаки загальної 
слабості, нудота, блювання, зниження апетиту мали місце у 21 хворого, незначна 
лейкопенія та тромбоцитопенія – в 3.

У наступні роки було розроблено основні принципи тактики радіоізотопної 
терапії злоякісної феохромоцитоми препаратом 131І-MIBG [86–91]. Лікування по-
казане при злоякісній феохромоцитомі/парагангліомі: неоперабельній або нера-
дикально оперованій, за наявності метастазів, у разі розвитку рецидивів, які не 
можна видалити, та появи метастазів у віддалений період. Обов’язковою умовою 
є перевірка чутливості до препарату. При низьких показниках накопичення пре-
парату після прийняття діагностичної дози призначення лікувальної дози є недо-
цільним. Запропоновано та апробовано основні схеми лікування. Перша передба-
чає використання малих доз препарату, які вводять повторно, друга – одноразове 
призначення великих доз. Було розроблено критерії оцінки ефективності лікуван-
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ня за рядом головних показників. Заміна в препараті 131І на 123І не призвела до 
зниження його лікувального ефекту і в ряді випадків є навіть кращою.

В онкологічній практиці результати лікування тим чи іншим препаратом або 
способом оцінюють за двома групами показників: пацієнторієнтованими і пухли-
ноорієнтованими кінцевими точками. До перших належать загальне виживання 
(overall survival) та якість життя (quality of life).

Показник загального виживання визначають як час від моменту початку тера-
пії до смерті хворого. Він є “золотим стандартом”, що демонструє клінічну ефек-
тивність протипухлинної терапії. Показник якості життя відображає суб’єктивну 
відповідь на лікування самим пацієнтом. Його визначають за допомогою спеці-
альних анкет. Пухлиноорієнтована об’єктивна відповідь (objective response rate) 
лікування включає оцінку зміни розмірів пухлини шляхом визначення її лінійних 
розмірів за допомогою методів візуалізації (комп’ютерна і магнітно-резонансна 
томографія). Виділяють повну відповідь (complete response) – зникнення всіх 
осередків ураження терміном щонайменше 4 тижні; часткову відповідь (partial 
responce) – зменшення розмірів вогнищ пухлини на 30 % і більше. Існують кате-
горії – стабілізація захворювання (stable disease); немає змін; прогресування за-
хворювання (progressive disease) – збільшення пухлини на 20 % і більше або поява 
нових вогнищ. Необхідною мінімальною тривалістю лікувального ефекту вважа-
ють 4 тижні, при цьому об’єктивну відповідь розраховують як суму часткового 
та повного ефектів. Крім того, беруть до уваги суб’єктивну відповідь (subjective 
response rate) щодо зміни статусу хворого, зменшення або зникнення симптомів 
захворювання (біль, явища інтоксикації та ін.). Для феохромоцитоми як показник 
ефективності слід додати зниження рівня секреції катехоламінів та поліпшення 
(зникнення) відповідних клінічних ознак.

 У літературі є значна кількість робіт, присвячених аналізу лікування злоякіс-
ної феохромоцитоми 131І-MIBG. У більшості з них описано лікування невеликої 
кількості пацієнтів, що недостатньо для отримання та оцінки достовірних даних 
щодо ефективності даного методу. В цьому відношенні заслуговують на увагу ста-
тистики, які відображають досвід лікування значної кількості хворих. Наприклад, 
в оглядовій роботі D. Kayano та S. Kinuуа представлено зведені дані 11 авторів, 
які лікували 346 хворих [84]. Результати лікування диференційовано розглядали в 
репрезентативних групах хворих, яких лікували невеликими та значними дозами 
препарату. Загалом позитивний клінічний та гормональний ефект після повторно-
го призначення малих доз 131І-MIBG було зареєстровано в 0–63 та 10–71 % випад-
ків відповідно. Після одноразового прийняття великих доз препарату ці показни-
ки дорівнювали 10–71 і 23–90 %.

 У п’яти серіях, які налічували 202 хворих, представлено результати лікуван-
ня з використанням малих доз препарату для повторного введення. Пацієнти 
отримували по 3,6–11,1 GBq за 1–6 сеансів. Об’єктивну відповідь, тобто част-
кове зменшення та, рідко, повне зникнення пухлини, спостерігали в середньому 
у 21   % (1–30) хворих. Зниження рівня катехоламінів відзначали в середньому 
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в 36 % (10–50) пацієнтів, клінічне (симптомне) поліпшення – в 50 % (23–76). Ліку-
вання трьох груп хворих (92 особи) великими дозами (14,3–42,9 GBq, 1–3 сеанси) 
супроводжувалося більш відчутними результатами. Часткову або повну відповідь 
пухлини на лікування спостерігали у 42 % (27–63) хворих, зниження рівня катехо-
ламінів – у 53 % (35–71); сумарно поліпшення відзначено у 13 % пацієнтів. У двох 
серіях лікування хворих (52 особи) призначали проміжні дози 6,8–25,9 GBq, у 
середньому 15,4, які хворі отримували 1–8 разів. Об’єктивну відповідь було отри-
мано в 42 % випадків. Гормональну ремісію відзначено в 63 % пацієнтів, клінічне 
покращення – у 87 % хворих.

Одним із недоліків 131І-MIBG є його порівняно невисока специфічність. Пев-
на частина молекул MIBG не накопичує радіоактивного йоду (до 30 %), і в ре-
зультаті сумарна радіоактивність, що доставляється до пухлини, нижча. Цей 
фактор спонукав створити препарат, що має вищу специфічну активність (high-
specific-activity), – HSA 131І-MIBG. Він отримав назву iobenguam – 131І. Фактично 
цей препарат є MIBG, майже всі молекули якого мічені 131І, що сприяє значному 
збільшенню його радіоактивності. Використання HSA 131І-MIBG у ряді зарубіж-
них клінік для лікування метастатичної феохромоцитоми показало його ефектив-
ність та переваги порівняно з традиційним 131І-MIBG [92–96]. У США отримано 
аналог цього препарату “Azedra”, дозволений для клінічного застосування [97]. 
D.  Pryma та  ін. узагальнили досвід 10 центрів, де препаратом iobenguam – 131І лі-
кували 74 хворих із злоякісною феохромоцитомою/парагангліомою [95]. Середня 
терапевтична його доза відповідала 35,7 GBq (3,8–40,5) або 965 mCi (102–106). 
По 2 дози з інтервалом 3,4 (2,7–7,6) місяця одержали 50 (74 %) пацієнтів. Клі-
нічний ефект у вигляді покращення стану хворих, контролю артеріального тиску, 
зниження доз антигіпертензивної терапії не менше ніж на 50 % спостерігали в 33 
(49 %) із 68 пацієнтів протягом у середньому 8,0 (0,1–60,0) місяців. Паралельно 
відзначали зниження вмісту катехоламінів у крові (в 42 % обстежених хворих) та 
сечі (у 31 %) протягом 12 місяців. Реакцію пухлини у вигляді стабілізації (44) або 
часткового зменшення (15) спостерігали в 59 (92 %) із 64 пацієнтів. Тривалість 
виживання загалом досягала 37 (31–49) місяців, після двох доз – 44 (32–>60). По-
бічні ефекти мали загальний та/або гематотоксичний характер, як і при лікуванні 
стандартним препаратом 131І-MIBG.

Пептидний гормон соматостатин, що гальмує виділення гормону росту гі-
пофізом, виявляють у клітинах центральної та периферичної нервової системи, 
підшлунковій і надниркових залозах, кишечнику, нирках, простаті. Крім виконання 
інших фізіологічних функцій, він пригнічує ріст нормальних та пухлинних клітин 
шляхом зв’язування зі специфічними рецепторами на їх поверхні. Відомі п’ять під-
типів соматостатинових рецепторів, кількість яких у нейроендокринних пухлинах 
є значною. Зокрема, у феохромоцитомі найчастіше виявляють рецептори 2-го та 
3-го підтипів. Оскільки соматостатин має короткий період напіврозпаду, було отри-
мано стійкіші його аналоги – октреотид, ланреотид, пасиреотид, які застосовували 
при лікуванні нейроендокринних пухлин, у тому числі феохромоцитоми [98–101].
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Октреотид, як найчастіше використовуваний препарат, має здатність гальмува-
ти прогресування цих пухлин шляхом пригнічення інсуліноподібного фактора рос-
ту 1 (IGF1) та ангіогенезу [102]. Аналоги соматостатину, мічені радіоактивними 
ізотопами, знайшли застосування в діагностиці нейроендокринних пухлин, зок
рема, (111) Indium-octreotide, (177) Lutetium (Lu)-DOTA – octreotide, (99) Yttrium 
(Y)-DOTA – lanreotide. Було відзначено підвищення ефективності діагностики при 
сумісному використанні 131І-MIBG та аналогів соматостатину [103]. За наявності 
чутливості хромафінних пухлин до накопичення мічених аналогів соматостати-
ну були спроби використання їх з лікувальною метою, попередньо збільшивши 
ізотопне “навантаження” препаратів [104–106].  F. Forrer та ін. опублікували ре-
зультати лікування 28 хворих зі злоякісною феохромоцитомою/парагангліомою 
міченим аналогом соматостатину – [DOTA-Tyr(3)]-octreotide (DOTATOC) [107].  
З них 25  хворих отримали сумарно по 200 mCi/m² поверхні тіла кожен [(90)Y] 
DOTATOC, ще 3 пацієнти одержали одноразово по 100 mCi/m² [(90)Y] DOTATOC, 
потім двічі по 200 mCi/m² [177Lu] DOTATOC. Часткову ремісію було відзначено 
у 2 хворих, незначну – в 5. Стабілізацію росту пухлини спостерігали у 13 пацієн-
тів, прогресування – в 6. У періоди спостереження від 6 до 50 місяців тривалість 
прогресування росту пухлини коливалася від 3 до понад 42 місяців. Під наглядом 
продовжували перебувати 19 осіб: 10 – з позитивною динамікою, 9 – зі стабільним 
перебігом. Побічні ефекти лікування були незначними. Порівняльна оцінка резуль-
татів лікування злоякісної феохромоцитоми/парагангліоми традиційним 131І-MIBG 
та міченими аналогами соматостатину свідчить про переваги останньої методи-
ки [104]. У групі з 22 хворих з метастатичною феохромоцитомою/парагангліомою 
11 пацієнтів отримували лікування 131І-MIBG, 8 – октреотидом, міченим (90)Y, 1 – 
(177)Lu, 2 одержували змішану терапію. Усього проведено 30 сеансів лікування. 
Стабілізація пухлинного росту після лікування октреотидом (100 %) була вищою, 
ніж після лікування 131І-MIBG (62,5 %). Більш тривалим був період виживання без 
прогресування росту пухлини та загального виживання – 38,5 та 60,8 місяця після 
лікування октреотидом порівняно з цими показниками після лікування 131І-MIBG 
– 20,6 і 41,2 місяця відповідно. Спостерігали ще більш виражені відмінності при 
порівнянні цих показників у групі хворих зі злоякісною парагангліомою.

Одну з найбільших статистик за результатами лікування злоякісної феохромо-
цитоми/парагангліоми аналогами соматостатину представили ​​S. Satapathy та ін. 
[108]. Автори узагальнили дані 12 дослідників, які лікували 201 хворого. Пухли-
ноорієнтовану об’єктивну позитивну відповідь (результат) спостерігали у 25 % 
(19–32) пацієнтів. Клінічне і “гормональне” поліпшення відмічено у 61 та 64 % 
випадків. Побічні ефекти були незначними – у вигляді нейтропенії (3 %), тромбо-
цитопенії (9 %), лімфопенії (11 %), нефротоксичності (4 %). Очевидно, покращен-
ня результатів лікування слід очікувати в міру отримання нових таких препаратів.

Хіміотерапія є другим за значимістю та ефективністю методом лікування ме-
тастатичної феохромоцитоми/парагангліоми. Об’єктами цитостатичної терапії 
можуть бути поширені первинні та рецидивні пухлини, залишкові пухлини після 
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виконання нерадикальних операцій, метастази. Її пропонують також за немож-
ливості проведення лікування 131І-MIBG (відсутність накопичення діагностич-
ної дози) або в разі бурхливого прогресування росту пухлини після проведеного 
радіоізотопного лікування. Застосовувані з цією метою препарати мають неспеци-
фічну, цитотоксичну дію на клітини пухлини, що приводить до затримки їх росту і 
загибелі. Певною мірою вони впливають на здорові клітини та тканини організму. 
Це може бути причиною ускладнень та іноді змушує відмовитися від викорис
тання тих чи інших препаратів. Спроби лікування злоякісної феохромоцитоми 
препаратами типу цисплатини, 5-фторурацилу, метотрексату, стрептозотоцину, 
дакарбазину та інших у вигляді монотерапії або в різних поєднаннях виявилися 
здебільшого мало- чи безуспішними [109–111]. У 1985 р. H. Keiser та ін. лікува-
ли 3 хворих комбінацією з циклофосфаміду, вінкристину та дакарбазину; цикли 
повторювали через 21–28 днів [112].  У двох випадках було відзначено зменшення 
розмірів пухлини, в одному – стабілізацію протягом 6 місяців. У пацієнтів пара-
лельно знижувався артеріальний тиск. Через 3 роки С. Averbuch та ін. остаточ
но оформили схему лікування цими препаратами: циклофосфамід – 750 мг/м² 
поверхні тіла, вінкристин – 1,4 мг/м², дакарбазин 600 мг/м² на перший день та 
600 мг/м² – на другий; цикли повторювали через 21 день [113]. З 14 хворих повну 
(1) або часткову (7) відповідь пухлини спостерігали у 8 (57 %) випадках триваліс
тю до 21 місяця. Гормональний ефект мав місце в 11 (78,5 %) пацієнтів терміном 
до 22 місяців. Побічні ефекти (нудота, блювання, лейкопенія, парестезія) були по-
мірно вираженими. Ця комбінація надалі отримала назву “схема Averbuch” (CVD).

У наступні роки з’явилися публікації, що відображали результати лікування 
злоякісної феохромоцитоми/парагангліоми за вказаною схемою. Більшість із них 
ґрунтувалася на невеликій кількості спостережень – не більше 7–8, тому судити 
про ефективність методу було дуже важко. Деяку ясність може внести аналіз збір-
них статистик, в яких підбито підсумок лікування достатньої кількості хворих. 
В огляді N. Niemeijer та ін. наведено дані чотирьох авторів, які лікували 50 хво-
рих із злоякісною феохромоцитомою [114]. Повну відповідь пухлини (зникнення) 
спостерігали в середньому в 4 % випадків (1–15), часткову (зменшення) – у 37 % 
(25–51), стабілізацію – в 14 % (7–27). У двох роботах (35 хворих) відзначено зни-
ження екскреції катехоламінів у 16 ​​із 18 пацієнтів (88 %) та в 10 із 17 (58 %). Хворі 
отримували 7 і 17 циклів лікування. Середня тривалість виживання в одному до-
слідженні досягала 3,3 року, в іншому – загальне п’ятирічне виживання становило 
51 %. Загалом частковий ефект у вигляді зменшення розмірів пухлини і зниження 
секреції катехоламінів було відмічено у 37 та 40 % випадків.

Найбільший досвід проведення хіміотерапії злоякісної феохромоцитоми мали 
M. Ayala-Ramirez та ін. [115]. На лікуванні перебували 52 хворих: 21 – з первин-
ними іноперабельними пухлинами і 31 – з рецидивами та/або метастазами після 
хірургічного лікування. Пацієнти отримували різні комбінації протипухлинних 
препаратів – циклофосфамід, дакарбазин, доксорубіцин, етопозид, вінкристин 
та  ін. У середньому кожен хворий одержував по 6,9 циклу лікування. У 17 (33 %) 
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пацієнтів відзначено позитивні результати лікування у вигляді зменшення розмі-
рів пухлини (9), зниження артеріального тиску, зменшення потреби в антигіпер-
тензивних засобах (4), зменшення розмірів пухлини та зниження тиску (4). Із за-
гальної групи у 31 (59,6 %) хворого були ознаки гіперкатехоламінемії та високий 
артеріальний тиск. Вони приймали в середньому по чотири типи антигіпертензив-
них препаратів. У 6 (19,3 %) після першого прийняття засобів артеріальний тиск 
знизився більш ніж на 50 % і зменшилася потреба в препаратах. У загальній групі 
хворих (52) п’ятирічне виживання становило 51 % (38–67) пацієнтів. У підгрупі з 
позитивними результатами лікування (17) тривалість виживання загалом була 6,4 
(5,2–16,4) року. В підгрупі з відсутністю результатів (35) цей показник дорівнював 
3,7 (4,0–7,5) року. В 30 хворих із синхронними метастазами середня тривалість 
виживання становила 3,7 (2,9–5,1) року, в 22 пацієнтів із метахронними метаста-
зами – 7,6 року. Цікавими є результати спостереження протягом 22 років за 18 хво-
рими зі злоякісною феохромоцитомою, яких лікували за протоколом CVD [116]. 
Повної ремісії було досягнуто у 2 (11 %) пацієнтів, часткової – у 8 (44 %) хворих. 
У пацієнтів з позитивним ефектом лікування тривалість виживання в середньому 
дорівнювала 3,8 року, в тих, хто лікувався без позитивних результатів, – 1,8 року. 
Побічні ефекти були виражені помірно.

Увагу клініцистів в останні роки привернув ще один протипухлинний препарат 
– темозоломід (temozolomide). Він є похідним дакарбазину та позитивно зареко-
мендував себе при лікуванні нейроендокринних пухлин. Уперше його використа-
ли M. Kulke та ін., які лікували групу з 29 хворих з різними нейроендокринними 
пухлинами, серед яких у 3 пацієнтів була феохромоцитома [117]. Загалом пози-
тивний біохімічний ефект зареєстрували в 40 % хворих, розміри пухлини зменши-
лись у 25 % пацієнтів. Надалі J. Hadoux та ін. повідомили про лікування 15 хво-
рих із злоякісною феохромоцитомою [118]. Препарат призначали перорально по 
172 мг/м2/добу циклами по 5 днів із повторенням через 28 днів. Часткову пози-
тивну відповідь пухлини (зменшення) відзначено в 5 (33 %) хворих, стабілізацію 
– у 7 (47 %), прогресування – в 3 (20 %). Період без прогресування росту пухлини 
в середньому становив 13,3 місяця, спостереження тривало 35 місяців. До 2020 р. 
у літературі були відомості про лікування 26 хворих з метастатичною феохромо-
цитомою [119]. Режим приймання та клінічна ефективність препарату приблиз-
но відповідали представленим у попередньому огляді. У 21 випадку проводили 
монотерапію темозоломідом, і за ефективністю вона не поступалася лікуванню 
за протоколом CVD, що дозволяє говорити про перспективність клінічного ви-
користання препарату для лікування злоякісної феохромоцитоми/парагангліоми. 
Наведені вище дані свідчать про те, що хіміотерапія злоякісної феохромоцитоми, 
проведена переважно з використанням протоколу CVD, має безперечний позитив-
ний паліативний ефект у частини хворих у вигляді полегшення клінічного стану, 
затримки росту пухлини, подовження життя.

Через загальну токсичність застосування хіміопрепаратів у більшості випадків 
супроводжується побічними ефектами різного ступеня вираження і різної часто-
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ти. Вони спонукають зменшувати дози препаратів, робити перерви у лікуванні 
чи взагалі відмовитися від нього. Інтенсивність і частота ускладнень залежать 
від доз препаратів, які приймають хворі, тривалості лікування; можливі випад-
ки непереносимості окремих засобів. Найчастіше виникають шлунково-кишко-
ві розлади: відсутність апетиту, нудота, блювання, стоматит, діарея, порушення 
функцій печінки. Частими супутниками хіміотерапії є загальна слабість, сонли-
вість, адинамія, сухість шкіри, випадання волосся. Серйозними і небезпечними 
бувають гематотоксичні розлади. Вони можуть проявлятися у формі порушень 
кістковомозкового кровотворення, зменшення кількості лімфоцитів, нейтрофілів, 
тромбоцитів, еритроцитів. У результаті в таких хворих знижується резистент-
ність до інфекції, виникає ризик тромбоемболії, анемії. У віддалений період існує 
схильність до розвитку другої пухлини. Зменшують побічні ефекти хіміотерапії 
шляхом регулювання доз та режимів приймання препаратів, призначення симпто-
матичних засобів [109, 114–116, 120].

В останні роки з метою підвищення ефективності лікування та попереджен-
ня ускладнень отримує розвиток новий напрямок хіміотерапії злоякісних пух-
лин – регулярна рівномірна терапія малими дозами хіміопрепаратів (metronomic 
chemotherapy). Замість переривчастого використання великих доз хіміопрепаратів 
хворі тривалий час приймають малі дози. При таких режимах клітини пухлини 
перебувають під постійним впливом препаратів і здебільшого усувається їх за-
гальнотоксичний вплив на організм [121–123].

7.2.3. Дистанційна променева терапія

Дистанційна променева терапія займає відносно скромне місце серед інших 
методик лікування злоякісної феохромоцитоми. Її основним завданням є підве-
дення максимальної кількості променевої енергії до об’єкта опромінення – пухли-
ни з метою гальмування росту, деструкції, забезпечивши паралельно мінімальну 
шкідливу дію на навколишні здорові тканини та органи. У недалекому минулому 
для цього застосовували недостатньо ефективні найпростіші двовимірні системи 
опромінення пухлин низькоенергетичними пучками електронів і фотонів з вико-
ристанням індивідуалізованих захисних екранів, накладок та інших спеціальних 
засобів захисту, якими оснащували установки для променевої терапії. Опромінен-
ня проводили прямокутними полями у двох проекціях.

На даний час для променевої терапії використовують високоенергетичні пучки 
електронів, фотонів, протонів, нейтронів, важких іонів, які отримують за допомо-
гою лінійних прискорювачів. Починаючи з 80-х років ХХ ст., завдяки впроваджен-
ню передових комп’ютерних технологій, які дозволяють одержувати тривимірні 
зображення пухлин, почав розвиватись новий напрямок – конформна променева 
терапія (conformal radiotherapy – CR). Вона дозволяє формувати поля опромінення, 
що підлаштовуються під локалізацію і форму пухлини, та, відповідно, збільшувати 
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дози променевої енергії, які доставляються до неї, паралельно зменшуючи наванта-
ження на навколишні здорові тканини. Такі можливості особливо суттєві при опро-
міненні пухлин надниркових залоз, враховуючи їх часто неправильну форму, великі 
розміри, глибину залягання, тісне сусідство з нирками, печінкою, підшлунковою за-
лозою, кишечником, спинним мозком. У подальшому методика конформної проме-
невої терапії розвинулась у терапію з використанням модульованого за інтенсивніс-
тю пучка (intensity modulated radiation therapy – IMRT), що характеризується більш 
ускладненим тривимірним підходом. З різних кутів опромінення інтенсивність пуч-
ка може змінюватися, що розширює можливості формування дозового поля, макси-
мально близького за формою та розмірами пухлини. Паралельно є можливість зни-
зити інтенсивність опромінення прилеглих структур та зменшити побічні ефекти.

Показаннями до проведення променевої терапії, як і використання інших мето-
дик лікування, є наявність іноперабельних або рецидивних пухлин, нерадикальні 
операції із залишенням ділянок пухлини, синхронні та метахронні множинні ме-
тастази. Істотною позитивною стороною променевої терапії є можливість полег-
шення локальних симптомів, що викликаються пухлиною або метастазами через 
їх великі розміри чи розташування. До них належать больовий синдром та невро-
логічні розлади внаслідок проростання або здавлення пухлиною спинного моз-
ку, нервових стовбурів (паралічі, парези, парестезії), центральні розлади при ме-
тастазах у головний мозок, кістковий біль. Іншою групою показань є порушення 
прохідності кишечника, дизуричні явища, здавлення нижньої порожнистої вени. 
У деяких випадках можна розраховувати на пригнічення гормональної активності 
пухлини в результаті зменшення її обʼєму. Вибір режимів лікування первинних і 
рецидивних пухлин, метастазів здійснюють індивідуально з урахуванням їх обʼє
му, кількості вогнищ, характеру росту, взаємозв’язків з навколишніми органами, 
стану хворих, реакції на терапію.

 Отримати повне й об’єктивне уявлення про значущість та ефективність дис-
танційної променевої терапії при злоякісній феохромоцитомі/парагангліомі до-
сить важко. Більшість повідомлень на цю тему базується на описі 3–4 хворих з 
різним ступенем поширеності пухлинного процесу, яких лікували за різними по-
казаннями і які раніше отримували інші методи лікування (операція, хіміотерапія 
та ін.). До цього слід додати використання різних режимів та доз опромінення, 
неоднорідний облік результатів. У огляді J. Vogel та ін. представлено зведені дані 
16 авторів, які лікували 92 хворих (2–17 у кожній серії) протягом 1964–2012 рр. 
[124]. У 8 публікаціях ідеться про лікування 2–3 хворих і лише в 3 – від 10 до 
15. Терапію призначали щодо рецидивних пухлин, метастазів різних локалізацій, 
переважно кісткових (9 серій). У 6 роботах вказано, що хворі на курс лікування 
отримували в середньому дозу 37 Gy (30–47). В інших групах найчастіше призна-
чали дозу 20–55 Gy. Результати оцінювали за різними параметрами. Слід зазначи-
ти, що позитивний болезаспокійливий ефект було отримано в 7 із 9 груп хворих.

 Більш об’єктивні дані про ефективність дистанційної променевої терапії можна 
одержати при розгляді достатніх за чисельністю однорідних груп хворих, яких лі-
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кували у певних клініках з дотриманням прийнятих стандартів. У цьому відношен-
ні цікавий досвід клініки National Institute of Health (США) (124), в якій протягом 
1990–2012 рр. лікували 24 хворих із 47 вогнищами метастазів феохромоцитоми. Це 
були метастази у кістках (40–85 %), черевній порожнині (3–6 %), мозку (4–9 %). Для 
даних груп хворих середня сумарна та одноразова дози опромінення дорівнювали 
32,6 і 3,9, 54,0 та 1,8, 30,3 і 2,1 Gy відповідно. Позитивної динаміки і стабілізації 
пухлинного процесу було досягнуто у 83,3 % випадків, прогресування – у 16,7 %, 
у середньому протягом 22,47 місяця. Встановлено дозозалежність ефектів опромі-
нення. Відзначено зниження рівня катехоламінів у крові й сечі та хромограніну А 
в 62,5  % обстежених. Загалом поліпшення клінічного стану спостерігали у 81,1 % 
хворих, позитивну загальну динаміку – в 86,7 % при призначенні середньої сумар-
ної та одразової лікувальних доз, що дорівнювали 31,8 і 3,3 Gy відповідно. При-
близно аналогічні дані навели W. Breеn та ін., які лікували 41 хворого зі 107 пухлин-
ними осередками поширеної злоякісної феохромоцитоми: в кістках (69  %), м’яких 
тканинах (30 %), печінці (1 %) [125].  Середня сумарна доза опромінення дорівню-
вала 40 (6,5–7,0) Gy. Загальне п’ятирічне виживання становило 65  %. Покращення 
клінічного стану хворих спостерігали у 94 %, контроль пухлини – у 81 % випадків. 
Іншу репрезентативну групу із 17 хворих представили ​​L. Fishbein та ін. [126]. Галь-
мування росту пухлини мало місце протягом 1 року в 76 % пацієнтів, клінічне по-
ліпшення та гормональну відповідь відзначили в 94 %. Протягом 1 року живих було 
60 % хворих. Середня лікувальна доза становила 40 Gy.

Проведення променевої терапії в частини хворих може супроводжуватися 
побічними ефектами різного ступеня вираження, які здебільшого залежать від 
індивідуальної чутливості та доз опромінення. Більшість з них має минущий 
оборотний характер, вони ліквідовуються чи послаблюються після припинення 
лікування, короткочасних перерв, зменшення доз, приймання деяких симптома-
тичних засобів (дієта, анальгетики, антигістамінні засоби, етіол, паліфермін). За 
часом виникнення виділяють ранні та пізні реакції. Перші відзначають у процесі 
лікування або в найближчі кілька тижнів – місяців, другі – через декілька місяців 
і навіть років. Побічні ефекти променевої терапії виявляють в основному з боку 
тканин та органів, які потрапляють у зону опромінення, або ж вони мають за-
гальний характер. До них належать загальна слабість, нездужання, розлади сну, 
апетиту. З боку органів шлунково-кишкового тракту іноді відзначають нудоту, 
блювання, біль у животі, діарею, рідко – ентерит, порушення функцій печінки, 
особливо при опроміненні правосторонніх пухлин. Гіперпігментація, множинні 
телеангіектазії, атрофічні процеси, дерматити, а також сенсорно-моторні нейро-
патії, легеневий фіброз можуть мати місце у відстрочений період. Реакція з боку 
крові проявляється у вигляді анемії, лейкопенії, тромбоцитопенії. Серйозними 
ускладненнями є порушення функцій нирок, аж до розвитку нефриту, але вони 
виникають рідко, іноді при порушеннях режимів опромінення. Слід пам’ятати, 
що паліативну променеву терапію проводять на тлі наявної у хворого злоякісної 
пухлини або метастазів, які самі негативно впливають на його стан, і багато пе-
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рерахованих симптомів можуть бути наслідком пухлинної інтоксикації чи впливу 
гормонів, які продукує пухлина. Терапія, яку призначають для їх нейтралізації, 
може мати одночасно позитивний вплив і на побічні ефекти опромінення. Слід за-
значити, що в останні роки значно зменшилася кількість публікацій, присвячених 
дистанційній променевій терапії. Це пов’язують з її відносно невисокою ефек-
тивністю, частими побічними ефектами та появою нових, більш результативних 
методів променевої терапії. 

7.2.4. Таргетна терапія

Таргетна терапія – інноваційна технологія лікування злоякісних пухлин. Вона 
має на меті здійснення спрямованого, специфічного впливу на молекулярно-ге-
нетичному рівні певних засобів (препаратів) на механізми, що регулюють про-
цеси пухлинної трансформації клітин, проліферації, дисемінації, інвазивності, 
апоптозу. В нормі молекули гормонів, цитокінів, факторів росту, певних білків, 
ферментів взаємодіють з рецепторами клітини, а ті передають сигнал через ме-
режу молекул, переважно білкових кіназ, до ядра, що визначає здатність клітин 
до проліферації, диференціювання, апоптозу, адгезії, ангіогенезу. В процесі кан-
церогенезу дана система піддається дисрегуляції і клітини зазнають злоякісної 
трансформації. Метою таргетної терапії за цих умов є недопущення проникнення 
в клітину пухлини різних стимуляторів росту і виключення передачі внутрішньо-
клітинних біохімічних сигналів, які дають можливість пухлинним клітинам жити 
та розмножуватися в ланцюжку біохімічних реакцій – сигнальних шляхів.

 Гістологічними, імуногістохімічними і методами молекулярного аналізу клітин 
злоякісних хромафінних пухлин виявлено високий рівень експресії васкулярного 
ендотеліального фактора росту судин (VEGF), рецепторів епідермального фактора 
росту (EGFR) типів А та В, компонентів теломеразного комплексу, білка 90 цикло-
оксигенази, N-кадгерину. Ці фактори та інші вступають у взаємодію з клітинами 
пухлини через відповідні рецептори, які у великій кількості розташовані на поверх-
ні пухлинних клітин і стимулюють інтенсифікацію їх росту, розмноження, поши-
рення по організму. Іншим механізмом є ефект внутрішньоклітинної дії таргетних 
препаратів, що порушує процеси метаболізму, росту і розвитку пухлинних клітин, 
що в сукупності призводить до гальмування росту пухлини та її поширення.

Швидкорослі злоякісні пухлини потребують підвищеної доставки кисню, глю-
кози та інших поживних речовин, що стає можливим шляхом формування чис-
ленних новоутворених судин, які живлять пухлину. Результати низки досліджень 
свідчать про те, що клітини пухлин здатні продукувати фактори формування су-
динної системи новоутворення, що сприяє його прогресивному росту. Певні типи 
таргетних препаратів (інгібітори ангіогенезу) мають здатність пригнічувати роз-
ростання судин у пухлинах, що може призводити до гальмування їх росту та ма-
сової загибелі клітин.
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Відповідно до виявлених механізмів трансформації хромафінних клітин у зло-
якісні, було розроблено препарати, які проявляють свою дію на основних етапах 
процесів ракового переродження. Це вплив на певні клітинні мішені, серед яких 
рецептори, гени, деякі внутрішньоклітинні ферменти, білки. Далі – ушкодження 
позаклітинних структур, що забезпечують життєдіяльність пухлинних клітин, на-
приклад, живильних пухлин судин, виключення передачі внутрішньоклітинних 
біохімічних сигналів, які дозволяють малігнізованим клітинам жити і розмножу-
ватися в ланцюжку біохімічних реакцій. Є таргетні препарати, здатні вводити у 
ракові клітини токсини, які вибірково знищують їх, оминаючи здорові клітини, і 
нарешті, можливо, впливаючи на деякі молекули, активувати імунітет, змушувати 
його розпізнавати та вбивати клітини пухлини.

Однією з найуніверсальніших характеристик процесів злоякісної трансформації 
клітин є активація процесів фосфорилювання білків. У зв’язку з цим, специфічні 
інактиватори протеїнкіназ являють собою великий клас таргетних препаратів. Крім 
згаданих вище EGFR та VEGF, відомий ряд факторів, таких, як епідермальний фак-
тор росту (EGF), тромбоцитарний фактор росту (PDGF). Ці фактори беруть участь у 
процесах пухлинної трансформації через активацію відповідних рецепторів. Блока-
да їх рецепторів у клітинах здатна перервати процес канцерогенезу. Серед останніх 
одна з провідних позицій належить рецепторам тирозинкінази. Отримані інгібітори 
(ерлотиніб, гефітініб та ін.) позитивно зарекомендували себе в експерименті.

На даний час відомі близько 15 таргетних препаратів, які застосовують для лі-
кування різних видів злоякісних пухлин. Вони представлені двома типами сполук, 
що мають різні властивості, – великими молекулами (моноклональними антиті-
лами) та малими молекулами. Малі молекули мають здатність проникати через 
клітинну мембрану, беруть участь у блокаді сигнальних шляхів та/або впливають 
на мішені всередині клітини як інгібітори. Більшість із них є інгібіторами тиро-
зинкінази. До назви препаратів цієї групи додають закінчення -іб (інгібітор білків) 
(сунітініб, іматиніб та ін.). Моноклональні антитіла не мають здатності проникати 
через клітинні мембрани, діють на поверхні злоякісних клітин, блокують певні 
рецептори, тим самим нейтралізують ефекти низки факторів росту, що стимулю-
ють розмноження та диференціацію клітин. До їх назви додають закінчення -маб 
(моноклональні антитіла) (цетуксимаб, трастузумаб та ін.).

У літературі в останні роки з’являється все більше повідомлень про застосу-
вання таргетної терапії при хромафінних пухлинах. Наприклад, M. Ayala-Ramirez 
та ін. повідомили про лікування 17 пацієнтів препаратом “Сунітініб”, інгібітором 
тирозинкінази з вираженою антиангіогенною дією [127].  Його призначали по 37,5–
50,0 мг на добу. Оцінити результати лікування можна було в 14 хворих. У трьох 
випадках лікування було припинено через побічні ефекти. У 3 (21,4 %) пацієнтів 
спостерігали зменшення розмірів пухлини (partial responce), у 5 (35,7 %) – стабіліза-
цію, в 6 (43  %) – прогресування. Загалом у 8 (57 %) хворих було відзначено клінічне 
покращення (зниження артеріального тиску, зменшення болю) разом із гальмуван-
ням росту пухлини. Середня тривалість виживання становила 26,7 місяця.
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У низці великих оглядових робіт [111, 128–130] наведено характеристики різ-
них класів таргетних препаратів, механізмів їх дії, клінічної ефективності при 
злоякісній феохромоцитомі/парагангліомі. Обнадійливим моментом є спроба за-
стосування таргетних препаратів у поєднанні з променевими методиками. Зага-
лом таргетна терапія злоякісної феохромоцитоми поки що не вийшла за рамки 
клінічного експерименту. Апробуються різноманітні препарати (сунітініб, аксіті-
ніб, розопаніб, кабозантиніб та ін.). Кількість включених у дослідження хворих 
не перевищує 5–10 осіб. Ефективність визначають за різними параметрами, що в 
сукупності не дозволяють оцінити лікувальні можливості таргетних препаратів. 
Майже всі автори відмічають той чи інший ступінь частоти та вираження побіч-
них ефектів при таргетній терапії, що в деяких випадках змушують припинити лі-
кування. До таких ускладнень належать шкірний висип, діарея, загальна слабість, 
головний біль, алергічні реакції, нефро- і гепатотоксичність. 

7.2.5. Імунотерапія

Імунотерапія є ще одним перспективним напрямком у лікуванні злоякісних 
пухлин, у тому числі хромафінних. У цих хворих зазвичай спостерігають пригні-
чення імунної реактивності. Метою імунотерапії є застосування препаратів, що 
стимулюють імунну відповідь на злоякісну пухлину. До них належать монокло-
нальні антитіла, які здатні вибірково доставляти протипухлинний препарат у зло-
якісні клітини. Іншим варіантом може бути використання засобів – модифікаторів 
біологічної відповіді, що підвищують активність імунної системи пацієнта для 
боротьби з пухлиною. Найбільш відомим препаратом цієї групи є інтерферон α-2. 
Він активує природні клітини – кілери, зокрема Т-лімфоцити та інші, які здатні 
впізнавати і знищувати клітини пухлини. Препарат застосовують при деяких ней-
роендокринних пухлинах, меланомі, раку нирки.

J. Hadoux та ін. повідомили про результати лікування 14 хворих з метастатич-
ною феохромоцитомою препаратом інтерферону α-2 – peginterferon [131]. У 12 па-
цієнтів вдалося досягти стабілізації росту пухлини. Середня тривалість виживання 
без прогресування росту пухлини становила 17,2 місяця, тоді як для хворих, які не 
отримували цього виду терапії, вона дорівнювала 9,4 місяця. Поліпшення клінічно-
го стану спостерігали в 6 з 10 пацієнтів, метаболічного – в 4. Середня виживаність 
дорівнювала 7,5 року. До побічних ефектів приймання інтерферону належать го-
ловний біль, біль у м’язах, озноб, зниження апетиту, втомлюваність, нейтро-, тром-
боцитопенія. Певні надії покладають на нові препарати – імунокоректори пембро-
лізумаб та ніволумаб. Пембролізумаб апробовано у групі з 128 хворих з рідкісними 
формами раку, серед яких було 9 осіб із злоякісною феохромоцитомою [132]. Пози-
тивний клінічний ефект спостерігали в 75 % випадків. Стабілізація росту пухлини 
понад 4 місяці мала місце в 6 з 8 хворих, в одного вона зменшилася на 56 %.

Оцінюючи ефективність перелічених методів лікування злоякісної феохромо-
цитоми/парагангліоми, слід зазначити, що в більшості випадків хворих лікували 
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декількома методами, в різних обсягах та послідовності. Наприклад, після “роз-
вантажувальної” операції призначали лікування 131І-MIBG, а після нього – хіміо-
терапію або, при неможливості видалення первинної/рецидивної пухлини і мно-
жинних метастазах, дистанційну променеву терапію в поєднанні з хіміотерапією 
та/або таргетною. Таких поєднань може бути досить багато, і визначити ефектив-
ний внесок кожного з методів дуже важко. Слід пам’ятати також про різну індиві-
дуальну чутливість пухлини в окремих пацієнтів до тих чи інших препаратів або 
методик. Невелика кількість спостережень в окремих серіях робить отримання 
об’єктивних висновків ще більш важким.

У зв’язку з тим, що, за сучасними уявленнями, основною ознакою злоякісності 
феохромоцитоми є наявність метастазів, виникають певні труднощі щодо прогно-
зу і тактики ведення оперованих хворих, в яких на момент хірургічного втручання 
метастази відсутні. Існують різні схеми, що включають ряд ознак, які орієнтовно 
дозволяють судити, якою є видалена пухлина – доброякісною чи злоякісною. До 
них можна віднести окремі клінічні, морфологічні та генетичні характеристики 
пухлини. Предикторами малігнізації вважають молодий вік пацієнтів (особливо 
<20 років), екстраадреналову локалізацію пухлини, розмір >5,0 см, масу >80,0 г, 
окремі гістоморфологічні ознаки та їх поєднання, а також наявність мутацій пев-
них генів, особливо сімейства сукцинатдегідрогенази.

Користуючись набором перерахованих характеристик, клініцист з певною 
часткою ймовірності може зробити висновок про наявність певного типу пухлин. 
Важливим є питання про режими та обсяги обстеження хворих після видалення 
феохромоцитоми. Очевидно, найпростішим варіантом було б дослідження катехо-
ламінів та виконання ком’ютерної і магнітно-резонансної томографії один раз на 
6 місяців протягом перших 3–5 років після операції, а потім через кожні 12 місяців 
з урахуванням вихідних морфологічних характеристик видаленої пухлини. При 
виявленні підвищення рівня катехоламінів у крові та сечі топічну діагностику слід 
проводити невідкладно. 

Підсумовуючи дані щодо результатів лікування метастатичної феохромоци-
томи, можна зробити деякі висновки. Практично жоден метод не є радикальним 
(not cure) і не призводить до виліковування хворого зі злоякісною феохромо-
цитомою. Використання різних обмежених за обсягом оперативних втручань, 
терапевтичних схем зрештою сприяє подовженню життя та забезпеченню прий
нятної, з певною часткою ймовірності, якості життя пацієнта. Винятком можуть 
бути поодинокі випадки, що належать до розряду казуїстики, коли при видален-
ні пухлини і наявності поодиноких операбельних метастазів вдається виліку-
вати хворого. У ряді клінік, що займаються ендокринною хірургією, зокрема, 
лікуванням хромафінних пухлин, склалися певні підходи та схеми лікування, 
тут віддають перевагу тим чи іншим методикам, рекомендують послідовність 
їх призначення, обсяги, принципи обліку результатів. Це видно з появи низки 
алгоритмів лікування злоякісної феохромоцитоми, які нерідко різняться за ви-
щезазначеними параметрами. Загалом їх можна описати так. Рекомендують хі-
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рургічне видалення пухлини або резекцію, якщо адреналектомію з пухлиною не 
можна здійснити з технічних причин. Нечисленні метастази, якщо вони доступ-
ні, видаляють хірургічним шляхом або з використанням міні-інвазивних методик 
(радіочастотна, мікрохвильова, лазерна абляція, емболізація та ін.). Далі у певній 
послідовності рекомендують променеві та медикаментозні методи лікування. Про-
тягом усього періоду лікування проводять медикаментозну терапію блокаторами 
рецепторів катехоламінів або препаратами, що пригнічують їх продукування.

 На окрему увагу заслуговує принцип, що фігурує в багатьох рекомендаціях, 
– спостерігай і вичікуй (watch and wait). Деякі клініцисти за наявності невелико-
го об’єму пухлини, що залишилася, нечисленних дрібних метастазів у поєднанні 
з певними морфологічними ознаками вважають можливим дотримуватися вичі-
кувальної тактики з контрольним обстеженням хворих через 3–6 місяців. У разі 
відсутності прогресивного росту пухлини, появи нових метастазів можна про-
довжити спостереження. За наявності ознак росту пухлини, при появі додаткових 
метастазів призначають променеву та/або медикаментозну терапію. На підставі 
таких підходів вважають за можливе виділення пухлин, що повільно і швидко 
ростуть. Наприклад, якщо пухлина росте більш ніж на 20 %, що визначають за 
допомогою комп’ютерної та магнітно-резонансної томографії, вона належить до 
тих, що швидко ростуть. Іноді вважають за можливе просто враховувати факт 
збільшення пухлини. За наявності пухлини, що швидко росте, ставлять питання 
про проведення подальшої променевої та медикаментозної терапії.

З такими підходами навряд чи можна погодитись. Уже сам факт залишення в 
організмі вогнищ злоякісної пухлини без спроб впливу на них суперечить, на нашу 
думку, основним принципам онкології – максимальне, наскільки можна, видалення 
з організму малігнізованої тканини. Залишення навіть невеликого її об’єму та на 
короткий проміжок часу загрожує подальшим неконтрольованим ростом пухлини, 
появою нових метастазів. Слід також враховувати індивідуальні характеристики 
кожного новоутворення. Іноді пухлина без видимих ​​причин починає прогресивно 
збільшуватися, з’являються нові метастази, і можливості боротьби з нею різко зву-
жуються. У зв’язку з цим, недоцільно дотримуватися тактики watch and wait.

Традиційно більшість хірургів і фахівців, які займаються лікуванням гормо-
нально-активних хромафінних пухлин, усе ж таки дотримується активної так-
тики. У випадках іноперабельної пухлини з множинними метастазами або після 
неповного видалення рекомендують провести діагностичне сканування з препара-
том 131І-MIBG. За його допомогою можна отримати уявлення про об’єм пухлинної 
тканини, що залишається, локалізацію і кількість метастазів. Слід пам’ятати, що 
до 30 % пухлин не накопичують препарату, і тоді можна рекомендувати виконати 
сканування з одним із аналогів соматостатину, які мають більшу афінність до тка-
нини злоякісної феохромоцитоми порівняно з 131І-MIBG. При позитивних резуль-
татах ізотопного тестування для лікування використовують один із зазначених 
препаратів у стандартних або великих дозах залежно від поширеності пухлини. 
Подальші заходи залежать від досвіду та установок клініки, результатів лікування 
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131І-MIBG, стану хворого. За відсутності ознак наявності пухлини та метастазів 
подальше лікування можна припинити.

При позитивній динаміці, але збереженні в організмі вогнищ пухлини, доціль-
но призначити хіміотерапію, дистанційну променеву терапію, можливі повторні 
курси радіоізотопного лікування та, як терапія другої лінії, таргетна й імуноте-
рапія. Протягом усього періоду лікування хворі повинні отримувати блокатори 
адренорецепторів та препарати, що пригнічують синтез катехоламінів для попе-
редження дії негативних ефектів катехоламінів на організм. Лікування метаста-
тичної феохромоцитоми/парагангліоми повинна проводити кваліфікована коман-
да фахівців, яка складається з хірургів, ендокринологів, онкологів, спеціалістів 
променевої діагностики та терапії, хіміо- і таргетної терапії.
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Спадкові пухлини хромафінної
тканини

Відкриття спадкової природи низки ендокринних захворювань, зокре-
ма пухлин, мало велике значення для розуміння походження, механізмів 
розвитку, особливостей перебігу, розробки тактико-технічних підходів 
до діагностики та лікування цих форм патології. Пухлини хромафінної 
тканини – феохромоцитома/парагангліома бувають спорадичними та 
спадковими. Згідно з результатами численних досліджень, до 70–80 % 
феохромоцитом/парагангліом належать до спорадичних, 25–30 % мають 
спадкове, генетично зумовлене походження.

Спочатку спадкові варіанти феохромоцитоми описували в основному 
в складі генетично детермінованих синдромів, таких, як синдром мно-
жинної ендокринної неоплазії 2-го типу (МEН-2A, МЕН-2B), синдром 
Хіппель-Ліндау (VHL), хвороба Реклінггаузена (NF1). Пізніше було вста-
новлено, що певні генетичні мутації є в частини хворих, які не стражда-
ють від цих синдромів. Їх виявляють у пацієнтів з ізольованими формами 
сімейної феохромоцитоми, зумовленими мутаціями генів сімейства сук-
цинатдегідрогенази підтипів B, C, D [1–5] (рис. 8.1).

Феохромоцитома може бути складовою деяких спорадичних поєдна-
них форм патології, які не є спадковими. Наприклад, відома тріада Кар-
нея – лейоміосаркома шлунка, хондрома легені та позанаднирковозалоз-
на феохромоцитома [6]. Це дуже рідкісний синдром. До 2009 р. описано 
77 випадків. У 75 % хворих була пухлина шлунка, в 15 % – легені, в 10 % 
– парагангліома. Одночасне поєднання всіх трьох елементів спостеріга-
ють у 25 % хворих [7–11].

Розділ 8
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Починаючи з останнього десятиліття ХХ ст., було відкрито нові види ге-
нів (RET, VНL, NF1, SDH), мутації яких призводять до розвитку хромафінних 
пухлин. У подальшому виявили нові, маловивчені генні мутації EGLN1/PHD2, 
K1F1B, SDH5/SDHAF2, 1DH1, TMEM127, MAX та ін., що відіграють певну роль 
у генезі феохромоцитоми/парагангліоми. З позицій молекулярної патофізіології 
відомі нині мутації можна розділити на дві групи (кластери). Перші (VHL, SDHx, 
SDHAF2 – фактор складання SDH, FH, MDH2) порушують функціонування циклу 
Кребса та енергетичного транспортного ланцюга мітохондрій. Другі (RET, NF1, 
TMEM127, MAX) – мутації генів рецепторів трансмембранних білків – протеїн-
кіназ (тирозинкіназ), що активують внутрішньоклітинні сигнальні шляхи (RІ3K/
АKТ/mTOR, MYC), відповідальні за клітинний ріст, регуляцію росту та дифе-
ренціювання клітин. У підсумку відбуваються стабілізація HIF-транскрипційних 
чинників, зміна метилювання ДНК, що призводить до глибоких порушень експре-
сії генів і пухлинної трансформації клітини [3, 4, 12–18].

Певні генні мутації можуть бути у хворих з феохромоцитомою/парагангліомою, 
які не належать до зазначених спадкових синдромних варіантів або суто сімейних. 
У 33–35 % і навіть до 50 % пацієнтів із спорадичною феохромоцитомою/параган-

Рис. 8.1. Частота спорадичних та спадково зумовлених варіантів феохромоцитоми/ 
парагангліоми. 

Примітка. Пухлини у складі синдрому множинної ендокринної неоплазії 2-го типу (мутації гена
RET), синдрому Хіппель-Ліндау (мутації гена VHL), нейрофіброматозу 1-го типу (мутації 
гена NF1), сімейні форми (гени сімейства сукцинатдегідрогенази), інші.
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гліомою виявляють соматичні мутації зазначених генів [1, 12, 19–22]. H. Neumann 
показала, що з 271 хворого з феохромоцитомою, яка не була складовою спадкових 
синдромів (множинної ендокринної неоплазії 2-го типу, Хіппель-Ліндау та ін.), 
і без історії сімейної феохромоцитоми в 66 (24 %) випадках були наявні мутації 
генів RET, VHL, SDHD, SDHC [1]. Зазначені мутації спостерігали у пацієнтів мо-
лодшого віку (24,9 року проти 43,9 року порівняно зі спорадичними випадками); 
частіше відзначали множинні пухлини (32 % проти 2 %) позанаднирковозалозної 
локалізації (28 % проти 8 %).

Синдром множинної ендокринної неоплазії 2-го типу (MEН-2) належить до 
успадкованих за аутосомно-домінантним типом синдромів і зустрічається з час-
тотою один випадок на 30 000–40 000 осіб. Розрізняють дві його форми. Перша 
– МЕН-2А (80–90 % усіх випадків синдрому МЕН-2) – включає феохромоцито-
му, медулярний рак щитоподібної залози, гіперпаратиреоз. Його називають син-
дромом Сіппла. До складу другої – МЕН-2В (5–10 %) входять феохромоцитома, 
медулярний рак щитоподібної залози та ряд порушень з боку сполучної тканини, 
кістково-суглобової системи, зовнішнього фенотипу. Синдром МЕН-2В трапля-
ється рідко, розвивається в ранньому віці, характеризується агресивним перебігом 
і супроводжується високою частотою розвитку ускладнень та летальності. Багато 
клініцистів розглядає ізольований сімейний медулярний рак щитоподібної залози 
як варіант синдрому МЕН, точніше МЕН-2А, на частку якого припадає 10–35 % 
усіх випадків [2, 3, 11, 18, 21, 23–27].

Геном, відповідальним за реалізацію синдрому МЕН-2, є протоонкоген RET, 
локалізований на хромосомі 10q11.2. Він включає 21 ексон із шістьма так званими 
гарячими ексонами (10, 11, 13, 14, 15, 16), де виявляють мутації у 97 % хворих із 
синдромом МЕН-2. Ген RET кодує рецептори тирозинкінази, що первинно екс-
пресуються у зародкових клітинах нервового гребінця і клітинах-попередницях 
урогенітального синуса. RET-рецептор тирозинкінази активується чотирма ней-
ротрофічними факторами: неутурином, артеміном, персперином та нейротрофіч-
ним чинником, похідним гліальних клітин. Ці ліганди зв’язуються з глікозилфос-
фатидилінозитолом α-адренергічних рецепторів. Ген RET відіграє значну роль у 
формуванні нейронних зв’язків шлунково-кишкового тракту, нирок. У мишей, 
позбавлених онкогена RET, спостерігали розвиток хвороби Гіршпрунга, кіст або 
агенезії нирок. Крім феохромоцитоми, експресію онкогена RET відзначали при 
інших пухлинах, похідних нервового гребінця (нейробластома, медулярний рак 
щитоподібної залози) [3, 4, 10, 11, 21, 27–30].

Феохромоцитома при синдромі МЕН-2 розвивається на фоні гіперплазії клі-
тин мозкової речовини надниркових залоз. Імовірність її виникнення є приблизно 
в 50 % хворих. Інші компоненти синдрому реалізовуються в такій послідовності: 
в 100 % випадків – медулярний рак щитоподібної залози, в 15–20 % – гіперпара-
тиреоз (частіше гіперпластичний варіант). Феохромоцитому при синдромі МЕН-2 
спостерігають приблизно однаково часто у чоловіків та жінок, частіше у четвертій 
віковій декаді, але її діагностують і в дітей віком до 10 років. У зв’язку з цим, пропо-
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нується щорічне контрольне обстеження щодо виявлення феохромоцитоми у хво-
рих із синдромом МЕН-2, починаючи з шестирічного віку [5, 11, 18, 21, 22, 27, 28].

 Приблизно у половині випадків пухлина не супроводжується артеріальною 
гіпертензією та буває безсимптомною. У частини хворих спостерігають “непов-
ну” класичну клінічну картину феохромоцитоми. Як і за більшості адреналіно-
секретувальних пухлин, гіпертензія має пароксизмальний характер. Приблизно у 
третини хворих виникають головний біль (32 %), пітливість (32 %), серцебиття 
(37 %), рідше “панічний синдром” (21 %) [31]. Ці пухлини локалізуються виключ-
но у надниркових залозах, часто бувають двосторонніми (65–70 %), іноді – зло
якісними (менше 5 %), схильні до рецидивування. У дітей із синдромом МЕН-2В 
злоякісні пухлини виявляють частіше. J. Welander та ін. проаналізували 514 ви-
падків синдрому МЕН-2 (479 – МЕН-2А та 35 – МЕН-2В), дані про які зібрали 
з повідомлень чотирьох авторів [2]. У 63 % хворих пухлини були двосторонніми 
і лише в 3 % – злоякісними. Середній вік на момент встановлення діагнозу ста-
новив 36 років. У жодного пацієнта не діагностували парагангліоми. У 12–25 % 
випадків феохромоцитому діагностували раніше за наявності медулярного раку 
щитоподібної залози.

Найбільш небезпечною складовою синдрому МЕН-2 є медулярний рак щи-
топодібної залози, що виходить із С-клітин, які продукують кальцитонін. Рівень 
останнього вважають достовірним діагностичним тестом цих пухлин. Пенетрант-
ність медулярного раку при синдромі МЕН практично досягає 100 %. Клінічно він 
проявляється у віці 5–25 років при МЕН-2А, на першому році життя виникає при 
МЕН-2В і є найбільш агресивним. Сімейний, позасиндромний медулярний рак 
щитоподібної залози характеризується повільнішим перебігом, мультифокальним 
ростом. Медулярний рак щитоподібної залози на сьогодні є єдиним захворюван-
ням, при якому виправдана профілактична тиреоїдектомія до розвитку пухлини, 
спираючись на показники кальцитоніну.

У 15–30 % хворих із синдромом МЕН-2А розвивається гіперпаратиреоз, пере-
важно гіперпластична форма. У більшості випадків він перебігає безсимптомно, 
рідше супроводжується зростанням рівня паратгормону, гіперкальціємією, гіпер-
кальціурією, розвитком конкрементів у нирках та жовчовивідних шляхах. Рідкісні 
варіанти синдрому МЕН-2 асоціюються зі шкірним ліхеноїдним амілоїдозом та 
хворобою Гіршпрунга.

Синдром МЕН-2В характеризується відсутністю гіперпаратиреозу та розвит-
ком характерних шкірних, сполучнотканинних і кісткових змін (марфаноїдний 
вид): великі губи, язик із множинними невромами, марфаноїдна зовнішність з 
деформаціями скелета і суглобів, гангліонейроми слизової оболонки. У частини 
хворих спостерігають гіперплазію мозкової речовини надниркових залоз, яку де
які дослідники розглядають як передпухлинний процес. Медулярний рак при син-
дромі МЕН-2В виникає в більш ранньому віці та характеризується агресивним 
перебігом. Відомі різні поєднані варіанти феохромоцитоми з елементами синдро-
мів МЕН-1, Золлінгера – Еллісона, нейрофіброматозу [2–5, 18, 21, 27, 29, 32, 33].
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 Діагностичні підходи при синдромі МЕН-2 передбачають генетичний скри-
нінг для уточнення спадкової природи феохромоцитоми шляхом визначення му-
тації протоонкогена RET. Його рекомендують для осіб із клінічними ознаками, що 
свідчать про можливу наявність у них синдрому МЕН-2 (двостороння пухлина у 
наднирковій залозі, випадки феохромоцитоми, медулярного раку щитоподібної за-
лози в сім’ї, стійка, резистентна до терапії гіпертензія з кризами). В останні роки 
з’ясовано, що майже 25–30 % хворих з імовірно спорадичною феохромоцитомою 
насправді є носіями мутацій, відповідальних за розвиток спадкової пухлини, тому 
рекомендують генетичну діагностику, включаючи дослідження онкогена RET, на-
віть за відсутності клінічної підозри на спадковий характер пухлини, особливо в 
осіб, молодших 50 років. У разі встановлення можливості спадкового характеру 
пухлини показане щорічне контрольне гормональне обстеження, починаючи з де-
сятирічного віку (кодони 630, 634, 918), до 20 років (кодони 609, 611, 618, 620, 790).

 Багато феохромоцитом у хворих із синдромом МЕН-2, які виявляють при ге-
нетичному скринінгу, бувають невеликих розмірів і безсимптомними. Часто вони 
секретують адреналін і норадреналін не постійно, а епізодично, але метаболізм у 
метанефрини відбувається постійно. Тому вміст катехоламінів у крові та сечі може 
виявитися у певні періоди нормальним. У зв’язку з цим, переважним є досліджен-
ня вільних метанефринів у плазмі та фракційних метанефринів у сечі. Чутливість 
даних методик становить практично 100 %, тоді як чутливість визначення адрена-
ліну і норадреналіну в плазмі та сечі перебуває в межах 40–60 % [31, 34–37]. У тих 
випадках, коли зростання рівня метанефринів не цілком підтверджує наявність 
феохромоцитоми, додатково можна визначити співвідношення норметанефрину 
плазми до норепінефрину або метанефрину до епінефрину. Величини, вищі 0,52 у 
першому випадку та 4,2 – у другому, свідчать на користь наявності пухлини [37]. 
Тест достовірний приблизно в 30 % хворих. У сумнівних випадках рекомендують 
стимулювальні тести з глюкагоном або пригнічувальні з клонідином.

Як візуалізуючі методики для підтвердження діагнозу феохромоцитоми при 
синдромі МЕН-2 пропонують комп’ютерну або магнітно-резонансну томогра-
фію. Функціональні радіоізотопні методики (131І-MIBG) є більш специфічними. 
Вони бувають особливо ефективними в разі необхідності виключити двосторон-
ню пухлину, коли підозрюється наявність рецидиву, та в тих випадках, коли пору-
шені нормальні анатомічні взаємозв’язки у досліджуваній зоні після перенесених 
операцій або з інших причин, а також за сумнівних гормональних показників. 
Сумарно деякі клінічні характеристики синдрому МЕН-2 наведено в таблиці 8.1.

 Синдром Хіппель-Ліндау (disease VHL). У 1904 р. німецький окуліст E. von 
Hipple описав хворого зі спадковою ангіомою сітківки [38], а в 1926 р. шведський 
дослідник A. Lindau [39] повідомив про поєднання ангіоматозного ураження сіт-
ківки з гемангіомою мозочка. Роком пізніше він виявив описану патологію ра-
зом з кістами нирок та підшлункової залози. У наступні роки з’явились описи 
поєднаних сімейних випадків ангіом сітківки, мозочка, спинного мозку, пухлин 
нирок, підшлункової залози, придатків у чоловіків, феохромоцитоми. У 1964 р. 
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K. Melmаn та S. Rosen для цих поєднаних форм патології запропонували назву  
“синдром Хіппель-Ліндау” [40]. 

 Синдром VHL – аутосомно-домінантний спадковий пухлинний синдром, що 
супроводжується розвитком доброякісних та злоякісних пухлин різної локалізації. 
Він належить до рідкісних форм патології, його виявляють у популяції приблизно 
в одного з 36 000 новонароджених. Пенетрантність синдрому сягає 90 % до 60 ро-
ків. Він виникає в результаті мутації гена туморсупресора VHL, розташованого в 
короткому плечі хромосоми 3р(2/26). Мутувавши, ген VHL призводить до дисре-
гуляції декількох генів, що беруть участь у каскаді гіпоксії з подальшим посилен-
ням ангіогенезу, змінами екстрацелюлярного матриксу, апоптозу [27, 41–45].

Ген VHL кодує два різні білки, що складаються з 213 та 160 амінокислотних 
залишків. Обидва вони беруть участь у руйнуванні факторів, що індукуються 
гіпоксією (HIF-1α та HIF-2α): α-домени цих білків зв’язуються з елонгіном, а 
β-домени – з гідроксильованим HIF (реакція потребує наявності кисню). Даний 
комплекс потім приєднує убіквітин, який полегшує внутрішньоклітинний протео
ліз HIF. Таким чином, за наявності кисню руйнується HIF. Кисневе голодування 
клітин або відсутність функціональних продуктів гена VHL сприяє накопиченню 
HIE і HIF, які являють собою фактори транскрипції, що індукують синтез фак-
тора росту ендотелію, еритропоетину, тромбоцитарного фактора росту В. Усі ці 
білки адаптують клітини до гіпоксії, а їх надлишок, припускають, сприяє розвит-
ку пухлини. У 9 % хворих з нібито спорадичною феохромоцитомою відзначають 
мутацію гена VHL. У 23 % пацієнтів відсутні дані на користь сімейного характе-
ру феохромоцитоми, але виявляють ці мутації de novo. Загалом відомо близько 
40 мутацій гена VHL [46–48].

 Таблиця 8.1. Клінічні характеристики синдрому множинної ендокринної 
неоплазії 2-го типу 

 Ознака, % МЕН-2А МЕН-2В

Медулярний рак щитоподібної залози 100 100

Гіперплазія С-клітин щитоподібної залози 100 100

Феохромоцитома 50 50

Гіперпаратиреоз 15–30 0

Шкірний амілоїдоз <10 0

Марфаноїдний габітус 0 100

Інтестинальні гангліоневроми 0 60–90

Невриноми слизових оболонок 0 70–100

Вік <20 <10
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Синдром VHL у клінічному відношенні характеризується великим полімор-
фізмом. Найбільш поширеною його складовою є ангіоматоз сітківки, який трап
ляється в 75 % випадків. Нерідко він є основною діагностичною ознакою захво-
рювання. Гемангіобластоми мозочка виявляють у 35–70 % хворих, пухлини та 
кісти нирок – у 25 %, ураження підшлункової залози (кіста, солідна пухлина, рід-
ко – аденокарцинома) – у 20–24 %, феохромоцитому – в 7–9 %. Крім цього, зустрі-
чаються внутрішньомозкові пухлини півкуль, підкіркових структур, довгастого 
та спинного мозку, периферичних нервів, кісти селезінки, кістаденоми придатка 
яєчка, пухлини широких зв’язок матки, ендолімфатичного мішка. Дані пухлини 
характеризуються високою васкуляризацією, надлишковим продукуванням VEGF 
та інших ангіогенних білків, а також надмірним виробленням еритропоетину, що 
може супроводжуватися збільшеним продукуванням еритроцитів та поліците
мією [4, 11, 18, 22, 41, 42, 44].

 На підставі генно-фенотипічних кореляцій виділяють два типи синдрому з ура-
хуванням наявності феохромоцитоми. Перший характеризується основними і най-
частішими мутаціями гена VHL та наявністю комбінацій перерахованих форм па-
тології без феохромоцитоми. Другий, у свою чергу, поділяється на три підтипи: 2А 
– низький ризик розвитку феохромоцитоми плюс ті чи інші захворювання, вклю-
чені до 2А; 2В – те ж і високий ризик розвитку феохромоцитоми; 2С – представле-
ний лише феохромоцитомою [42, 45, 48–51, 52–54]. Метастази нирковоклітинної 
карциноми та неврологічні ускладнення гемангіобластом мозочка є найчастішими 
причинами смерті хворих із синдромом VHL. Терміни розвитку окремих компо-
нентів, поширеність, наявність складових суттєво різняться у пацієнтів та в сім’ях.

 Феохромоцитому виявляють у 7–20 % сімей із синдромом VHL. Середній вік 
його презентації – близько 30 років, це менше, ніж при спорадичних формах. Пух-
лини переважно секретують норадреналін. Зазвичай вони бувають наднирковоза-
лозними (до 90 %), рідко – екстраадреналовими, половина з них – двосторонні. 
Частота малігнізації становить 3–5 %, метастази – менше ніж у 7 %. Клінічно вони 
характеризуються наявністю пароксизмальної чи постійної гіпертензії з відповід-
ними симптомами. Нерідко пухлини безсимптомні, мають маленькі розміри, їх 
випадково виявляють при інструментальному обстеженні хворого. Перебіг буває 
непередбачуваним, іноді – малоактивним, або німі пухлини проявляються рапто-
вими тяжкими кризами з небезпечними ускладненнями [3, 27, 44, 53–57].

Визначення катехоламінів та/або їх метаболітів є обов’язковою умовою обсте-
ження хворих із синдромом VHL. У цих пухлинах відсутні рецептори глюкагону, 
тому проведення відповідної діагностичної проби є безглуздим. Виявляють їх час
тіше при скринінгу хворих з мутацією гена VHL або при пошуку інших пухлин, 
що входять до складу даного синдрому. Поширені ізотопні методики візуалізації 
феохромоцитоми за допомогою MIBG при синдромі VHL мають порівняно низьку 
ефективність. Низьку чутливість цих методик можна пояснити малою кількістю 
внутрішньоклітинних гранул або низькою експресією мембран норадреналінових 
чи везикулярних моноамінових транспортерів. Скринінг феохромоцитоми у хво-
рих із синдромом VHL рекомендують починати з п’ятирічного віку. 
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 За збірними даними щодо шести серій хворих [2], які перебували під спо-
стереженням із приводу синдрому VHL, що містили відомості про 236 випадків, 
наднирковозалозна локалізація феохромоцитоми мала місце в 90 %, парагангліо-
ми спостерігали в 10–19 %. Двосторонні пухлини виявили в 44 % хворих, і лише 
у 3 % вони були злоякісними. Середній вік виявлення пухлини становив 29 років. 
Першим проявом синдрому VHL феохромоцитома була у 30–55 % випадків.

 Нейрофіброматоз 1-го типу (NF1) являє собою генетично зумовлене захво-
рювання, що успадковується за аутосомно-домінантним типом. Характерні ознаки 
даного захворювання у вигляді нейрофібром були відомі, починаючи з ХIII ст. Де-
тально вперше його описав у 1882 р. німецький патолог F. von Recklinhausen, і з цьо-
го часу хвороба носить його ім’я – von Recklinghausen disease (Neurofibromatosis-1 
– NF1). У 1956 р. F. Crough встановив спадкову природу захворювання [58].

 Поширеність NF1 становить один випадок приблизно на 3000–4000 людей. 
Для його клініки характерна поява по ходу периферичних нервів множинних, спо-
чатку дрібних, з тенденцією до росту, щільних, болючих вузликів – нейрофібром. 
Іншою патогномонічною ознакою є виникнення на шкірі вогнищ (плям) пігмента-
ції, які мають світло-коричневе забарвлення, що отримало назву “кава з молоком” 
(café a lait). Ще однією характерною шкірною ознакою є поява в аксилярних та 
пахових ділянках пігментації типу “ластовиння”. Нейрофіброми при NF1 бувають 
доброякісними та злоякісними, локалізація їх найрізноманітніша. Це можуть бути 
новоутворення у зоровому нерві (оптична гліома), гамартома райдужної оболон-
ки, пухлини з оболонок шийних і поперекових спінальних та інших нервів. Як су-
путні захворювання діагностують мієлогенну лейкемію, стеноз ниркової артерії, 
деформації кісток гомілки, викривлення хребта, затримку розумового розвитку в 
дітей. Розрізняють два типи синдрому NF1. Перший характеризується наявністю 
переважно нейрофібром периферичних нервів, другий – центральних. Феохромо-
цитома має місце при першому типі синдрому. Діагноз синдрому NF1 встановлю-
ють здебільшого клінічно, виявивши одномоментно щонайменше дві й більше з 
перелічених ознак. Вони можуть зустрічатися в будь-яких поєднаннях, але жодна 
з них, взята окремо, не є достатньою для верифікованого діагнозу, навіть за наяв-
ності плям кольору “кави з молоком”, які спостерігають у 99 % хворих [18, 21, 22, 
27, 28, 53, 59–62].

Ген синдрому NF1 локалізується на хромосомі 17q11.2 та складається з 51 ек-
сону. Він кодує білок нейрофібромін, що експресується переважно у нерво-
вій системі та є супресором клітинної проліферації за допомогою інактивації 
RAS-білків. Мутація гена NF1 призводить до активації PI3K/AKT/mTOR сиг-
нального каскадного шляху, що контролює ріст та розвиток клітин. Інактивація 
гена туморсупресора та його білка – нейрофіброміну спричиняє зниження рівня 
останнього та  диспластичну або неопластичну проліферацію клітин [11, 27, 60, 
63–66].

 Феохромоцитому при синдромі NF1 спостерігають рідко – трохи більше 1–2 % 
випадків, але приблизно в 5 % хворих з феохромоцитомою він має місце. За да-
ними аутопсії, феохромоцитому при синдромі NF1 виявляють у 13 % випадків. 
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Її спостерігають однаково часто у чоловіків та жінок, середній вік презентації – 
42 роки, в дітей діагностують дуже рідко. У 20 % випадків вона буває безсимп-
томною. Виділяють два типи синдрому NF1: перший – з нейрофіброматозом пе-
риферичних нервів, другий – центральних. При другому типі феохромоцитома не 
трапляється. Симптоматика феохромоцитоми при синдромі NF1 істотно не від-
різняється від такої при спорадичних пухлинах. Пухлини бувають одно- і двосто-
ронніми, секретують адреналін та норадреналін, злоякісні виявляють у 6–12 % 
хворих. До 90 % пухлин локалізуються у надниркових залозах. Оскільки феохро-
моцитома найрідше зустрічається серед зазначених спадкових синдромів, багато 
дослідників вважає зайвим скринінг за наявності синдрому NF1. Однак, якщо у 
хворих спостерігають артеріальну гіпертензію та/або деякі інші клінічно підозрілі 
симптоми, пошук феохромоцитоми є обов’язковим [59, 63, 64, 66–69].

 Сімейна позасиндромна феохромоцитома/парагангліома. Мутації генів сімей-
ства сукцинатдегідрогенази є сприятливими для розвитку спадкової феохромоци-
томи/парагангліоми сімейного типу. Це означає, що пухлини виникають ізольо-
вано в окремих сім’ях, без елементів множинних пухлинних синдромів, про які 
сказано вище. Відомі чотири гени SDH – субодиниці A, B, C, D. У порядку зна-
чущості ген SDHD (ген парагангліоми 1 – Pgl-1) розміщений на хромосомі 11q23 
і кодує невелику субодиницю цитохрому b. Ген SDHB (Pgl-4) локалізований на 
хромосомі 1p35 і представляє залізисто-сірчаний білок. Ген SDHC (Pgl-3) лока-
лізований на хромосомі 1q23 і кодує велику субодиницю цитохрому b. Ген SDHA 
(Pgl-2) розміщений на хромосомі 5p15 і кодує флавопротеїн. Залізисто-сірчаний 
білок та білок флавопротеїн фіксуються на внутрішній мітохондріальній мембрані 
[4, 9, 11, 60, 70–74].

Гени SDH кодують чотири субодиниці мітохондріального комплексу II, пов’я-
заного з ланцюжком транспорту електронів та циклом Кребса. Комплекс II ка-
талізує окиснення сукцинату в фумарат (SDH) і переносить електрони, що ви-
вільнилися, через флавінаденіндинуклеотид і скупчення залізисто-сірчаного білка 
SDHB (коензим Q) [60, 72–74]. 

Коензим Q взаємодіє із цитохромом b та сприяє перенесенню електронів з 
мітохондріального комплексу I/II на комплекс III. Таким чином, дисфункція мі-
тохондріального комплексу II спричиняє погіршення окисних процесів, що супро-
воджуються активацією процесів гіпоксії [2, 72–75]. Оскільки мітохондрії беруть 
участь у процесах апоптозу шляхом вивільнення токсичних протеїнів, які активу-
ють каспази, висловлено припущення, що мутація генів SDH викликає пригнічен-
ня апоптозу, що призводить до розвитку феохромоцитоми [11, 65, 76, 77].

Мутації трьох із чотирьох генів SDH пов’язують із розвитком сімейних і не-
сімейних парагангліом, рідше – адреналових феохромоцитом (SDHB, SDHD) та 
парасимпатичних парагангліом (SDHB, SDHC, SDHD). Мутація зі зсувом рамки 
зчитування, міссенс-мутація та нонсенс-мутація визначаються в різних варіантах 
гена SDH. Останнім часом встановлено, що в 4–12 % випадків спорадичних фео
хромоцитом мають місце мутації генів SDHD та SDHB, але в жодному з них не 
спостерігають мутацій гена SDHC. Нещодавно було описано випадки, які супро-
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воджувалися великою спадковою делецією мітохондріального комплексу II суб
одиниць SDHB та SDHD [8, 60, 78–82].

 Існує виражена залежність між наявністю мутацій генів SDHD і SDHB та розвит-
ком позанаднирковозалозних багатофокусних феохромоцитом [77, 79]. Крім того, пе-
редбачається, що мутації гена SDHB асоціюються зі злоякісною феохромоцитомою, 
частіше в молодих осіб [83–85]. Пенетрантність генів SDH остаточно не з’ясовано, 
але є дані, що в деяких носіїв пухлини фокуси феохромоцитів не виникають [73]. До 
того ж, відмінності щодо термінів появи феохромоцитоми в різних вікових групах, 
наявності множинних чи солітарних пухлин, черевної або позачеревної локалізації 
серед носіїв мутацій генів SDH можуть відображати рівень їх експресії.

 Численні огляди, в яких описано досвід окремих клінік і наведено дані на-
ціональних регістрів, широко висвітлюють генетичні та клінічні характеристи-
ки хромафінних пухлин, розвиток яких буває зумовлений мутаціями генів SDH, 
особливо з урахуванням їх молекулярних характеристик, локалізацій, злоякісного 
потенціалу. Ідеться про те, що успадкування їх відбувається за аутосомно-домі-
нантним принципом, з різним ступенем пенетрантності. Переважно у хворих із 
цими варіантами мутацій розвиваються множинні позанаднирковозалозні пара-
гангліоми, рідше – адреналові феохромоцитоми, відносно рідко – злоякісні, за ви-
нятком групи з мутаціями SDHB (Pgl-4).

 Узагальнені характеристики окремих груп спадкових хромафінних пухлин, 
зумовлені мутаціями генів сімейства SDH, можуть бути представлені таким чи-
ном [60, 86–92]. У структурі хромафінних пухлин приблизно 8,4–10,0 % випад-
ків феохромоцитоми/парагангліоми викликані мутаціями гена SDHB (Pgl-4). 
Середній вік хворих на момент діагностики становить 30 років. До 40 років клі-
нічну симптоматику спостерігають у 45 % пацієнтів. Феохромоцитоми зазвичай 
діагностують раніше, ніж парагангліоми. Пенетрантність цих пухлин становить 
22–24 % до 60 років і приблизно 30 % – до 80. Мутації гена SDHB призводять до 
більш частого розвитку злоякісних парагангліом, рідше – доброякісних парасим-
патичних парагангліом голови та шиї. Локалізація пухлин включає майже всі зони 
скупчення хромафінної тканини: 25–30 % – парасимпатичні парагангліоми голови 
та шиї, 60–80  % – симпатичні парагангліоми середостіння і черевної порожни-
ни. Наднирковозалозні феохромоцитоми становлять близько 11–20 %. Пухлини 
нерідко бувають множинними (20–25 %), у 30–70 % хворих вони злоякісні. Біль-
шість пухлин секретує норадреналін, і лише близько 10 % є гормонально-неактив-
ними або продукують дофамін. Перебіг і тяжкість захворювання більшою мірою 
визначаються злоякісністю та поширеністю пухлини, ніж гіперкатехоламінемією. 
Через дофамінергічний характер секреції перебіг захворювання агресивніший. 
Як супутні захворювання у пацієнтів з мутаціями гена SDHB можуть розвинути-
ся світлоклітинний рак нирки (14 %), стромальні пухлини шлунково-кишкового 
тракту (2 %), папілярний рак щитоподібної залози, аденома гіпофіза, тріада Кар-
нея. Аналіз шести серій спостережень, який включав відомості про 378 хворих із 
хромафінними пухлинами, зумовленими мутаціями гена SDHB, дозволив отрима-
ти відносно об’єктивну картину з огляду на обсяг клінічного матеріалу [2]. В 78 % 
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пацієнтів спостерігали парагангліоми (71 % – симпатичні, 24 % – парасимпатичні, 
21 % – множинні), у 25 % – солітарні адреналові феохромоцитоми. Пухлини були 
злоякісними у 31 % хворих. Середній вік маніфестації становив 33 роки, пенет
рантність – 77 % до 50 років.

 Пухлини, зумовлені мутаціями гена SDHD (Pgl-1), становлять 5–6 % загально-
го пулу хромафінних новоутворень. Вони зазвичай бувають представлені множин-
ними, доброякісними парасимпатичними парагангліомами, насамперед голови та 
шиї (до 60–80 %), рідше – симпатичними екстраадреналовими парагангліомами 
(20–22 %), пухлинами надниркових залоз (12–15 %). У 60–65 % випадків пухли-
ни бувають множинними, у 2–7 % – злоякісними. Вік презентації становить 28–
36  років. Пенетрантність до 30 років досягає 48–50 %, до 50–60 років – 70–85  %. 
Як супутні захворювання діагностують рак нирки (8 %), рідко – елементи тріа-
ди Карнея, аденому гіпофіза [2]. У 92 % пацієнтів розвиваються парагангліоми 
(22  % – симпатичні, 84 % – парасимпатичні). У 56 % випадків пухлини множинні, 
в 4 % – злоякісні. Середній вік презентації становить 35 років. Пенетрантність – 
86  % до 50 років.

Мутації гена SDHC (Pgl-3) спостерігають рідко (1–2 %). Зумовлені ними 
пухлини в основному бувають представлені солітарними, доброякісними пара-
симпатичними парагангліомами голови і шиї (60–80 %), набагато рідше – сим-
патичними, головним чином, середостіння, дуже рідко – адреналовими феохро-
моцитомами. Кількість власне наднирковозалозних феохромоцитом становить 
3–4 %. Приблизно 20 % пухлин бувають гормонально-активними, секретують 
переважно норадреналін. Злоякісними вони є рідко (1–2 %). Презентацію кліні-
ки частіше спостерігають у віці в середньому 38 (17–70) років. Пенетрантність 
дорівнює 25–28 % до 70 років. Серед супутніх захворювань рідко спостерігають 
карциноми нирки, елементи тріади Карнея, аденому гіпофіза. У групі з 42 хворих 
з пухлинами, зумовленими мутаціями гена SDHC, у всіх виявили парагангліоми 
(93 % – парасимпатичні, 7 % – симпатичні) [2]. Усі пухлини були доброякісними, 
в 17 % хворих – множинними. Адреналових пухлин не виявили. Середній вік пре-
зентації становив 43 роки.

 Мутований ген SDHA виявляють менш ніж в 1 % хворих з феохромоцитомою/
парагангліомою (Pgl-5). Пухлини є гормонально-активними, дуже рідко – злоякіс-
ними. До 70 % бувають представлені парасимпатичними парагангліомами голови 
і шиї, приблизно 17 % – симпатичними середостіння і 13 % – наднирковозалозни-
ми. Пенетрантність їх не перевищує 10 % до 70 років. Середній вік пацієнтів на 
момент діагностики – 43 роки. Синдром може поєднуватися з ювенільною, некро-
тизуючою енцефалопатією Лея і стромальними пухлинами шлунка.

Нещодавно було відкрито кілька нових генів, мутації яких можуть стати при-
чинами розвитку спадкових феохромоцитом/парагангліом. До них належать гени 
TMEM127, MAX, HJF2A, EGLN1/PHD2. Зокрема, мутації гена MAX виявляють 
менше ніж в 1 % хворих з феохромоцитомою/парагангліомою. Ген розташова-
ний на короткому плечі хромосоми 14, його мутації можуть викликати розвиток 
двосторонніх феохромоцитом, які у 25 % випадків бувають злоякісними. З неве-
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ликої кількості описаних хворих у 86 % випадків спостерігали наднирковозалозні 
феохромоцитоми, у 14 % – у середостінні та заочеревинному просторі. Вік пре-
зентації становив у середньому 33 (13–58) роки. Мутації гена TMEM127, розта-
шованого на довгому плечі хромосоми 2, сприяють появі одно- та двосторонніх 
адреналових феохромоцитом (до 90 %), злоякісних (в 1–2 % випадків), що про-
дукують адреналін, норадреналін, а також парагангліом голови та шиї. Усього до 
цього часу відомий 21 ген, мутації яких можуть спричинити виникнення хрома-
фінних пухлин. У таблиці 8.2 наведено ​​коротку зведену характеристику генетично 

Таблиця 8.2. Генетична характеристика спадкової феохромоцитоми/
парагангліоми

Ознака 

Ген

RET 
17q1.2 

VHL 
10q11.2 

NF1 
3p25-26 

SDHB
1p36.13 

SDHD
11q.23 

SDHC
1q23.3

Частота мутації, % 3–5 2–9 2–4 2–7 3–5 <0,1

Феохромоцитома/
парагангліома, %

30–60 7–20 0,1–5,5 37–77 34–80 <1

Злоякісний 
потенціал

 <5 <10 <12 24–70 <5 <5

Спосіб передачі А–Д А–Д А–Д А–Д А–Д А–Д

Вік, роки 32–39 16–30 40–43 34 26,0–31,2 41–46

Основний тип 
секреції

АД НАД АД+НАД НАД НАД –

Частота Н/поза Н, 
%

97–
100/<3 

92/17 94–100/<6 42/58 86/57 2/100 

Локалізація

Надниркові залози 2-СТ 2-СТ 2–СТ 2-СТ 2–СТ 2–СТ

Позанаднирково-
залозна

– Черевна 
порожнина, 

середостіння 

– Черевна 
порож-

нина 

Голова, 
шия

Середо
стіння

Частота 3–5 2–9 2–4 2–7 3–5 <0,1

Мультифокальні, % 65 55 12 12 48 11

Парагангліоми 
голови, шиї, %

<1 <1 0 47 84 100

Примітка. А-Д – аутосомно-домінантний; АД – адреналін; НАД – норадреналін; 2-СТ – 
двосторонні. 
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зумовлених феохромоцитом/парагангліом. Цифрові розбіжності деяких показни-
ків можна пояснити наявністю численних робіт, автори яких на основі різних за 
обсягом даних робили ті чи інші висновки про характеристики аналізованої па-
тології. Узагальнені генетичні характеристики спадкових форм феохромоцитоми/
парагангліоми наведено в таблиці 8.2.

Генетика спорадичних феохромоцитом. Скринінгові дослідження та довго-
строковий контроль. Генетичні дослідження хворих з феохромоцитомою/пара-
гангліомою дозволили виявити мутації низки генів у носіїв спорадичних пухлин 
без ознак спадкових синдромів чи приналежності до сімейних варіантів. Частота 
таких знахідок досягає 30–35 % [4, 9, 17, 22, 34, 93–96]. При використанні методу 
порівняльної геномної гібридизації у хворих виявлено різні варіанти хромосомних 
порушень, що дозволило вважати за можливе оцінити їх роль у патогенезі спора-
дичних та злоякісних пухлин. Показано, що найчастіше при спорадичних феохро-
моцитомах відбуваються втрати у відділах хромосом 1p11-p32 (86 %), 3q (54 %), 
6q (35  %), 3p, 17p (31 %), 11q (28 %) та придбання – 9q (38 %), 17q (31 %). Відмін-
ностей між наднирковозалозними та позанаднирковозалозними феохромоцитома-
ми не виявили. Малігнізація чітко асоціювалася з делецією хромосом 6q (60 %, при 
доброякісних – 21 %) і хромосоми 17p (50 % – злоякісні, 21 % – доброякісні). Було 
висловлено припущення, що гени-супресори на хромосомах 1p та 3q беруть участь 
у ранніх стадіях туморогенезу, а делеція хромосом 6q та 17p сприяє малігнізації. 
Збільшення хромосоми 11q13, яке раніше асоціювалося з процесами метастазу-
вання різних пухлин, можливо, відображає вищий злоякісний потенціал позанад-
нирковозалозних феохромоцитом порівняно з наднирковозалозними. Нещодавно 
встановлено, що втрату 8p22/23 було виявлено ​​у 62 % пухлин. Це дозволяє припус
кати, що дана частина містить гени, які беруть участь у патогенезі феохромоцито-
ми. І  нарешті, втрата в хромосомі 11p14/15, що містить ген IGF2, передбачає його 
участь у патогенезі феохромоцитоми у складі синдрому VHL.

Отримані дані повертають до запитання, чи слід проводити генетичні до-
слідження у всіх випадках виявлення феохромоцитоми/парагангліоми. Так, 
С. Jimenez та ін. в огляді, що включає дані кількох серій досліджень, зазначили, 
що генні мутації виявлено у 20 % хворих з нібито спорадичною феохромоци-
томою [34]. Після виключення випадків двосторонніх багатофокусних пухлин, 
які, з більшою ймовірністю, могли бути спадковими, ця цифра скоротилася до 
17 %, зокрема, 5,04 % – мутації гена VHL, 6,38 % – Pgl-4, 3,72 % – Pgl-1, 1,55 % 
– RET. У вищезгаданій роботі Н. Neumann та ін. ідеться про те, що мутації генів 
VHL, RET, SDHD, SDHB були наявні в 66 (24 %) із 271 хворого з феохромоци-
томою/парагангліомою без ознак синдромної або сімейної приналежності [1]. У 
серії із 71 пацієнта при обстеженні 59 осіб мутації виявили у 8 (13,6 %) випадках 
[35]. У групах спадкових та спорадичних пухлин відмінностей за статтю, віком, 
розмірами новоутворень не спостерігали, але двосторонні та рецидивні пухлини 
частіше мали місце у групі спадкових. За даними Американського товариства 
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ендокринологів, що узагальнили відомості про 5031 випадок “спорадичної фео
хромоцитоми”, які було включено в 31 дослідження, різні варіанти генних му-
тацій виявили в 11–13 % хворих [97–102]. На сьогодні сумарна можлива спад-
кова схильність до розвитку хромафінних пухлин визначається у 20–35 %, що 
змушує розширювати показання до проведення генетичних досліджень у таких 
пацієнтів [4, 9, 22, 60, 67].

Через встановлення факту, що до однієї чверті й навіть третини пухлин хро-
мафінної тканини мають спадковий характер і приблизно в дещо меншої кіль-
кості хворих із спорадичною феохромоцитомою/парагангліомою визначаються 
різноманітні генні мутації, виникла необхідність ідентифікації цих новоутворень 
з метою можливо ранньої діагностики, лікування та забезпечення ефективного 
довгострокового спостереження. Іншим важливим аспектом є пошук і виявлення 
мутантних генів у родичів хворих зі спадковими формами феохромоцитоми для 
проведення регулярного спостереження та раннього виявлення форм патології, 
зумовлених мутаціями тих чи інших генів, носіями яких вони є. При синдромних 
варіантах феохромоцитоми виявлення відповідних мутацій дозволяє передбачити 
розвиток інших компонентів цих синдромів і забезпечити їх своєчасну діагности-
ку та лікування. І навпаки, виявлення характерних мутацій, що супроводжують 
окремі компоненти даних синдромів, дасть можливість передбачати ранній розви-
ток феохромоцитоми/парагангліоми.

З огляду на досить високу частоту випадків спадкової феохромоцитоми, ви-
никає природне запитання, як визначити їх генетично зумовлене походження та 
диференціювати від спорадичних пухлин. Ідеальним варіантом було б проведен-
ня всім хворим з діагностованою феохромоцитомою/парагангліомою генетичного 
тестування, що включає дослідження близько двох десятків генів, мутації яких 
призводять до розвитку цих пухлин. Такої точки зору дотримується багато до-
слідників, але не менша частина висловлює незгоду. Наприклад, у Рекомендаціях 
American Society of Clinical Oncology пропонується виконувати генетичне тесту-
вання всім хворим з діагностованою феохромоцитомою/парагангліомою [60]. Од-
нак слід врахувати, що процедура дорога, займає багато часу і велика кількість 
методик просто не доступна у значній частині лабораторій, у тому числі в Україні. 
Альтернативою є пропозиція піддавати генетичному тестуванню хворих з певним 
ризиком розвитку спадкової феохромоцитоми. Прийнявши цю думку, необхідно 
відповісти на запитання, які саме гени або їх групи підлягають дослідженню в 
тих чи інших випадках феохромоцитоми/парагангліоми з певною клінічною кар-
тиною, підозрілих щодо спадкового походження, тобто визначити показання до 
проведення даних досліджень.

У клінічній практиці на цей час склалися певні показання до виконання дослі-
джень з метою пошуку спадкових випадків хромафінних пухлин, але впорядко-
вані схеми обстеження відсутні. До факторів і ознак, що дозволяють припустити 
спадковий характер феохромоцитоми/парагангліоми, належать двосторонні або 
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множинні позанаднирковозалозні симпатичні парагангліоми голови та шиї, зло
якісні й рецидивні пухлини, вік хворих менше 45 років, випадки феохромоцито-
ми в сім’ї, наявність ознак одного з описаних вище спадкових синдромів чи його 
окремих елементів. Украй важливим є особистий та сімейний анамнез пацієнта. 
За відсутності у членів сім’ї підтвердженої феохромоцитоми/парагангліоми підоз-
рілими є випадки раптової смерті, які важко пояснити попередніми кардіоваску-
лярними порушеннями. Характерні для цих пухлин клінічні ознаки у хворого або 
членів його сім’ї можуть орієнтовно вказувати на необхідність дослідження “при-
чинного” гена. З огляду на те, що у 35–40 % дітей феохромоцитома має спадкове 
походження, їм, майже всім, показане широке генетичне обстеження. Пухлини в 
молодих осіб із більшою ймовірністю, ніж у людей похилого віку, є спадковими. 
Локалізація пухлини, наявність метастазів, тип секреції дають змогу вибрати від-
повідні генетичні тести.

Хворі з ознаками описаних вище спадкових синдромів або члени їх сімей з під-
твердженою наявністю останніх підлягають обстеженню з метою пошуку генних 
мутацій: VHL, RET, NF1, HIF-2a. Наприклад, наявність у пацієнта з феохромо-
цитомою гемангіобластоми, характерної для синдрому Хіппель-Ліндау, або ме-
дулярного раку щитоподібної залози, який спостерігають при синдромі МЕН-2, 
спонукає досліджувати гени VHL і RET відповідно. Виявлені мутації відповід-
них генів підтверджують спадковий характер пухлини. Через наявність при фео
хромоцитомі висипу на шкірі в міжлопатковому просторі виникає підозра щодо 
мутації гена RET. Позанаднирковозалозні симпатичні абдомінальні й торакальні 
парагангліоми частіше асоціюються з мутаціями генів SDHB, SDHD, VHL. Па-
расимпатичні пухлини голови та шиї, особливо множинні, найчастіше бувають 
зумовлені мутаціями генів SDHD та SDHB, рідше – VHL, SDHC. За відсутності 
цих мутацій буває доцільним вивчення гена SDHAF2. Понад 30 % злоякісних фео
хромоцитом асоціюються з мутаціями гена SDHB. У разі негативного результату 
можна рекомендувати дослідження генів VHL, NF1, SDHD, MAX. У деяких ви-
падках вибіркове генетичне тестування може прискорити та здешевити процес 
діагностики. Наприклад, при синдромі Хіппель-Ліндау, асоційованому з феохро-
моцитомою, серед перших відбуваються мутації в кодоні 167 гена VHL.

Встановлення спадкового походження феохромоцитоми/парагангліоми дозво-
лило чіткіше здійснювати діагностику, планувати лікування, визначати прогноз та 
проводити довгострокове спостереження. Це стосується як хворих, так і їх роди-
чів. У випадках феохромоцитоми на основі мутації гена RET (синдром МЕН-2) і в 
разі виявлення такої мутації у когось із родичів пацієнта є підстави для виконання 
профілактичної тиреоїдектомії, враховуючи 100 % пенетрантність медулярного 
раку при цьому синдромі. Високий ризик розвитку злоякісних пухлин, асоційо-
ваних з мутаціями гена SDHB, є приводом для проведення більш ретельного спо-
стереження за такими хворими з метою можливої ​​ранньої діагностики злоякісної 
феохромоцитоми та попередження розвитку метастазів.
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Встановлення спадкового походження хромафінної пухлини передбачає про-
ведення довічного нагляду за хворим після її хірургічного видалення. Обстежен-
ню і спостереженню підлягають і родичі хворого, в яких виявляють відповідні 
генні мутації. Спостереження є комплексним і включає виконання, поряд із клі-
нічним, низки гормональних та візуалізуючих досліджень через певні проміжки 
часу. Результати обстеження дають змогу вже в ранній період виявляти ознаки 
рецидивів у оперованих хворих, а щодо родичів з мутаціями вживати необхідних 
лікувально-профілактичних заходів. Пацієнтам із синдромними феохромоцито-
мами необхідно періодично проводити діагностичні дослідження, спрямовані 
на пошук компонентів відповідних синдромів. Це медулярний рак щитоподібної 
залози, гіперпаратиреоз, хвороба Гіршпрунга при синдромі МЕН-2. При синдро-
мі Хіппель-Ліндау супутніми є карцинома нирки, гемангіобластоми сітківки та 
центральної нервової системи, рак нирки, деякі пухлини підшлункової залози. 
Супутні при феохромоцитомі складові нейрофіброматозу 1-го типу (нейрофібро-
ми шкіри, внутрішніх органів, пігментні зміни шкіри, райдужної оболонки), як 
правило, лікуванню не підлягають. При позасиндромній сімейній феохромоци-
томі на основі мутацій генів сімейства SDH слід пам’ятати, що за мутації гена 
SDHB можливий розвиток карциноми нирки та гастроінтестинальних стромаль-
них пухлин. Останні можуть мати місце при мутаціях генів SDHD і SDHC. Слід 
зазначити, що феохромоцитома/парагангліома, в міру поширеності хромафінної 
тканини в організмі, є пухлиною підвищеного ризику рецидиву, який зростає при 
її злоякісному характері. Така ситуація виникає не лише при спадкових, а й спо-
радичних пухлинах.

Більшість гормоносекретувальних феохромоцитом/парагангліом, незалежно 
від їх походження (спорадичні або спадкові), підлягає хірургічному лікуванню 
за відсутності деяких протипоказань. Після операцій, особливо щодо спадкових 
пухлин, існує певний ризик розвитку рецидивів чи появи метастазів, зокрема за 
наявності мутацій генів групи SDHB. У зв’язку з цим, актуальним є питання орга-
нізації та проведення довгострокового спостереження за такими хворими.

Через певні проміжки часу рекомендують проводити клінічне обстеження та-
ких пацієнтів з обов’язковим контролем артеріального тиску та досліджувати рі-
вень катехоламінів та їх метаболітів у крові й сечі. У разі зростання рівня останніх 
показане виконання візуалізуючих досліджень (комп’ютерна і магнітно-резонанс
на томографія, сцинтиграфія). Таке спостереження буває невизначено тривалим, 
іноді – довічним. Приблизний перелік заходів, необхідних для обстеження і спо-
стереження хворих, оперованих із приводу спадкових варіантів феохромоцитоми/
парагангліоми, а також їх обсяг та послідовність знайшли відображення в числен-
них схемах, які пропонують різні автори [4, 9, 11, 25, 27, 61, 91, 95, 102, 103]. Одну 
з них наведено ​​нижче (табл. 8.3). Таку схему рекомендовано для довгостроково-
го спостереження за хворими груп ризику з певними генними мутаціями, в яких 
може виникнути феохромоцитома/парагангліома.
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Відкриття в останні десятиріччя певних форм ендокринної патології, які ма-
ють спадковий характер, сприяло формуванню нових, поглиблених знань про ха-
рактер низки захворювань, зокрема пухлин хромафінної тканини. Результатом 
стало формування уточнених уявлень про їх етіопатогенез і клінічні характерис
тики, що, у свою чергу, дозволило розробити нові та розширити відомі діагнос-
тичні й лікувальні підходи для цього складного розділу ендокринної патології.
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Хірургічне лікування
феохромоцитоми/парагангліоми

9.1. Основні види операцій. Показання 
та протипоказання

Хірургія хромафінних пухлин має майже сторічну історію. У 1926 р. 
відомий швейцарський хірург C. Roux та його американський колега 
Ch.  Mayo з інтервалом у 8 місяців, у лютому та жовтні, вперше успішно 
видалили феохромоцитому. Перші три операції у колишньому СРСР ви-
конали в 1940 р. хірурги С. І. Спасокукоцький, А. Н. Бакулєв та О. В. Ні-
колаєв. Відтоді цей напрямок ендокринної хірургії почали успішно роз-
вивати. Було розроблено та постійно вдосконалювали методики операцій, 
знеболювання, методи інтенсивної терапії, реабілітації хворих.

Необхідність проведення оперативного втручання з приводу феохро-
моцитоми висуває перед хірургом ряд тактико-технічних завдань, що 
підлягають розгляду і виконанню до, під час та після операції. До них 
належать: вибір оптимального доступу, оцінка виявлених операційних 
знахідок, визначення обсягу та можливості успішного проведення і за-
вершення втручання, забезпечення його радикальності, технічне вико-
нання операції, попередження можливих ускладнень та пошук способів 
їх усунення. Усі ці питання вирішують залежно від природи пухлини 
(доброякісна/злоякісна), локалізації, розмірів, поширеності, топографо- 
анатомічних взаємозв’язків з навколишніми органами та магістральними 
судинами, загального стану і віку хворого, наявності супутньої патології, 
досвіду та кваліфікації хірурга, який оперує.

Розділ 9
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Операції на надниркових залозах належать до складних, важкоздійсненних для 
хірурга і нелегко переносимих хворими з позицій їх безпеки, ведення інтра- та 
післяопераційного періодів. Складність і тяжкість операцій із приводу феохро-
моцитоми, крім технічних особливостей, можна пояснити станами судинної не-
стабільності, що нерідко їх супроводжують, з розвитком виражених кардіоваску-
лярних і метаболічних розладів, особливо ускладнень артеріальної гіпертензії, та 
ряду супутніх патологічних синдромів, які описано в розділі 4. Усі вони повинні 
бути виявлені та, за можливості, компенсовані у процесі передопераційної підго-
товки. Сама операція ставить підвищені вимоги до організму хворого у зв’язку з 
частими гіпертензивними кризами, що виникають, купірування яких є складним 
завданням. Через недосконалість компенсаторних механізмів такі операції погано 
переносять діти та особи похилого віку. 

Перелік негативних моментів збільшується при злоякісних поширених гіпер-
васкулярних пухлинах великих розмірів з ознаками інвазії у навколишні тканини, 
судини, органи з наявністю метастазів. Існують два основних типи оперативних 
втручань на надниркових залозах: традиційні операції, які виконують відкритим 
методом з одного з численних і відомих доступів, та ендоскопічні операції, які 
проводять закритим способом за допомогою спеціальної апаратури й інструмен-
тарію через різні міні-доступи. З відкритих операцій власне і розпочиналася хі-
рургія надниркових залоз. Протягом десятиліть розробляли доступи до наднир-
кових залоз, пропонували та вдосконалювали різні технічні прийоми видалення 
залоз і пухлин, що виходять з них, методики попередження та лікування інтра- і 
післяопераційних ускладнень. Ці види оперативних втручань не втратили своєї 
значимості досі, оскільки існує значна кількість випадків хірургічної адреналової 
патології, при яких відкриті операції є методом вибору.

Ендоскопічна хірургія надниркових залоз виникла і набула поширення про-
тягом останніх кількох десятиліть, точніше з 1992 р., коли американські хірурги 
M.  Gagner та ін. виконали перші ендоскопічні операції щодо феохромоцитоми і 
синдрому Кушинга [1–3]. Основний принцип ендоскопічної адреналектомії по-
лягає в тому, що шляхом інсуфляції вуглекислого газу в черевну порожнину або 
заочеревинний простір створюється штучний пневмоперитонеум чи пневмопери-
нефрос. Далі у певних точках передньої або бічної стінки живота чи в ділянці ни-
рок через невеликі розрізи до 1,0–1,5 см у черевну порожнину або заочеревинний 
простір вводять 3–4 троакари. Через них проводять спеціальні інструменти для 
адреналектомії, освітлювальний пристрій, відеокамеру. Остання дозволяє проек-
тувати внутрішньопорожнинні зображення на телеекран. За допомогою маніпуля-
торів, що є “продовженням рук” хірурга, видаляють надниркову залозу з пухли-
ною. Залежно від локалізації, розмірів пухлини з метою забезпечення доступу до 
неї за показаннями виконують додаткові маніпуляції: справа – на печінці, нирці, 
нижній порожнистій вені, кишечнику, зліва – на селезінці, підшлунковій залозі, 
кишечнику. В більшості сучасних клінік, що займаються хірургією надниркових 
залоз, даний вид операцій став “золотим стандартом” хірургічного лікування 
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адреналової патології. За минулі 25 років досягнення в цій галузі знайшли своє 
відображення в багатьох сотнях монографій, статей, посібників. Проте не втрати-
ли свого значення класичні відкриті операції [4–10].

Крім цих двох основних видів операцій на надниркових залозах, існує ком-
бінований підвид, що поєднує елементи відкритої операції та прийоми ендо-
скопічних втручань. Його використовує обмежена кількість клінік, і остаточної 
думки про нього не склалося. Окремо слід згадати про ще один вид втручань на 
надниркових залозах, які належать до розділу інтервенційної радіології, – міні-
інвазивні. Суть їх полягає в деструкції надниркової залози (пухлина, метастаз) 
за допомогою низки технічних пристроїв та засобів. Процедури виконують шля-
хом зовнішнього дистанційного, пункційного або ендоваскулярного підведення 
до пухлини електромагнітних, ультразвукових коливань, склерозуючих засобів, 
засобів кріовпливу, лазерного, термоелектричного випромінювання, ендоваску-
лярної емболізації судин, що живлять пухлину. Метою їх є часткова або повна 
девіталізація пухлини, пригнічення її гормональної активності, що буває необ-
хідним при підготовці до операції чи в тих випадках, коли останньої не можна 
провести. Така процедура може бути й остаточним методом лікування невеликих 
феохромоцитом/парагангліом.

Наявність двох основних видів операцій на надниркових залозах – відкритих та 
ендоскопічних визначає роздільний вибір показань та протипоказань до викорис
тання кожного з них, а також відмінності тактичних підходів і техніки виконання.

Показанням до проведення відкритих операцій є встановлений діагноз фео
хромоцитоми/парагангліоми. Відкриті операції рекомендують при пухлинах ве-
ликих розмірів, особливо з ознаками інвазії у навколишні органи та судини, на-
явністю регіонарних метастазів. Виняток можна зробити для нечастих випадків, 
коли фізичний стан хворого не дозволяє виконати відкриту операцію. Наявність 
поширеної пухлини та віддалених метастазів у певних випадках може бути про-
типоказанням до проведення оперативного втручання. У хірургії існує категорія 
“розвантажувальних” операцій (debulking surgery). При феохромоцитомі, за не-
можливості видалити її повністю, “розвантажувальна” операція дає можливість 
видалити певну частину пухлини і, тим самим, зменшити її гормональну ак-
тивність. Очевидно, цьому сприятиме часткове або повне видалення метастазів 
у поєднанні з неповною резекцією пухлини чи без неї. За певної локалізації їх 
видалення також може сприяти відновленню прохідності кишечника, сечовода, 
нижньої порожнистої вени, зменшенню болю при кісткових локалізаціях та ін. 
Паліативні операції в обов’язковому порядку повинні супроводжуватися радіоізо-
топною (в основному 131І-MIBG), дистанційною променевою, таргетною, хіміоте-
рапією. Збільшенню ефектів паліативних операцій сприяє застосування методик 
міні-інвазивних втручань.

Заслуговує на увагу ставлення до випадково виявлених хромафінних пухлин 
– інсиденталом, кількість яких досягає 4–5 % серед інших інсиденталом наднир-
кових залоз. Це випадково виявлені пухлини без ознак гормональної активності. 
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Вони підлягають хірургічному лікуванню. Хворі з доброякісними, гормонально-не-
активними пухлинами розміром до 3,0–4,0 см за відсутності ознак злоякісності 
можуть перебувати під наглядом. Деякі клініцисти додатково виділяють інтервал 
4,0–6,0 см як “сіру шкалу”, що допускає можливість маневру залежно від індиві-
дуальних обставин (вік і стан хворого, сумнівні ознаки малігнізації та ін.), але слід 
пам’ятати, що в міру збільшення розмірів пухлини ризик її злоякісності зростає.

У клінічній практиці в останні роки сформувалося поняття про синдром суб-
клінічної активності пухлин кори надниркових залоз, при яких зазвичай має міс-
це незначне підвищення рівня гормонів, що продукуються, але клінічні ознаки 
відсутні або виражені вкрай слабо. Щодо тактики стосовно них – оперувати чи 
спостерігати остаточної думки ще не склалося. Відносно феохромоцитоми цих 
питань взагалі не обговорювали. Певна частина феохромоцитом також може су-
проводжуватися невисокою секрецією катехоламінів, можливо, недостатньою, 
щоб викликати клінічні ознаки захворювання у повному обсязі. Зазвичай це неве-
ликі пухлини з мінімальним рівнем секреції гормонів. При виявленні серед інси-
денталом надниркових залоз феохромоцитоми із субклінічними ознаками чи без 
них і з незначно або помірно підвищеним рівнем катехоламінів таким хворим слід 
однозначно рекомендувати операцію незалежно від розмірів пухлини. Необхідно 
пам’ятати, що більшість феохромоцитом має нерегульовану і непередбачувану 
секрецію катехоламінів, і в будь-який момент їх мінімальний вміст у крові може 
різко змінитися з розвитком відповідної симптоматики, іноді критичної.

Викладені вище положення донедавна зберігали та зберігають свої позиції в 
хірургії надниркових залоз. В історичному аспекті відкриті операції з’явилися ра-
ніше і не втратили значення. Стосовно них повністю застосовується загальнохі-
рургічний закон – наявність пухлини є показанням до проведення операції.

Протипоказанням до виконання відкритих операцій, втім як і ендоскопічних, 
є загальний тяжкий стан хворого, що виключає можливість використання наркозу 
та проведення операції (виражені серцево-судинні порушення – нещодавно пере-
несений інфаркт міокарда, інсульт, тяжка серцево-судинна недостатність, ниркова 
недостатність та ін.). Слід зазначити, що частину таких хворих можна прооперу-
вати після відповідної підготовки. Інша група протипоказань визначається ступе-
нем поширеності первинної пухлини та наявністю віддалених метастазів. Перша 
позиція включає наявність пухлини, частіше великих розмірів, з великою інвазією 
у навколишні органи та судини (печінку, нирку, нижню порожнисту вену, аорту), 
з поширенням на діафрагму та середостіння. Однак і тут можуть бути винятки. 
На даний час разом із видаленням пухлини надниркової залози можливе виконан-
ня резекції ділянки печінки, пластики нижньої порожнистої вени, нефректомії, 
спленектомії, якщо вони втягнуті в пухлинний процес, навіть на значному протя-
зі. Тут слід ще раз згадати про “розвантажувальні” операції при феохромоцитомі.

Через появу альтернативних видів операцій на надниркових залозах – ендоско-
пічних природно виникають запитання, яким категоріям хворих вони можуть бути 
показані, які їх переваги та недоліки, в яких випадках їх проведення можливе, а 
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коли від них слід відмовитися. На сьогодні у всьому світі виконано багато тисяч 
ендоскопічних адреналектомій і практично доведено їх ефективність. Вони не по-
ступаються за радикальністю відкритим операціям та мають ряд переваг, таких, 
як: менша травматичність і краща переносимість хворими, менші тривалість та 
об’єм крововтрати, скорочення термінів стаціонарного лікування, рання реабілі-
тація хворих.

Показання до проведення ендоскопічних операцій на надниркових залозах за-
знали суттєвої еволюції в міру розвитку та вдосконалення даного методу лікуван-
ня. На сьогодні питання щодо них обговорюють практично в кожній публікації 
на цю тему. В перші роки були коливання від рекомендацій утриматися від да-
них операцій взагалі до переліку широкого кола захворювань, які могли б стати 
показаннями до їх виконання. Зокрема, деякі хірурги рекомендували ці операції 
переважно при гормонально-неактивних пухлинах надниркових залоз невеликих 
розмірів, інші – здебільшого при малих за розмірами гормонально-активних но-
воутвореннях із клінікою синдрому Кушинга, гіперальдостеронізму. Через наяв-
ність феохромоцитоми більшість хірургів заперечувала ендоскопічну адреналек-
томію. Це обґрунтовували небезпекою розвитку тяжких порушень гемодинаміки 
при накладенні пневмоперитонеуму, маніпуляціях на пухлині. Вважали, що лише 
при невеликих феохромоцитомах, з невисокою гормональною активністю, обме-
жено можна рекомендувати дані операції. Однозначно ендоскопічних операцій не 
радили проводити при злоякісних пухлинах. На даний час більшість підходів до 
виконання ендоскопічних операцій на надниркових залозах, у тому числі з при-
воду феохромоцитоми, переглянуто, й ендоскопічну адреналектомію, якщо вона 
технічно здійсненна, вважають показаною за будь-яких видів пухлин, включаючи 
злоякісні, незалежно від наявності або відсутності гормональної активності.

Доброякісні гормонально-активні пухлини, всі без винятку, після відповід-
ної підготовки можна прооперувати ендоскопічним методом. Обмеження поки 
що стосуються технічних можливостей видалення пухлин, більших 8,0–10,0 см. 
Злоякісні пухлини надниркових залоз також можна прооперувати цим методом. 
Регулювальними моментами є їх розміри, зазначені вище, та поширеність (ін-
вазія у навколишні структури). На сьогодні останній пункт також переглядають 
та допускають операції при обмеженій інвазії пухлини, іноді з резекцією діля-
нок прилеглих органів (печінка, нирка). Аналіз дев’яти серій лапароскопічних 
адреналектомій свідчить про можливість благополучного виконання операцій при 
пухлинах, більших 8,0 см, а в трьох з них – навіть до 13,0–14,0 см.

Показання до лікування гормонально-неактивних пухлин і деяких пухлино-
подібних утворів регулюються їх розмірами та наявністю певних неспецифічних 
симптомів (біль, порушення пасажу кишечника, дизуричні явища). При утворах 
розміром до 4,0 см не рекомендують оперативного лікування у зв’язку з тим, що 
більшість є доброякісними і безсимптомними аденомами, поширеність яких у 
загальній популяції досить висока. У деяких випадках як виняток при таких пух-
линах адреналектомію можна виконати. Це індивідуально стосується хворих із 
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вираженою канцерофобією, наявністю нечітких ознак субклінічної гормональної 
активності. Пухлини розміром 4,0 см і більше рекомендують оперувати через 
ризик їх злоякісності. Деякі хірурги вважають за можливе відсунути цей рубіж 
до 6,0 см. Невизначеність існує для новоутворень, розмір яких коливається в ме-
жах 4,0–6,0 см – так звана “сіра шкала”. У таких випадках рішення необхідно 
приймати індивідуально з урахуванням анамнезу, соматичного стану, віку хво-
рого, наявності або відсутності ознак злоякісності пухлини за даними топічної 
діагностики.

Крім пухлин, ендоскопічну адреналектомію можна виконати при гіперплазії 
надниркових залоз – хворобі Іценка – Кушинга після невдалих операцій на гі-
пофізі та персистенції гіперкортицизму, деяких формах мікро-і макронодулярної 
гіперплазії надниркових залоз із клінікою синдрому Кушинга, паранеопластич-
ному АКТГ-синдромі. Операція показана при гіперальдостеронізмі, зумовленому 
аденомою або односторонньою гіперплазією надниркової залози, підтвердженою 
гормональним дослідженням при селективному заборі проб крові, що відтікає від 
кожної залози, в деяких випадках – адреногенітальному синдромі.

Ендоскопічну адреналектомію рекомендують при деяких гормонозалежних 
захворюваннях та пухлинах позанаднирковозалозної локалізації (злоякісна гіпер-
тензія, рак молочних залоз, яєчників та ін.). Метастази злоякісних пухлин у над-
ниркові залози з пухлин інших органів можна видалити ендоскопічним способом 
за умови відсутності генералізованого метастатичного процесу і після видалення 
первинного вогнища. Якщо при видаленні, наприклад, туберкулом, невеликих 
кіст особливих проблем не виникає, то операції з приводу великих тонкостінних 
кіст, особливо паразитарних, ризиковані у зв’язку з можливими порушеннями ці-
лості капсули та ризиком рецидивів.

Протипоказання до проведення ендоскопічних операцій. Обмеження для ендо-
скопічних втручань при пухлинах надниркових залоз пов’язані насамперед із роз-
мірами новоутворення, про що сказано вище. Не показані ендоскопічні операції 
при деяких позиціях пухлини (під порожнистою веною, у воротах нирки). Ознаки 
поширеної інвазії пухлини в печінку, нирку, нижню порожнисту вену також обме-
жують, але не виключають можливості виконання операцій цим методом. Наяв-
ність спайкового процесу не дозволяє провести втручання трансабдомінальним 
доступом, але вони можливі з іншого доступу, наприклад поперекового.

Регіонарні метастази, особливо поширені, найчастіше є протипоказанням до 
проведення ендоскопічних втручань. У таких випадках необхідні широка ревізія 
заочеревинного простору, пошук і, за можливості, видалення всіх метастазів, а 
також широке радикальне висічення заочеревинної жирової клітковини, можливе 
лише при відкритих операціях. Очевидно, протипоказаннями є локальні рецидиви 
пухлин надниркових залоз або регіонарні метастази, що з’явилися в різні термі-
ни після виконання первинних операцій. Такі аргументи, як порушення топогра-
фо-анатомічних взаємозв’язків, спайковий процес у зоні втручання, неможливість 
провести широку ревізію та безпечну мобілізацію пухлини, достатні, щоб від-
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мовитися від ендоскопічної операції на користь відкритої, якщо вона можлива. 
У більшості випадків вік та соматичний стан хворого після відповідної корек-
ції останнього не є обмежувальними моментами для проведення ендоскопічних 
адреналектомій. Навпаки, через малу травматичність вони є кращими. Загалом 
ендоскопічні втручання на надниркових залозах сьогодні по праву стали “золотим 
стандартом”, і їх однозначно рекомендують у більшості випадків.

Сумарно, резюмуючи питання щодо показань і протипоказань до проведення 
відкритих та ендоскопічних операцій, можна зробити деякі висновки і рекомен-
дації. На сьогодні основним критерієм для вибору одного із зазначених методів є 
розміри пухлини і технічні можливості її видалення. Більшість хірургів вважає, 
що при пухлинах розміром до 5,0–6,0 см необхідно рекомендувати ендоскопічне 
втручання. При пухлинах великих розмірів слід вдатися до відкритої операції. На 
даний час цю тезу переглядають і з’являється все більше повідомлень про ендо-
скопічні операції з приводу пухлин великих розмірів – до 10,0–11,0 см. Зрештою, 
цей рубіж залежить від низки параметрів пухлини, перерахованих вище, і квалі-
фікації хірурга. 

У хронологічному аспекті відкриті операції на надниркових залозах було роз-
роблено раніше. Досвід проведення багатьох тисяч цих втручань при гіперплас-
тичних та пухлинних захворюваннях надниркових залоз, у тому числі з при-
воду феохромоцитоми, виконаних у багатьох клініках світу протягом кількох 
десятиліть, дозволив розробити досить чітку концепцію даного виду лікування. 
Було сформульовано показання та протипоказання до їх виконання, розроблено 
техніку різних видів операцій, визначено можливості, переваги, ефективність і 
недоліки. 

Відкриті операції забезпечують переваги за рядом показників, таких, як широ-
кий огляд вогнища патології, оцінка його характеристик, свобода маніпулювання 
в рані, велика радикальність, можливості розширення обсягу втручання, прийнят-
тя оптимального рішення у нетипових ситуаціях, що виникають. Ендоскопічні 
операції, у свою чергу, характеризуються меншою травматичністю, можливістю 
забезпечити легший перебіг післяопераційного періоду та прискорену реабіліта-
цію хворих. І нарешті, хірург, який виконує ендоскопічну операцію, повинен бути 
готовий у будь-який момент перейти до відкритої операції при виникненні техніч-
них труднощів або ускладнень. Не маючи такого досвіду, братися за ендоскопічні 
операції просто небезпечно. Отже, неодмінною умовою діяльності кваліфікова-
ного хірурга, який займається адреналовою патологією, є володіння методиками 
відкритих і ендоскопічних операцій на надниркових залозах.

Приступаючи до хірургічного лікування феохромоцитоми, слід пам’ятати, що, 
як ні для якої іншої форми патології надниркових залоз, надзвичайно важливою є 
наявність злагодженої команди висококваліфікованих фахівців, які мають знання і 
володіють практичними навичками лікування цих пухлин. Вона повинна включа-
ти кваліфікованих хірургів з досвідом виконання таких операцій, анестезіологів, 
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реаніматологів, ендокринологів. Ретельно здійснені передопераційна підготовка 
та введення у наркоз дозволять звести до мінімуму або запобігти численним роз-
ладам, пов’язаним з надлишком катехоламінів, що надходять у кровотік під час 
операції. Хірурги, які оперують, повинні у повному обсязі мати навички виконан-
ня стандартних, відкритих та ендоскопічних операцій на надниркових залозах, а 
також досвід проведення загальнохірургічних та онкологічних операцій. Хворим, 
які надходять після операції у відділення інтенсивної терапії або реанімації, необ-
хідно забезпечити ретельний моніторинг та лікування за показаннями. До цього 
слід додати, що хворих з феохромоцитомою потрібно оперувати у спеціалізова-
них центрах ендокринної хірургії, які мають кваліфікований персонал та відпо-
відне матеріальне забезпечення.

9.2. Передопераційна підготовка, знеболювання, 
інтраопераційний період

Передопераційна підготовка має винятково важливе значення для результатів 
хірургічного лікування хромафінних пухлин. Основним патогенетичним компо-
нентом феохромоцитоми є різні варіанти гіпертензивного синдрому, зумовленого 
високим рівнем циркулюючих катехоламінів, та пов’язані з ним кардіоваскулярні 
порушення, а також ряд вторинних ускладнень з боку різних органів і систем. Ви-
явлення та усунення їх шляхом проведення інтенсивної передопераційної терапії, 
насамперед антигіпертензивної, дозволяють ліквідувати наявні розлади і забезпе-
чити нормальний перебіг наркозу й операції з приводу феохромоцитоми. Головни-
ми складовими, за якими визначають ефективність передопераційної підготовки, є: 

– загальна оцінка здоров’я хворого та його функціональних резервів;
– ретельне дослідження стану серцево-судинної системи;
– оцінка ефективності антигіпертензивної терапії;
– зняття відчуття страху та напруженості перед операцією.
Недотримання цих положень, як правило, супроводжується високим рівнем 

ускладнень та летальності [11, 12].
Дослідження та оцінка стану серцево-судинної системи передбачають ретель-

ний збір анамнезу, фізичний огляд, виконання аналізів крові й сечі, визначення 
основних біохімічних показників, повторні електрокардіо- та ехокардіографію. 
Підвищення рівня катехоламінів при феохромоцитомі й артеріальна гіпертензія, 
що супроводжує його, зазвичай проявляються на електрокардіограмі зростанням 
артеріальної резистентності, спазмом коронарних артерій, тахіаритмією, мають 
місце ознаки гіпертрофії лівого шлуночка, можливо – кардіоміопатії. Ехокардіо
графія дозволяє встановити наявність та ступінь вираження кардіоміопатії. За 
змінами показників цих досліджень можна судити про ефективність терапії, яку 
проводять.
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Показниками передопераційної кардіоваскулярної стабільності та результатив-
ності передопераційної підготовки, яких досягають переважно за рахунок адек-
ватної α-адренергічної блокади, є критерії M. Roizen [13], “узаконені” в Рекомен-
даціях Американського товариства ендокринологів [14]:

– артеріальний тиск >160/90 мм рт. ст. як мінімум протягом 24 год до операції;
– ортостатична гіпотензія >80/45 мм рт. ст.;
– на електрокардіограмі повинні бути відсутні зміни сегмента ST упродовж що-
   найменше 1 тижня;
– допустимо не більше однієї шлуночкової екстрасистоли протягом 5 хв.
Антигіпертензивна терапія. Передопераційна антигіпертензивна терапія по-

казана при будь-якій формі гіпертензії, що супроводжує феохромоцитому (па-
роксизмальну, змішану постійну), а також хворим з нормотензією. Стандарти ан-
тигіпертензивної терапії при феохромоцитомі досі остаточно не склалися. Проте 
існують найбільш уживані комбінації гіпотензивних препаратів, які включають 
використання поєднань блокаторів α- та β-адренергічних рецепторів і блокаторів 
кальцієвих канальців [12, 14–16].

Феноксибензамін та інші α-адренергічні блокатори є препаратами першої лі-
нії, які рекомендують для контролю артеріального тиску в передопераційний пе-
ріод. Препарат однаково блокує α1- та α2-адренергічні рецептори, пригнічуючи 
ефекти циркулюючих катехоламінів. У адекватних дозах він зменшує судинний 
спазм та попереджує інтраопераційні кризи. Приймання феноксибензаміну може 
супроводжуватися помірною ортостатичною гіпотензією, рефлекторною тахікар-
дією, запамороченням, відчуттям закладеності в носі. При збереженні тахікардії 
рекомендують додатково використовувати β-адреноблокатори. Феноксибензамін 
призначають у передопераційний період не менше ніж за 10–14 днів до операції, 
починаючи з 10,0 мг 1–2 рази на добу. Дозу збільшують під контролем артеріаль-
ного тиску до його нормалізації, трохи більше 1,0 мг/кг на добу: зазвичай – 20,0–
100,0 мг на добу, максимум – 240,0 мг на добу. Хірургічне лікування можливе при 
досягненні викладених вище критеріїв стабілізації гемодинаміки. Якщо досягти 
їх не вдається, рекомендують додатково застосовувати β-блокатори, блокатори 
кальцієвих канальців, замінити феноксибензамін іншими препаратами [11, 12, 
17–23].

Селективні α1-блокатори, які можна призначати замість феноксибензаміну, ма-
ють більш короткий період дії і не викликають післяопераційної гіпотензії. До-
датковою їх перевагою є можливість уникнути рефлекторної тахікардії. При ви-
користанні цих блокаторів у передопераційний період немає потреби призначати 
антагоністи β-адренорецепторів. В інтраопераційний період іноді буває необхід-
ним спільне призначення блокаторів α- та β-адренорецепторів, враховуючи під-
вищений викид катехоламінів у судинне русло при маніпуляціях на пухлині. До 
селективних α1-адренергічних блокаторів належать празозин, теразозин, докса-
зин, урапідил. Доксазин має найбільш тривалу дію (до 12 год), його призначають 
зазвичай двічі на день по 1,0–2,0 мг і титрують до 16,0 мг на добу під контролем 
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артеріального тиску. Найчастіше призначають празозин, починаючи з 0,5–10,0 мг 
кожні 4–6 год. Дозу збільшують до 2,0–5,0 мг на 2–3 прийоми; максимальна добова 
доза – 20,0–24,0 мг. Теразозин має коротший термін дії, вимагає частішого прий
мання. Початкова доза – 1,0 мг на добу з поступовим збільшенням до 2,0–5,0 мг на 
добу, максимум – 20,0 мг на добу. До побічних ефектів селективних α-блокаторів 
належать запаморочення, тремтіння, головний біль, шлункові розлади [12, 24, 25]. 
Результати спостережень свідчать про те, що немає істотних відмінностей у вибо-
рі неселективних і селективних блокаторів α-адренорецепторів. Усе ж таки до- та 
інтраопераційну гемодинаміку краще контролювати за допомогою феноксибен-
заміну. Застосування селективних α1-адреноблокаторів не виключає проведення 
інтраопераційної антигіпертезивної терапії [18, 20–24].

Блокатори кальцієвих канальців, такі, як амлоїдипін, ніфедипін, нікардипін, 
верапаміл, належать до іншої групи препаратів, які застосовують для контролю 
артеріального тиску під час передопераційної підготовки. Вони особливо ефек-
тивні у хворих з нормотензією або злегка підвищеним тиском, мають нетрива-
лу дію і дозволяють уникнути обмежень для використання α-адреноблокаторів. 
Приймання цих препаратів не супроводжується ортостатичною гіпотензією, тахі-
кардією і має кардіо- та ренопротекторний ефект. Механізм цієї протекторної дії 
полягає в попередженні коронарного вазоспазму та міокардиту. Блокатори каль-
цієвих канальців знижують артеріальний тиск шляхом інгібування норадреналін
опосередкованого трансмембранного надходження кальцію до гладких м’язів су-
дин. Антагоністи кальцієвих канальців можна застосовувати як засіб монотерапії 
або в комбінації з блокаторами α-адренергічних рецепторів, якщо не вдається за-
довільно контролювати артеріальний тиск. Істотної різниці ефективності перед
операційної підготовки блокаторами кальцієвих канальців (нікардипін та ін.) або 
феноксибензаміном не спостерігають. Амлоїдипін призначають по 10,0–20,0 мг 
на добу, нікардипін – 60,0–90,0 мг на добу, ніфедипін – 30,0–90,0 мг на добу, вера-
паміл – 180,0–540,0 мг на добу [18, 21, 23, 25–33].

До передопераційної підготовки хворих з феохромоцитомою за наявності ка-
техоламініндукованої тахікардії включають β-адренергічні блокатори. Лікування 
ними ніколи не повинно передувати призначенню α-адренергічних блокаторів або 
застосовуватися як монотерапія через ризик спровокувати розвиток гіпертензив-
ного кризу. Збереження чутливості α-адренорецепторів може сприяти підвищен-
ню артеріального тиску. Застереження також слід дотримуватися у хворих з ка-
техоламіновою кардіоміопатією. Призначення β-адренергічних блокаторів може 
спричинити некупіровану гіпотензію, брадикардію та зупинку серця. Препарати 
цього ряду – атенолол (100,0 мг на добу), метопролол (50,0–200,0 мг на добу) 
та неселективний β-блокатор пропранолол (40,0–240,0 мг на добу) призначають 
1–3 рази на добу. Дозування титрують за частотою пульсу, яка повинна становити 
60–80 за 1 хв [11, 12, 15, 20, 21].

Вибір препаратів для введення в наркоз зазвичай залежить від установок кліні-
ки та особистих переваг анестезіолога з урахуванням стану хворого. Найчастіше 
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використовують тіопентал, етомідат, реміфентаніл, пропафол. Останній є кращим, 
оскільки має судинорозширювальний ефект, попереджує підвищення артеріаль-
ного тиску при інтубації. Застосування препаратів, що підвищують симпатичний 
тонус і можуть спровокувати гіпертензивний криз, таких, як кетамін, ефедрин, 
дроперидол, панкуроніум, слід уникати.

Загальне знеболювання з використанням різних видів анестетиків є “золо-
тим стандартом” під час операцій із приводу феохромоцитоми. Вибір анестезу-
вального агента визначається можливістю досягти за його допомогою глибокого 
знеболювання, пригнічення адренергічних та кардіоваскулярних реакцій у ході 
операції, підтримувати стабільну гемодинаміку. Враховуючи специфіку феохро-
моцитоми, коли будь-якої миті під час операції очікується некерований викид 
катехоламінів пухлиною з подальшою небезпекою розвитку тяжких ускладнень, 
вкрай важливим є гнучке проведення знеболювання з кваліфікованим забезпе-
ченням стабільності гемодинаміки. Критичними моментами операції можуть 
бути інтубація, розріз, мобілізація пухлини, перев’язування  центральної вени. 
У різних клініках, залежно від стану хворого, досвіду анестезіологів, технічно-
го забезпечення, застосовують як інгаляційні анестетики закис азоту, десфлюран, 
ізофлюран, енфлюран. Наприклад, у клініці Мейо кращим вважають севофлюран, 
беручи до уваги його позитивний вплив на гемодинаміку, зокрема аритмогенну 
дію [23]. Ізофлюран знижує периферичний опір та артеріальний тиск, що важли-
во. Галотан і десфлюран можуть викликати підвищення симпатичної активності, 
зростання артеріального тиску, тахікардію, подразнення дихальних шляхів, по-
гіршення показників гемодинаміки, їх не рекомендуєть як препарати першої лі-
нії [34]. Описано можливість проведення загального знеболювання пропафолом. 
Аналгезії зазвичай досягають за допомогою опіоїдів (фентаніл, реміфентаніл, 
суфентаніл), які вводять з урахуванням толерантності хворого, доступу, який за-
стосовують, стану гемодинаміки. Використання морфіну слід уникати через його 
здатність стимулювати продукування гістаміну. Не рекомендують застосовувати 
препарати, що можуть стимулювати продукування катехоламінів, збудження сим-
патичної нервової системи (кетамін, ефедрин, мепередин), вивільнення гістаміну 
(морфін) [20, 23, 25, 30, 32–35].

Різні міорелаксанти можна використовувати під час операцій із приводу фео
хромоцитоми без особливих обмежень. Обмеження для них існують такі ж, як 
для внутрішньовенних анестетиків. У клініці Мейо кращим вважають векуроні-
ум; застосовують також ророніум. Рекомендують утримуватися від використання 
сукцинілхоліну, атракуроніуму, панкуроніуму через їх здатність стимулювати ви-
ділення гістаміну, продукування катехоламінів, викликати ваголітичний ефект, що 
може проявлятися тахікардією та підвищенням артеріального тиску. Є нечисленні 
повідомлення про операції, проведені під спинномозковою анестезією з добрими 
результатами. Однак цей тип знеболювання досить складний і вимагає високої 
точності при виконанні. Ускладненням може бути виражена гіпотензія, яка є не-
безпечною при вихідній гіповолемії у хворих з феохромоцитомою [20, 21, 23].
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Інтраопераційний період, навіть при адекватному знеболюванні та кваліфікова-
но виконуваній операції, може супроводжуватися низкою ускладнень і критичних 
ситуацій, ліквідувати які нерідко буває важко. Найчастішими та найнебезпечні-
шими з них є різкі коливання артеріального тиску, аж до розвитку гіпертензивного 
кризу, аритмії, різке зниження серцевого викиду, лівошлуночкова систолічна дис-
функція. Характер розладів гемодинаміки пов’язують з видом катехоламінів, які 
переважно секретує пухлина.

Існують дві точки зору на розвиток розладів гемодинаміки при операціях із 
приводу феохромоцитоми. Згідно з першою, такі провокуючі фактори, як ларин-
госкопія, інтубація трахеї, розріз шкіри, інсуфляція газу в черевну порожнину 
під час ендоскопічних операцій, ревізія черевної порожнини, викликають різку 
гіпертензію в результаті вивільнення великої кількості катехоламінів з адренер-
гічних нервів. Адекватна глибина наркозу може запобігти або усунути це усклад-
нення. Згідно з другою точкою зору, грубі маніпуляції з пухлиною (різкі тракції, 
здавлення, накладання затискачів) при її мобілізації призводять до надходження 
у кров великих запасів адреналіну та норадреналіну з подальшим розвитком кри-
зу. Ретельні, атравматичні маніпуляції при видаленні пухлини можуть запобігти 
розвитку кризу. Дотримання зазначених умов у першому та другому випадках у 
поєднанні з грамотною гіпотензивною терапією може забезпечити стабільність 
гемодинаміки під час операції [14–16, 19, 25, 36–38].

Підвищення тиску під час операції добре усувається за допомогою вазодилата-
торів. Застосовують різні поєднання кількох препаратів, частіше в режимі титру-
вання. Можливі комбінації включають нітропрусид натрію, нітрогліцерин, фен-
толамін, реміфентаніл, есмолол, сірчанокислу магнезію, нікардипін, клевідипін. 
Найчастіше використовуваними препаратами при інтраопераційному гіпертоніч-
ному кризі або небезпечному зростанні артеріального тиску є нітропрусид натрію 
і нітрогліцерин [12, 39–41]. Вони мають короткий термін дії, легко титруються. 
Ефект дії настає майже одночасно з їх введенням. Нітропрусид натрію вводять 
внутрішньовенно в початковій дозі 0,5 мкг/кг маси тіла, може титруватися до 
5,0  мкг/кг маси тіла; рекомендований темп введення – трохи більше 3,0 мкг за 
1 хв. При великих дозах нітропрусиду натрію є небезпека побічної токсичної дії 
ціаніду та тіоціаніду. Нітрогліцерин, введений внутрішньовенно, діє аналогічно 
протягом 3–5 хв [12, 20, 21, 23, 30, 37].

Для усунення інтраопераційної тахікардії та тахіаритмії можна рекомендува-
ти селективний β-адренергічний блокатор есмолол. Ефект його настає протягом 
1–2 хв і триває приблизно 9 хв. Додатковою перевагою препарату є те, що він зни-
жує систолічний  тиск і не впливає на діастолічний. З-поміж блокаторів кальціє
вих канальців застосовують  нікардипін, що володіє сильним вазодилататорним 
ефектом. Його дія починається через 1–5 хв, але недоліком є ​​тривалість, що збе-
рігається протягом 5–6 год. Порівняно недавно привернув до себе увагу сульфат 
магнезії завдяки встановленим його антиаритмічним властивостям та вазодила-
таторному ефекту. Позитивно оцінюють його використання під час операцій, які 
проводять дітям, вагітним жінкам, при супутній кардіальній недостатності та на 
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етапах операції, коли можна передбачити підвищений викид катехоламінів (інту-
бація, розріз шкіри) [15, 18, 25, 30, 32, 38–42].

Серйозним інтраопераційним ускладненням може бути різка гіпотензія. У та-
ких хворих на тлі вихідної гіповолемії, зумовленої тривалою попередньою вазо-
констрикцією, “вимикання” пухлини (перев’язування центральної вени) призво-
дить до припинення надходження катехоламінів у кровотік з розвитком вазоплегії. 
Певний ефект має залишкова дія передопераційної підготовки α- та β-блокаторами 
і блокаторами кальцієвих канальців. Ще одним несприятливим моментом може 
стати інтраопераційна кровотеча. Для попередження такого стану велике значен-
ня має чітка взаємодія хірурга та анестезіолога. Останній, отримавши інформа-
цію про майбутнє “вимкнення” пухлини, починає інтенсивну інфузійну терапію 
колоїдними або кристалоїдними розчинами. При необхідності інфузійну терапію 
підсилюють введенням адреналіну, норадреналіну, вазопресину, допаміну, ефедри-
ну. Зазвичай достатнім буває введення 2–3 л розчинів для заповнення судинного 
об’єму до показників центрального венозного тиску не більше 10–12 мм рт. ст. Без 
заповнення судинного об’єму дія пресорних препаратів (норадреналін, вазопре-
син, допамін) при гіпотензії в більшості випадків є неефективною [23, 35, 40–44].

Гіперглікемія, що виникає внаслідок пригнічення секреції інсуліну надлишком 
катехоламінів, є частою ознакою феохромоцитоми, яку спостерігають ще в перед
операційний період у 10–15 % хворих. Походження її пояснюють інгібуючою дією 
катехоламінів на вироблення інсуліну. Під час операції, до видалення пухлини, 
очікують ще більш вираженого пригнічення продукування інсуліну через значний 
викид катехоламінів з пухлини. Протилежна ситуація виникає після видалення 
пухлини. Спостерігають зворотний феномен (rebound fenomena), коли припинення 
надходження катехоламінів має наслідком виникнення гіперінсулінемії та гіпоглі-
кемії. У зв’язку із цим, пропонують постійний контроль глікемії під час операції. 
Корекцію гіперглікемії зазвичай рекомендують при зростанні рівня глікемії понад 
180,0 мг/дл. Лікують гіпоглікемію шляхом дозованого введення розчину глюкози 
[23, 35, 40, 45, 46]. Таким чином, забезпечення знеболювання та нормального пере-
бігу інтраопераційного періоду є вкрай складним і відповідальним етапом лікуван-
ня феохромоцитоми, що залежить від низки об’єктивних та суб’єктивних факторів.

 

9.3. Класичні відкриті операції при феохромоцитомі 

Автори більшості посібників з адреналової хірургії обмежуються перерахуван-
ням 3–5 основних видів доступів при відкритих операціях на надниркових залозах 
без їх деталізації, а опис процесу видалення пухлин зводять до короткої фрази:  
“Пухлину надниркової залози ідентифікують (виявляють) і видаляють”. Така ін-
формація стосовно техніки виконання операції вкрай не достатня. Детальне озна-
йомлення з технікою різних варіантів видалення надниркових залоз і пухлин, що 
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виходять з них, є необхідним для хірургів різного профілю – ендокринних, абдомі-
нальних, нейрохірургів, урологів. Значна частина читачів таких посібників – мо-
лоді хірурги, які потребують детального опису цих втручань, засвоєння загальних 
навичок у хірургії, зокрема методик видалення пухлин надниркових залоз. Досить 
корисною така інформація буває і для більш кваліфікованих хірургів, тому що, крім 
розширення їх кругозору, дає можливість урізноманітнити варіанти підходів та тех-
ніку видалення пухлин надниркових залоз при різних конкретних, часто неорди-
нарних, ситуаціях, які трапляються в практиці. Технікою класичної відкритої адре-
налектомії повинні володіти хірурги, які займаються ендоскопічною хірургією, бо 
іноді обставини змушують їх перейти від ендоскопічної операції до відкритої.

Вибір адекватного доступу є однією з основних умов забезпечення успішно-
го виконання операції з приводу пухлини надниркової залози, враховуючи її роз-
ташування у важкодоступній зоні людського організму. Основними вимогами до 
хірургічних доступів є мінімальна травматичність і безпека, можливість повного 
та детального огляду вогнища патології і топографо-анатомічних взаємозв’язків у 
рані, забезпечення вільного маніпулювання та радикального видалення пухлини, 
виключення несприятливих безпосередніх і віддалених наслідків. У недалекому 
минулому однією з умов адекватного доступу вважали можливість одномомент-
ної ревізії та видалення за необхідності обох надниркових залоз. На даний час зав-
дяки появі досконалих методів топічної діагностики така необхідність практично 
відпала, а потреба в одномоментному видаленні обох надниркових залоз виникає 
при двосторонніх пухлинах, що дуже рідко трапляються.

Вибір хірургічного доступу до надниркових залоз визначається низкою фак-
торів. До них належать вид пухлини (злоякісна/доброякісна), характер її гормо-
нальної активності, розміри й органозалежність, статура і загальний стан хворо-
го, наявність ускладнень, особисті вподобання хірурга, який оперує. Потрібно 
враховувати можливість наявності пухлин великих розмірів з ознаками інвазії у 
навколишні органи і структури, метастазами, що може вимагати виконання роз-
ширених доступів та втручань. Характер доступу визначає положення хворого 
на операційному столі. Оптимальним є положення на спині, яке полегшує про-
ведення знеболювання, підтримує адекватне дихання, заходи щодо стабілізації 
діяльності серцево-судинної системи та здебільшого створює сприятливі умови 
для маніпуляцій хірурга. Положення хворого на боці з перерозігнутим хребтом і 
валиком під попереком та на животі не завжди бажані, оскільки створюють низку 
додаткових труднощів і небезпеку розвитку ускладнень. Ризикованими є лапаро-
томні та трансторакальні доступи через наслідки можливих інфекційних усклад-
нень, порушень дихання, необхідність проведення маніпуляцій в інших органах. 
Технічно складним буває вилучення великих пухлин, особливо правосторонніх, 
з лапаротомного доступу. Впливають на вибір доступу конституційний тип ста-
тури, загальний соматичний стан хворого, вік. Особи похилого віку, особливо із 
супутніми легеневими, серцево-судинними захворюваннями, погано переносять 
розтин плевральної порожнини. Через наявність у дітей пухлин великих розмі-
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рів нерідко постає питання щодо можливості зробити адекватний розріз відпо-
відної довжини. І нарешті, вибір доступу визначається досвідом та кваліфікацією 
хірурга. Зазвичай хірурги, які часто оперують на надниркових залозах, віддають 
перевагу одному або декільком видам доступів, з яких у кожному конкретному ви-
падку вибирають оптимальний залежно від характеру патології і власного досвіду.

Існують понад 50 видів доступів до надниркових залоз та кілька десятків варі-
антів операцій при різних видах патології. Відомі кілька класифікацій хірургічних 
доступів, які створено з урахуванням визначення виду просторів/порожнин, через 
які здійснюють доступ. Одна з перших класифікацій, розроблена залежно від по-
ложення хворого на операційному столі, належить В. Сме та П. Дер [47]. Вони 
виділяли такі види доступів:

1. Передньоабдомінальні (хворий лежить на спині):
– черезочеревинні; 
– позаочеревинні.

2. Задньопоперекові, заочеревинні (хворий лежить на животі):
– піддіафрагмальні; 
– черездіафрагмальні.

3. Бічні заочеревинні (хворий лежить на боці):
– задньолатеральні черездіафрагмальні; 
– піддіафрагмальні.

4. Трансплевральні (хворий лежить на животі або на боці):
– задні черездвоплевральні, бічні, черезплевральні. 

На даний час більшість хірургів користується спрощеним поділом усіх відомих 
доступів за такими основними категоріями, як: I – лапаротомні, II – транслюм-
бальні, екстраперитонеальні, III – трансторакальні, IV – комбіновані. Їх описано в 
численних посібниках, атласах, статтях [4, 8, 10, 47–55].

Черезочеревинні (лапаротомні) доступи є привабливими з огляду на можли-
вості одночасної ревізії і маніпуляцій на обох надниркових залозах, пошуку та 
видалення метастазів, ревізії всього заочеревинного простору, включаючи малий 
таз. При цьому положення хворого залишається природним – на спині з валиком 
під попереком, що забезпечує оптимальне ведення знеболювання та операції без 
ускладнень. Для підходу до надниркових залоз використовують класичний верх-
ній серединний розріз та кілька варіантів поперечних і конфігуральних розрізів 
(рис. 9.1). Після виконання розрізу оперативні прийоми для видалення наднир-
кової залози/пухлини мають певні відмінності, що залежать від її право- або лі-
восторонньої локалізації, розмірів, взаємозв’язків з навколишніми органами та 
судинами. Особливості анатомічних позицій правої та лівої залоз представлено в 
розділі 2 (рис. 2.3, 2.4). Ознайомлення з ними дозволяє уявити характер та послі-
довність дій при видаленні пухлини надниркової залози.

При правосторонній адреналектомії з пухлиною з лапаротомного доступу 
насамперед звільняють “плацдарм” втручання. Для цього петлі тонкої кишки та 
печінковий кут поперечно-ободової кишки зміщують вниз і медіально. У деяких 
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випадках при великих пухлинах латеральна частина lig. gastrocolicum розділяєть-
ся. Печінку широким ретрактором відтісняють догори до діафрагми. При необ-
хідності перетинають серпоподібну та трикутну зв’язки. Нирку відводять донизу. 
В типових випадках відкривають пухлину у вигляді “випинання” (горбка) різних 
розмірів, покритого парієтальною очеревиною і розташованого латеральніше низ-
хідної частини дванадцятипалої кишки. Іноді при великих пухлинах, щоб полег-
шити доступ до них, доводиться виконувати мобілізацію дванадцятипалої кишки. 
Над пухлиною в поперечному напрямку розсікають очеревину, візуалізують її, 
оцінюють параметри та приступають до мобілізації. Процедура мобілізації пух-
лини зазвичай залежить від її розмірів та взаємозв’язків з навколишніми органа-
ми та судинами. При її невеликих розмірах починають з мобілізації по нижньому 
контуру і відводять нирку донизу. Можливі варіанти від мануального відведення 
нирки донизу до необхідності нефректомії з пухлиною одним блоком при великих 
розмірах новоутворення. Відповідальними моментами є маніпуляції з метою мо-
білізації пухлини за медіальним контуром, відокремлення від нижньої порожнис
тої вени, візуалізація центральної вени надниркової залози, перев’язування або 
накладання кліпсів із наступним пересіканням. Ці моменти є ключовими під час 
операції. Припинення відтоку від пухлини крові з високим вмістом катехоламінів 
може спричинити ризик розвитку тяжких гемодинамічних розладів, про що сказа-
но вище, й операційна бригада повинна бути заздалегідь готова до цього. Полег-
шити підхід до центральної вени можна за рахунок часткової мобілізації пухлини 

Рис. 9.1. Розрізи для передньо
абдомінальних, черезочеревинних 
доступів до надниркових залоз: 1 – 
Elisson (1960); 2 – Aird-Helman (1955); 
3 – River (1953); 4 – McKeown-Ganguli 
(1956); 5 – Hume (1960); 6 – Kvale (1954); 
7 – Brady-Flandeau (1958); 8 – Galante 
(1957) [48].
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латеральним і верхнім контурами. Після виконання цих дій видалити пухлину 
неважко. Технічно складним є видалення пухлин великих розмірів, і перебіг опе-
рації в таких випадках залежить від топографо-анатомічних взаємозв’язків у рані 
та майстерності хірурга. Загалом чітко прописаних “програм” адреналектомії з 
пухлиною практично не існує. У кожному випадку хід операції визначається ці-
лою низкою факторів, про які сказано вище.

 Відомі кілька видів доступів до пухлини після розкриття черевної порожни-
ни для виконання черезочеревинної лівосторонньої адреналектомії: через печін-
ково-шлункову або шлунково-ободову зв’язку, парієтальну очеревину. Відносно 
зручним є доступ за селезінковим кутом товстої кишки, який краще попередньо 
мобілізувати. Останній зміщується вниз та медіально. Орієнтиром є нирка. Ме-
діальніше її верхнього полюса розсікають очеревину. Нирка зміщується донизу. 
Хвіст підшлункової залози, що відкрився, разом із нависаючим нижнім полюсом 
селезінки відводять догори і медіально. Виявлення надниркової залози (пухлини) 
не становить особливих труднощів. При доступі через шлунково-ободову зв’язку 
останню розділяють на протязі 15,0–20,0 см із супутнім перев’язуванням судин. 
За допомогою широких черевних гачків або ретрактора шлунок відтісняють до-
гори, поперечно-ободову кишку – донизу, селезінку – латерально. Край підшлун-
кової залози зміщують донизу. За рахунок поздовжнього розрізу заднього лист-
ка очеревини за верхнім краєм лівої половини підшлункової залози оголюється 
ліва надниркова залоза з пухлиною. Недоліком цього доступу є ризик поранення 
навколишніх органів та великих судин при великих пухлинах, особливо селезін-
кових. Ще одним варіантом є шлях до надниркової залози через брижу попереч-
но-ободової кишки. Розріз роблять над черевними судинами й обережно розши-
рюють у напрямку до брижової вени. За таких умов центральна вена надниркової 
залози, розміщена на передньо-медіальній поверхні залози, стає легкодоступною 
для перев’язування. Труднощі при видаленні пухлини таким шляхом можуть ви-
никнути за наявності короткої брижі. Доступ через печінково-шлункову зв’язку 
використовують рідко. Для цього відводять догори ліву частку печінки, розділя-
ють зв’язку на протязі 10,0–12,0 см. Лігують судини, в тому числі ліву шлункову 
артерію, і відводять шлунок донизу та латерально. Після розрізу парієтальної оче-
ревини відтісняють донизу та медіально край підшлункової залози й у клітковині 
знаходять надниркову залозу. Незручністю є вузька рана, що обмежує свободу дій 
та створює проблеми з видаленням великих пухлин.

 Описано кілька видів трансторакальних (трансплевральних) доступів до над-
ниркових залоз, ставлення до яких не однозначне (рис. 9.2). Основним їх недолі-
ком є необхідність відкриття плевральної порожнини з ризиком розвитку розла-
дів дихання та інфекційних ускладнень у післяопераційний період. У худорлявих 
хворих з невеликими пухлинами, без виражених ознак розладів гемодинаміки ці 
доступи є відносно безпечними і малотравматичними. Можливе виникнення тех-
нічних труднощів при видаленні великих пухлин, особливо праворуч. До недо-
ліків слід віднести необхідність надання хворому неприродного положення під 
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час операції, яке негативно впливає на перебіг втручання, особливо при феохро-
моцитомі. Трансплевральні доступи до надниркової залози виконують у IХ–Х–
ХI  міжребер’ях при положенні хворого на животі або на боці.

У стандартних випадках при лівосторонньому втручанні розріз роблять на рівні 
Х міжребер’я від краю довгих м’язів спини до передньої пахвової лінії або навіть 
прямого м’яза живота з частковим перетином найширшого м’яза спини, міжре-
берних і косих м’язів живота. Діафрагму розсікають на протязі 10,0–12,0  см у ді-
лянці задньої поверхні реберно-діафрагмального синуса вздовж реберного краю, 
відступивши від нього на 2,0–3,0 см. При необхідності перетинають селезінко-
во-ободову зв’язку, Х ребро поблизу груднини. Черевної порожнини не розкрива-
ють. Розсікають навколониркову фасцію, ідентифікують і зміщують нирку донизу. 
В зоні її верхнього полюса знаходять надниркову залозу/пухлину та виконують її 
мобілізацію. Після розкриття грудної клітки краї рани зручніше фіксувати тора-
кальним ретрактором, а краї розсіченої діафрагми – печінковими дзеркалами.

При правосторонній операції перевагу слід віддавати розрізу в ХI міжребер’ї, 
який дозволяє зменшити глибину рани та частково полегшити маніпуляції в ній 
у зв’язку з передлежанням правої частки печінки. Найбільш серйозним етапом 
операції є забезпечення цілості нижньої порожнистої вени та перев’язування цен-
тральної вени. Для цього після часткової мобілізації частки печінки знаходять ниж-
ню порожнисту вену, праву нирку і над нею надниркову залозу з пухлиною. Далі 
обережно оголюють передню поверхню надниркової залози, яка часто прилягає 
до нижньо-задньої поверхні печінки та печінкових вен і відокремлюється від них 
шаром жирової клітковини. Проходячи з цього шару, звільняють передню поверх-
ню надниркової залози. Потім рекомендують звільнити частину стінки нижньої 
порожнистої вени вище і нижче надниркової залози та гирло впадання в неї цен-
тральної вени, що дозволяє візуалізувати взаємозв’язки даних судин. Центральну 
вену перев’язують або накладають кліпси і перетинають, а після цього проводять 
мобілізацію пухлини по всьому периметру та видаляють її. Зашивають діафрагму 
з утворенням дуплікатури. Плевральну порожнину дренують у Х міжребер’ї по 
задньопахвовій лінії. Пошарово герметично зашивають плевральну порожнину з 
обов’язковим розправленням легені на вдиху та евакуацією повітря. Дренаж із 
плевральної порожнини за відсутності газу і при незначному ексудаті видаляють 
через 36–48 год, а із заочеревинного простору – на 2–3 добу.

Рис. 9.2. Розрізи для черезплев-
ральних доступів до надниркових 
залоз: 1 – Hayes – Goldenberg (1961); 
2 – Gottesman (1967); 3 – Grimson 
(1951) [48].321



240

 Для ізольованого доступу до паранефрального простору було запропоновано 
ряд позапоперекових позаочеревинних доступів (рис. 9.3). При їх виконанні рана 
зазвичай буває порівняно неглибокою, і доступ до пухлини та судин полегшуєть-
ся. Вони зручніші при пухлинах малих та середніх розмірів. Положення хворого 
– на животі з підкладеними під грудну клітку і таз валиками та злегка опущеними 
ножним і головним кінцями столу, що не завжди бажано та безпечно. Варіантами 
цього виду доступів є піддіафрагмальний, черездіафрагмальний або їх комбіна-
ції. Загальним для більшості з них вважають виконання варіантів підреберних, 
вертикальних чи конфігуральних розрізів. Їх вибір є прерогативою і вподобанням 
хірурга, який оперує. При використанні цих методик роблять розріз, що почина-
ється від зовнішнього краю розгинача хребта під ХII ребром і йде поздовжньо до 
середньої пахвової лінії. Інший варіант передбачає виконання вертикального роз-
різу від середини ХII ребра вздовж і латеральніше поперекових м’язів до гребеня 
клубової кістки, відступаючи від лінії остистих відростків хребта на 8,0 см.

Певну частину операцій на надниркових залозах із приводу феохромоцито-
ми виконують з бічних екстраперитонеальних, позаплевральних доступів (див. 
рис. 9.3). Перевагою їх насамперед є відсутність необхідності розкриття черевної 
або плевральної порожнини, що дає змогу уникнути низки ускладнень та значно 

Рис. 9.3. Розрізи для бічних (А) та задньопоперекових (Б) доступів до наднирко-
вих залоз: А: 1 – Huggins (1952), 2 – Hartenbach (1963); Б: 1 – Crile (1932), 2 – Young (1936), 
3 – Scardino (1953), 4 – Franksson (1956), 5 – Roberts (1961), 6 – Lapides (1958), 7 – Nissen 
(1952), 8 – Debeyre (1955) [48].
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полегшує перебіг післяопераційного періоду. Хірург може зробити досить широ-
ку ревізію відповідної половини заочеревинного простору, видалити метастази за 
їх наявності. Обмежені ушкодження очеревини або плеври, що рідко виникають у 
ході операції, легко ліквідовують без наслідків. Як базовий варіант цього доступу 
використовують методику, яку запропонували C. Huggins і D. Bergenstal [56]. Роз-
різ шкіри роблять від зовнішнього краю розгинача хребта під ХІІ ребром до пе-
редньої пахвової лінії. Далі пошарово розсікають підшкірну клітковину, широкий 
м’яз спини, зовнішній косий, задній нижній зубчастий і внутрішній косий м’язи 
спини. Перед розсіченням глибокого листка тораколюмбальної фасції та попереч-
ного м’яза живота здухвинно-поперековий нерв зміщується медіально. Розріз по-
перечної фасції живота дозволяє проникнути у заочеревинний, паранефральний 
простори. Як варіант цього доступу W. Hartenbach [57] запропонував робити роз-
різ у вигляді бумеранга з резекцією XII і, частково, XI ребер (див. рис. 9.3).

 Модифікований варіант цього доступу застосовують у клініці Інституту ендо-
кринології та обміну речовин ім. В. П. Комісаренка НАМН України. Клініка має 
сорокарічний досвід проведення понад 3000 відкритих операцій на надниркових 
залозах, виконаних із приводу хвороби Іценка – Кушинга та пухлин наднирко-
вих залоз, з них більше 600 – з приводу феохромоцитоми. На даний час у клініці 
успішно проводять також і ендоскопічні втручання на надниркових залозах.

Адреналектомію з пухлиною виконують у клініці переважно з бічного люмбо-
томного позаочеревинного доступу в кілька послідовних етапів. Слід наголосити 
на важливості правильного укладання хворого на боці з валиком під попереком, 
опущеним ножним і помірно головним кінцями столу. Хворий має бути трохи “за-
валений” назад і фіксований двома обмежувачами з боку передньої черевної стін-
ки та сідниць. Реберна дуга і вертлюги стегна повинні перебувати на прямій лінії; 
допускається деякий нахил плеча назад. Пальпаторно має визначатися достатній 
натяг поперекових м’язів. При такому укладанні збільшується відстань між ребер-
ною дугою та крилом здухвинної кістки. Дотримання цих умов дозволяє широко 
розкрити заочеревинний простір та зменшити глибину рани (рис. 9.4).

Рис. 9.4. Положення хворого для виконання поперекового екстраперитонеаль-
ного доступу до надниркової залози.
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Розріз починають від зовнішнього краю прямого м’яза живота або відступив-
ши на кілька сантиметрів латерально залежно від розмірів пухлини та конститу-
ції хворого. Далі його ведуть нижче ХІІ ребра та паралельно до нього. Не дохо-
дячи 3,0–4,0 см до лінії остистих відростків хребців, розріз повертають у вигляді 
“ключки” догори на 3,0–5,0 см у кут між ХІІ ребром та хребтом. При пухлинах 
великих розмірів доступ доцільно доповнювати піднадкісничною резекцією ХII 
і навіть ХI ребра. У цих випадках розріз роблять по проекції ребра. Розтинають 
шкірні покриви, фасцію та м’язи: ззаду – m. latissimus dorsi, fascia lumbodorsalis, 
спереду – m.m. obliquus abdominis externus, internus et m. transversus abdominis. 
Розсікають останню групу м’язів до зовнішнього краю прямого м’яза живота, 
при необхідності його також перетинають. У задніх відділах рани розріз роблять 
через m. serratus posterior, inferior et m. quadratus lumborum і попереково-грудну 
фасцію у напрямку головки XII ребра. Частково надсікають піхву випрямляючо-
го м’яза спини. М’язи розсікають пошарово, краще за допомогою електроножа, а 
в медіальній частині рани тупо роз’єднують. При цьому слід прагнути зберегти 
в задній третині рани судинно-нервовий пучок, що проходить по нижньому краю 
ХI або XII ребра, щоб попередити порушення іннервації м’язів передньої черев-
ної стінки. Для зупинки кровотечі з більших судин рекомендують прошивати ді-
лянки м’язів, що кровоточать, на протязі 1,5–2,0 см, щоб уникнути їх ішемізації і 
забезпечити адекватне зіставлення при зашиванні рани. Після розведення м’язів 
розтинають capsula Gerota, проникають у заочеревинний простір та відшукують 
пухлину. Очеревинний мішок відтісняють медіально. Для забезпечення свободи 
доступу та маніпуляцій велике значення має розведення країв рани, особливо за 
рахунок верхнього клаптя, цього досягають за допомогою широких гачків, які 
тримає другий асистент.

Виконавши доступ, на першому етапі необхідно ідентифікувати нирку та ло-
калізувати пухлину. При її розмірах понад 3,0–4,0 см це зробити легко. Зазви-
чай пухлина визначається як округлий, щільний утвір у жировій клітковині над 
верхнім полюсом нирки. Враховуючи те, що частина феохромоцитом на момент 
діагностики має розмір 1,0–2,0 см, такий пошук може бути утрудненим. Найчасті-
ше, “тупо” розсовуючи затискачем жирову клітковину в зоні можливої ​​локалізації 
пухлини, останню вдається знайти. При великих розмірах пухлини виявити її не 
становить труднощів.

На наступному етапі слід орієнтовно визначити характер пухлини (добро
якісна чи злоякісна) та можливість виконання радикального втручання. Необхід-
но зазначити, що отримані дані про можливу природу пухлин надниркових залоз 
досить не достовірні для феохромоцитоми, враховуючи її сучасні класифікації. 
Проте за низкою загальноприйнятих ознак малігнізації можна судити про природу 
феохромоцитоми. Оцінку проводять за такими параметрами, як розміри, форма, 
забарвлення, характер поверхні, консистенція, ознаки інвазії у навколишні органи 
та судини. Додатково враховують вихідні клініко-лабораторні показники та дані 
топічної діагностики. 
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Сучасні методи візуалізації дозволяють визначити просторове розташування 
пухлини, її розміри, взаємозв’язки з навколишніми органами, судинами та побіч-
но судити про її природу. Як свідчить досвід, справжні розміри новоутворень при 
візуальній оцінці в багатьох випадках на 15–17 % більші від отриманих при топіч-
ній діагностиці. Цей факт не має істотного значення при малих і середніх розмірах 
пухлини – до 6,0–7,0 см, але важливий при великих – понад 10,0–12,0 см. Така 
“добавка” може реально негативно вплинути на операбельність пухлини. Пухли-
ни, більші 10,0–14,0 см у поперечнику, відтісняючи нирку донизу, іноді в малий 
таз, не завжди дають можливість чітко визначити загальну топографію, ступінь 
їх зв’язку з навколишніми структурами та ін. Візуально не завжди вдається вста-
новити, якою пухлина є – доброякісною чи злоякісною. Більшість умовно-добро
якісних феохромоцитом малих та середніх розмірів має характер щільного або 
щільно-еластичного, овоїдного, солітарного вузла в капсулі. Забарвлення їх ва-
ріює в межах різних відтінків – від жовтого, охряно-жовтого до світло-коричне-
вого. Злоякісні пухлини зазвичай мають темно-коричневе, сіре забарвлення, бува-
ють представлені конгломератом вузлів різної величини з розширеною судинною 
мережею на поверхні, характерними вогнищами її розм’якшення, ознаками інвазії 
пухлини у навколишні органи, судини, м’язи.

Після попереднього визначення характеру патології за наведеними параметра-
ми хірург повинен оцінити операбельність пухлини, тобто можливість її ради-
кального видалення. Зазвичай така необхідність виникає при пухлинах великих 
розмірів – понад 10,0–12,0 см, особливо правосторонньої локалізації. При лівосто-
ронній локалізації звертають увагу на ступінь та протяжність зрощення пухлини 
з ниркою, підшлунковою залозою, селезінкою, м’язами спини, судинами, діафраг-
мою, очеревиною, плеврою. При пухлинах праворуч слід уточнити взаємозв’язки 
з ниркою, печінкою, нижньою порожнистою веною, плеврою, очеревиною, діа
фрагмою, м’язами. В основному багато цих характеристик можна з’ясувати до 
операції за допомогою комп’ютерної або магнітно-резонансної томографії. Однак 
при безпосередньому огляді остаточно визначаються можливість мобілізувати 
пухлину і необхідність виконати додаткові втручання на навколишніх органах, су-
динах та інших структурах.

Наступним етапом є уточнення стану нирки та її мобілізація, що дає можли-
вість у подальшому виділити пухлину. Дії хірурга на цьому етапі однотипні при 
право- і лівосторонній локалізації пухлини. Нирка є органом, найчастіше втяг-
нутим до “пухлинної агресії”. Ступені контактів пухлини надниркової залози та 
нирки мають кілька градацій. Невелика пухлина надниркової залози може лежати 
вільно, будучи відділеною від нирки шаром жирової клітковини. Зв’язки можуть 
мати характер тісного прилягання до органа або зрощення з капсулою нирки, або 
проростання в паренхіму нирки. Слід зазначити, що справжня інвазія пухлини в 
капсулу та паренхіму нирки відбувається досить рідко. Проте різної інтенсивності 
та протяжності зрощення її з капсулою нирки спостерігають набагато частіше. 
Переважно вдається відокремити пухлину і, за необхідності, провести резекцію 
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ділянки капсули нирки. Іноді нирка зміщується великою пухлиною донизу і по-
вертається верхнім полюсом назовні. При розмірі пухлини до 5,0–6,0 см зв’язок її 
з ниркою або відсутній, або має місце на невеликому протязі в ділянці верхнього 
полюса, а роз’єднання їх частково гострим та тупим шляхами не становить труд-
нощів. Далі нирку зміщують униз, очеревинний мішок широкими тупими гачками 
відводять медіально, після цього можна приступати до маніпуляцій на пухлині. 
Несприятлива ситуація складається при розповсюдженні пухлини вниз і медіаль-
но в напрямку до ниркової ніжки, що певною мірою зумовлено розташуванням лі-
вої надниркової залози. В окремих випадках при великих пухлинах ділянка воріт 
нирки разом із мискою, судинами, сечоводом буквально “запаяна” в пухлинному 
конгломераті у вигляді муфти, і звільнити їх без ушкодження зазначених елемен-
тів украй складно або взагалі неможливо. Положення ускладнюється частою по
явою у лімфовузлах цієї зони метастазів, що досягають кількох сантиметрів. Коли 
вся нирка залучена до пухлинного конгломерату, доводиться вдаватися до нефрек-
томії з пухлиною одним блоком. 

При правосторонній локалізації основними моментами, що визначають можли-
вість успішного завершення операції, є взаємозв’язки пухлини з нижньою порож-
нистою веною, печінкою, ниркою, діафрагмою, очеревиною, плеврою, м’язами. 
При лівосторонній локалізації труднощі можуть виникнути в разі виділення пух-
лини від підшлункової залози, селезінки, воріт нирки. Ріст правосторонньої пух-
лини вгору супроводжується появою часто протяжного її контакту із задньо-ниж-
ньою поверхнею VII сегмента печінки. Розташування правої надниркової залози в 
більшості випадків назовні від нижньої порожнистої вени зумовлює за наявності 
пухлини центральне зміщення, можливе здавлення вени під нею. При подовже-
ній центральній вені надниркової залози і більшому куті її впадання в нижню 
порожнисту вену можливий контакт залози з бічною і задньою поверхнями вени, 
і в такому випадку вона розпластується на пухлині. При цьому відокремити тон-
костінну нижню порожнисту вену від пухлини дуже важко. Мобілізація пухлини 
від печінки є не менш важким завданням. Крім труднощів обробки кровоточивої 
печінкової паренхіми, розташовані тут травмовані короткі печінкові вени бува-
ють джерелом профузної кровотечі. У зв’язку з цим, при дуже великих пухлинах 
доводиться в деяких випадках вимушено залишати ділянки капсули пухлини в 
підпечінковому просторі, на стінці нижньої порожнистої вени.

Виконавши доступ, ревізію зони втручання та ідентифікувавши пухлину, хірург 
приступає до її мобілізації. Цю процедуру проводять поетапно, з урахуванням ста-
ну пухлини, її розмірів, взаємозв’язків з навколишніми органами та судинами.

 При лівосторонній локалізації пухлини після звільнення нижнього полюса, 
тобто відділивши її від нирки, хірург починає поступово просуватися вгору по ла-
теральному і медіальному контурах, звільняючи пухлину від паранефральної кліт-
ковини, до її верхнього полюса. При феохромоцитомі послідовність мобілізації 
дещо змінюється з урахуванням необхідності якнайшвидшого виходу на централь-
ну вену для її перев’язування. Якщо рухатися нижньо-медіальним краєм пухлини, 
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нерідко вдається порівняно швидко виявити центральну вену надниркової залози 
і пересікти її, попередньо перев’язавши або наклавши кліпси. Вена зазвичай від-
ходить від пухлини в зазначеній зоні, йде косо вниз медіально і впадає у ниркову 
або нижню діафрагмальну вену. Довжина її досягає 2,5–3,0 см. Подальшу мобілі-
зацію пухлини проводять поетапно із супутнім гемостазом. Слід пам’ятати, що 
надниркова залоза отримує до 30–40 артеріальних гілочок з різних джерел, а за 
наявності пухлини, особливо великих розмірів, васкуляризація її значно зростає. 
Кожну ділянку тканини, що підходить до пухлини після відсікання, перев’язують 
або обробляють за допомогою діатермокоагуляції. Зараз ця процедура спростилася 
і стала надійнішою завдяки використанню апарата LigaSure. Деякі хірурги почина-
ють мобілізацію з верхнього полюса і, просуваючись донизу, поступово знаходять 
центральну вену, обробляють її, а потім повністю видаляють пухлину. При пра-
восторонній локалізації хірург, мобілізувавши нижній полюс пухлини, намагаєть-
ся “вийти” на нижню порожнисту вену і, просуваючись догори по її стінці, відок
ремити її від пухлини. При цьому можливим є виконання часткової мобілізації по 
латеральному та верхньому контурах, щоб звільнити пухлину і зробити її мобільні-
шою. Просуваючись угору по нижній порожнистій вені, досягають місця впадання 
в неї центральної вени надниркової залози (пухлини). Центральна вена зазвичай 
дуже коротка, не більша 5,0–10,0 мм. Вона йде косо вгору і під гострим кутом 
впадає в нижню порожнисту вену. Гирло її часто розташоване на задньобічній по-
верхні порожнистої вени. Обробка центральної вени праворуч є найбільш склад-
ним і відповідальним етапом операції. Кровотечі з нижньої порожнистої вени, що 
виникають при цьому, мають профузний характер і загрожують життю хворого. 
Після перев’язування та перетину центральної вени завершують мобілізацію пух-
лини по латеральному і верхньому контурах та видаляють її. Враховуючи специ-
фіку феохромоцитоми, що регулярно “постачає” організму надмірну кількість ка-
техоламінів з наслідками, основним етапом операції є виявлення, перев’язування 
і пересікання центральної вени надниркової залози. Цей процес називають “золо-
тим ключем” операції з приводу феохромоцитоми. Ставлення до паранефральної 
клітковини буває неоднозначним. При пухлинах мінімальних розмірів та частині 
середніх її зазвичай залишають, при пухлинах величиною 7,0–8,0 см і більше – ви-
даляють, враховуючи ризик злоякісності та наявності метастазів.

Завершальними етапами операції з приводу пухлини надниркової залози є дре-
нування та зашивання операційної рани. Дренування краще виконувати товстою 
трубкою з бічними отворами, помістивши її ліворуч навскіс попереду воріт нирки 
верхнім кінцем у піддіафрагмальний простір, праворуч – попереду нирки, від-
ступивши від порожнистої вени і вздовж неї у бік підпечінкового простору. Зов-
нішній кінець трубки виводять через окремий розріз у нижньому краю рани та 
з’єднують з вакуумним аспіратором. Кількість кров’янистого ексудату, що виділя-
ється по трубці, дозволяє судити про наявність та інтенсивність кровотечі з рани 
в перші години після операції. Зазвичай об’єм ексудату становить 100,0–250,0 мл, 
він перестає надходити через 1,5–2 год. Перевищення цих показників потребує 
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підвищеної уваги та вжиття додаткових заходів. При гладкому перебізі дренаж ви-
даляють через 24–48 год. Дуже важливим є ретельне зашивання операційної рани. 
Його рекомендують виконувати пошарово окремими вузловими або П-подібними 
швами. При недостатньо ретельному зшиванні м’язів у подальшому може спосте-
рігатися пролабування черевної стінки, що набуває характеру післяопераційної 
грижі, хоча грижових воріт виявити не вдається. Щоб уникнути цього явища, про-
понують зшивати м’язи шляхом утворення м’язової дуплікатури.

У процесі видалення феохромоцитоми можливий розвиток низки інтраопе-
раційних ускладнень, які суттєво впливають на результат операції. До них нале-
жать ушкодження судин і кровотеча, травмування органів та структур (печінка, 
підшлункова залоза, селезінка, нирка, очеревина, кишечник, плевра, діафрагма), 
що оточують пухлину. Іншу групу ускладнень становлять специфічні патологічні 
розлади з боку різних органів та систем, насамперед серцево-судинної. Вони бу-
вають зумовлені різкими змінами гормонального фону в ході операції (надлишок 
катехоламінів під час проведення знеболювання, здійснення доступу, мобілізації 
пухлини та різке припинення їх надходження після видалення новоутворення). 
Ускладнення можуть проявлятися у вигляді підвищення артеріального тиску, аж 
до розвитку гіпертензивного кризу, аритмії, серцевої недостатності, набряку ле-
гень, гіперглікемії, після видалення пухлини – гіпотонії, гіповолемії, гіпоглікемії.

Джерелами кровотечі можуть бути судини, починаючи з м’язових та закінчую-
чи магістральними, а також капсулярні судини самої пухлини. Факторами ризику 
виникнення кровотечі є розміри і поширеність пухлини та низька кваліфікація 
хірурга, який оперує. Виділяють інтраопераційні й ранні післяопераційні крово-
течі. Останні, у свою чергу, розглядають як продовжені та вторинні. Найбільш 
небезпечними бувають кровотечі при ушкодженні магістральних судин – ниж-
ньої порожнистої вени, ниркової вени та артерії, селезінкових судин. Вони мають 
профузний характер, і їх зупинка нерідко є складною проблемою. Іноді джере-
лом кровотечі буває кукса центральної вени надниркової залози, особливо правої, 
внаслідок зісковзування з неї лігатури або кліпса. Іншими джерелами є новоутво-
рені судини пухлини, частіше – розширені капсулярні вени або гілки артеріальних 
судин, що в нормі живлять надниркові залози. Така значна кількість потенційних 
джерел кровотечі змушує гранично ретельно ставитися до питань забезпечення 
гемостазу в ході операції. Необхідними є обов’язкове перев’язування всіх судин, 
що входять у пухлину або виходять з неї, накладання, за можливості, двох лі-
гатур/кліпсів на центральну вену надниркової залози, прецизійне препарування 
нижньої порожнистої та ниркової вен у процесі мобілізації пухлини, обережне 
використання діатермокоагуляції. У разі ушкодження магістральних судин по-
трібно накласти судинний шов. При великій травмі ниркових, селезінкових судин 
як крайній захід вимушено виконують нефректомію, спленектомію. Тяжка ситуа
ція виникає при значному ушкодженні нижньої порожнистої вени, коли спроби 
зашити дефект стінки виявляються невдалими. У деяких посібниках ідеться про 
те, що можна зробити пластику вени за допомогою протеза, але до цього слід бути 
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готовими: мати необхідне матеріальне забезпечення, залучити до участі в операції 
судинного хірурга. Варіантом інтраопераційної кровотечі є дифузна кровотеча з 
м’язів, печінки, нирки після відокремлення від них пухлини. При нерадикальних 
операціях кровотеча може виникнути з поверхні залишку пухлини. У таких ви-
падках можна намагатися прошити ділянки, що кровоточать, обвивними швами, 
використовувати гемостатичні плівки, губки, адгезиви та/або, як крайній захід, 
зробити тугу тампонаду рани. 

Про кровотечу, що не зупиняється після завершення операції і зашивання рани, 
свідчить надходження по дренажах кров’янистого ексудату. Темп його виділення 
та об’єм можна визначити за кількістю і швидкістю закінчення виділення ексудату 
(струменем, кількість крапель за хвилину), а також при дослідженні в ньому вмісту 
гемоглобіну й еритроцитів. Отримувана інформація є орієнтиром щодо відповідної 
терапії: введення гемостатиків, гемотрансфузія, ревізія рани. При об’ємі ексудату 
до 300,0–350,0 мл, стабільній гемодинаміці, зниженні темпів його виділення по 
дренажах (у разі забезпечення їх прохідності), контрольних аналізах крові мож-
на обмежитися консервативними заходами. Показання до ревізії операційної рани 
з метою зупинки кровотечі встановлюють індивідуально за наявності ознак кро-
вотечі, що не зупиняється, при неефективності гемостатичної терапії, зменшенні 
вмісту еритроцитів і гемоглобіну в крові, зниженні артеріального тиску, тахікардії, 
підвищенні вмісту гемоглобіну та кількості еритроцитів в ексудаті. Вторинні кро-
вотечі зазвичай виникають через 6–48 год після операції. Причинами їх можуть 
бути різні коагулопатії, відрив тромбу або сповзання лігатури із судини при напру-
женні, кашлі, видаленні тампона з рани. Іноді вони стають небезпечними.

 Ушкодження поблизу розташованих або втягнутих у пухлинний процес ор-
ганів становлять суттєву за своїми наслідками групу ускладнень. При лівосто-
ронніх пухлинах можливі поранення нирки, товстої кишки, підшлункової залози, 
селезінки, при правосторонніх – печінки, нирки, дванадцятипалої кишки, товстої 
кишки. Про травми нирки сказано вище. Слід розрізняти ятрогенні, вимушені 
травми, які нанесено в результаті мобілізації пухлини, що проростає в той чи ін-
ший орган, і випадкові ушкодження, зумовлені в більшості випадків низькою ква-
ліфікацією хірурга. Перелічені ускладнення частіше виникають при використанні 
абдомінальних доступів, рідше – бічних та задніх позаочеревинних і, звичайно, 
при видаленні великих пухлин.

Абдомінальні доступи також небезпечні з огляду на ризик інфікування черев-
ної порожнини. Іншим несприятливим наслідком лапаротомії є розвиток після
операційного парезу кишок або навіть кишкової непрохідності.

 Інтраопераційні ушкодження плеври при використанні задніх і бічних поза
очеревинних доступів переважно мають місце в ділянці синуса, особливо під 
час операцій із приводу великих пухлин, що супроводжуються резекцією ХI або 
ХII  ребра. Праворуч вони бувають частіше, бо синус розташований нижче. У разі 
наявності легенево-плевральних зрощень можливі також поранення паренхіми 
легені. При проведенні штучної вентиляції легень вони не становлять особли-
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вої ​​небезпеки, але своєчасно не помічені й не ліквідовані, спричиняють серйозні 
ускладнення в післяопераційний період (напружений пневмоторакс, зміщення се-
редостіння, серцево-судинні порушення, пневмонія, інфікування плевральної по-
рожнини). Усувають розриви плеври шляхом ушивання з роздмухуванням легені 
на вдиху для ліквідації скупчення повітря у плевральній порожнині. Іноді лінію 
швів укріплюють м’язом. За відсутності впевненості в герметичності ушитого де-
фекту рекомендують дренування плевральної порожнини. Дренаж вводять через 
окремий розріз у VII–VIII міжребер’ях по задньоаксилярній лінії. Ушкодження 
очеревини переважно мають випадковий характер, небезпеки не становлять, уши-
вають їх без труднощів. 

У ході операції можуть виникати питання тактичного характеру, що вимагають 
негайного вирішення. При проведенні заходів щодо забезпечення радикальності 
операції постає питання про ставлення хірурга до макроскопічно незміненої час
тини надниркової залози, що збереглася. Зазвичай це буває при маленьких пухли-
нах, що не перевищують 2,0–4,0 см. Деякі хірурги вважають за можливе прово-
дити енуклеацію невеликих пухлин або резекцію надниркової залози з пухлиною, 
зберігаючи частину залози. Ця думка мотивується тим, що можливі випадки 
двосторонніх пухлин, які властиві феохромоцитомі. Зберігши частину наднирко-
вої залози при першій операції, можна буде уникнути довічного гіпокортицизму 
після другої, навіть після видалення всієї залози. Таке питання є дискутабельним 
лише для пухлин мінімальних розмірів. 

При багатьох середніх та майже всіх великих пухлинах надниркова залоза, за-
звичай стуктурно, не зберігається і часто не диференціюється. У кращому разі 
визначаються невеликі “острівці” адренокортикальної тканини, розпластані на 
капсулі пухлини, які неможливо зберегти. Враховуючи те, що майже чверть фео
хромоцитом є спадковими, зберігаючи частину надниркової залози, хірург зали-
шає “плацдарм” для розвитку рецидиву. Вивчення макроскопічної картини стану 
надниркової залози за наявності в ній пухлини дозволило визначити три ступені 
збереження залози: I – зовні структурно збережено не менше половини залози, 
центральна вена розміщена поза пухлиною; II – залишки залози, розташовані по 
одному з контурів пухлини у вигляді гребеня або трикутника, не менші 1,0–2,0 см; 
III – залоза не диференціюється або є вкраплення кіркової тканини в капсулі пух-
лини у вигляді окремих острівців до 0,5–1,0 см у поперечнику. Ступінь збережен-
ня надниркової залози залежить від того, з якого її відділу розвивається пухлина 
і яких вона досягає розмірів. У тих випадках, коли пухлина виходить із централь-
них відділів надниркової залози, вже при її малих і часто середніх розмірах збере-
ження залози не перевищує II–III ступенів. При пухлинах з периферичних відді-
лів полюсів збереження надниркової залози може досягати І–ІІ ступенів. 

Серйозним аргументом проти резекційних операцій є відсутність точних до-
операційних даних про природу феохромоцитоми. Під час залишення частини 
залози ризик рецидиву підвищується. Технічно виконання резекції надниркової 
залози більш складне і ризиковане через труднощі забезпечення гемостазу. З ура-
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хуванням викладеного операцією вибору при феохромоцитомі слід вважати адре-
налектомію з пухлиною.

В останні роки розвивається напрямок – adrenal sparing surgery, тобто методики 
резекційних втручань на надниркових залозах при феохромоцитомі зі збережен-
ням частини залози. З огляду на викладене вище, такі підходи не є доцільними. 
Враховуючи суто технічні причини і сучасну класифікацію феохромоцитоми, хі-
рург не може визначити під час операції, якою є пухлина – доброякісною чи зло
якісною, якщо немає віддалених метастазів. У такій ситуації ризик виникнення 
рецидивів феохромоцитоми зростає, особливо за наявності певних генних мута-
цій. У зв’язку з цим, на нашу думку, як операцію вибору при феохромоцитомі слід 
рекомендувати адреналектомію з пухлиною.

У ході операції слід прагнути зберегти цілість капсули пухлини. Це особливо 
важливо при злоякісних пухлинах, багато з яких має стоншену капсулу, що лег-
ко рветься. У частини пухлин є щільна фіброзна капсула з мережею розширених 
судин, яка нерідко щільно фіксується до нирки, нижньої поверхні печінки, очере-
вини. У такій ситуації буває складно визначити, що має місце – зрощення капсу-
ли з органом чи інвазія. Спроби їх розʼєднання можуть закінчитися інтенсивною 
кровотечею, ушкодженням капсули пухлини чи прилеглого органа. У такому ви-
падку можна рекомендувати “проникнути” під капсулу нирки або печінки, здійс-
нити мобілізацію та видалити ділянку капсули з пухлиною. Аналогічно проводять 
резекцію частини очеревини чи плеври, інтимно спаяної з пухлиною. Для збе-
реження цілості капсули не рекомендують різких зміщень, підтягування пухли-
ни, накладання на неї затискачів типу Мюзо, прошивання пухлини для створення 
“тримачів”. При накладанні затискачів на судини слід намагатися, щоб до них не 
потрапляли елементи капсули. Потрапляння в рану пухлинних мас різко підвищує 
небезпеку рецидиву, навіть за доброякісних пухлин. Якщо це сталося, рекоменду-
ють двічі-тричі ретельно промити рану будь-яким антисептичним розчином.

Різні хірурги неоднозначно ставляться до регіонарних лімфатичних колекторів 
при пухлинах надниркових залоз. Викладені нижче підходи в основному засто-
совні для пухлин кори надниркових залоз, коли до і під час операції можна отри-
мати чітку інформацію про їх злоякісну або доброякісну природу. Одні вважають, 
що при підтвердженні злоякісного характеру пухлини слід проводити широку 
дисекцію лімфатичних вузлів заочеревинного простору незалежно від наявності 
в них метастазів. Представники іншого напрямку рекомендують виконувати цю 
процедуру лише при виявленні реальних регіонарних метастазів, підтверджених 
морфологічно. Кожна з точок зору має свої аргументи за і проти. Профілактична 
дисекція лімфовузлів, виконана за відсутності клінічно або інструментально вияв-
лених метастазів, може відіграти позитивну лікувальну роль. Проте ця сама про-
цедура, проведена за відсутності метастазів, необґрунтовано підвищує тривалість, 
травматичність операції, ризик розвитку ускладнень. До- або інтраопераційне 
підтвердження злоякісності пухлини не завжди можливе, і дисекція, виконана при 
пухлині, яка виявилася доброякісною, може бути марною. Очевидно, слід визнати 
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раціональнішою другу точку зору і рекомендувати втручання на регіонарних лім-
фовузлах при верифікованих метастазах. Для реалізації такої тактики необхідно 
здійснити до- або інтраопераційне підтвердження злоякісної природи пухлини і 
наявності метастазів, що можна зробити на основі даних клініко-інструменталь-
ного обстеження хворого, інтраопераційного експрес-гістологічного дослідження 
пухлини та вибірково взятих лімфовузлів. Абсолютної достовірності цей підхід 
також не гарантує.

Об’єм лімфодисекції визначається характером лімфовідтоку від надниркових 
залоз. Основними колекторами для лівої надниркової залози є латеро- та пре
аортальні вузли, меншою мірою – інтераорто-, пре- і ретрокавальні; для правої 
– преаортальні, інтераорто- та ретрокавальні, праві латероаортальні вузли. Як 
видно, існують групи вузлів, які одночасно приймають лімфу від обох залоз, що 
теоретично свідчить про можливість появи в них метастазів без чіткої залежності 
від локалізації пухлини. Високий також ризик розвитку метастазів у лімфовузлах 
паранефральної клітковини. Таким чином, при виявленні регіонарних метастазів, 
крім висічення клітковини з лімфовузлами в зоні зазначених колекторів на протязі 
від діафрагми до біфуркації аорти, обов’язковим є широке видалення ретропери-
тонеальної клітковини. Остання процедура виправдана і за доброякісних пухлин. 
При феохромоцитомі, враховуючи відсутність точних критеріїв злоякісності, крім 
віддалених метастазів, лімфодисекцію рекомендують виконувати лише за наяв
ності клінічно визначених регіонарних лімфовузлів, підтвердивши їх природу за 
допомогою експрес-біопсії.

На окремий розгляд заслуговують оперативні втручання з приводу рецидивів 
злоякісних пухлин. Складність або неможливість технічного виконання радикаль-
ної операції через виражене порушення топографо-анатомічних взаємозв’язків у 
рані, поширеність пухлинного процесу, часті метастази, відсутність ефективних 
засобів хіміо- та променевої терапії донедавна вважали протипоказанням до про-
ведення повторних операцій. Питання щодо оперативного лікування хворих із 
рецидивними пухлинами необхідно вирішувати індивідуально з урахуванням по-
ширеності пухлинного процесу, загального стану хворого, досвіду клініки. Слід 
враховувати такий момент, що в частини пацієнтів питання стосовно операбель-
ності пухлини можна вирішити лише в ході втручання. Виконання резекційних 
операцій (“розвантажувальних”) у поєднанні з використанням спрямованої хіміо
терапії, променевої, таргетної терапії може подовжити життя хворих. Операції з 
приводу рецидивних пухлин, крім технічних труднощів, часто мають розширений 
характер і супроводжуються високим ризиком розвитку ускладнень. Для хворих з 
феохромоцитомою проведення “розвантажувальних” операцій, первинних чи по-
вторних, має ще один позитивний момент. Зменшення обʼєму секреторно-актив-
ної тканини пухлини призводить до зниження рівня циркулюючих катехоламінів 
і, відповідно, зменшення їх негативного впливу на організм хворого.
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9.4. Ендоскопічні операції при феохромоцитомі

9.4.1. Роль ендоскопічних операцій у хірургії феохромоцитоми

Ендоскопічні операції з приводу феохромоцитоми та синдрому Кушинга, які 
розробили і вперше виконали в 1992 р. американський хірург M. Gagner та ін., 
ознаменували початок нової епохи в адреналовій хірургії [1–3]. У розпорядженні 
хірургів з’явився сучасний малотравматичний ефективний метод лікування, що 
вигідно відрізнявся за рядом характеристик від раніше застосовуваних відкритих 
класичних операцій на надниркових залозах.

Значення та роль ендоскопічних операцій у хірургії надниркових залоз, зокре-
ма хірургії феохромоцитоми, за минулі три десятиліття зазнали істотної еволюції. 
Жваві дискусії викликали питання щодо показань до їх застосування. Спочатку 
вони стосувалися визначення показань до проведення ендоскопічних операцій 
і обмежувались технічними можливостями видалення, допустимими розмірами 
пухлин, наявністю гормональної активності. Відсутність достатнього досвіду, не-
досконалість інструментарію та методики загалом стримували хірургів від вико-
нання втручань при пухлинах великих розмірів. Поступово склалася думка, що 
ендоскопічні операції можна проводити при пухлинах розміром до 5,0 см. Іншим 
істотним протипоказанням була наявність злоякісних пухлин. Протипоказанням 
також вважали наявність ознак гормональної активності пухлини. У міру вдос
коналення методу з’явилися можливості усунути ці недоліки. Хірурги почали ви-
конувати операції при пухлинах розміром >5,0 см незалежно від наявності або 
відсутності ознак гормональної активності зі сприятливими наслідками, це стало 
можливим і для злоякісних новоутворень. Обмеженнями для останніх були великі 
розміри, ознаки інвазії у навколишні структури, технічні труднощі забезпечити 
радикальність операції. На даний час розміри пухлин є стримувальним моментом 
для проведення ендоскопічних операцій. У літературі є численні повідомлення 
про видалення пухлин розміром до 10,0–12,0 см. У такому випадку питання роз-
глядають з точки зору технічних можливостей забезпечення безпеки та радикаль-
ності операції, кваліфікації хірурга, який оперує. Вони є взаємозалежними.

 Питання щодо виконання ендоскопічних операцій при феохромоцитомі спо-
чатку розглядали негативно. Крім усіх перелічених труднощів, на заваді був клі-
нічний характер патології. Наслідки гіперкатехоламінемії, зумовлені пухлиною, 
створювали додатковий ризик, що загрожує здоров’ю та життю хворих. Вважа-
ли, що наркоз, накладання пневмоперитонеума, інструментальні маніпуляції на 
пухлині створюють умови для додаткового підвищеного викиду катехоламінів у 
кровотік із наступними, іноді погано керованими, ускладненнями. Однак досвід 
показав, що при ретельно виконаній передопераційній підготовці, вмілому про-
веденні знеболювання та обережних маніпуляціях під час мобілізації і видалення 
феохромоцитоми є можливість уникнути всіх цих негативних моментів та завер-
шити операцію. На сьогодні діагноз феохромоцитоми не є протипоказанням до 
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проведення ендоскопічних операцій, і в літературі наявні численні повідомлення 
про успішне виконання багатьох сотень втручань.

Починаючи з перших років застосування ендоскопічних адреналектомій, прак-
тично всі хірурги проводили порівняльну оцінку основних характеристик цих ви-
дів втручань із класичними відкритими. Крім зіставлення суто технічних аспектів 
(доступ, мобілізація пухлини, обробка судин, профілактика і зупинка кровотечі, 
збереження цілості навколишніх органів, судин та ін.), аналізували ряд парамет
рів, що об’єктивно характеризують тривалість операційного та післяопераційного 
періодів, ускладнення, результати.

 Практично в кожній публікації протягом останніх 30 років наводяться дані 
про технічні деталі, тривалість ендоскопічних операцій, об’єм крововтрати, час-
тоту ускладнень, витрату наркотичних засобів, терміни післяопераційного пере-
бування в стаціонарі, темпи реабілітації хворих. За багатьма характеристиками 
ендоскопічні операції мають ряд переваг порівняно з відкритими. Порівнювати 
ендоскопічні операції з відкритими слід, враховуючи характер патології (розмі-
ри, природа, поширеність пухлини) та кваліфікацію хірурга, який оперує. Загалом 
доведено, що ендоскопічні операції є менш травматичними, ніж відкриті, й супро-
воджуються меншою крововтратою в більшості випадків. У початковий період 
освоєння ендоскопічних операцій за тривалістю вони зазвичай не мали переваги 
над відкритими, але потім, у міру набуття досвіду хірургами, вдосконалення ін-
струментарію, ці втручання зрівнюються і можуть скорочуватися. 

Одним з головних позитивних моментів на користь ендоскопічних операцій 
є їх доведена менша травматичність порівняно з відкритими. Після проведення 
цих втручань набагато легше перебігає післяопераційний період: швидше стабі-
лізується загальний стан хворих, значно менше виражений больовий синдром та 
знижується витрата наркотичних засобів, раніше відновлюється рухова активність 
і значно скорочується термін післяопераційної госпіталізації. Реабілітація хворих 
проходить протягом кількох тижнів. Важливе значення має косметичний ефект опе-
рації – відсутність рубця на передній черевній стінці або в ділянці нирок та ризику 
розвитку великих післяопераційних гриж. І нарешті, слід пам’ятати, що виконання 
великої травматичної відкритої операції, нерідко ослабленим хворим, супроводжу-
ється тяжкими порушеннями вітальних функцій (ускладненнями) під час самого 
втручання та в післяопераційний період, для ліквідації яких потрібні чималі зусил-
ля. Ендоскопічні операції значною мірою позбавлені цих недоліків. Слід також зва-
жати на моменти психологічного страху, шоку у хворих перед великою відкритою 
операцією. У літературі оцінку ефективності ендоскопічних операцій та порівнян-
ня їх з відкритими в більшості випадків проводять за збірними статистиками, які 
включають різні види пухлин надниркових залоз, у тому числі феохромоцитоми. 
Певною мірою це виправдано, бо технічно виконання операції щодо глюкостероми 
або, наприклад, феохромоцитоми відрізняється мало. І в тому, і в іншому випадку 
перебіг операції визначається розмірами пухлини, її топографічними характерис-
тиками, наявністю або відсутністю інвазії у навколишні структури, станом тканин 
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пацієнта, кваліфікацією хірурга. Наприклад, кровотечі бувають тим частіше, чим 
більша пухлина, а операцію виконує молодий хірург. Відмінності ж стосуються 
тих патофізіологічних порушень в організмі хворого, які виникають протягом опе-
рації і залежать від природи пухлини (гормональна активність або її відсутність, 
вихідний стан хворого, якість передопераційної підготовки та ін.).

У зв’язку з наявністю великої кількості інформації з цих питань, доцільно об-
межитися деякими зведеними даними. S. Burppee та ін. підбили порівняльні під-
сумки першого десятиріччя застосування ендоскопічних операцій при пухлинах 
надниркових залоз із використанням різних методик [58]. Вони узагальнили дані 
стосовно 1052 хворих з пухлинами надниркових залоз, які навели 27 авторів. Опе-
рації виконували з приводу альдостероми (42,7 %), глюкостероми із синдромом 
Кушинга (18,6 %), феохромоцитоми (14,7 %), інсиденталоми (16,9  %). Розміри 
пухлин, які видаляли, коливалися в межах 0,5–14,0 см. Латеральний транспери-
тонеальний відкритий доступ було використано у 88,0 % випадків, задній, ендо-
скопічний, екстраперитонеальний – у решті випадків. Так, тривалість відкритих 
операцій становила в середньому 149 хв (127–270) проти 195 хв (116–300) при 
ендоскопічних. Значно меншою була крововтрата при ендоскопічних операці-
ях (у середньому 153 мл (100–183)) порівняно з відкритими (355 мл (263–500)). 
Середній термін перебування у стаціонарі після виконання відкритих операцій 
(6,5 доби; 5,7–9,0) був більшим, ніж після проведення ендоскопічних (2,5 доби; 
1,7–3,4). Частота розвитку ускладнень після виконання відкритих операцій (24 %) 
була втричі вищою, ніж після проведення ендоскопічних (7 %). Спостерігали до-
сить суттєві відмінності окремих показників у різних серіях спостережень, але з 
часом відзначалася загальна тенденція до покращення наведених показників. Зав-
дяки накопиченню досвіду виконання ендоскопічних операцій, появі нової апара-
тури, інструментарію, зростанню майстерності хірургів відбувалися чіткі зміни 
показників ефективності ендоскопічних втручань у бік поліпшення. У цьому від-
ношенні цікава робота H. Li та ін. [59)]. Вони розглянули за деякими параметрами 
результати операцій із приводу феохромоцитоми протягом трьох відрізків часу. 
Ендоскопічні операції виконали з ретроперитонеального доступу. Перша група 
складалася з 10 хворих. Середні розміри пухлини дорівнювали 4,2  см, тривалість 
операції – 105 хв, крововтрата – 450,0 мл. До другої групи (другий період) вхо-
дили 72 пацієнти. Названі показники в них дорівнювали 5,6 см, 85 хв, 140,0 мл 
відповідно. У 49 хворих третьої групи (третій період) ці параметри становили 
6,7 см, 75 хв, 70,0 мл. Кількість лапароскопічних операцій серед втручань на над-
ниркових залозах зросла з 37 до 83 % у зазначені періоди.

Найбільший інтерес становлять роботи з аналізом результатів ендоскопічних 
операцій у групах хворих з феохромоцитомою. M. Walz та ін. повідомили про 
результати оперативного лікування 126 хворих, у яких було видалено 134 феохро-
моцитоми (24 – двосторонні) та 27 абдомінальних парагангліом [60]. Операції 
виконали з лапаротомного (16) та екстраперитонеального (110) доступів. У 57 ви-
падках провели резекцію надниркової залози з пухлиною, в інших – адреналекто-
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мію. Розміри видалених пухлин у середньому дорівнювали (3,5±1,9) см (0,5–12,0). 
Середня тривалість операції з приводу феохромоцитоми з екстраперитонеального 
доступу – (82±49) хв (20–300), при парагангліомі – 55–600 хв. Тривалість госпіта-
лізації в середньому становила 4 доби. Післяопераційні ускладнення мали місце 
в 17 % випадків, в одному – виникла потреба в конверсії. У 9 хворих розвинулися 
рецидиви феохромоцитоми, в одного – парагангліоми. Останній показник ставить 
під сумнів доцільність виконання резекції надниркової залози з пухлиною.

Qy Lі та F. Li представили ще одну групу з 99 хворих з феохромоцитомою, 
оперованих з екстраперитонеального (59) і трансперитонеального (40) доступів 
[61]. Отримані результати свідчать про переваги використання екстраперитоне-
ального доступу порівняно з лапаротомним. Тривалість операції в першій групі 
хворих становила (84±17) хв, крововтрата в середньому – 200,0 мл, тривалість 
госпіталізації – 4,8 доби, кількість ускладнень – 12 %. У другій групі ці показники 
дорівнювали (117±24) хв, 340,0 мл, 7,8 доби, 6,7 % відповідно.

Говорячи про особливості ендоскопічних та традиційних відкритих операцій 
на надниркових залозах, слід ще раз повторитися і сказати, що попереднє ово-
лодіння методикою проведення відкритої адреналектомії однозначно необхідне 
хірургу. Цей тип втручань сприяє виробленню загальнохірургічних навичок ви-
конання таких складних операцій, розвитку просторового мислення, здатності до 
прийняття швидких рішень у неординарних ситуаціях відкритої операції. Най-
більш серйозним ускладненням ендоскопічних операцій є кровотеча, яку не вда-
ється зупинити за допомогою інструментів, і для її зупинки необхідно перейти до 
відкритої операції (конверсія). Про доцільність конверсії слід згадати також у разі 
неможливості повністю мобілізувати пухлину при широкій її інвазії у навколишні 
органи та судини, виявленні метастазів та ін. Від своєчасності конверсії до від-
критого втручання безпосередньо залежать результат операції і життя пацієнта.

У більшості сучасних статистик розглядають ускладнення операцій, які ви-
конують із приводу різних форм пухлинної патології надниркових залоз, у тому 
числі феохромоцитоми. Істотних відмінностей кількості ускладнень, крім спе-
цифічних, не відзначено. Так, L. Brunt проаналізував 50 публікацій англомовних 
авторів, що містять відомості про 1522 ендоскопічні операції, та 48 робіт з дани-
ми щодо 2273 відкритих втручань із приводу пухлин надниркових залоз, частину 
яких становили феохромоцитоми [62]. Загальна частота ускладнень становила: 
після відкритих операцій – 10,9 %, ендоскопічних – 25,2 %. Після відкритих адре-
налектомій кровотечі мали місце у 3,7 % хворих, ушкодження внутрішніх органів 
– у 2,4 %, серцево-судинні ускладнення – в 1,6 %, легеневі – в 5,5 %, інфекційні 
– в 5,8 %, з боку рани – в 6,9 %; летальність – 0,9 %. Після ендоскопічних опе-
рацій кровотечі спостерігали в 4,7 % випадків, ушкодження внутрішніх органів 
– в  0,7 %, ускладнення з боку рани – в 1,4 %, легеневі – в 0,9 %, серцево-судинні 
– в 0,3 %,  інфекційні – в 1,6 %; летальність – 0,3 %.

Насамкінець слід зазначити, що на сьогодні виконання ендоскопічних операцій 
в Україні залишається досить дорогим, хірурги не завжди забезпечені необхідним 
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обладнанням та витратними матеріалами. Залишається потреба у кваліфіковано-
му персоналі. Однак зберігається перспектива, що при поліпшенні економічного 
становища в країні ендоскопічні операції на надниркових залозах, як і на інших 
органах, стануть загальнодоступним “золотим стандартом”. Резюмуючи вище-
викладене, можна зробити висновок, що ендоскопічні втручання на надниркових 
залозах, зокрема з приводу феохромоцитоми, на сьогодні є операцією вибору. Їм 
властиві високі ефективність і радикальність, тому вони не поступаються тради-
ційним, класичним відкритим втручанням. Крім того, ендоскопічні операції мають 
ряд переваг, такі, як менша травматичність, краща переносимість хворими та ін.

 

9.4.2. Види ендоскопічних операцій при феохромоцитомі

Існує кілька видів ендоскопічних операцій на надниркових залозах, які відріз-
няються один від одного вибором доступу до вогнища патології та його локаліза-
цією (праворуч або ліворуч), технікою виконання. На кшталт доступу виділяють 
лапароскопічні, тобто трансперитонеальні, та екстраперитонеальні (позаочере-
винні). У свою чергу, лапароскопічні (трансперитонеальні) операції можна вико-
нувати з переднього або бічного (латерального) доступу, екстраперитонеальні – з 
бічного та заднього. Крім цього, розроблено трансплевральні, комбіновані досту-
пи, але значного поширення вони поки що не отримали. Як зазначено вище, впер-
ше адреналектомію з приводу феохромоцитоми з бічного лапаротомного доступу 
виконали в 1992 р. M. Gagner та ін. [1], з переднього – E. Higashihara та ін. [63]. 
Методику проведення бічної ретроперитонеальної адреналектомії розробили в 
експерименті в 1993 р. L. Brunt та ін. [64], уперше застосували в клініці D. Whittle 
та ін. [65]. Методику виконання задньої ретроперитонеальної  адреналектомії за-
пропонували M. Walz та ін. [66].

Більшість хірургів віддає перевагу лапароскопічним, трансперитонеальним 
доступам, а серед них – бічному. Тактично ці доступи, передній і бічний, вва-
жають зручнішими, вони дозволяють достатньою мірою оглянути зони втручан-
ня, дають свободу маніпуляцій, можливість провести одномоментну ревізію обох 
надниркових залоз, виконати симультантні операції, але технічно складніші, й у 
деяких випадках ризик розвитку ускладнень вищий. За необхідності проведення 
двосторонньої адреналектомії немає потреби перекладати хворого. 

Екстраперитонеальні доступи відрізняються від трансабдомінальних більш 
легкою можливістю безпосереднього підходу до надниркових залоз, меншим ри-
зиком розвитку ускладнень. При їх виконанні немає необхідності в мобілізації 
навколишніх органів та судин, але зона оперативної дії менша. На можливості 
проведення цих операцій не впливає наявність спайкового процесу в черевній по-
рожнині. Відповідно, існує менший ризик розвитку інтра- та післяопераційних 
ускладнень. Слід зазначити, що доступ дозволяє здійснити ревізію тільки однієї 
надниркової залози. Можна зменшити кількість троакарів, які вводять, і склад 
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операційної бригади до двох осіб. При задньому ретроперитонеальному досту-
пі значно легше виконувати маніпуляції на центральній вені надниркової зало-
зи. Торакоскопічна трансдіафрагмальна адреналектомія пов’язана з необхідністю 
проникнення в грудну порожнину, порівняно обмеженою свободою маніпуляцій, 
більшою небезпекою розвитку ускладнень.

Підходи до вибору доступу до надниркової залози повинні мати індивідуаль-
ний характер. Вони визначаються низкою місцевих та загальних факторів. До 
них належать вік, стать, характер статури хворого, розміри та сторона локалізації 
пухлини, ступінь поширеності, природа (доброякісна, злоякісна), характер гор-
мональної активності. Слід враховувати взаємозв’язки пухлини з навколишніми 
структурами, які нерідко виявляють у процесі передопераційного обстеження. 
Наприклад, при пухлинах із клінікою синдрому Кушинга, у зв’язку з вираженим 
ожирінням більшості хворих, зниженим імунним статусом, лапаротомні доступи 
не особливо бажані, а показані переважно ретроперитонеальні. Положення хво-
рого з феохромоцитомою на животі при задньому ретроперитонеальному досту-
пі є небезпечним через можливість розвитку тяжких гемодинамічних порушень. 
Ретроперитонеальні доступи більш зручні при невеликих пухлинах, наприклад 
альдостеромах. І нарешті, вибір доступу залежить від кваліфікації хірурга, який 
оперує і краще опанував ту чи іншу модифікацію.

Відповідно до вибору трансперитонеального (бічного/переднього) або екс-
траперитонеального (бічного/заднього) доступу, вкладають хворого, визначають 
точки введення троакарів, склад та розміщення операційної бригади. Процеси по-
шуку пухлини, маніпуляції на прилеглих органах і структурах з метою полегшен-
ня підходу до неї, мобілізації власне пухлини, здійснення гемостазу, видалення 
новоутворення різняться при право- і лівосторонній локалізації новоутворення. 
Передопераційна підготовка до ендоскопічної адреналектомії не відрізняється від 
такої, яку проводять перед відкритими операціями.

При проведенні ендоскопічної адреналектомії використовують стандартний 
набір інструментів, кількість та види яких варіюють залежно від типу доступу 
до надниркової залози, розмірів пухлини, конституції хворого. Для успішного ви-
конання ендоскопічної адреналектомії важливим є правильний вибір троакарів, 
через які у черевну порожнину або заочеревинний простір вводять необхідні ін-
струменти. Просвіт їх має бути достатнім для відповідних інструментів і забезпе-
чення свободи маніпуляцій. Часто використовуваними є троакари діаметром 10,0 
і 5,0 мм. Нині з’явилися троакари діаметром 12,0, 4,0 та 3,0 мм, для яких запропо-
новано відповідні інструменти. Обов’язковим є інструмент для розтину тканин та 
коагуляції судин. Найбільш позитивно для цих цілей зарекомендував себе інстру-
мент LigaSure, що успішно поєднує можливості безкровного розсічення тканин та 
зупинки кровотечі шляхом коагуляції. Для діатермічної коагуляції дрібніших су-
дин можна скористатися спеціальним діатермічним гачком, який під’єднують до 
апарата для коагуляції. У комплект інструментів входять також різні види гачків, 
ножиць, затискачів, ретракторів, призначених для мобілізації надниркової залози/
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пухлини, а також прилеглих органів. З метою накладання гемостатичних кліпсів 
на магістральні судини пухлини використовують спеціальний затискач – кліпа-
тор із вигнутими браншами для зручності підведення кліпса до судини. Кутовий 
лапароскоп (30–45°), світловод і камера забезпечують освітлення операційного 
поля, огляд та можливість виконання ендоскопічних маніпуляцій. Спеціальний 
контейнер призначений для поміщення в нього видаленої пухлини та вилучення 
її. Кількість та види інструментів можуть змінюватись залежно від виду операції, 
вибору доступу, переваг хірурга.

Основні тактичні принципи ендоскопічних адреналектомій суттєво не відрізня-
ються від таких, які прийнято для відкритих операцій. Після виконання доступу, 
ідентифікації пухлини та з’ясування взаємозв’язків з навколишніми структурами 
приступають до її мобілізації. Останню виконують строго екстракапсулярно, по-
етапно, прецизійно. Слід уникати грубого захоплення, тракцій пухлини інстру-
ментами, щоб запобігти розриву капсули, виникненню кровотечі, імплантації пух-
линних клітин у навколишні тканини. Особливо важливим є дотримання “ніжного 
режиму” поведінки стосовно феохромоцитоми. Грубі маніпуляції призводять до 
підвищення викиду катехоламінів у кровотік із небезпекою розвитку серйозних 
ускладнень (кризи артеріальної гіпертензії, нестабільність гемодинаміки). У разі 
виникнення несприятливих ситуацій (кровотеча, порушення цілості пухлини, при-
леглих органів) рекомендують оцінити обстановку з можливим переходом до від-
критої операції. За необхідності, залежно від локалізації пухлини, щоб полегшити 
доступ до неї, праворуч виконують додаткові маніпуляції на печінці, нирці, нижній 
порожнистій вені, кишечнику, ліворуч – на нирці, кишечнику, селезінці, підшлун-
ковій залозі. Як і при відкритих операціях, важливою складовою втручання є забез-
печення гемостазу. Гемостаз у ході операції здійснюють постійно, не залишаючи 
поза увагою навіть найменших судин. Контролювати стан судин можна за допо-
могою коагуляції, перев’язування чи накладання спеціальних металевих кліпсів. 
Особливо відповідальним етапом є обробка центральної вени надниркової залози/
пухлини. Її проводять шляхом перев’язування чи накладання кліпсів. Акуратне і 
ніжне захоплення та розведення навколишньої клітковини дозволяють забезпечити 
достатню мобілізацію пухлини. Після завершення останньої пухлину поміщають у 
спеціальний контейнер і видаляють через один із портів. Увагу необхідно приділи-
ти забезпеченню ефективного дренування ложа пухлини. Нижче наведено характе-
ристики основних ендоскопічних операцій при феохромоцитомі. 

Бічна правостороння лапароскопічна адреналектомія. Положення хворого на 
операційному столі відповідає такому при виконанні відкритої екстраперитонеаль-
ної адреналектомії бічним доступом на лівому боці (рис. 9,5, 9,6). Після розміщення 
пацієнта накладають пневмоперитонеум. Місцем для накладання карбоксиперито-
неуму та введення першого троакара, зазвичай діаметром 10,0 мм, є точка Паль-
мера, розташована по середньоключичній лінії на 1,0–2,0 см нижче краю реберної 
дуги, латеральніше від прямого м’яза. Інші троакари діаметром 2,0–3,0 і 5,0 мм 
розміщують по краю реберної дуги правіше і лівіше першого, який зазвичай вико-
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ристовують для введення лапа-
роскопа. Можливе застосування 
ще одного троакара діаметром 
10,0 мм замість одного діамет
ром 5,0 мм. Зазвичай усі троака-
ри розташовують приблизно по 
одній лінії на 2,0–3,0 см нижче 
краю реберної дуги.

Для оптимального визначен-
ня місць розташування троа-
карів потрібно уявити робочу 
зону: лапароскоп (зазвичай по-
середині) та дві руки з інстру-
ментами, що йдуть до ділянки 
розміщення пухлини, яку на 
момент введення першого троа-
кара ще не видно, а також кути, 
під якими інструменти будуть 
підходити до нього. Мінімаль-
на відстань між троакарами й 
інструментами, які вводять че-
рез них, може зумовити труд-
нощі для їх взаємного розташу-
вання. Вони можуть заважати 
одні одним. Велика відстань 
може бути незручною для поло-
ження рук хірурга. Оптимальні 
параметри такого розташуван-
ня виробляються з часом у міру 
накопичення досвіду. Описане 
розміщення троакарів також є 
вдалим у разі необхідності ви-
конання конверсії.

Для накладання карбокси-
перитонеуму використовують 
голку Вереша, що дозволяє мі-
німізувати ризик ушкодження 
органів черевної порожнини та 
забезпечує ефективне введення 
газу. Надалі в точці на 2,0  см 
нижче вліво або вправо від 
пупка вводять перший троакар 

Рис. 9.5. Положення хворого для виконання 
бічної трансперитонеальної адреналектомії: А – 
стандартне укладання; Б – положення для операції 
справа; В – положення для операції зліва; точки вве-
дення троакарів.

5,0 мм порт
10,0–12,0 мм порт
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10,0–12,0 мм порт
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Рис. 9.6. Розміщення портів для виконання 
ліво- та правосторонньої бічної лапароскопіч-
ної адреналектомії: Л – лівосторонньої; П – пра-
восторонньої: 1 – середня аксилярна лінія, 2 – край 
реберної дуги, 3 – допоміжний порт (можна не роз-
міщувати при лівосторонній операції), 4 – порт для 
лапароскопа, 5 та 6 – робочі порти; лінія – місце пе-
регину столу.
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діаметром 10,0 мм. У цьому місці роблять розріз шкіри довжиною 10,0–12,0 мм 
та поштовхоподібними рухами вводять вертикально в напрямку до черевної по-
рожнини голку Вереша з відкритим клапаном. Процес введення голки у черев-
ну порожнину відчувається як два проколи: перший – при проходженні апонев
розу, другий – власне очеревини. Інсуфляцію газу здійснюють поступово, доки 
не буде досягнуто необхідного тиску в черевній порожнині. Зазвичай достатньо 
14,0–15,0 мм рт. ст. Для пацієнта середньої статури необхідно приблизно 1,5–2,0 л 
газу. Переконавшись, що газ надійшов у черевну порожнину в достатньому об-
сязі, голку Вереша витягують і розміщують у точці її введення перший троакар 
діаметром 10,0  мм. Процедуру виконують наосліп. Вказана довжина розрізу шкі-
ри оптимальна, оскільки менший розмір ускладнюватиме проходження троакара 
при його введенні, а більший може спричинити витік газу з черевної порожнини 
в процесі роботи. Клапан троакара необхідно закрити, стилет зафіксувати. Докла-
даючи рівномірних зусиль, троакар обертальним рухом просувають у черевну по
рожнину. Відчуття зменшення опору та зусилля для його просування свідчить про 
потрапляння у черевну порожнину. Через троакар вводять у черевну порожнину 
лапароскоп, за допомогою якого всі наступні дії хірурга можна контролювати ві-
зуально.

Наступним кроком є ​​загальна ревізія щодо виключення можливого ушкоджен-
ня внутрішніх органів та орієнтування для визначення підходу до надниркової 
залози/пухлини. Визначивши напрямок запланованих хірургічних дій, вводять до-
даткові троакари. Найчастіше перший троакар із лапароскопом розміщують посе-
редині, а праворуч і ліворуч від нього – два троакари діаметром 10,0 та 5,0 мм для 
робочих інструментів хірурга. Іноді додатково вводять латерально троакар діа
метром 5,0 мм для відведення печінки відповідним інструментом – ретрактором. 
Можливе введення двох додаткових троакарів по передній і середній аксилярних 
лініях нижче ХІІ ребра та вище крила клубової кістки. Відстань між лапароскопом 
та інструментами повинна дозволяти зручно розміщувати їх, що можна адекватно 
оцінити, лише визначивши робочу ділянку та уявляючи, куди будуть направлені 
інструменти. Наступні троакари вводять візуально під контролем лапароскопа, що 
полегшує процедуру.

У кінцевому варіанті для правосторонньої операції зазвичай використовують 
чотири троакари, розташовані під реберною дугою на 1,0–2,0 см нижче від неї. 
Перший застосовують для лапароскопії. Через правий троакар діаметром 10,0  мм 
зазвичай вводять інструмент LigaSure для основних маніпуляцій мобілізації пух-
лини. Лівий троакар діаметром 5,0 мм використовують для необхідних у ході 
операції інструментів, зокрема затискача, який утримує пухлину. Четвертий лате-
ральний троакар призначений для печінкового ретрактора. Бажано, щоб введений 
правий від лапароскопа троакар дозволяв інструменту LigaSure зайти під нижній 
край печінки. Іноді при зручному розташуванні пухлини і невеликих розмірах 
печінки вдається виконати всі етапи адреналектомії без печінкового ретрактора. 
У цих випадках тубус інструмента LigaSure опускається вертикально і відводить 
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нижню поверхню печінки. Така маніпуляція дозволяє отримати адекватний до-
ступ до нижньої порожнистої вени, надниркової залози та її центральної вени. 
Низько розташований троакар не дасть можливості виконати цю дію, оскільки 
підходитиме до нижньої поверхні печінки більш полого і не забезпечить одно-
часно її відведення та проведення маніпуляцій на наднирковій залозі. У деяких 
випадках до введення четвертого троакара здійснюють мобілізацію печінкового 
кута товстої кишки. Вдаватися до мобілізації дванадцятипалої кишки за Кохером 
доводиться рідко, в основному при великих пухлинах.

Орієнтиром для пошуку надниркової залози/пухлини є простір, обмежений 
нижньою порожнистою веною, верхньою поверхнею горизонтальної частини два-
надцятипалої кишки, медіальним краєм правої нирки та нижньою поверхнею пе-
чінки. Наступний крок після введення троакарів – звільнення латерального краю 
печінки, який зазвичай фіксований зв’язками до бічної черевної стінки. Розсікти 
їх можна діатермічним гачком, але краще інструментом LigaSure (рис. 9.7). По-
тім піднімають латеральний край печінки та ідентифікують пухлину, яка зазвичай 
просвічується через очеревину. При достатніх розмірах пухлини вона виступає 

у просвіт черевної порожнини як “горбок” 
(виступ), покритий очеревиною. Медіа
льніше пухлини зазвичай просвічується 
нижня порожниста вена. Іноді за наявності 
великої кількості жирової клітковини 
візуалізація надниркової залози/пухлини 
та порожнистої вени може становити деякі 
труднощі. У таких випадках розсікають 
парієтальну очеревину вздовж нижнього 
краю печінки. Тут мається на увазі край 
печінки, яким очеревина переходить із неї 
в парієтальну по задній черевній стінці. 
Побачити цей перехід можна, лише попе-
редньо піднявши печінку ретрактором або 
тубусом самого інструмента LigaSure.

Якщо розсікати очеревину по нижньо-
му краю печінки, то вхід у заочеревинний 
простір буде виконаний на рівні нирки, 
що ускладнить подальші етапи операції. 
При заглибленні у навколониркову жиро-
ву клітковину високий ризик травмування 

ниркової миски, що може залишитися непоміченим; також є небезпека прийняти 
верхній полюс нирки за пухлину. Слід наголосити на тому, що зона розсічення 
очеревини під печінкою повинна проходити безпосередньо під місцем переходу з 
неї в парієтальну очеревину (рис. 9.8).

Рис. 9.7. Розсічення трикутної зв’яз-
ки печінки. 
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Подальший хід операції передбачає після розтину очеревини спочатку акуратне 
виділення нижньої порожнистої вени вгору вздовж її латерального краю до іден-
тифікації центральної вени правої надниркової залози. Іноді при цьому частково 
необхідно мобілізувати нижній край пухлини. Просуваючись уздовж нижньої по-
рожнистої вени і відтісняючи пухлину латерально, досягають місця впадання в неї 
центральної вени надниркової залози. Центральна вена надниркової залози йде за-
звичай косо знизу вгору під кутом близько 45° від надниркової залози/пухлини до 
нижньої порожнистої вени (рис. 9.9). Ширина просвіту центральної вени найчасті-
ше становить 2,0–4,0 мм; іноді трапляється розсипний тип відтоку. Більш суттєвою 
є довжина судини, яка не перевищує 8,0–10,0 мм, нерідко – 5,0–6,0 мм. Цей фактор 
визначає складність накладання кліпсів на центральну вену або її перев’язування. 
Після відсепарування вени на неї накладають спеціальним інструментом – кліпа-
тором три кліпси: два – на центральний кінець, один –  на периферичний. Потім 
вену перетинають і приступають до мобілізації надниркової залози з пухлиною, 
що зручніше починати знизу від нирки, потім по латеральному контуру і по задній 
поверхні, ретельно виконуючи гемостаз, коагулюючи навіть дрібні судини. Вкрай 
обережно слід працювати біля нижньої порожнистої вени.

За іншою методикою маніпуляції на центральній вені надниркової залози про-
водять після мобілізації більшої частини пухлини по нижньому від нирки лате-
ральному контуру і по задній поверхні. Виділяють вену частіше шляхом тупо-
го препарування тупфером. Коли пухлина досить мобілізована, можлива ніжна 
тракція її в латеральному напрямку, при цьому візуалізується центральна вена. Її 

Рис. 9.8. Пухлина правої надниркової залози та структури, які  її оточують.
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виділяють, кліпують і перетинають 
за описаною методикою. Цей під-
хід при феохромоцитомі не виправ-
даний, оскільки завданням операції 
насамперед є блокада центральної 
вени пухлини для припинення над-
ходження катехоламінів у кровотік. 
Після повної мобілізації наднир-
кової залози з пухлиною її помі-
щають у спеціальний контейнер і 
видаляють із черевної порожнини 
через троакар діаметром 10,0 мм 
(рис. 9.10). Проводять ретельний 
контроль гемостазу. З черевної по-
рожнини через троакари витягують 
інструменти, видаляють троакари. 
На розрізи шкіри й апоневрозу на-
кладають шви. Ложе надниркової 
залози дренують поліхлорвініло-
вою трубкою, проведеною через 
троакар.

Передня правостороння лапа-
роскопічна адреналектомія відріз-
няється розташуванням троакарів 
і положенням пацієнта. Хворий 
лежить на спині зі злегка підня-
тим правим боком. Допустимим є 
помірний перегин столу, що забез-
печить більший робочий простір. 
Перший троакар діаметром 10,0 мм 
для камери вводять у ділянці пуп-
ка. У хворих з ожирінням рекомен-
дують для цього точку на половині 
відстані між пупком та реберною 
дугою. Три-чотири інші троакари 
діаметром 5,0 і 10,0 мм розміщують 
на 1,0–2,0 см нижче вздовж ребер-
ної дуги медіально від мечоподіб-
ного відростка до передньої – се-
редньої аксилярної лінії (рис. 9.11).

Операцію починають із розсі-
чення очеревини латерально від 

Рис. 9.9. Пухлина правої надниркової залози. 
Ідентифікована центральна вена.

Рис. 9.10. Поміщення пухлини в контейнер 
перед видаленням.

Верхній 
полюс правої 
нирки

Пухлина

Централь-
на вена  
наднирко-
вої залози

Пухлина наднир-
кової залози Контейнер
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висхідного відділу ободової кишки, що 
дозволяє мобілізувати та змістити дони-
зу печінковий вигин товстої кишки. При 
великих пухлинах, за методикою Кохера, 
мобілізують дванадцятипалу кишку, її ра-
зом із головкою підшлункової залози від-
водять медіально. Тут можуть бути великі 
судини, які слід ретельно обробити.

Праву частку печінки піднімають ре-
трактором після розтину очеревини та 
перетину трикутної зв’язки. Цей прийом 
дозволяє оголити передньо-зовнішній 
край нижньої порожнистої вени, яка по-
крита тонким шаром жирової тканини. 
Після розкриття фасції Герота виявляють 
надниркову залозу з пухлиною. При її 
невеликих розмірах вона може бути під 

нижньою порожнистою веною. Враховуючи необхідність якнайшвидшої блокади 
центральної вени надниркової залози/пухлини, мобілізацію починають з її ниж-
ньо-медіального контуру, просуваючись по нижній порожнистій вені до виявлен-
ня центральної вени. На останню накладають кліпси та перетинають. Подальшу 
мобілізацію пухлини проводять традиційним способом, після завершення її помі-
щають у контейнер і витягують. Видаляють інструменти і троакар. Вводять дре-
наж. Накладають шви.

Бічна лівостороння лапароскопічна адреналектомія. Положення хворого – на 
правому боці. Пневмоперитонеум накладають через точку на 3,0 см нижче ребер-
ного краю по передній аксилярній лінії. Надалі через неї вводять перший троакар 
діаметром 10,0 мм та лапароскоп. Другий троакар діаметром 10,0 мм розміщують 
по задній аксилярній лінії, третій троакар діаметром 5 мм – по середньоключич-
ній. Останній вводять обережно, бо тут може бути фіксований селезінковий кут 
товстої кишки, який потрібно попередньо звільнити. Первинна ревізія після про-
никнення у черевну порожнину має значення (рис. 9.12), тому що в більш ніж 
половині випадків надниркову залозу і пухлину спочатку не видно, і локалізація 
їх дуже варіабельна – від знаходження під селезінкою вгорі до воріт нирки внизу. 
Зв’язка очеревини, що йде до селезінкового кута товстої кишки, заважає доступу 
до надниркової залози, і розтинають її діатермічним гачком. Далі за допомогою 
інструмента LigaSure приступають до мобілізації селезінки по її латеральному 
краю. Розсікають сплено-ренальну та сплено-діафрагмальну зв’язки. Слід зберег-
ти ділянку зв’язки на селезінці, щоб була можливість переміщати її, не захоплю-
ючи паренхіми. У результаті селезінку вдається відвести медіально, звільняючи 
доступ до надниркової залози. Нирку ідентифікують як щільний утвір, розта-
шований нижче селезінки. Місцем входу в заочеревинний простір слугує лінія 

Рис. 9.11. Точки для введення троа-
карів при виконанні передньої лапа-
роскопічної адреналектомії: А – пра-
восторонньої; Б – лівосторонньої.

5,0 мм

10,0 мм

А Б
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між приблизно однаково відведе-
ною догори селезінкою і верхнім 
полюсом нирки. Лінія розсічення 
парієтальної очеревини латерально 
доходить майже до бічної поверх-
ні черевної стінки, а медіально не 
повинна досягати ободової кишки 
(рис. 9.13).

Інструментом LigaSure розсіка-
ють парієтальну очеревину і від-
кривають доступ до заочеревинного 
простору. Відразу виявити наднир-
кову залозу або маленьку пухлину 
вдається не завжди. Оптимальним є 
напрямок пошуку від бічної поверх-
ні черевної стінки, беручи до уваги, 
що внизу і медіально можна бачити 
підшлункову залозу та ворота нир-
ки. Просуваючись у цьому напрям-
ку медіально та вниз, до ниркової 
ніжки, можна виявити надниркову 
залозу/пухлину. Обережно мобілі-
зують хвіст підшлункової залози, 
що прикриває передню поверхню 
надниркової залози до медіального 
краю останнього, і зміщують його 
медіально. Тут розміщені артері-
альні судини, що входять у залозу, 
– гілочки аорти, лівої діафрагмаль-
ної артерії, ниркової артерії. Усіх їх 
візуалізує та обробляє інструмент 
LigaSure (рис. 9.14). Далі можливі 
два варіанти. Латеральну і верхню 
поверхню пухлини відокремлюють 
від жирової клітковини, потім її 
від’єднують від верхнього полюса 
нирки. У нижньо-медіальному на-
прямку від пухлини виявляють тон-
костінну центральну вену, яка впа-
дає у ниркову. Зазвичай вона довша, 
ніж аналогічна судина праворуч. 
Іноді в центральну вену наднирко-

Рис. 9.12. Мобілізація селезінкового кута 
товстої кишки, оголення верхнього полюса 
нирки та підшлункової залози.
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Рис. 9.13. Мобілізація задньої поверхні 
підшлункової залози, нижнього полюса 
селезінки, оголення пухлини.
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вої залози, до її з’єднання з нирко-
вою, впадає нижня діафрагмальна 
вена. Ідентифікувавши централь-
ну вену, накладають два кліпси на 
центральну частину та один – на 
периферичну, потім перетина-
ють її. За іншою методикою, яку 
найчастіше використовують при 
феохромоцитомі, виявивши пух-
лину, відразу намагаються відшу-
кати і блокувати центральну вену, 
а потім виконують мобілізацію 
надниркової залози з пухлиною. 
У процесі мобілізації пухлини по-
стійно звертають увагу на дрібні 
судини та обробляють їх інстру-
ментом LigaSure. Завершивши 
мобілізацію пухлини, поміщають 
її у контейнер та видаляють через 
троакар діаметром 10,0 мм. По-
рожнину дренують. Видаляють усі 
троакари. Накладають шви.

При виконанні передньої ліво­
сторонньої лапароскопічної адре-
налектомії хворого вкладають на 
правий бік, як для бічного лапаро-
скопічного доступу (рис. 9.15).

Перший троакар для камери 
вводять у ділянці пупка, решта 
чотири – вздовж краю реберної 
дуги: перший – по середній лінії, 
інші три – з інтервалом 5,0 см. Усі 
троакари діаметром 10,0–12,0 мм, 
крім останнього, який може бути 
розміром 5,0 мм. Досягнути над-
ниркової залози/пухлини ліворуч 
із переднього доступу складніше, 
ніж праворуч. З цією метою мож-
на використати кілька підходів: 
через печінково-шлункову зв’язку, 
брижу поперечно-ободової кишки, 
шлунково-ободову зв’язку, шля-

Рис. 9.14. Лінія мобілізації пухлини, цент
ральна вена (кліпс), ниркові судини. 

Рис. 9.15. Положення хворого для виконан-
ня передньої лівосторонньої лапароскопіч-
ної адреналектомії.
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хом розсічення очеревини позаду 
селезінкового кута ободової киш-
ки. Останній є найоптимальнішим. 
Етапи виконання адреналектомії з 
цього доступу практично ідентичні 
таким, які застосовують з бічного. 
Після введення троакарів та загаль-
ної ревізії проводять мобілізацію 
селезінкового кута товстої кишки, 
експозицію верхнього полюса нир
ки та підшлункової залози. Далі 
мобілізують по нижньому контуру 
підшлункову залозу та нижній по-
люс селезінки й оголюють пухлину 
надниркової залози. Останню виді-
ляють по медіальній межі, де судин 
менше, потім – по задній поверхні 
та верхньому полюсу. Найбільш 
відповідальними є мобілізація по 
нижньому контуру та вихід на цен-
тральну вену (рис.  9.16). Вона йде 
донизу від нижнього полюса пух-
лини і впадає у ниркову вену. Зліва 
довжина центральної вени стано-
вить 2,0–4,0  см, тому її обробка, 
порівняно з правою, менш складна. 
Після накладання кліпсів вену пере-
тинають. Потім завершують оста-
точну мобілізацію пухлини з гемо
стазом, видаляють її, помістивши в 
контейнер. Рану дренують. Троака-
ри видаляють.

Бічна правостороння екстрапе-
ритонеальна ендоскопічна адренал­
ектомія. Троакари для право- та 
лівосторонньої бічної екстрапери-
тонеальної адреналектомії вводять 
у дзеркально ідентичних точках з 
кожного боку. Положення хворого 
– на боці, протилежному локалізації 
пухлини, як і для бічної лапароско-
пічної адреналектомії (рис. 9.17).

Рис. 9.16. Виконання лівосторонньої пе-
редньої адреналектомії; обробка цент
ральної вени.

Рис. 9.17. Положення хворого для вико-
нання бічної правосторонньої екстрапери-
тонеальної ендоскопічної адреналектомії: 
1 – розріз нижче кінця ХІІ ребра для створення 
ретроперитонеального простору та введення 
першого троакара; 2, 3 – точки введення решти 
троакарів.

Вена надниркової 
залози

1
3

2
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Перший троакар вводять зі шкірного розрізу завдовжки 2,0 см нижче кінця 
ХII  ребра по середньоключичній лінії. Прилеглі м’язові шари тупо розділяють 
пальцем, проникають у ретроперитонеальний простір. Наосліп круговими рухами 
під поперечною фасцією створюють зону для розміщення балонного дилататора. 
Вводять у нього приблизно 800,0 мл газу для створення робочого простору. Потім з 
балона частково випускають повітря, воно просувається вздовж поперекового м’я-
за до рівня діафрагми. Балон повторно роздмухують, з нього частково випускають 
газ, після цього його виймають. Ввівши лапароскоп через перший троакар, під ві-
зуальним контролем розміщують два додаткових троакари діаметром 5,0 мм: один 
– по передній пахвовій лінії на половині відстані між реберним краєм і крилом 
здухвинної кістки, другий – ззаду між ХІІ ребром і крилом здухвинної кістки. Іноді 
вводять четвертий троакар діаметром 5,0 мм, призначений для відведення нирки. 
Його розміщують вище від першого по передній пахвовій лінії. Слід пам’ятати, що 
плевральний синус справа розташований часто нижче, ніж зліва, і в таких випадках 
потрібно вносити корективи при виборі місць введення троакарів. Окремі хірурги 
допускають різні варіанти розміщення троакарів, що в основному стосуються від-
хилень локалізації зазначених вище точок. Після введення троакарів та створення 
операційного простору розсікають фасцію Герота ззаду в напрямку до верхнього 
полюса нирки. При збільшенні протяжності дисекції нирка відходить донизу, зали-
шаючи надниркову залозу на своєму місці. Слід пам’ятати про наявність додатко-
вих ниркових судин, які можуть бути ушкоджені.

При операціях праворуч після розтину ендоабдомінальної фасції знаходять пух-
лину, яка зазвичай розташовується в куті між поперековою частиною діафрагми, 
задньо-нижньою поверхнею правої частки печінки та верхнім полюсом нирки. 
Після розтину фасції Герота утворюється простір між ниркою та пухлиною. Іден-
тифікують нижню порожнисту вену і, просуваючись по її латеральному краю дого-
ри, досягають місця впадання у неї центральної вени надниркової залози. Останню 
перетинають між заздалегідь накладеними кліпсами. Мобілізацію надниркової за-
лози проводять знизу, латерально і завершують угорі. При мобілізації нижньої по-
верхні надниркової залози слід пам’ятати про нижню артерію надниркової залози, 
що виходить з верхньої ниркової. Лігувати її слід ближче до поверхні залози. При 
звільненні верхньої поверхні пухлини звертають увагу на обробку нижніх діафраг-
мальних судин. Зрідка виникає потреба у використанні ретрактора для відсування 
печінки. Після повної мобілізації пухлину поміщають у контейнер та видаляють.

При бічній лівосторонній екстраперитонеальній ендоскопічній адреналекто-
мії після введення троакарів здійснюють пошук надниркової залози/пухлини, орі-
єнтуючись на зовнішній край розгинача спини в напрямку до верхнього полюса 
нирки. Після розтину ретроабдомінальної фасції на верхньо-медіальній поверх-
ні нирки знаходять пухлину. Проводять ідентифікацію основних ниркових су-
дин, не наближаючись до воріт нирки. Обережно розділяють тканини в шарі між 
хвостом підшлункової залози та наднирковою залозою/пухлиною, які необхідно 
чітко диференціювати. Продовжуючи дисекцію вздовж ниркової вени, виявляють 
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центральну вену надниркової залози, яку перетинають після накладання кліпсів. 
Потім проводять мобілізацію надниркової залози догори, обробляють невеликі 
нижні діафрагмальні судини інструментом LigaSure. Частково мобілізацію здійс
нюють тупо, але слід пам’ятати про можливість травмування селезінкових судин. 
Після повної мобілізації надниркову залозу з пухлиною поміщають у контейнер та 
видаляють. Видаляють троакари. Вводять дренаж. Накладають шви.

Задня екстраперитонеальна ендоскопічна адреналектомія. Хворого укладають 
на живіт з розведеними руками, опущеними донизу під кутом 90° стегнами, зігну-
тими гомілками (положення напіврозкритого кишенькового ножа) (рис. 9.18). Через 

розріз до 2,0 см нижче краю 
ХІІ ребра по середньолопат-
ковій лінії проникають у рет
роперитонеальний простір, 
як описано вище, і тупо роз-
водять м’язи пальцем. Після 
розведення м’язів розтинають 
поперечну фасцію. Цим кана-
лом вводять троакар для бало-
на в напрямку до реберно-хре-
бетного кута й інсуфлюють 
600,0–800,0 мл газу. Надалі 
цей троакар використовують 
для лапароскопа.

Після створення ретро
пневмоперитонеуму вводять 
додаткові троакари діаметром 
5,0 мм латерально і медіально 
від першого: в ХI  міжребер’ї 
на 2,0 см назовні від лопатко-
вої лінії і з паравертебральної 
лінії нижче ХII ребра. Опа
систим хворим іноді вводять 
додатковий троакар по задньо
аксилярній лінії на 2,0 см ниж-
че ХІІ ребра (рис. 9.19).

Орієнтиром для пошуку 
надниркових залоз є верхній 
полюс нирки. Нирку відво-
дять донизу через середній 
троакар і виконують дисек-
цію через два бічні троакари. 
Дисекцію починають з верх-

Рис. 9.18. Положення хворого для виконання 
задньої екстраперитонеальної ендоскопічної 
адреналектомії.

Рис. 9.19. Точки для введення троакарів при 
виконанні задньої екстраперитонеальної ендо-
скопічної адреналектомії.

Місця введення 
троакарів

ХІІ ребро

Нирка

Пухлина наднирко-
вої залози
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ньої та передньої поверхні пухлини з обох боків. 
Деякі хірурги рекомендують починати її по лате-
ральному контуру, де менше судин. При операціях 
праворуч центральна вена найчастіше визначається 
по задньо-медіальній частині пухлини, ліворуч – по 
середньо-нижній. Необхідності в ретракції печінки 
праворуч або селезінки ліворуч зазвичай не вини-
кає. Мобілізацію, обробку судин та видалення пух-
лини виконують, як і за інших методик (рис. 9.20).

Ендоскопічна хірургія надниркових залоз отри
мала подальший розвиток і вдосконалення у ви-
гляді роботизованої адреналектомії. Слід відразу 
вказати, що не йдеться про якийсь принципово но-
вий напрямок у цьому розділі ендокринної хірургії. 
Роботизована адреналектомія стала кроком уперед 
у технічному виконанні та забезпеченні операцій 
на надниркових залозах, підвищенні їх безпеки, 
профілактиці розвитку можливих ускладнень та 
полегшенні фізичних зусиль хірурга, не знімаю-
чи відповідальності за проведення втручання. За 
тактичними принципами роботизована адреналек-
томія, як і ендоскопічна або відкрита, передбачає 
виконання низки послідовних дій, таких, як: вибір 
та проведення доступу до вогнища патології – над-
ниркової залози/пухлини, ідентифікація її характе-
ристик, виконання маніпуляцій з метою мобілізації 
та видалення. Усі ці дії виконують на більш висо-
кому технічному рівні, ніж зазначені вище типи 
операцій, що, зрештою, забезпечує ефективність 
лікування.

На даний час ендоскопічні операції на наднирко-
вих залозах переважно проводять за допомогою роботизованого хірургічного комп-
лексу Da Vinchi виробництва фірми Intuitive Surgical, Sunnyvale (США). Комплекс 
складається з трьох основних частин: ендохірургічної стійки, консолі хірурга, мані-
пуляційного блоку. Ендохірургічна стійка, як і стандартна лапароскопічна стійка, має 
ендокристалічний монітор, пристрій передачі та запису відеозображення, інсуфлятор 
вуглекислого газу, електрохірургічний блок та хірургічний аспіратор – іригатор. Кон-
соль хірурга є блоком управління, який складається із системи огляду InSite Vision 
System, що забезпечує природне зображення операційного поля, а також джойстиків 
і педалей, за допомогою яких передаються рухи рук хірурга на маніпуляційний блок. 
Блок маніпуляторів складається з чотирьох електромеханічних “рук”, що управля-
ють інструментами Endo Wrist.

Рис. 9.20. Виконання 
задньої екстраперитоне
альної ендоскопічної ад
реналектомії: А – вхід у 
заочеревинний простір; Б – 
піднята надниркова залоза, 
зміщена донизу нирка.

А

Б
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Основними перевагами роботизованої хірургії є усунення чи пом’якшення не-
доліків лапароскопічної техніки. Комплекс Da Vinchi має тривимірну систему візу-
алізації з ефектом реальної глибини одержуваного зображення. Система забезпечує 
чітку візуалізацію операційного поля завдяки програмі автоматичного маневруван-
ня зображення залежно від зміни положення голови хірурга та локалізації об’єкта 
хірургічного втручання. Точність хірургічних процесів забезпечується шляхом усу-
нення ефекту природного тремтіння людських рук. Комплекс дозволяє виконува-
ти необхідні дії зі збільшеною свободою рухів робочої частини в семи площинах. 
Хірург отримує можливість працювати не двома, а кількома маніпуляторами (“ру-
ками”) і гнучкішими шарнірними інструментами. І нарешті, протягом операції він 
перебуває в більш сприятливому положенні – сидить у зручній позі з опорою для 
передпліч, що значно зменшує ефект втомлюваності, розсіювання уваги. Це суттєво 
при довготривалих операціях. Роботизовані операції є більш тривалими, ніж лапа-
роскопічні, але цей момент певною мірою залежить від підготовки хірурга.

Перші роботасистовані операції з приводу пухлин надниркових залоз було 
виконано в кінці 90-х років. Поступово накопичений порівняно невеликий обсяг 
інформації про переваги та недоліки цих операцій ще не дозволяє зробити оста-
точних висновків про їх місце в хірургії пухлин надниркових залоз. Узагальнюю-
чи наведені дані, можна констатувати, що більшість операцій виконували з при-
воду доброякісних пухлин надниркових залоз невеликих розмірів (до 5,0 см), як 
гормонально-активних, так і неактивних. Спірними залишаються питання щодо 
показань та можливостей для операцій при злоякісних новоутвореннях, як пер-
винних, так і метастатичних. Діагноз феохромоцитоми не є протипоказанням, і 
навіть спостерігають переваги резекційних операцій (adrenal sparing) при деяких 
формах цих пухлин, наприклад спадкових. Роботизовані операції при пухлинах 
надниркових залоз не є більш небезпечними, ніж лапароскопічні або відкриті. До 
стримувальних моментів належать висока вартість цих установок і самих опера-
цій та необхідність ретельної підготовки хірургів, які оперують.

9.4.3. Міні-інвазивні інтервенційні методи лікування пухлин  
надниркових залоз

Розвиток медичної техніки протягом останніх кількох десятиліть сприяв появі 
нових, альтернативних інтервенційних методів лікування пухлин, зокрема над-
ниркових залоз. У клінічній практиці застосовують різні варіанти абляції пухлин 
– пряме, спрямоване руйнування вогнищ пухлинної тканини, якого досягають 
за допомогою термічного, хімічного/електрохімічного, лазерного та інших видів 
впливу. До них належать способи девіталізації пухлини шляхом емболізації су-
дин або введення хімічних засобів (спирт), що викликають коагуляцію білків і 
загибель пухлинних клітин. На даний час використовують два основні способи 
абляції: термічну та хімічну.
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В основі методу термічної абляції пухлин лежить руйнівний ефект на живі тка-
нини високих або низьких температур. Відповідно, розроблено методики гіпер- та 
гіпотермічної абляції. Принцип гіпертермічної абляції базується на створенні за 
допомогою різних джерел енергії теплового поля (зони впливу), до якого потрап
ляє пухлинна тканина. Локальна дія температури до 45–50 °С призводить до не-
оборотної денатурації білка та ушкодження клітин. При 70 °С настає коагуляцій-
ний некроз, а при 100 °С – повне руйнування тканини. Для гіпертермічної абляції 
використовують температурні режими інтервалу – 70–100 °С. Для нагрівання 
пухлини існують різні енергетичні джерела. Розроблено методики радіочастотної, 
лазерної, мікрохвильової, ультразвукової абляції. Створено численні моделі апа-
ратів, за допомогою яких забезпечується доставка до пухлини теплової енергії, 
що виробляється одним із зазначених способів. Спеціальні пристрої забезпечують 
дозування енергії, що надходить, обмеження зони її поширення. 

Подібну ушкоджувальну дію на тканини мають низькі температури, що знахо-
дить реалізацію в методиках кріоабляції. Під впливом низьких температур відбу-
ваються пряме заморожування та денатурація клітинних білків, розрив клітинних 
мембран кристалами льоду, що утворилися, судинний стаз і тромбоз, ішемія та 
загибель тканини. Такі процеси спостерігають при температурі -150–175 °С, яку 
за допомогою спеціальних установок утворюють у тканинах, що підлягають де-
струкції.

Методика електрохімічного лізису передбачає руйнування пухлинної тканини 
за рахунок електрохімічної дисоціації середовища навколо введених у пухлину 
платинових електродів (анод – катод), до яких підводять постійний струм. У ре-
зультаті відбувається значне зрушення рН середовища, що викликає поширений 
асептичний некроз клітин. Додаткову деструктивну дію проявляє з’єднання пла-
тини та хімічних продуктів електролізу.

 Ін’єкційна склеротерапія, або хімічна абляція шляхом введення 96° етанолу, 
набула значного поширення, починаючи з 80-х років минулого століття, при лі-
куванні вузлових утворів щитоподібної залози, переважно вузлових форм зоба. 
В обмеженому обсязі вона знайшла застосування для лікування пухлин наднир-
кових залоз та метастазів у надниркових залозах. Введення 96° етанолу в ткани-
ну пухлини викликає коагуляційний некроз із подальшим розвитком фіброзної 
тканини. Додатковим фактором, що травмує, є геморагічний інфаркт, зумовлений 
тромбозом судин пухлини. Як склерозуючі агенти, крім етанолу, випробовували 
різні сполуки: дипроспан, тетрациклін, гіпертонічний розчин натрію хлориду, 
оцтову кислоту, тетрадецилсульфат. Найбільш ефективними виявились етанол та 
50 % розчин оцтової кислоти. Використовують дві методики хімічної абляції: вве-
дення склерозанту шляхом пункції пухлини під контролем ультразвукового дослі-
дження/комп’ютерної томографії або при ангіографії через судини, які живлять 
пухлину. Останню методику називають хіміоемболізацією. Перевагами ін’єкцій-
ного методу є нескладність виконання процедури, відсутність потреби у складній 
апаратурі, низький ризик розвитку ускладнень.
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У клінічній практиці все ширше застосовують методики черезкатетерної ем-
болізації судин різних видів пухлин. Мета таких втручань полягає в тому, щоб 
шляхом блокади судин, які живлять пухлину, домогтися її повної або часткової 
ішемізації, що призводить до розвитку деструктивно-некротичного процесу, при-
зупинення росту, зменшення розмірів новоутворення і послаблення його нега-
тивних ефектів (біль, порушення прохідності судин, кишечника та ін.). Стосовно 
гормонально-активних пухлин надниркових залоз є можливість зменшити обсяг 
гормонального продукування за рахунок часткової або повної загибелі секретор-
ної паренхіми. У результаті вдається досягти ремісії захворювання, подовження 
життя хворих. Емболізаційні методики використовують для зупинки внутрішніх 
кровотеч, коли з тих чи інших причин не можливе чи протипоказане хірургічне 
втручання. І нарешті, виконана в передопераційний період процедура дозволить 
полегшити технічне проведення операції, уникнути можливих ускладнень, змен-
шити обсяг крововтрати, а в деяких випадках – перевести пухлину з іноперабель-
ного в операбельний розряд. Як емболізуючі агенти застосовують кілька класів 
речовин і сполук. До них належать абсорбуючі (аутогемозгустки, гемостатична 
желатинова губка – гельфоам, масляні контрастні речовини, оксицелюлоза) і не-
абсорбуючі засоби (партикулярні – аутомʼяз, івалон, метилакрилатові або метале-
ві кульки; непартикулярні – металеві спіралі, знімні балони). Технологія методу 
основана на попередньому вивченні при діагностичній ангіографії судинного рус-
ла пухлини, оцінці судинного малюнка і зон васкуляризації пухлини відповідними 
судинами та подальшому виконанні лікувальної процедури шляхом введення ка-
тетерів, через які за допомогою спеціальних пристроїв подають емболізуючі пре-
парати. Безпосередні результати враховують за ступенем припинення кровотоку 
в пухлині, повнотою оклюзії судин, що живлять її. Надалі оцінюють динаміку 
клінічних симптомів, розмірів пухлини, гормональних показників.

Такі пріоритетні розробки в адреналовій хірургії вперше в нашій країні вико-
нали в хірургічній клініці та рентгенологічному відділенні Інституту ендокрино-
логії та обміну речовин ім. В. П. Комісаренка НАМН України. Було розроблено 
оригінальний метод лікування хвороби Іценка – Кушинга шляхом черезкатетерної 
черезвенозної деструкції надниркових залоз. Суть рентгенендоваскулярного втру-
чання на надниркових залозах полягала в механічному руйнуванні структурних 
елементів паренхіми і строми гіперплазованих надниркових залоз за допомогою 
екстравазації та депонування рентгеноконтрастного засобу – 76 % розчину веро-
графіну, введеного під дозованим тиском через катетер. Застосування цієї методи-
ки більш ніж у 200 пацієнтів із хворобою Іценка – Кушинга в поєднанні з медика-
ментозними методами або односторонньою адреналектомією дозволило досягти 
довгострокової ремісії або одужання в 71,5 % випадків.

У клініці також було використано вдосконалену методику передопераційної ем-
болізації судин гормонально-активних пухлин з метою пригнічення їх гормональ-
ної активності, проведення передопераційної підготовки, забезпечення безпеки 
оперативного втручання. Семи хворим зі злоякісними пухлинами кори наднирко-
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вої залози і клінікою синдрому Кушинга виконали передопераційну емболізацію 
судин, що живлять пухлину. До цієї групи входили 5 жінок та 2 чоловіки віком від 
10 до 51 року. Первинна пухлина була в 5 осіб, рецидивна з віддаленими метаста-
зами – у 2. Хворим одномоментно виконували діагностичну і лікувальну проце-
дури: діагностичну ангіографію та емболізацію пухлинних судин. Такий підхід 
визначено як рентгенодіапевтику, тобто поєднання діагностичної та лікувальної 
процедур. Використовували техніку селективної катетеризації надниркових арте-
рій та малих гілок аорти, що кровопостачають залози. Правостороння локаліза-
ція пухлини була в 4 хворих, лівостороння – в 3. Як підходи для діагностики та 
подальшого ендоваскулярного втручання застосували праву та ліву нижню діа
фрагмальну артерію (3 випадки), праву і ліву середню наднирковозалозну артерію 
(3 випадки). Деяким хворим маніпуляцію проводили кількома шляхами. Після ви-
значення локалізації, розмірів, поширеності, характеру кровопостачання пухлини 
виконували ендоваскулярне втручання, зокрема, вводили емболізуючий агент у су-
дини пухлини (96° етиловий спирт, поліметилсилоксан, мікросфери активованого 
вугілля). Емболізуючий засіб вводили повільно, малими порціями, контролюючи 
процес редукції кровотоку в пухлині за допомогою рентгеноконтрастної речови-
ни. У процесі маніпуляції спостерігали блокування кровотоку спочатку в дисталь-
них відділах судинної мережі, потім – відкриття ряду колатералей і нарешті – блок 
стовбурового відділу судини. Чотирьом хворим із пухлинами великих розмірів 
(13,0, 19,0, 24,0, 26,0 см) емболізацію провели в процесі передопераційної підго-
товки з метою покращення технічних можливостей виконання операції, зменшен-
ня крововтрати. Пацієнтів прооперували через 3, 5, 10, 14 діб після процедури. У 
зв’язку з невеликими термінами від емболізації до операції, оцінити вплив ембо-
лізації на загальний стан хворих було важко, але у двох із них рівень 17-оксикор-
тикостероїдів у сечі знизився у 2 рази, 17-кетостероїдів – у 8,5 раза. Зазначено, 
що операція завжди технічно перебігала легше. Відзначали ущільнення тканини 
пухлини, меншу кровоточивість, легшою була мобілізація пухлини. Об’єм кро-
вовтрати не перевищував 7,0–8,0 мл/кг маси тіла, що відповідало такому при опе-
раціях із приводу пухлин середніх розмірів. Одна хвора з правосторонньою глю-
костеромою розміром 14,0 см загинула від тромбоемболії легеневої артерії через 
15 діб після емболізації. Тромб сформувався у просвіті центральної вени і вихо-
див у просвіт нижньої порожнистої вени. Вочевидь, стався відрив частини тромбу 
з розвитком емболії легеневої артерії. При аутопсії було зазначено, що більшість 
пухлини зазнала тканинного розпаду і мала характер безструктурного детриту. У 
2 хворих з рецидивними пухлинами та віддаленими метастазами після емболізації 
спостерігали позитивну динаміку: значне зменшення – в одного,  повне зникнення 
ознак гіперкортицизму – в другого. Рівень екскреції 17- й 11-оксикортикостероїдів 
та 17-кетостероїдів протягом періоду спостереження знизився: в одного пацієнта 
– у 2, 7 і 5 разів, у другого – у 70, 3 та 9 разів. Хворі прожили 11 та 34 місяці й 
померли від генералізації пухлинного процесу за відсутності загострення ознак 
гіперкортицизму. Проконтролювати стан і розміри пухлин після емболізації було 
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неможливо. Таким чином, невеликий власний досвід та дані літератури свідчать 
про хороші лікувальні можливості методик ендоваскулярної хірургії. Вони значно 
зросли у зв’язку з появою вдосконаленого технічного обладнання для втручань, 
нових емболізуючих засобів, можливостей безпечного проведення маніпуляцій та 
ефективного контролю результатів.

У літературі є порівняно небагато даних щодо застосування альтернативних 
міні-інвазивних методик для лікування пухлин хромафінної тканини. Більшість з 
них належить до категорії терапії другої лінії, коли хірургічне лікування не мож-
ливе або не бажане з тих чи інших причин. Це випадки рецидивів або метастазів, 
іноді множинних, коли ризик операції занадто великий через можливі технічні 
труднощі та ускладнення або через тяжкий соматичний стан хворого. Виконання 
повної або часткової абляції феохромоцитоми чи її метастазів може забезпечити 
ліквідацію або зменшення негативного клінічного ефекту катехоламінів шляхом 
зниження їх продукування. Руйнування пухлинних вогнищ певної локалізації 
може сприяти послабленню больового синдрому, усуненню негативних мас-ефек-
тів пухлини. Перспективним є застосування методики передопераційної емболіза-
ції судин, що живлять пухлину, з метою пригнічення її гормональної активності. 
Забезпечення низького рівня катехоламінів до та під час операції дозволить уник-
нути низки серйозних, переважно кардіоваскаскулярних, ускладнень у процесі 
оперативного втручання.

Завершуючи огляд використання альтернативних міні-інвазивних методик лі-
кування пухлин надниркових залоз, можна констатувати, що вони набувають усе 
більшого поширення і в ряді випадків можуть конкурувати з традиційними хірур-
гічними методами лікування. Їх відрізняють прецизійний характер дії, мала трав-
матичність, безкровність, менші частота і тяжкість ускладнень, можливість пов-
торного виконання, швидка реабілітація хворих. Стримувальними моментами є 
необхідність досить складної та дорогої апаратури, кваліфікованого персоналу і, 
поки що, порівняно невеликий досвід застосування цих методів в ендокринології.

9.5. Післяопераційний період. Ускладнення

9.5.1. Ведення післяопераційного періоду

Ведення післяопераційного періоду у хворих, оперованих із приводу феохро-
моцитоми, є досить складним завданням. Слід пам’ятати, що патогенез феохро-
моцитоми та її клінічні прояви визначаються головним фактором – гіперсекре
цією катехоламінів, і механізми розвитку післяопераційних реакцій (ускладнень) 
після його усунення будуть в основному однотипними незалежно від того, яким 
способом це виконано – відкритим або ендоскопічним. Таким хворим необхідно 
забезпечити спостереження та, за показаннями, корекцію порушень, що виника-



275

ють, а також проведення заходів для їх профілактики. Діапазон ускладнень після 
ендоскопічних операцій не настільки широкий через меншу їх травматичність, 
але небезпека їх зберігається. З тієї ж причини можливе зменшення обсягу інфу-
зійної, медикаментозної терапії, витрати знеболювальних засобів. 

 Хворий після видалення феохромоцитоми перебуває в палаті інтенсивної те-
рапії. Моніторинг післяопераційного періоду включає ряд заходів, спрямованих 
на стабілізацію функцій органів і систем, насамперед серцево-судинної, та про-
філактику і лікування ускладнень. Реєструють погодинно, а якщо необхідно – і 
частіше, артеріальний тиск, частоту пульсу, кількість дихальних екскурсій, цен-
тральний венозний тиск, стан шкірного покриву, температуру, кількість сечі, 
функціонування дренажів, проводять електрокардіографію. Зберігають постійний 
венозний доступ. Забезпечують інгаляцію кисню. За показаннями, але не менше 
ніж 2–3 рази на добу, проводять аналізи крові, сечі, дослідження загального білка, 
рівня глікемії, згортальної системи крові, визначають вміст калію, натрію, кис-
лотно-лужну рівновагу. Першочерговими є заходи щодо підтримки та стабілізації 
діяльності серцево-судинної системи. Враховуючи гіповолемію, що розвивається 
в таких хворих після видалення пухлини, необхідно забезпечити проведення ін-
фузійної терапії шляхом внутрішньовенного вливання до 2,0–3,0 л плазми, рео
поліглюкіну, альбуміну, фізіологічного розчину, 5–10 % розчину глюкози з ві-
тамінами. Гемотрансфузію під час та після операції рекомендують при значній 
крововтраті – понад 14,0–16,0 мл/кг маси тіла. Надзвичайно важливим є контроль 
адекватності інфузійної терапії за показниками артеріального та венозного тиску, 
діурезу (0,5–1,0 мл/кг маси тіла за 1 год), загального білка, калію, натрію. Вод-
ний баланс підтримують у межах 750,0–800,0 мл без урахування перспіраційних 
втрат. За показаннями використовують серцеві глікозиди. Таким хворим у ранній 
післяопераційний період слід призначати гідрокортизон у дозі 100,0–150,0 мг на 
добу з інтервалом 6–8 год та наступним скасуванням через 2–4 доби. Серйозним є 
питання щодо післяопераційного знеболювання. Травматична відкрита операція є 
джерелом інтенсивних больових відчуттів. Купірують їх за допомогою анальгети-
ків та наркотичних засобів, за винятком опіоїдних, які можуть викликати пригні-
чення дихання. Після неускладнених операцій без великої крововтрати хворому 
дозволяють вставати через 2–3 доби. Слід не забувати про дихальну гімнастику і 
стежити за функціонуванням кишечника. Після ендоскопічних операцій больовий 
синдром зазвичай буває виражений менше, тому витрата знеболювальних засобів 
знижується. Допускають також ранню активізацію хворих.

Особливу увагу слід приділяти післяопераційному контролю гемостазу. Про 
кровотечу в операційній рані, що не зупиняється, зазвичай свідчать зниження ар-
теріального тиску, тахікардія, блідість шкірного покриву, занепокоєння хворого, 
тривале надходження кров’янистого ексудату по дренажах, промокання пов’яз-
ки кров’ю. Після відкритих операцій, у разі неможливості зупинити кровотечу 
консервативними методами (гемотрансфузія, вливання фібриногену, гемостатичні 
засоби), показані ревізія операційної рани та зупинка кровотечі звичайним спо-
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собом. При кровотечах після ендоскопічних операцій, які не вдається зупинити 
консервативними методами або шляхом застосування ендоскопічних прийомів 
(діатермокоагуляція, накладання кліпсів), також рекомендують ревізію рани від-
критим способом.

 Доцільно визначити значення і зміст поняття “конверсія” (від англ. сonversion 
– перетворення, перехід, трансформація). Стосовно ендоскопічних операцій його 
слід розуміти як перехід від закритої ендоскопічної операції до відкритої тради-
ційної хірургічної. Можливі кілька причин, які змушують до виконання такої дії. 
Насамперед це виникнення ускладнень, усунути які під час ендоскопічної опе-
рації неможливо. Кровотеча, яку не вдається зупинити за допомогою звичайних 
методів (діатермокоагуляція, накладання кліпсів, перев’язування судин), спонукає 
переходити до відкритої операції. При ушкодженні органів у зоні втручання (по-
раненні кишечника, селезінки, печінки, нижньої порожнистої вени, нирки) також 
необхідна конверсія. Виявлення в ході операції злоякісної пухлини з ознаками 
поширеної інвазії у навколишні структури, регіонарними метастазами обґрунто-
вує перехід до відкритої операції з метою забезпечення можливості радикального 
втручання. Деякі аномалії топографо-анатомічного розташування пухлини та її 
взаємозв’язків з навколишніми органами та судинами, яких не виявлено до опе-
рації, можуть перешкоджати процедурі її мобілізації, доступу до магістральних 
судин. До них належать розташування пухлини у воротах нирки, під нижньою 
порожнистою веною, недооцінений до операції виражений спайковий процес у 
черевній порожнині або заочеревинному просторі, великі розміри пухлини, що 
не дозволяють технічно виконати операцію радикально та без ризику розвитку 
ускладнень, ушкодження капсули пухлини. І нарешті, через низьку кваліфікацію 
хірурга, який оперує, буває неможливо завершити операцію у повному обсязі й 
без ускладнень.

Прийняття рішення про конверсію є відповідальним кроком, який насампе-
ред повинен бути зумовлений інтересами хворого. Затягування його, недостатня 
оцінка критичної ситуації, небажання хірурга поступитися власними амбіціями 
можуть спричинити несприятливий результат і смерть хворого. Деякі хірурги вва-
жають конверсію в ході ендоскопічної адреналектомії ускладненням останньої, 
що не зовсім правильно. Конверсію слід розглядати як захід, спрямований насам-
перед на ліквідацію ускладнень, що виникли під час операції, або виявлених змін, 
які стали перешкодою для її ефективного та безпечного виконання. Очевидно, 
ревізію операційної рани після ендоскопічної операції з приводу кровотечі, що 
триває, не слід розглядати як конверсію.

 Дані про частоту конверсії при операціях із приводу пухлин надниркових за-
лоз досить суперечливі й залежать від ряду перерахованих вище причин. Так, у 
серії робіт відмічено її коливання від 0 до 16 %, загалом 3–5 % [58, 60, 67–69]. 
Наприклад, М. Tsuru та K. Szuki зазначили, що зі 105 операцій із приводу феохро-
моцитоми необхідність конверсії виникла в 7 (6,7 %) випадках [70].
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9.5.2. Передумови розвитку та основні типи післяопераційних 
ускладнень

Існує велика кількість літературних джерел, присвячених ускладненням адре-
налової хірургії. У більшості опублікованих праць проаналізовано їх частоту і 
залежність від низки факторів. Істотним моментом, що визначає частоту розвит-
ку ускладнень після операцій із приводу феохромоцитоми, є насамперед харак-
тер попереднього перебігу захворювання. Цілком зрозуміло, що технічно склад-
ні операції з приводу пухлин великих розмірів з ознаками злоякісності, інвазії 
у навколишні структури, частою наявністю метастазів супроводжуються вищим 
рівнем ускладнень, ніж втручання з приводу пухлин розміром до 3,0–5,0 см. Пев-
ний вплив на частоту розвитку ускладнень має доступ до ділянки патології. До 
факторів ризику слід віднести вік хворих, наявність супутніх захворювань, якість 
передопераційної підготовки. Загальновідомо, що ці операції гірше переносять 
люди похилого віку та діти. Високий і некомпенсований до операції артеріальний 
тиск може спричинити ризик розвитку кардіоваскулярних порушень у процесі 
втручання і після нього. І нарешті, кваліфікація хірурга часто є основною запору-
кою успішного виконання операції та профілактики ускладнень.

 Ускладнення після видалення феохромоцитоми можна умовно поділити на дві 
основні групи. До першої належать загальнохірургічні ускладнення: ушкодження 
органів та судин у зоні втручання (печінка, підшлункова залоза, нирка, селезінка, 
кишечник, плевра, діафрагма, нижня порожниста вена, печінкові, ниркові, селе-
зінкові судини), інфекційні (пневмонія, тромбофлебіт, пієлонефрит, панкреатит, 
септичний стан, нагноєння операційної рани). Другу групу становлять специфіч-
ні ускладнення з боку різних органів та систем, зумовлені характером перебігу 
феохромоцитоми і розладами, що виникають у ході хірургічного втручання. Ці 
ускладнення можуть розвинутись після обох типів операцій – як відкритих, так 
і ендоскопічних. Передумовами підвищеного ризику розвитку ускладнень пер-
шої групи є наявність пухлин великих розмірів, особливо з інвазією у навколишні 
структури та метастазами, неправильно вибраний доступ, технічні помилки під 
час виконання втручання (інтраопераційна кровотеча, ушкодження навколишніх 
судин та органів), порушення правил асептики, наявність ушкоджень легень, пе-
чінки, нирок, низька кваліфікація хірурга.

Специфічні ускладнення в післяопераційний період можуть бути наслідком 
попередніх порушень з боку різних органів та систем, зумовлених надлишком 
циркулюючих катехоламінів, які обтяжуються хірургічним втручанням або вини-
кають під час виконання операції. Окремо слід звернути увагу на похибки при 
мобілізації та видаленні пухлини. Грубі маніпуляції, стискання, тракції сприяють 
підвищеному викиду катехоламінів з пухлини з наступними розладами гемодина-
міки. Факторами підвищеного ризику розвитку ускладнень є тяжкий попередній 
клінічний перебіг феохромоцитоми, вік хворих, супутня кардіоваскулярна та інші 
види патології, обсяг операції, крововтрата. Відмітимо, що ряд перелічених чин-
ників може спричинити ускладнення як першої, так і другої груп.
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Наведені різними хірургами загальні цифри частоти розвитку ускладнень сут-
тєво відрізняються. Так, коливання частоти розвитку ускладнень після операцій 
на надниркових залозах при різних формах патології, за даними збірної статис-
тики семи авторів, становили 6,1–23,0 %. Відносно об’єктивну картину можна 
отримати під час аналізу цих показників, які базуються на значному за обсягом 
однорідному клінічному матеріалі.

Аналіз 7829 адреналектомій, включених до бази даних National Inpatient Sample 
у 2003–2009 рр., продемонстрував залежність кількості ускладнень від низки чин-
ників [71]. Зокрема, після двосторонніх адреналектомій, які найчастіше виконують 
з лапаротомного доступу, ускладнення спостерігали у 23,4 % хворих, після одно-
сторонніх – у 15,0 %. Здебільшого вони розвивались після видалення злоякісних 
пухлин (23,1 %) порівняно з доброякісними (13,2 %). Істотно впливала на резуль-
тати операцій кваліфікація хірургів. У хірургів, які рідко оперують на наднирко-
вих залозах і мають низьку кваліфікацію, ускладнення спостерігали у 18,8 % ви-
падків. У хірургів середньої кваліфікації цей показник дорівнював 14,6 %, високої 
– 11,6 %. Автори порівняли також частоту розвитку ускладнень серед загальних 
хірургів та урологів, які оперують на надниркових залозах. Серед перших вона 
становила 15  %, серед других – 18 %, тобто показники суттєво не відрізнялися.

У матеріалах цього ж National Inpatient Sample міститься інформація про 
27 312 адреналектомій, виконаних протягом 2006–2011 рр., з яких 22 % становили 
операції з приводу гормонально-активних пухлин надниркових залоз [72]. У скла-
ді останньої групи 65 % хворих було прооперовано з приводу синдрому Конна, 
33 % – синдрому Кушинга та 1,4 % (85 осіб) – феохромоцитоми. Інтерес виклика-
ли порівняльні дані про до-, інтра- та післяоперційні ускладнення при цих формах 
патології. У доопераційний період у 33 % пацієнтів з феохромоцитомою був цук
ровий діабет, у 12 % мали місце ознаки серцево-судинної недостатності. Останній 
показник при синдромах Конна і Кушинга сумарно дорівнював 4 %. Інтраопера-
ційні ускладнення при видаленні феохромоцитоми спостерігали у 22 % хворих, 
при синдромах Конна і Кушинга – в 11 та 17 % відповідно. Гемотрансфузія під час 
операції була необхідна при феохромоцитомі у 21 % випадків, у двох інших гру-
пах – у 2 та 3 %. Післяопераційні ускладнення, включаючи серцево-судинні, у гру-
пі пацієнтів з феохромоцитомою розвинулись у 6 %, легеневі – в  17  %, тоді як у 
двох інших групах ці величини дорівнювали 0,4 і 0,6 % та 6 і 9 % відповідно. Три-
валість госпіталізації після видалення феохромоцитоми становила загалом 5 діб, 
у двох інших групах – 3,1. Нарешті, вартість операції з приводу феохромоцито-
ми дорівнювала 50 тисяч доларів. Витрати під час операції з приводу синдрому 
Конна становили 35 тисяч, синдрому Кушинга – 46 тисяч. Наведені дані свідчать 
про те, що феохромоцитома є найбільш тяжкою формою хірургічної адреналової 
патології. В одній із робіт такого типу проведено порівняльний аналіз залежності 
основних характеристик та частоти ускладнень від виду адреналової патології і 
типу операцій. C. Kiernan та ін. у групі з 345 оперованих хворих, з яких 41 % були 
з феохромоцитомою, інші – з аденомою, карциномою, метастазами у надниркові 
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залози, відзначили ряд відмінностей при відкритих та ендоскопічних операціях, 
проведених у цих двох групах [73]. При відкритих операціях із приводу феохро-
моцитоми спостерігали значну крововтрату – загалом 396,0 мл (на 92,0 мл біль-
ше, ніж при ендоскопічних), переважно була потрібна гемотрансфузія. Тривалість 
операції та терміни госпіталізації також були вищими. При порівнянні відкритих 
та ендоскопічних операцій відзначено більшу кількість ускладнень у першій гру-
пі (20 % проти 8 %). Загальна кількість ускладнень дорівнювала 10 %. Автори 
відзначили, що операції з приводу феохромоцитоми є небезпечнішими, ніж при 
інших захворюваннях надниркових залоз. Аналогічні характеристики 124 опера-
цій із приводу феохромоцитоми та 313 – щодо інших пухлин надниркових залоз 
представили M. Natkanieс та ін. [74]. Вони також зауважили, що операції з приво-
ду феохромоцитоми за деякими показниками є тяжчими, ніж за іншої адреналової 
патології. Наприклад, середня тривалість операцій у хворих з феохромоцитомою 
становила 91 хв, а крововтрата – 117,0 мл, частота розвитку ускладнень – 4 %, кон-
версія – 1,6 %. В оперованих із приводу іншої адреналової патології ці величини 
дорівнювали 82 хв, 54,0 мл, 4,2 %, 1,6 % відповідно.

P. Plouin та ін. проаналізували фактори, що впливають на частоту розвитку 
ускладнень та рівень летальності в групі зі 146 хворих з феохромоцитомою, яким 
було виконано 165 операцій із відкритого лапаротомного доступу [75]. Кількість 
ускладнень становила 23,6 %, летальність – 2,4 %. Привертає увагу частота ушко
джень селезінки, яку довелося видалити в 13 випадках. Аналіз показав, що до 
факторів ризику розвитку ускладнень належать характер доступу, тривалість і рі-
вень вихідної артеріальної гіпертензії, високий рівень катехоламінів, розміри пух-
лини. В останні роки з’явився ряд оглядових робіт, у яких на великому клінічному 
матеріалі обговорюються результати лікування феохромоцитоми, переваги тих чи 
інших методик, операційні ризики, ускладнення, результати. Як приклад можна 
назвати роботи G. Conzo та ін. (16 серій – 612 спостережень) [76], H. Liu та ін. 
(268  спостережень) [77], Sh. Fu та ін. (14 серій – 626 спостережень) [78]. Загалом 
нині феохромоцитома належить до найбільш небезпечних у хірургічному відно-
шенні захворювань. Наведені дані свідчать про досить високий рівень усклад-
нень, що виникають як при відкритих (класичних) операціях, так і ендоскопічних.

9.5.3. Специфічні післяопераційні ускладнення 

Крім загальнохірургічних, операції з приводу феохромоцитоми можуть супро-
воджуватись ускладненнями, що спричинені особливостями патофізіологічного 
перебігу цих пухлин. До таких сприятливих факторів можна віднести вихідні по-
рушення гемодинаміки, насамперед варіанти гіпертензивного синдрому, зумов-
лені впливом катехоламінів, високий рівень катехоламінів на момент операції, 
перепади їх, що виникають під час проведення операції та, особливо, при одномо-
ментному припиненні надходження їх після видалення пухлини.



280

Найчастіше ускладнення спостерігають з боку серцево-судинної системи. 
Вони можуть мати характер гострої серцево-судинної недостатності, в основному 
за лівошлуночковим типом, розладів коронарного або мозкового кровообігу (на-
пади стенокардії, інфаркт міокарда, аритмія, інсульт), післяопераційної гіпо- та 
гіпертензії. Окремо слід відзначити порушення вуглеводного обміну, що виника-
ють після операції. Нерідко ці ускладнення бувають поєднаними. У ряді випадків 
кардіоваскулярні розлади мають вторинний характер і розвиваються на тлі інших 
ускладнень, наприклад, при кровотечах. До рідкісних судинних ускладнень нале-
жить тромбоз нижньої порожнистої вени. Він виникає при злоякісних пухлинах з 
інвазією у стінку вени. Тромб, що утворюється у просвіті вени, може мати значну 
протяжність. Описано випадки успішного видалення тромбу з використанням ме-
тодик екстракорпорального кровообігу та пластики нижньої порожнистої вени. 

Частим ускладненням є збереження артеріальної гіпертензії в ранній післяопе-
раційний період (>130/80 мм рт. ст.). Її спостерігають приблизно у 30–50 % хворих 
[18, 23, 32, 41]. Якщо гіпертензія зберігається більше тижня, можна припустити 
неповне видалення пухлини, наявність метастазів, пухлину іншої (невиявленої) 
локалізації, надмірний обсяг інфузійної терапії, наявність есенціальної гіпертен-
зії, больового синдрому, надмірне введення вазопресорів або такий ятрогенний 
фактор, як випадкове перев’язування ниркової артерії. Сприятливими факторами 
ризику є пухлини розміром понад 4,0–5,0 см, доопераційний великий вміст адре-
наліну і норадреналіну та підвищена екскреція їх із сечею, відкрита операція, три-
валий наркоз [11, 23, 41, 79–82].

 Лікувати гіпертензію в післяопераційний період рекомендують препаратами 
короткої дії. Фактично це препарати, які застосовували в період передоперацій-
ної підготовки: блокатори α- та β-рецепторів (фентоламін, есмолол, метопролол), 
блокатори кальцієвих канальців (нікардипін, клевідипін) та інші (нітрогліцерин, 
гідралазин, сірчанокисла магнезія). При надмірному обсязі інфузійної терапії по-
казані діуретики. У разі збереження гіпертензії понад 4–6 тижнів потрібне повтор-
не дослідження катехоламінів та їх метаболітів. Подальша тактика залежить від 
результатів. При підвищенні рівня катехоламінів та їх метаболітів слід передба-
чити заходи щодо пошуку додаткової пухлини, метастазів, залишкової пухлинної 
тканини. При негативних результатах такого пошуку можна думати про наявність 
есенціальної гіпертензії та проводити відповідну медикаментозну терапію [32, 35, 
76, 82–84].

Потенційними причинами виникнення післяопераційної гіпотензії (тиск ниж-
чий 90/60 мм рт. ст.) і навіть шоку можуть бути різке одномоментне припинення 
дії надлишку катехоламінів після видалення пухлини в поєднанні з вихідною гі-
поволемією, залишкові пролонговані ефекти передопераційної підготовки α-бло-
каторами, збільшення об’єму судинного русла, значна крововтрата, кардіогенний 
шок. Терапія першої лінії передбачає проведення адекватної інфузійної терапії. 
При її недостатньому ефекті показані вазопресори (норадреналін, адреналін, вазо-
пресин) та препарати інотропної дії (добутамін, мілринон). Хворим із кровотечею 
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та відповідними показниками гемоглобіну й еритроцитів може бути рекомендо-
вана гемотрансфузія. Проведення інфузійної терапії необхідно ретельно контро-
лювати через небезпеку перевантаження та розвитку гіпертензії, набряку легень, 
шоку [18, 23, 32, 35, 44, 82–86].

Порушення серцевого ритму є одним із частих післяопераційних ускладнень. 
Тахіаритмія (>100 уд./хв) може виникнути внаслідок підвищення рівня катехо-
ламінів або дії інотропних препаратів при спробах коригувати післяоперацій-
ну гіпотензію. Іншими факторами ризику є зворотні ефекти застосування α- та 
β-адреноблокаторів у доопераційний період, післяопераційна гіпотензія, анемія, 
біль, недонаповнення судинного русла, що стимулюють підвищення симпатичної 
активності. Найбільш поширеною формою є синусова тахіаритмія у відповідь на 
ці моменти. Усунення їх призводить до ліквідації аритмії. Варіантами цього виду 
аритмії є миготлива аритмія, тріпотіння передсердь і, в деяких випадках, небез-
печне для життя тріпотіння шлуночків. При відновленні стабільної гемодинаміки 
ці розлади зазвичай зникають. При їх збереженні можна використовувати за пока-
заннями аденозин, дилтіазем, есмолол, метопролол, аміодарон.

Брадіаритмія (<60 уд./хв) у післяопераційний період може виникнути внаслі-
док дисфункції синусового або атріовентрикулярного вузла, доопераційних по-
рушень, передозування препаратів, що регулюють ритм (β-адреноблокатори), 
метаболічних та електролітних розладів. Короткочасна брадіаритмія у хворих 
зі стабільною гемодинамікою зазвичай не потребує будь-яких додаткових втру-
чань. Негативний ефект тривалої брадіаритмії у післяопераційний період сприяє 
гіпотензії та зниженню коронарного кровообігу, що може мати наслідком інфаркт 
міокарда. За цих умов рекомендують атропін або агоністи β-адренорецепторів. За 
відсутності ефекту атропіну можна використовувати допамін, адреналін, норадре-
налін [44, 82, 87–90].

 До можливих серйозних ускладнень після видалення феохромоцитоми нале-
жить інфаркт міокарда. Механізм ушкодження кардіоміоцитів при високому рівні 
катехоламінів зумовлений декількома несприятливими факторами: підвищеним 
навантаженням, тахікардією, збільшеною потребою в кисні, коронарним спазмом. 
Крім того, міокард багатий на парасимпатичні волокна з підвищеною афінністю 
до норадреналіну, що викликає структурні та функціональні зміни у серцевому 
м’язі. Очевидно, гіпо-, гіпертензія, анемія, гіпоксемія, систолічна та діастолічна 
дисфункція є факторами ризику розвитку інфаркту міокарда в післяопераційний 
період. Клінічні прояви інфаркту міокарда в післяопераційний період не мають 
типового характеру, що може бути причиною діагностичних помилок. Електро-
кардіографічні зміни, біль у серці часто маскуються залишковою дією наркозу, 
застосуванням анальгетиків. Однак у таких хворих необхідно враховувати ризик 
розвитку інфаркту міокарда, повторний контроль кардіограми з дослідженням 
серцевих ферментів (тропонін) показаний у всіх випадках при підозрі на коронар-
ну ішемію. Лікують післяопераційний інфаркт міокарда за загальним терапевтич-
ним принципом з обов’язковим залученням кардіолога [82, 90–92].
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 Рідкісним післяопераційним ускладненням є серцева недостатність. Вона бу-
ває зумовлена ​​впливом надлишку катехоламінів на міокард до операції, що ви-
кликає зниження чутливості адренорецепторів, можливу кардіоміопатію. Певна 
роль належить післяопераційній гіповолемії. Після операції можливий розвиток 
серцевої недостатності зі збереженням або зниженням об’єму серцевого викиду. 
Перший варіант спостерігають за наявності гіпертензії з діастолічною дисфунк-
цією і при підвищенні чутливості до надлишкової інфузійної терапії з розвитком 
набряку легень. Другий варіант можливий при вираженій коронарній ішемії на ос-
нові судинної нестабільності. При післяопераційній серцевій недостатності про-
водять традиційну медикаментозну терапію з використанням діуретиків, інотроп-
них препаратів (добутамін, міліринон). За відсутності ефекту можна вдатися до 
інструментальних засобів підтримки серцевої діяльності (екстракорпоральна 
мембранна оксигенація, встановлення внутрішньоартеріального балонного насо-
са) [82, 93].

Серйозним ускладненням інтра- та післяопераційного періодів може бути ін-
сульт. Основними механізмами його розвитку є: тромбоз чи емболія мозкових 
судин на основі гіперкоагуляції, зниження перфузії мозку внаслідок тканинної 
гіпоксії, розрив мозкової судини, що призводить до внутрішньомозкового або суб
арахноїдального крововиливу. В післяопераційний період частіше виникає іше-
мічний, ніж геморагічний, інсульт. Факторами ризику розвитку інсульту бувають 
неконтрольована гіпертензія, судинний спазм, дилатаційна кардіоміопатія з фор-
муванням тромбу в лівому шлуночку та миготлива аритмія. Симптоматика має до-
сить широкий діапазон: від головного болю до порушення моторних та сенсорних 
функцій і навіть судом. У післяопераційний період вони можуть маскуватися під 
впливом знеболювальних та седативних препаратів.

 Підвищена секреція катехоламінів у хворих з феохромоцитомою може викли-
кати різний рівень порушень вуглеводного обміну: від періодичної гіперглікемії 
або глюкозурії до симптомного вторинного діабету з потребою у проведенні інсулі-
нотерапії. Причинами порушень вуглеводного гомеостазу є: посилення глюконео-
генезу в печінці, пригнічення секреції інсуліну, підвищена інсулінорезистентність 
м’язової тканини. Одномоментна ліквідація дії катехоламінів у післяопераційний 
період може мати наслідком розвиток гіпоглікемії. Факторами ризику розвитку 
післяопераційної гіпоглікемії вважають розміри пухлини, адреналіносекрету-
вальні пухлини, високий вихідний рівень метанефринів, тривалі операції. Бло-
катори β-адренорецепторів, які застосовують у передопераційний період, спри-
яють підвищенню печінкового глюконеогенезу й опосередковано впливають на 
розвиток післяопераційної гіпоглікемії. Клінічні симптоми гіпоглікемії (занепо-
коєння, пітливість, тремтіння, збудження, нудота та ін.) можуть маскуватися в піс-
ляопераційний період залишковими ефектами наркозу, опіоїдами, застосуванням 
β-адреноблокаторів. Некупірована гіпоглікемія може призвести до необоротних 
ушкоджень мозку. В легких випадках для усунення гіпоглікемії рекомендують ви-
користовувати глюкозу в таблетках, солодке пиття. При серйозніших ситуаціях 
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призначають внутрішньовенні вливання 5 % глюкози. Екстрено можна вводити 
20,0–40,0 мл 40  % глюкози під контролем рівня глюкози у крові. Й нарешті, при 
безуспішності цих заходів показане введення 1,0 мг глюкагону внутрішньом’язо-
во [18, 23, 32, 35, 41, 94–97].

 На окрему увагу заслуговує можливість розвитку гострої або хронічної не-
достатності кори надниркових залоз після видалення феохромоцитоми [98, 99]. 
Після односторонньої адреналектомії з пухлиною вона не виникає, оскільки дру-
га інтактна надниркова залоза, що залишається, може достатньою мірою забез-
печити хворого глюкокортикоїдами. Після двосторонніх операцій гіпокортицизм 
із потребою у довічній замісній терапії є закономірним результатом. Однак при 
тривалому перебізі захворювання може виникати прихована хронічна недостат-
ність надниркових залоз. Вона особливо посилюється після тяжких операцій з 
ускладненнями. Таким хворим після операції в індивідуальному порядку можна 
призначати 100,0–150,0 мг гідрокортизону на добу зі зменшенням дози протягом 
декількох наступних діб. Пацієнтам показане дослідження функції кори наднир
кових залоз (кортизол у крові або добовій сечі, нічна проба з 1,0 мг кортизону) 
в доопераційний період та після операції при стабілізації загального стану. При 
контрольованому стані компенсації гіпокортицизму в післяопераційний період 
після контрольного обстеження можливі зменшення дози препарату та його відмі-
на. Після двосторонніх операцій завдання клініциста полягає в підборі адекватних 
доз препаратів постійної замісної терапії.

 Псевдообструкційна кишкова непрохідність іноді може спостерігатися у хво-
рих після видалення феохромоцитоми [100–102]. Її розвиток пов’язують із дією 
надлишкової кількості катехоламінів, якими “наповнюється” організм під час опе-
рації. Вони впливають на клітини гладкої мускулатури тонкої кишки і пригнічу-
ють виділення ацетилхоліну парасимпатичними нервовими закінченнями. У ре-
зультаті спостерігають розлади: від короткочасних порушень кишкової моторики 
до кишкової непрохідності, інфаркту кишкової стінки з перфорацією. Ці ознаки 
різною мірою бувають зумовлені дією анальгетиків, блокаторів кальцієвих ка-
нальців. Стимуляція α-адренорецепторів сприяє спазму мезентеріальних артерій 
із ризиком розвитку ішемічного коліту, виразки кишкової стінки аж до перфора-
ції. Клінічно в легкій формі паралітичний ілеус може характеризуватись протягом 
перших кількох днів після операції здуттям живота, іноді – нудотою, блюванням. 
Як профілактичні заходи рекомендують відновлення ранньої рухової активності, 
корекцію медикаментозної терапії, зокрема анальгетиків (опіоїдів), дієту, за пока-
заннями – аспірацію кишкового вмісту за допомогою зонда, інфузійну терапію, 
корекцію електролітного балансу. В більш виражених випадках можна призначати 
блокатори α-адренорецепторів феноксибензамін, доксазин.

Ниркова недостатність належить до рідкісних ускладнень, що розвиваються 
після операцій із приводу феохромоцитоми. Як і кишкові розлади, вона зумовлена ​​
надлишком катехоламінів. Останні мають стимулювальний ефект на активність 
реніну, гіпертензивні кризи супроводжуються різким вазоспазмом, призводять до 
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гіпоперфузії ниркової паренхіми, ішемії та некрозу скелетних м’язів з виникнен-
ням рабдоміолізу. Всі ці фактори можуть бути основою для розвитку ниркової 
недостатності. Крім того, різке зменшення секреції катехоламінів після видалення 
пухлини і гіповолемія можуть спричинити гострий тубулярний некроз. Мас-ефект 
великих пухлин також може викликати здавлення ренальної артерії з розвитком 
ішемії нирки і навіть тромбозу судини [103–105]. При виконанні ендоскопічних 
операцій можливе виникнення загальнохірургічних ускладнень, спектр яких іден-
тичний такому при відкритих втручаннях. Основними серед них є кровотечі та 
ушкодження органів, які розташовані поблизу або перебувають у прямому контак-
ті з пухлиною. З більшістю ускладнень вдається впоратись у ході ендоскопічного 
втручання, але іноді доводиться переходити до конверсії. Найсерйознішими “су-
динними” ускладненнями при правосторонніх операціях є ушкодження нижньої 
порожнистої вени, печінкових, ниркових судин, центральної вени надниркової 
залози, кровотечі з розширених капсулярних судин пухлини. При лівосторонніх 
пухлинах основну небезпеку становлять кровотечі із селезінкових, ниркових, 
панкреатичних, брижових судин, центральної вени надниркової залози і капсу-
лярних судин. Заходи щодо зупинки кровотечі зазвичай залежать від джерела та 
калібру ушкоджених судин. Кровотечу з невеликих судин успішно можна зупи-
нити шляхом застосування біполярної коагуляції, гемостатичних губок, додатко-
вого накладання кліпсів, перев’язування судин. Особливо небезпечними бувають 
кровотечі з нижньої порожнистої вени, ниркових та селезінкових судин. Вони є 
показанням перейти від лапароскопічної до відкритої операції (конверсії), в ході 
якої на ушкоджену судину накладають шви, зліва частіше доводиться проводити 
спленектомію. Ушкодження порожнистих органів (шлунок, кишечник) є показан-
ням до конверсії. Порушення цілості плеври, очеревини, діафрагми, якщо вони 
не мають великої протяжності, можна ліквідувати шляхом накладання швів без 
необхідності вдаватися до конверсії. При травмах плеври доцільним буває дре-
нування плевральної порожнини за наявності ознак пневмотораксу. Ендоскопічні 
операції, як і відкриті, у певної частини хворих можуть супроводжуватись усклад-
неннями, властивими іншим видам операцій, такими, як: пневмонія, інфільтрат 
або нагноєння рани, шлунково-кишкові, дизуричні розлади та ін. 

Розглядаючи причини розвитку ускладнень та летальності при лікуванні фео
хромоцитоми, слід звернути увагу на один суттєвий методичний аспект. Клінічні 
матеріали, що фіксують ці показники, накопичувалися протягом тривалого часу, 
іноді десятиліттями. Зібрати їх докупи і привести до спільного знаменника не 
завжди доцільно і неможливо, навіть технічно. З часом діагностичні, тактичні, 
лікувальні підходи до феохромоцитоми зазнавали істотних змін. Можна вказати 
на низку загальних факторів, що впливають на рівень ускладнень та летальності 
при хірургічному лікуванні феохромоцитоми. Поява нових високоточних методів 
топічної діагностики та застосування вдосконалених схем гормональних дослі-
джень сприяли більш ранньому виявленню пухлин невеликих розмірів та мож-
ливості їх радикального лікування з меншим ризиком розвитку ускладнень та 
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несприятливих результатів. Відповідно, змінювалися частота виникнення усклад-
нень та рівень летальності. Розвиток ендоскопічної хірургії буквально привів до 
перевороту в принципах лікування захворювань надниркових залоз. Завдяки без-
печності та ефективності вони стали “золотим стандартом” адреналової хірур-
гії. Розробка нових та вдосконалення існуючих методик оперативних втручань 
на надниркових залозах (ендоскопічні, роботизовані), прогрес методів знеболю-
вання, фармакотерапії також мали сприятливий вплив на результати лікування. 
І нарешті, поява спеціалізованих ендокринологічних клінік хірургічного профілю, 
кваліфікованих хірургів-ендокринологів, які з роками вдосконалюють свою май-
стерність, також відбивається на результатах лікування. У зв’язку з цим, показни-
ки частоти розвитку ускладнень та летальності є величинами непостійними. Їх 
можна “прив’язувати” до певних тимчасових періодів та пов’язаних з ними мож-
ливостей діагностики та лікування, які постійно змінюються і вдосконалюються. 
З огляду на такі передумови, можна відзначити, що в 40–60 роках минулого сто-
ліття післяопераційна летальність при хірургічному лікуванні феохромоцитоми 
становила 30–45 % [106]. Аналіз даних низки оглядових публікацій та зведених 
показників національних регістрів останніх років свідчить про те, що рівень ле-
тальності та ускладнень після операцій із приводу феохромоцитоми на даний час 
коливається в межах 0–3 та 4–20 % відповідно [107–115]. Основними причинами 
смерті після операцій на надниркових залозах вважають емболію легеневої арте-
рії, серцево-судинні розлади (інфаркт міокарда, серцево-судинна недостатність), 
сепсис, гостру наднирковозалозну недостатність.

У численних публікаціях перераховано чинники, що впливають на виникнення 
та частоту розвитку ускладнень. До них належать основні види операцій на над-
ниркових залозах (відкриті, ендоскопічні, роботизовані) і використовувані досту-
пи. Злоякісні пухлини великих розмірів з ознаками інвазії у навколишні органи та 
структури найчастіше супроводжуються інтра- й післяопераційними ускладнен-
нями. Вік, ожиріння, характер гормональної секреції, попередні операції в зоні 
втручання, доопераційні ускладнення, зумовлені цими пухлинами, є факторами 
ризику розвитку ускладнень. І нарешті, кваліфікація хірурга та досвід клініки, що 
займається цією патологією, є важливими моментами, які впливають на результа-
ти операції з приводу феохромоцитоми.

 Підсумовуючи описи ускладнень та результатів хірургічного лікування фео
хромоцитоми, можна намітити два блоки заходів для їх профілактики. Перший 
блок полягає насамперед у ранній діагностиці та лікуванні, корекції порушень 
гомеостазу, що супроводжують розвиток пухлинного процесу, тобто передбачає 
використання сучасних методів досліджень і проведення комплексної перед
операційної підготовки. Другий блок включає кваліфіковане, ретельне виконання 
операції, знеболювання та грамотне ведення післяопераційного періоду. Лікуван-
ня цих категорій хворих необхідно проводити у спеціалізованих клініках, що ма-
ють кваліфікований персонал і відповідне оснащення.
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