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Представлен клинический пример топической диагностики
периферического типичного карциноида легкого, продуциру-
ющего адренокортикотропный гормон (АКТГ). Первым эта-
пом в диагностике была  исключена гипофизарная продукция
АКТГ. Представлены сведения о наиболее частой локализации
функционирующих  нейроэндокринных опухолей и диагности-
ческий алгоритм в поиске эктопического очага АКТГ-секрети-
рующей опухоли, вызывающей гиперкортицизм. С учетом ред-
кой встречаемости бронхопульмональных нейроэндокринных
образований с эктопической продукцией гормонов (5% случа-
ев) на клиническом примере продемонстрированы возможнос-
ти визуализирующих методик и стандарты их выполнения при
использовании комплексного подхода. 
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The paper describes a clinical example of the topical diagno-
sis of adrenocorticotropic hormone (ACTH)-producing typical
peripheral pulmonary carcinoid. The first stage in its diagnosis
was to rule out the production of ACTH by the pituitary gland.
The paper presents information on the most common localization
of functioning neuroendocrine tumors, as well as a diagnostic
algorithm to search for an ectopic focus of the ACTH-secreting
tumor that causes hypercorticism. Taking into account that bron-
chopulmonary neuroendocrine tumors with ectopic hormone pro-
duction occur rarely (5%), a clinical example is given to demon-
strate the capabilities of imaging techniques and standards for
their implementation using an integrated approach.
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Введение
В последние годы описано

множество секретирующих адре-
нокортикотропный гормон (АКТГ)
образований. Эктопическая сек-
реция АКТГ может составлять
до 10% случаев по сравнению
с 90% случаев гиперпродукции
гормона при аденоме гипофиза.
Источником эктопической про-
дукции АКТГ являются нейро-
эндокринные опухоли (НЭО) –
карциноиды бронхолегочной ло-
кализации (26–45% случаев),
мелкоклеточный рак легкого
(9–28%), тимуса (5–16%) и опу-
холи панкреатических островков
(5–13%) [1]. Все они могут вызы-
вать синдром Иценко–Кушинга.
АКТГ-секретирующие опухоли
легких и поджелудочной железы –
редкие, агрессивные, часто низ-
кодифференцированные нейро-
эндокринные опухоли G3 с очень
плохим прогнозом [2, 3]. Край-
няя тяжесть заболевания, множе-
ственное поражение различных
органов и систем, небольшие раз-
меры опухоли и плохой прогноз
в отсутствие лечения обусловли-
вают необходимость поиска эк-
топических очагов АКТГ-секре-
тирующих опухолей, вызываю-
щих гиперкортицизм [4].

Нейроэндокринные опухоли –
это образования, которые могут
развиваться в любых органах из
клеток диффузной эндокринной
системы (ранее называвшейся
APUD-системой – Аmine Рrecur-
sor Uptakeand Decarboxilation):
в желудочно-кишечном тракте,
легких, тимусе, почках, яични-
ках, простате, молочной и щито-
видной железах. В мировой ли-
тературе существует большое
количество синонимов, описы-
вающих эти новообразования.
В начале XX в. эти новообразова-
ния назывались карциноидами,
в 1960–1970-х гг. существовал
термин «АПУД-омы». С 1980 г.
эти опухоли вновь стали назы-
ваться карциноидами. В 2000 г.
эксперты ВОЗ рекомендовали
использовать термин «нейроэн-
докринные опухоли» для обозна-
чения всей группы новообразо-

ваний, а карциноидами стали
называть только первично раз-
вившиеся в легких, а также со-
провождающиеся развитием кар-
циноидного синдрома. В класси-
фикации ВОЗ опухолей органов
пищеварения в 2010 г. термин
«карциноид» стал употребляться
для G1 нейроэндокринных нео-
плазий.

В настоящее время НЭО под-
разделяются по месту их возник-
новения, функциональной ак-
тивности, степени дифференци-
ровки и индексу пролиферации.
НЭО, которые не синтезируют
функционально активные гормо-
ны, относят к нефункционирую-
щим, и их частота колеблется от
60 до 90%. Функционирующие
НЭО ЖКТ чаще всего проявля-
ются карциноидным синдромом
(диарея, боли в животе, приливы,
пеллагра, бронхоспазм). Около
5% бронхопульмональных НЭО,
включая опухоли легких высо-
кой степени злокачественности,
такие как мелкоклеточный рак
легкого, ассоциированы с экто-
пической продукцией гормонов
и паранеопластическими синдро-
мами [5, 6].

Функциональная активность
НЭО верифицируется на осно-
вании клинико-биохимических
данных, в частности результатов
серологического исследования,
а не по экспрессии иммуногисто-
химических маркеров. Более то-
го, не существует характерных
гистологических признаков функ-
ционально активных НЭО [7].

До 1990-х гг. «карциноидные
опухоли» считались крайне ред-
кими новообразованиями. После
1990 г. заболеваемость нейроэндо-
кринными неоплазиями (НЭН)
ЖКТ оценивалась как 1 случай
на 100 тыс. населения в год.
В 2008 г. J.C. Yao et al. опублико-
вали анализ данных около 36 тыс.
пациентов с верифицирован-
ными НЭН различной локализа-
ции (реестр SEER), согласно ре-
зультатам которого заболевае-
мость составляла 5,25 случая на
100 тыс. населения. В 2013 г.
B. Lawrence et al. представили

анализ реестра SEER, который
включал 49 012 пациентов с
НЭО, – заболеваемость состави-
ла 8 случаев на 100 тыс. населе-
ния в год. Таким образом, рост
заболеваемости может быть как
истинным, так и обусловленным
совершенствованием методов
диагностики [8].

НЭО внутригрудной локали-
зации в соответствии с эмбрио-
нальной классификацией явля-
ются производными переднего
отдела первичной кишки [5, 9].
Данные эпителиальные образо-
вания с общими морфологичес-
кими и биологическими нейро-
эндокринными характеристиками
образуют разнородную в отноше-
нии биологического поведения
и клинических проявлений груп-
пу. Классификация ВОЗ 2004 г.
выделяет четыре основных само-
стоятельных подтипа НЭО лег-
кого: типичный карциноид (G1 –
низкая степень злокачественнос-
ти), атипичный карциноид (G2 –
промежуточная степень злока-
чественности), мелкоклеточный
рак и крупноклеточный рак
(G3 – высокая степень злокаче-
ственности. В некоторых работах
нейроэндокринные новообразова-
ния легкого разделяются в соот-
ветствии с традиционной систе-
мой на три категории: высоко-,
умеренно- и низкодифференци-
рованные карциномы. Согласно
классификации ВОЗ от 2015 г.,
опухоли в легких подразделяют-
ся на эпителиальные и мезенхи-
мальные. К эпителиальным опу-
холям относят аденокарциному,
плоскоклеточный рак и НЭО
(мелкоклеточный рак, крупно-
клеточная нейроэндокринная кар-
цинома, карциноидные опухоли:
типичный и атипичный карцино-
иды, преинвазивные поражения –
диффузная идиопатическая ле-
гочная нейроэндокринная гипер-
плазия клеток). К мезенхималь-
ным опухолям относят лимфоги-
стиоцитарные опухоли, эктопиче-
ские опухоли, метастазы [10].

Очаги и образования в легком,
которые возникают в результате
пролиферации нейроэндокрин-



ных клеток и имеют диаметр бо-
лее 5 мм, определяют как карци-
ноидные опухоли (типичный
и атипичный карциноиды); дан-
ная группа бронхопульмональ-
ных карциноидов отличается от
высокозлокачественной группы,
представленной мелкоклеточ-
ным и крупноклеточным нейро-
эндокринным раком легкого.
Нейроэндокринные клетки про-
дуцируют различные пептиды
и биогенные амины, из которых
основным общим маркером яв-
ляется хромогранин А, специфи-
ческим для МРЛ – синаптофи-
зин; маркером пролиферативной
активности служит Ki-67 [11].

Компьютерно-томографичес-
кое исследование дает возмож-
ность уточнить характер, локали-
зацию опухоли и позволяет вы-
явить особенности рентгеноло-
гической картины НЭО [12].
В зависимости от характера рос-
та карциноида выделяют две
формы: центральную и перифе-
рическую. Наибольшие слож-
ности в дифференциальной диа-
гностике возникают при оценке
периферических образований
в легких. Характерными рентге-
нологическими признаками ти-
пичных периферических карци-
ноидов являются: небольшие
размеры (3,0–5,0 см в диаметре),
округлая, овальная или груше-
видная форма (за счет сливаю-
щихся между собой очагов), пре-
имущественно гладкие контуры,
однородность структуры, редко –
включения кальция и отсутствие
участков деструкции. Окружаю-
щая легочная ткань остается ин-
тактной, отсутствует регионар-
ная лимфаденопатия. Типичный
периферический карциноид рас-
полагается рядом с сегментар-
ным, долевым бронхами или
вдоль бронхососудистого пучка,
имеет медленные темпы роста
[13, 14].

НЭО являются редкими ново-
образованиями, которые харак-
теризуются наличием механизма
захвата нейроаминов рецептора-
ми пептидов на клеточной мемб-
ране, что и лежит в основе опре-

деления локализации первичной
опухоли и оценки распростра-
ненности опухолевого процесса
с помощью радиоизотопного ме-
тода с использованием 111In- или
99mTc-меченных аналогов сома-
тостатина. Большинство высоко-
дифференцированных карцино-
идных опухолей и НЭО под-
желудочной железы обладают
повышенной экспрессией рецеп-
торов соматостатина на поверх-
ности своих клеток, что широко
используется для диагностики,
а также лечения этой группы
опухолей.

Среди разработанных и изу-
ченных меченых соединений
наиболее широкое применение
в радионуклидной диагностике
получил 111In-октреотид. При-
чем однофотонная эмиссион-
ная компьютерная томография
(ОФЭКТ) с данным радиофарм-
препаратом имеет большую
информативность по сравне-
нию с планарной сцинтиграфией
при диагностике, например, аб-
доминальных карциноидов [15].
ОФЭКТ c111In-октреотидом об-
ладает аналогичной чувствитель-
ностью с рентгеновской компью-
терной томографией и магнитно-
резонансной томографией (92,3%)
и при этом имеет более высокую
специфичность (100 и 85,7% со-
ответственно) при диагностике
метастатического поражения пе-
чени [16]. На изображениях, по-
лученных при сцинтиграфии,
карциноидные опухоли проявля-
ются в виде ярких пятен [17]. 

Приводим описание клини-
ческого случая. Б о л ь н о й  А . ,
34 лет, в течение года отмечал
изменения внешности по кушин-
гоидному типу, нарастала мы-
шечная слабость, появилась ар-
териальная гипертензия 3 ст., ве-
рифицирован сахарный диабет,
возникло нарушение психики –
делирий с исходом в астению.
При обследовании в перифери-
ческой крови отмечались повы-
шение АКТГ до 226 пг/мл, кор-
тизола – до 1500 нмоль/л, гипо-
калиемия – 2,5 ммоль/л, в связи
с чем выполнена МРТ гипофи-

за – патологии не обнаружено.
В ходе диагностического поиска
по данным КТ органов грудной
клетки (рис. 1, 2) и брюшной по-
лости, выполненной по стандарт-
ной методике спиральной КТ
с 64-рядными детекторами в ус-
ловиях контрастирования, в S8
левого легкого обнаружено не-
правильной формы объемное
образование с неровной поверх-
ностью, четкими контурами, раз-
мером 12×15×9 мм; при внутри-
венном контрастном усилении
образование интенсивно и неод-
нородно накапливало контраст-
ный препарат до +127 НU. По
данным сцинтиграфии, в S8 ле-
вого легкого определялось обра-
зование с четкими, неровными
контурами размером 16×15×7 мм,
накапливающее радиофармпре-
парат (111In-октреотид). 

Больному выполнена опера-
ция: видеоассистированная то-
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Рис. 1. Компьютерная томография
легких, без контрастного усиления,
в аксиальной проекции. Перифери-
ческий типичный карциноид легко-
го, нативное КТ-изображение

Рис. 2. Компьютерная томография
легких, с контрастным усилением,
в аксиальной проекции. Перифери-
ческий типичный карциноид легко-
го, артериальная фаза



ракоскопия, мини-торакотомия
слева, атипичная резекция ниж-
ней доли левого легкого. По дан-
ным гистологического исследо-
вания (рис. 3, а), образование
легкого могло соответствовать
нейроэндокринной опухоли или
параганглиоме без признаков
лимфоваскулярной инвазии. По
данным иммуногистохимическо-
го исследования (рис. 3, б) – ти-
пичный карциноид легкого.

По результатам клинических
данных и проведенного обследо-
вания верифицирован диагноз:
АКТГ-продуцирующая опухоль
нижней доли левого легкого (S8).
АКТГ-эктопированный синдром.
Гиперкортицизм тяжелой степе-
ни. Стероидный диабет. Стеро-
идный делирий с переходом
в астению.

В результате оперативного ле-
чения достигнута компенсация тя-
желого гиперкортицизма, АКТГ
в динамике 11,7 пг/л.

На ранних стадиях развития
заболевания для излечения часто
достаточно хирургического вме-
шательства [18]. Хирургическое
лечение является радикальным
методом, позволяющим излечи-
вать больных с НЭО независимо
от локализации первичной опу-
холи.

Таким образом, при подозре-
нии на НЭО легких и средосте-
ния, а также в случаях, когда
идет поиск АКТГ-эктопирован-
ных нейроэндокринных опухо-
лей, необходимо проведение
МСКТ в сочетании с внутривен-
ным контрастированием, так как
НЭО имеют выраженную васку-
ляризацию и активно накаплива-
ют контрастное вещество. Если
выявленная опухоль в легком ак-
тивно накапливает контрастное
вещество и имеет размер более
2 см, то для подтверждения ее
нейроэндокринной природы реко-
мендовано проведение радионук-
лидного исследования с 111In-ок-
треотидом или йодметилбензил-
гуанидином. В описанном нами
случае эктопическая секреция
АКТГ, знание наиболее частой
локализации функционирующих

НЭО и возможностей лучевых
методов (КТ, МРТ, сцинтигра-
фия), несмотря на редкую встре-
чаемость бронхопульмональных
нейроэндокринных образований
с эктопической продукцией гор-
монов (5%), явились ключевым
моментом в ведении данного
пациента, что позволило в крат-
чайшие сроки установить пра-
вильный диагноз и радикально
удалить злокачественное новооб-
разование.
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