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Резюме
В статье приведен клинический случай поэтапного хирургическо-

го лечения синдрома множественной эндокринной неоплазии и 
аспергилломы у больной 21 года. Больная поступила в НИФП с диагно-
зом: Адренокортикотропная гормон-продуцирующая опухоль перед-
него средостения. Сахарный диабет, инсулинозависимый. Вторичный 
гипотиреоз. Опоясывающий лишай. Полостное образование верхней 
доли левого легкого, образование верхней доли правого легкого, гир-
сутизм, отечный синдром. 

На первом этапе пациентке было выполнено стернотомию с уда-
лением новообразования переднего средостения с жировой клетчат-
кой и медиастинальная лимфодисекцией, удаление новообразования 
S3 правого легкого. При выписке больной было рекомендовано через 
2 месяца повторно обратиться к НИФП для планового хирургического 
вмешательства по поводу аспергилломы верхней доли левого легкого. 
Но через месяц после выписки у больной появилось кровохарканье, 
по поводу чего ей была выполнена видеоассистированная типичная 
резекция S1-S2 левого легкого. Удаление гормонпродуцирующих опу-
холей у пациентки позволили нормализовать уровень глюкозы в 
крови, отменить инсулинотерапию, нормализовать функцию щито-
видной железы, привести к регрессии гирсутизма и остеопороза, вос-
становить мышечную силу и нормализовать водно-электролитный 
баланс.

Ключевые слова: синдром множественной эндокринной неопла-
зии, аспергиллома, хирургическое лечение.
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Abstract
The clinical case of staged surgical treatment of multiple endocrine 

neoplasia and aspergilloma syndrome in a 21-year-old patient is presented. 
The patient was admitted to NIFP with the diagnosis: adrenocorticotropic 
hormone-producing tumor of the anterior mediastinum; diabetes mellitus, 
insulin dependent; secondary hypothyroidism; shingles; cavitary lesion of 
the upper lobe of the left lung, the lesion of the upper lobe of the right 
lung; hirsutism, edema syndrome. 

At the first stage, the patient underwent a sternotomy with removal 
of the tumor of the anterior mediastinum with adipose tissue and 
mediastinal lymph dissection, removal of the tumor of S3 of the right lung. 
At discharge, the patient was recommended to returm to NIFP in 2 months 
for elective surgery for aspergilloma of the upper left lung. But one month 
after discharge, the patient developed hemoptysis. She underwent a 
video-assisted typical resection of S1-S2 of the left lung. Removal of 
hormone-producing tumors allowed to normalize glycemia, discontinue 
insulin, normalize thyroid function and lead to regression of hirsutism and 
osteoporosis, restored muscle strength and normalized water-electrolyte 
balance.

Key words: multiple endocrine neoplasia syndrome, aspergilloma, 
surgical treatment.
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Синдроми множинних ендокринних неоплазій (МЕН) 
– це спадкові захворювання, що успадковуються за авто-
сомно-домінантним типом та характеризується син-
хронним чи метахронним виникненням доброякісних 
(аденома, гіперплазія) або злоякісних пухлин у двох і 
більше ендокринних залозах, або неендокринних орга-
нах. Синдром МЕН поділяють на 2 основні підтипи – МЕН 
1 та МЕН 2, які розрізняються генетичною основою, 
локалізацією і поєднанням ураження внутрішніх органів 
[3]. Синдром МЕН 1-го типу (МЕН-1) — синдром Вермера 

— являє собою спадковий синдром, який характеризу-
ється пухлинами паращитовидних залоз (ПЩЗ), остров-
ково-клітинними пухлинами підшлункової залози і пух-
линами гіпофіза, карциноїдних пухлин, доброякісних 
аденом наднирників [1]. Поширеність синдрому стано-
вить до 15–30 випадків на 100 000 населення. Причиною 
розвитку синдрому є мутація в гені-супресорі пухлин, 
розташованому в 11-й хромосомі. Синдром МЕН-1 часті-
ше маніфестує в молодому віці (20–25 років) первинним 
гіперпаратиреозом (ПГПТ), який характеризується більш 
м’яким перебігом. При ПГПТ спостерігається підвищена 
продукція паратгормону внаслідок гіперплазії всіх або 
аденоми (раку) однієї або декількох ПЩЗ, що виявляєть-
ся гіперкальціємією. У 30–80 % випадків МЕН-1 зустріча-
ються ентеропанкреатичні пухлини, що виробляють 
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(59–89 %). Також аспергілома може сформуватися в 
бронхоектазах нетуберкульозної етіології, хронічних 
абсцесах, кістах, булах, у пухлинному вузлі з розпадом 
[9, 12]. 

Приблизно половина всіх аспергілом перебігають 
безсимптомно. Основним проявом захворювання є 
рецидивуюче кровохаркання (діагностується в 70–80 % 
випадках). У 20–25 % випадках кровохаркання загрожує 
життю хворого у наслідок переходу в легеневу кровоте-
чу. Патогенетично кровохаркання при аспергіломі є 
ерозивним; також існують відомості про те, що аспергіли 
виділяють у кров’яне русло речовини з антикоагулянт-
ними властивостями. При певних обставинах аспергіло-
ма може ускладнюватись інвазивним аспергільозом з 
відповідною симптоматикою [9, 11].

На рентгенограмах і КТ ОГП аспергілома має вигляд 
округлої кулі всередині порожнини (рис. 1). Оскільки 
основна маса грибної кулі зазвичай відділена від конту-
рів порожнини повітряним простором, то формується 
так званий симптом «повітряного півмісяця» (ознака 
Монода) [5, 10].

У доступній літературі нами не знайдено повідо-
млень про хірургічне лікування хворих з вищезазначе-
ною поєднаною патологією, тому наводимо власне спо-
стереження поетапного хірургічного лікування синдро-
му множинної ендокринної неоплазії (МЕН-синдром) та 
аспергіломи.

Клінічний випадок

Хвора С., 21 рік, історія хвороби № СК- 006000-2018, 
була госпіталізована у клініку торакальної хірургії і інва-
зивних методів діагностики ДУ «Національний інститут 
фтизіатрії і пульмонології ім. Ф. Г. Яновського НАМН 
України» у грудні 2018 року з діагнозом: «АКТГ-
продукуюча пухлина переднього межистіння. Цукровий 
діабет, інсулінозалежний. Вторинний гіпотиреоз. 
Оперізуючий лишай. Порожнинне утворення верхньої 
долі лівої легені, утворення верхньої долі правої легені, 
гірсутизм, гірсутизм, набряковий синдром». Вважає себе 
хворою з лютого 2018 року. Обстежувалась і лікувалась у 
ендокринолога. Направлена до НІФП для проведення 
оперативного лікування. Скарги на момент госпіталіза-
ції: загальна слабкість, алопеція, набряки на ногах та 
обличчі, збільшення розмірів живота, висип на шкірі 
спини і живота (оперезуючий лишай).

Хвора була обстежена. Виконано КТ ОГП з контрасту-
ванням (рис. 1).

На серії КТ-сканів: Праворуч в S-3 одиночне вогни-
ще, ліворуч в S-1,2 товстостінна порожнина розпаду до 2 
см в діаметрі. Трахея, головні бронхи прохідні. В пере-
дньому межистінні визначається додаткове об’ємне 
тінеутворення, яке прилягає до перикарду, 4×3×5 см, 
чітко обмежене. 

 КТ–висновок: Новоутворення переднього межистін-
ня, порожнинне утворення лівої легені, утворення S-3 
правої легені.

При виконанні фібробронхоскопії ендоскопічної 
патології не виявлено.

Після дообстеження хворій виконане хірургічне 
втручання: стернотомія, видалення новоутворення 

різні гормони: соматостатин, серотонін, кальцитонін, 
гастрин, інсулін, глюкагон, які характеризуються мульти-
центричним зростанням і частіше маніфестують після 40 
років [4]. Серед пухлин гіпофіза при МЕН-1 найбільш 
часто зустрічаються пролактиноми (60 %), а також пух-
лини, що секретують гормон росту (25 %). Рідше зустрі-
чаються аденоми, які характеризуються агресивним 
зростанням і низькою чутливістю до терапії, менш ніж в 
5 % випадків — нефункціональні пухлини, кортікотропі-
нома. При МЕН-1 також можуть діагностуватися пухлини, 
розташовані в бронхах і тимусі. Пухлини тимусу частіше 
є нефункціональними, характеризуються агресивним 
ростом і переважно зустрічаються у курців. У жінок 
частіше спостерігаються карціноіди бронхів, які можуть 
секретувати соматостатин, серотонін, кортикотропін і 
гормон росту. У 20–40 % пацієнтів зустрічаються пухли-
ни надниркових залоз, найчастіше доброякісні та гормо-
нально неактивні. 

Діагностика МЕН-1 представляє значні труднощі, 
що пов’язано перш за все з множинним ураженням і 
частим розвитком мікроаденом і гіперплазії ендокрин-
ної тканини органів-мішеней, що призводять до різно-
манітних метаболічних порушень в порівнянні зі спора-
дичними пухлинами [8]. Очікувана тривалість життя 
пацієнтів з синдромом МЕН-1 знижена. Сприятливий 
прогноз є при ранньому виявленні синдрому і своєчас-
ному лікуванні. У пацієнтів з множинними злоякісними 
пухлинами прогноз гірше. У зв’язку з цим важливо спо-
стереження за пацієнтами фахівцями різного профілю 
(онкологами, хірургами-ендокринологами, радіолога-
ми, генетиками), що мають досвід лікування даного 
захворювання [2]. 

Аспергільоз — друга за поширеністю мікотична 
інфекція після кандидозу. Збудники інфекції (аспергіли) 
широко поширені в світі й можуть траплятися скрізь у 
навколишньому середовищі. Постійно їх можна знайти 
в ґрунті, зерні, борошні, сіні (особливо запліснявілих), 
на будівельних матеріалах, у системі вентиляції буді-
вель, у пилу приміщень, де обробляються шкіра, вовна, 
прядиво. Виявляються аспергіли навіть у пилу лікуваль-
них установ, що може призвести до внутрішньолікар-
няного інфікування. Найчастіше аспергільоз спричиня-
ють Aspergillus fumigatus, A. flavus, A. niger, A. terreus, А. 
nidulans [6, 7].

Розрізняють чотири клінічні форми аспергільозу 
легень – інвазивний аспергільоз, хронічний некротизую-
чий аспергільоз, алергічний бронхолегеневий аспергі-
льоз і аспергілома. Перші три форми аспергільозу є 
терапевтичною проблемою і з хірургічної точки зору 
вони не мають великого інтересу. Лише при ускладнено-
му діагностичному пошуку інколи виникає необхідність 
проведення біопсії легені з наступним мікробіологічним і 
гістологічним дослідженнями отриманих біоптатів [5, 7].

Велику цікавість і водночас проблему для торакаль-
ної хірургії становить аспергілома, що є сформованою 
грибною кулею всередині вже існуючої порожнини 
легені або в розширеному відділі бронхіального дере-
ва [7]. Найчастіше саме туберкульозні зміни в легенях 
(хронічні каверни, посттуберкульозні бронхоектази) є 
оптимальними умовами для формування аспергілом 
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переднього середостіння з жировою клітковиною і меді-
астінальною лімфодисекцією, видалення новоутворення 
S3 правої легені.

Протокол операції. Під інтубаційним наркозом 
після обробки операційного поля, проведено продоль-
ну стернотомію. Візуально в верхньо-середньому 
середостінні більше справа утворення 9×3×3 см, яке 
прилягає до перикарда, висхідної аорти, верхньої 
порожнистої вени та лівої плечоголовної вени. 
Поетапно утворення виділено і видалено. Поетапно 
виділено і видалено жирову клітковину середостіння та 
л/вузли переднього середостіння. Вскрито праву плев-
ральну порожнину. За допомогою послідовного накла-
дання зшивального апарату видалено новоутворення 
S3. Дреновано праву плевральну порожнину. Санація 
місця операції. Дренаж за грудину. Контроль гемо- і 
аеростазу. Грудина ушита сталевими нитками. 
Пошарово рана ушита. Аспіровано газ, в лівій плев-
ральній порожнині від`ємний тиск. Дренування за 
Бюлау. Ас. пов’язка.

Результат патогістологічного дослідження.
Макроскопічно новоутворення представлене досить 

крупними вузлами пухлини (5 основних, по 2–2,5 см у 
діаметрі) серед фіброзної тканини.

При мікроскопічному дослідженні виявлено м’якот-
канинну пухлину, переважно альвеолярного типу росту. 

Клітини пухлини середніх розмірів, відносно мономорф-
ні, «нейроендокринного типу». Зустрічаються осередки 
досить крупних некротичних змін з крововиливами.

У легеневій паренхімі переважають прояви вогни-
щевої пневмонії. Периваскулярно в полі зору в поодино-
ких спостереженнях виявлено скупчення клітин, подіб-
них до пухлини. 

Висновок: Злоякісна нейроендокринна пухлина 
межистіння. Можливо — атиповий карциноїд тимусу. 
Підозра на метастатичне ураження легені справа.

Для уточнення було проведено імуногістохімічне 
дослідження операційного матеріалу, яке підтвердило 
діагноз: морфологічна картина та отриманий імунофе-
нотип відповідають атиповому карциноїду.

 Післяопераційний період протікав без ускладнень. 
Комп’ютерна томографія органів грудної порожнини 
через 2 тижні після операції представлена нижче (рис. 2).

На серії КТ–зрізів справа — стан після оперативно-
го втручання на верхній долі та стернотомії з видален-
ням новоутворення переднього межистіння. Паренхіма 
практично повністю розправлена, за виключенням пух-
трця повітря до 6х5мм., який локалізований в області 
ланцюжка танталових швів. В нижній долі S9 ділянка 
зниженої пневматизації по типу «матового скла» на 
фоні підсиленого легеневого малюнку. Зліва в верхній 
долі S1-2 виявляється порожнина деструкції, розміра-

Рис. 1. Комп’ютерна томографія органів грудної порожнини контрастуванням



КЛІНІЧНІ СПОСТЕРЕЖЕННЯ66

Український пульмонологічний журнал. 2021, № 2

ми 12×13мм. з нерівномірно потовщеною стінкою. 
Заключення: КТ- ознаки стану після стернотомії, вида-
лення видалення утворення переднього середостіння 
та утворення S3 справа, порожна деструкції в верхній 
долі зліва з позитивною динамікою від 04.12.2018р. 
туберкульозний процес мало ймовірний (аспергіло-
ма?).

У післяопераційному періоді хворій було призначе-
но воріконазол. 

Через 3 тижні після операції хвора була виписана у 
задовільному стані з рекомендацією через 2 місяці 
повторно звернутись до НІФП для планового хірургіч-
ного втручання з приводу аспергіломи верхньої долі 
лівої легені. Рентгенографія перед випискою (рис. 3).

Праворуч стан п/о, легеня розправлена, ділянка 
гіпопневматоза базально, рідина в плевральній порож-
нині не визначається. Ліворуч на верхівці тонкостінна 
порожнина.

Рис. 2. Комп’ютерна томографія органів грудної порожнини через 2 тижні після операції.
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Мобілізація легені. Контроль гемо- і аеростазу. Два дре-
нажі + мікроіригатор в плевральну порожнину. Ас. 
наклейка. Аспіровано газ, в порожнині від`ємний тиск. 
Дренування за Бюлау. Ас. пов’язка.

Результати патогістологічного дослідження. У 
легеневій тканині визначається порожнина, стінки якої 
сформовані неспецифічною грануляційною тканиною з 
виразним еозинофільним компонентом та гігантоклі-
тинною реакцією, власне в порожнині наявні елементи 
міцетоми з нитчастих грибів типу аспергіл. 

Висновок. Міцетома (аспергілома) верхньої частки 
лівої легені.

Через 2 тижні після операції хвора у задовільному 
стані була виписана з відділення. Оглядова рентгеногра-
фія перед випискою — рис.5. Ліворуч стан п/о, легеня 
розправлена, апікальні плевронашарування, рідина в 
плевральній порожнині не визначається.

Але через місяць після виписки у хворої з’явилось кро-
вохаркання і вона була госпіталізована для хірургічного 
лікування з приводу аспергіломи в/долі лівої легені. КТ ОГП 
при повторній госпіталізації представлено на рис.4.

Праворуч стан п/о, легеня розправлена, локальний 
фіброз в зоні шва, в S-9 ділянка гіпопневматоза по типу 
«матового скла», ліворуч в S-1,2 порожнинне утворення 
до 2см в діаметрі з секвестром. Трахея, головні бронхи 
прохідні. Внутрішньогрудні л/вузли не збільшені. Рідина 
в плевральних порожнинах не визначається. Серце, 
судини б/о.

Операція: Відеоасистована (VATS) типова резекція 
S1-S2 лівої легені

Протокол операції. Під однолегеневим інтубацій-
ним наркозом після обробки операційного поля, введе-
но торакопорт в ліву плевральну порожнину. Визначено 
місце мініторакотомії. Проведено бокову мініторакото-
мію зліва довжиною 8 см. При ревізії — спайки в ділянці 
н/долі і S1. Виконано пневмоліз. При ревізії новоутво-
ренння S1 до 3 см. Поетапно виділено, перев’язано про-
шито і пересічено артерії до S1–S2. виділений бронх 
В1-В2. На нього ендостеплер, бронх пересічено. Від S3 
відійшли за допомогою послідовного накладання ендо-
степлеру. Обвивний шов на механічний. S1–S2 видалено. 

Рис. 3. Рентгенографія органів грудної порожнини перед випискою

Рис. 4. КТ ОГП при повторній госпіталізації

 Рис. 5. Оглядова рентгенографія перед випискою
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При контрольному огляді через 2 роки було вста-
новлено, що у пацієнтки нормалізувалась глікемія, було 
відмінено інсулінотерапію, нормалізувалась функція 
щитовидної залози, відбувся регрес гірсутизму та остео-
порозу, зникли м’язева слабкість та набряки.

Висновок

Основним методом лікування як МЕН-синдрому, так 
і аспергіломи, є хірургічний. Видалення гормонопроду-
куючих пухлин у пацієнтки дозволили нормалізувати 
глікемію, відмінити інсулінотерапію, нормалізувати 
функцію щитовидної залози, призвести до регресії гірсу-
тизму та остеопорозу, відновити м`язеву силу та норма-
лізувати водно-електролітний баланс.
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