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Параганглиома – гормонально активная опухоль, исходящая из хромаффинной ткани симпатоадреналовой системы, секретиру-
ющая большое количество катехоламинов. Параганглиома мочевого пузыря – это редкое новообразование, составляющее при-
мерно 0,06 % ото всех опухолей данной локализации. Считается, что данное заболевание возникает из эмбриональных остатков 
хромаффинных клеток в симпатическом сплетении детрузора. До 10 % этих опухолей имеют злокачественный характер. Диаг-
ностика и определение тактики лечения больных злокачественными параганглиомами мочевого пузыря представляют определен-
ные трудности. В статье приведены описания 2 клинических наблюдений пациентов с данной патологией мочевого пузыря.
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Malignant paraganglioma of the urinary bladder. Description of clinical cases
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Paraganglioma is hormonally active tumor originating from chromaffin tissue of sympathoadrenal system that secrete large amounts of catechol-
amines. Paraganglioma of the urinary bladder is a rare neoplasm, constituting approximately 0.06 % of all tumors of this localization. It 
is believed that this disease arises from embryonic remnants of chromaffin cells in the sympathetic plexus of the detrusor. Up to 10 % of these 
tumors have malignant origin. Diagnosis and tactics of treatment of patients with malignant paragangliomas of the bladder presents certain 
difficulties. The article describes 2 clinical observations of patients with this bladder pathology.

Key words: extraadrenal pheochromocytomas, paraganglioma of the urinary bladder, diagnosis, scintigraphy with MIBG, transurethral 
resection of the bladder, radical cystectomy

Параганглиома – гормонально активная опухоль, 
исходящая из хромаффинной ткани симпатоадрена-
ловой системы, секретирующая большое количество 
катехоламинов. Как правило, такие опухоли развивают-
ся в мозговом веществе надпочечников и называются 
феохромоцитомами. Около 10 % всех феохромоцитом 
развиваются вне надпочечников. Вненадпочечнико-
вые феохромоцитомы (параганглиомы) обычно лока-
лизуются парааортально, исходя из ганглиев симпати-
ческой нервной системы. Параганглиомы мочевого 
пузыря встречаются редко и составляет примерно 
0,06 % ото всех новообразований мочевого пузыря 
и около 10 % ото всех параганглиом [1–4]. Считается, 
что данное заболевание возникает из эмбриональных 
остатков хромаффинных клеток в симпатическом 
сплетении детрузора [5].

В 1953 г. I. J. Zimmerman и соавт. впервые описали 
клиническое наблюдение параганглиомы мочевого 
пузыря. С того времени в мировой литературе приве-

дены публикации около 250 случаев феохромоцитомы 
мочевого пузыря, примерно в 10 % из этих опухолей 
определялись метастазы в тазовые лимфатические узлы, 
т. е. около 25 случаев относились к злокачественным 
параганглиомам мочевого пузыря [3, 6–9]. Показатель 
злокачественности данных опухолей – появление 
отдаленных или регионарных метастазов. В настоящее 
время не существует надежных гистологических при-
знаков, отличающих злокачественные параганглиомы 
от доброкачественных.

Заболевание дебютирует во 2–3 декадах жизни. 
У женщин данная патология встречается в 3 раза чаще, 
чем у мужчин [10]. В самое крупное на сегодняшний 
день исследование (L. Cheng и соавт.) включены всего 
16 случаев данного заболевания [11]. По данным авто-
ров, у 37 % пациентов при первичной постановке ди-
агноза отмечается распространение патологического 
процесса на паравезикальную клетчатку либо реги-
стрируется поражение соседних органов.
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Хотя феохромоцитомы мочевого пузыря носят 
спорадический характер, встречаются семейные формы 
данного заболевания [12]. В случае последних вероят-
ность озлокачествления опухоли составляет примерно 
50 %, что значительно выше, чем у спорадической 
формы, когда злокачественные параганглиомы моче-
вого пузыря составляют 10 % [13].

Большинство (83 %) феохромоцитом являются 
гормонально активными и сопровождаются характер-
ной клинической картиной, вызванной избыточным 
продуцированием катехоламинов. Очень часто паци-
енты отмечают появление гипертонических кризов, 
сопровождаемых головной болью, потливостью, тахи-
кардией и приливами. Постоянная и пароксизмальная 
формы артериальной гипертензии являются наиболее 
часто встречаемыми признаками параганглиомы мо-
чевого пузыря, встречающимися примерно у 60–70 % 
больных. Жалобы на безболевую макрогематурию 
предъявляют около 60 % пациентов [14, 15]. Исследо-
ватели отмечают наличие такого специфического 
симп тома феохромоцитомы мочевого пузыря, как 
micturition attack («атака при мочеиспускании»), кото-
рый встречается примерно у 50 % больных с данной 
патологией [16].

При первичной постановке диагноза определяется, 
как правило, образование, локализующееся в основ-
ном в области верхушки мочевого пузыря либо в об-
ласти треугольника Льето [17].

В РОНЦ им. Н. Н. Блохина зарегистрированы 
2 случая злокачественных параганглиом мочевого пу-
зыря. Эти клинические наблюдения мы предлагаем 
вниманию наших читателей.

Клинический случай 1
Пациентка Б., 14 лет. Находилась на стационарном 

лечении в хирургическом отделении № 2 НИИ детской 
онкологии и гематологии РОНЦ им. Н. Н. Блохина 
с 28.03.2011 по 05.05.2011.

При поступлении: жалобы на повышение артериаль-
ного давления, головные боли. Из анамнеза: в октябре 
2010 г. обратилась по месту жительства с жалобами 
на периодическое повышение артериального давления. 
При комплексном обследовании у пациентки выявлено 
новообразование мочевого пузыря, выполнена цистоско-
пия с биопсией опухолевого узла. Гистологическое заклю-
чение: параганглиома мочевого пузыря. Ребенок направ-
лен в НИИ ДОГ для решения вопроса о дальнейшей 
тактике лечения. После обследования в поликлинике 
НИИ ДОГ и пересмотра гистологических препаратов 
диагноз «параганлимома мочевого пузыря» был под-
твержден.

Результаты клинико-диагностического обследования.  
Компьютерная томография органов грудной клетки 
и брюшной полости, забрюшинного пространства, ма-
лого таза (21.02.2011): в легких очаговых и инфильтра-

тивных изменений не выявлено, внутригрудные лимфа-
тические узлы не увеличены. В полости малого таза 
между задней стенкой мочевого пузыря и прямой кишкой 
определяется образование с нечетким неровным конту-
ром размером 9,0 × 4,8 × 4,8 см (рис. 1). Матка оттес-
нена, яичники не визуализируются. Отмечается расши-
рение собирательной системы левой почки до 3,4 см 
и мочеточника слева (рис. 2). В дистальных отделах 
мочеточник поддавлен опухолью. Собирательная систе-
ма правой почки без особенностей. Реносцинтиграфия 
(13.03.2011): суммарная функция почек снижена до уме-
ренной степени. Цистоскопия (16.03.2011): межмоче-
точниковая складка, область устья левого мочеточника, 
задней стенки мочевого пузыря, слизистая оболочка при-
подняты, с буллезным отеком и изъязвлением, покрытым 
фибрином. Устье левого мочеточника не определяет-
ся. Радиоизотопное исследование костной системы 
(30.03.2011): поражение костной системы не выявлено. 
Ультразвуковое исследование органов брюшной полости, 
забрюшинного пространства (31.03.2011): правая почка 
обычного размера, чашечно-лоханочная система (ЧЛС) 
не расширена, левая почка увеличена за счет расширения 

Рис. 1. Пациентка Б.: компьютерная томография органов малого таза 
с внутривенным усилением, аксиальная плоскость. Стрелкой указано 
образование мочевого пузыря

Рис. 2. Пациентка Б.: компьютерная томография органов брюшной 
полости с внутривенным усилением, аксиальная плоскость. Стрелкой 
указана расширенная лоханка левой почки
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ЧЛС до 10,1 × 5,1 × 5,0 см, до 1,2 см, расширен левый 
мочеточник. Мочевой пузырь с однородным содержимым, 
определяется утолщение по задней стенке до 4,0 × 2,5 см. 
Сканирование с радиофармпрепаратом MIBG (I 131-labeled 
MIBG (iodine-131-m-iodobenzyl guani dine)) (31.03.2011): 
определяется специфическая активность хромаффинной 
природы в малом тазу. С учетом данных клинико-ин-
струментальных методов обследования, гистологиче-
ского характера опухоли принято решение о выполнении 
на 1-м этапе оперативного лечения.

05.04.2011 были выполнены лапаротомия, резекция 
мочевого пузыря, реимплантация обоих мочеточников, 
двусторонняя тазовая лимфодиссекция. Послеопераци-
онный период протекал гладко.

С учетом результатов гистологического исследова-
ния, типа опухолевого образования больной были прове-
дены 4 курса адъювантной полихимиотерапии по схеме: 
винкристин 1,4 мг/м2 внутривенно (в/в) струйно в 1-й день, 
циклофосфан 750 мг/м2 в/в капельно + месна 100 % 
от дозы циклофосфана в 1-й день, дакарбазин 600 мг/м2 
в/в капельно в 1–2-й дни. При динамическом наблюде-
нии в НИИ ДОГ им. Н. Н. Блохина в феврале 2016 г. 
по результатам проведенного комплексного обследова-
ния данных о рецидиве или прогрессировании заболева-
ния не получено.

Клинический случай 2
Пациент К., 29 лет. Находился на стационарном 

лечении в урологическом отделении РОНЦ им. Н. Н. Бло-
хина с 20.07.2014 по 20.08.2014. Из анамнеза: в 2001 г., 
в 17-летнем возрасте пациент отметил появление при-
меси крови в моче, боли в нижней половине живота, эпи-
зодическое повышение артериального давления. По месту 
жительства пациенту была выполнена цистоскопия, 
по данным которой выявлено опухолевое образование мо-
чевого пузыря. Магнитно-резонансная томография ор-
ганов брюшной полости и малого таза (2001 г.): в малом 
тазу определяется тазовая внеорганная опухоль разме-
ром 4,4 × 3,2 × 3,0 см с вовлечением в патологический 
процесс задней стенки мочевого пузыря и инфильтрацией 
паравезикальной и параректальной клетчатки. В 2001 г. 
по месту жительства пациенту выполнена трансурет-
ральная резекция мочевого пузыря. Гистологическое заклю-
чение (гистологические препараты были консультированы 
в РОНЦ им. Н. Н. Блохина): кусочки опухоли, имеющие 
строение параганглиомы. Больной обратился за меди-
цинской помощью в РОНЦ им. Н. Н. Блохина.

С учетом гистологического типа опухоли пациенту 
было предложено провести хирургическое лечение, от ко-
торого он воздержался, пожелав проходить лекарствен-
ную терапию по месту жительства. В 2002 г. больному 
были проведены 10 курсов полихимиотерапии по схеме 
VAC (винкристин, доксорубицин, циклофосфан) в соче-
тании с лучевой терапией на область мочевого пузыря 
(суммарная очаговая доза 50 Гр) с положительным эф-

фектом в виде уменьшения размера опухолевого образо-
вания. До 2013 г. пациент наблюдался по месту житель-
ства без признаков прогрессирования заболевания.

В 2013 г. у больного возобновились эпизоды безболевой 
макрогематурии, пациент отмечал дизурические рас-
стройства. По месту жительства при проведении комп-
лексного обследования был выявлен рецидив заболевания, 
уретерогидронефроз слева. В 2013 г. по месту жительст-
ва больному была выполнена трансуретральная резекция 
мочевого пузыря, установлена нефростома слева, кото-
рая в последующем была удалена. Пациент был повторно 
направлен в РОНЦ им. Н. Н. Блохина для определения 
дальнейшей тактики лечения.

После пересмотра гистологических препаратов 
в РОНЦ им. Н. Н. Блохина и проведения иммуногистохи-
мического исследования послеоперационного материала 
2001 и 2013 гг. вынесено заключение: гистологическое 
строение и клеточный иммунофенотип соответствуют 
параганглиоме (2001 г.), рецидив заболевания в 2013 г. 
Пациенту повторно было предложено провести опера-
тивное лечение, от которого он вновь отказался. Боль-
ной был консультирован химиотерапевтом: рекомендо-
вано проведение полихимиотерапии по схеме цисплатин 
50 мг/м2 + доксорубицин 50 мг/м2 с последующей оценкой 
эффекта. В 2014 г. были проведены 6 курсов полихимио-
терапии по рекомендованной схеме.

При контрольном обследовании в мае 2014 г. отме-
чена отрицательная динамика: признаки уретерогидро-
нефроза слева, увеличение размера опухолевого образова-
ния в малом тазу, метастатическое поражение 
подвздошных лимфатических узлов. Рентгеновская ком-
пьютерная томография органов малого таза с внутри-
венным контрастированием (16.05.2014): стенки моче-
вого пузыря утолщены до 1,2 см, кзади от мочевого 
пузыря (в задней стенке? жировой клетчатке?) опреде-
ляется образование с нечеткими неровными контурами 
неправильной формы, неоднородно интенсивно накап-
ливающее контрастный препарат с последующим его 
быст рым вымыванием, размером до 3,8 × 1,4 см, тесно 
прилежащее к семенным пузырькам и предстательной 
железе (рис. 3). Кзади от правых наружных подвздошных 
сосудов определяется лимфатический узел с четкими 
ровными контурами, интенсивно однородно накаплива-
ющий контрастный препарат с быстрым последующим 
его вымыванием размером до 2,6 × 1,7 см. Два аналогич-
ных лимфатических узла размером до 0,8 см определяют-
ся позади левых наружных подвздошных сосудов (рис. 4). 
Прямая кишка без явной патологии. Пациенту установ-
лена пункционная нефростома слева. Возможности кон-
сервативной терапии признаны исчерпанными, пациенту 
предложено выполнить оперативное вмешательство, 
на которое больной согласился.

06.08.2014 пациенту выполнено оперативное пособие 
в объеме радикальной цистопростатэктомии, операция 
по Штудеру.
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При динамическом наблюдении в РОНЦ им. Н. Н. Бло-
хина и при контрольном обследовании в июле 2016 г. ре-
цидива и прогрессирования заболевания у пациента 
не выявлено.

По данным морфологического исследования этих 2 опу-
холей мочевого пузыря выявлено их сходное гистологи-
ческое строение: образования были представлены мелко- 
и крупноальвеолярными структурами, состоящими 
из крупных клеток с широкой светлой или зернистой 
эозинофильной цитоплазмой (рис. 5), расположенными 
в скудном матриксе с сосудами синусо идного типа без 
очагов некроза. Число митозов варьировало от 3–4 до 
6–7 в 10 полях зрения при 400-кратном увеличении. 
В лимфатических щелях определялись единичные опухо-

левые эмболы. Во взятых на исследование образцах лим-
фатических узлов регистрировали метастазы опухоли 
аналогичного строения (рис. 6). По данным иммуноги-
стохимического исследования в опухолевых клетках вы-
явлена экспрессия хромогранина А (рис. 7), маркера NSE 
(рис. 8) и белка S-100. Индекс пролиферативной актив-
ности опухолевых клеток варьировал от 1 до 3 %. На ос-
новании морфологического строения и данных иммуноги-
стохимического исследования, с учетом наличия 
метастазов в регионарные лимфатические узлы был уста-
новлен диагноз злокачественной параганглиомы.

Обсуждение
Диагностика параганглиомы мочевого пузыря 

представляет некоторые трудности. Уровень катехола-
минов и их метаболитов, определяемых в сыворотке 
крови и моче, как правило, находится в пределах нор-
мы. Наиболее часто опухоли локализуются в подсли-
зистом слое, и около 80 % таких образований может 
быть выявлено при проведении цистоскопии [18]. 
Подобные опухоли зачастую покрыты неизмененной 
слизистой оболочкой (в отличие от типичного экзо-
фитного компонента при переходно-клеточной кар-
циноме мочевого пузыря) [19, 20]. Выполнение биоп-
сии во время цистоскопического исследования для 
гистологического подтверждения диагноза параган-
глиомы мочевого пузыря является спорным моментом, 
так как может спровоцировать у пациента появление 
гипертонического криза с возможными фатальными 
осложнениями. В литературе встречаются сообщения 
о возникновении такого рода осложнений при выпол-
нении данной диагностической манипуляции. У па-
циентов, представленных в нашем клиническом на-
блюдении, выполнение трансуретральной резекции 

Рис. 3. Пациент К.: рентгеновская компьютерная томография органов 
малого таза с внутривенным усилением, аксиальная плоскость. Стрел-
кой указано образование мочевого пузыря, интенсивно накапливающее 
контрастный препарат

Рис. 4. Пациент К.: рентгеновская компьютерная томография органов 
малого таза с внутривенным усилением, фронтальная плоскость. 
Стрелками указаны увеличенные подвздошные лимфатические узлы, 
интенсивно накапливающие контрастный препарат

Рис. 5. Морфологическое строение параганглиомы (инфильтративный 
рост). Альвеолярные структуры опухоли, состоящей из клеток с ши-
рокой зернистой цитоплазмой, в мышечной оболочке стенки мочевого 
пузыря. Окраска гематоксилин-эозином. × 200
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мочевого пузыря и «холодной» биопсии опухоли не 
сопровождалось подобными осложнениями.

Обоим больным выполняли компьютерную томо-
графию. Чувствительность этого вида исследования 
при диагностике параганглиомы мочевого пузыря со-
ставляет 82 %, однако применение магнитно-резо-
нансной томографии в различных режимах показало 
бóльшую чувствительность при диагностике ново-
образований данной локализации. Так, режим Т1 по-
зволяет оценить состояние регионарных лимфатиче-
ских узлов, распространение на паравезикальную 
клетчатку, а режим Т2 – наличие инфильтрации стенки 
мочевого пузыря, что позволяет получить необходи-
мую информацию о распространенности опухолевого 
процесса [20]. Сканирование с радиофармпрепаратом 
MIBG является наиболее эффективным методом ди-
агностики вненадпочечниковых феохромоцитом, его 
чувствительность достигает 100 %. [21]. Этот метод 
исследования, при котором были получены данные 
о наличии опухолевого образования в малом тазу, при-
менили у 1-го пациента (см. описание в тексте).

Дифференциальный диагноз параганглиомы моче-
вого пузыря проводится с рабдомиосаркомой мочевого 
пузыря, гемангиомой, нейрофибромой, переходно-кле-
точным раком мочевого пузыря и даже с образованием 
камней в мочевом пузыре, так как в мировой литера-
туре были описаны некоторые случаи кальцинирован-
ных опухолей [22, 23].

По сводным данным литературы, от 5 до 10 % па-
раганглиом мочевого пузыря носят злокачественный 
характер. Однако до настоящего времени не выра-
ботано надежных патогистологических признаков, 
позволяющих дифференцировать злокачественные 
параганглиомы от доброкачественных [11]. Злокаче-
ственность параганглиомы мочевого пузыря опреде-
ляется в первую очередь ее клиническими проявле-

ниями. Наличие метастазов является определенным 
доказательством злокачественного опухолевого про-
цесса. Наиболее часто зоной регионарного метастази-
рования для данных новообразований являются тазо-
вые лимфатические узлы. В наших наблюдениях 
метастазы в тазовые лимфатические узлы определя-
лись у обоих больных.

Хирургическое лечение локализованных форм па-
раганглиом мочевого пузыря заключается в удалении 
опухоли с резекцией стенки мочевого пузыря в преде-
лах здоровых тканей. Также в диагностических целях 
рекомендуется удаление тазовых лимфатических уз-
лов. При выявлении доказанных метастазов в тазовых 
лимфатических узлах при первичной постановке ди-
агноза S. Das и соавт. рекомендуют выполнение ради-
кальной цистэктомии с тазовой лимфодиссекцией [1]. 

Рис. 6. Метастаз параганглиомы в лимфатическом узле. × 100 Рис. 7. Выраженная экспрессия хромогранина А в опухолевых клетках 
параганглиломы. × 200

Рис. 8. Экспрессия NSE в опухолевых клетках параганглиомы. × 200
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Несмотря на наличие публикаций о трансуретральной 
резекции мочевого пузыря в лечении параганглиом 
данной локализации, в настоящее время ее выпол-
нение считается недостаточным. Y. Takezawa и соавт. 
не рекомендуют применять трансуретральную резек-
цию мочевого пузыря как радикальный метод лечения 
параганглиомы ввиду возможного резкого выброса 
катехоламинов и, как следствие, резкого повышения 
артериального давления во время хирургического вме-
шательства, а также ввиду нерадикального выполнения 
данной операции из-за возможной недостаточной визу-
ализации опухоли вследствие ее расположения (как пра-
вило, в подслизистом слое мочевого пузыря) [24].

В нашем наблюдении у 1-й пациентки по данным 
комплексного обследования не было получено досто-
верных данных о наличии метастазов в тазовые лим-
фатические узлы, поэтому было принято решение 
о проведении операции в объеме резекции мочевого 
пузыря с двусторонней тазовой лимфодиссекцией. 
У 2-го больного метастазы в регионарные лимфати-
ческие узлы были выявлены на дооперационном эта-
пе, поэтому ему была выполнена радикальная цист-
эктомия.

В литературе встречаются данные о чувствитель-
ности параганглиом мочевого пузыря к химиотерапии 
и лучевой терапии [25]. В 1988 г. S. D. Averbuch и соавт. 
описали проведение курсов химиотерапии в режиме 
CVD (цисплатин, винбластин, дакарбазин) больным 
параганглиомой мочевого пузыря, отмечая при этом 
уменьшение объема опухоли на 56 % [26]. S. Yoshida 
и соавт. опубликовали клиническое наблюдение слу-
чая параганглиомы мочевого пузыря, отметив поло-
жительный эффект от применения лучевой терапии 

в виде уменьшения размеров опухоли и снижения 
уровня катехоламинов в крови [27].

В нашем наблюдении 2-му больному также прово-
дили дистанционную лучевую терапию, в результате 
которой размер опухоли уменьшился. У пациента от-
мечался продолжительный (11 лет) период ремиссии, 
однако в дальнейшем зарегистрировано прогрессиро-
вание заболевания.

Лучевую терапию можно рассматривать как метод 
выбора у больных неоперабельными формами пара-
ганглиомы мочевого пузыря, а также как сопровожда-
ющую терапию при проведении полихимиотерапии 
в режиме CVD.

Послеоперационная тактика в курировании больных 
параганглиомой мочевого пузыря является предметом 
споров. Следует отметить необходимость динамического 
наблюдения пациентов с опухолью ввиду ее непредска-
зуемого течения, так как в научной литературе имеются 
данные о возникновении местных рецидивов и метаста-
зов через 20 лет и более после операции [1, 8, 25].

При динамическом наблюдении рекомендуется 
определять концентрацию катехоламинов в крови, 
проводить сканирование с радиофармпрепаратом 
MIBG [18, 28]. Возможно выполнение компьютерной 
или магнитно-резонансной томографии.

Получив данные гистологического исследования 
1-й пациентки, свидетельствующие о наличии метаста-
зов в регионарные лимфатические узлы, мы посчитали 
необходимым проведение адъювантной химиотера-
пии. Из-за риска возникновения поздних рецидивов 
злокачественной параганлиомы мочевого пузыря оба 
пациента находятся под динамическим наблюдением 
в РОНЦ им Н. Н. Блохина.
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