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Представлено клиническое наблюдение пациентки с синдромом множественной эндокринной неоплазии 

1 типа (МЭН 1). Диагностировано сочетание первичного гиперпаратиреоза, аденомы околощитовидной желе-

зы и гормонально неактивной опухоли головки поджелудочной железы. Проведено хирургическое лечение – 

симультанная трансоральная паратиреоидэктомия и лапароскопическая резекция головки поджелудочной 

железы. Описание таких вмешательств в рамках одной операции у пациента с синдромом МЭН 1 не найдено. 

Применено оригинальное решение для выполнения интраоперационного ультразвукового исследования. 

Представлены результаты динамического наблюдения в течение года после операции. Продемонстрированы 

возможности эндоскопических технологий при синдроме МЭН 1.
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The article presents a clinical observation of a patient with type 1 Multiple Endocrine Neoplasia syndrome (MEN 1). 

During the diagnostic search, a combination of primary hyperparathyroidism, parathyroid adenoma and hormonally 

inactive pancreatic head tumor was found. Simultaneous transoral parathyroidectomy and laparoscopic resection of 

the pancreatic head was performed. We haven`t found the literature data describing such kind of operations for MEN 

1 syndrome. An original solution was applied to perform intraoperative ultrasonography monitoring. The results of 

1-year postoperative follow-up are presented. This observation demonstrates the possibilities of endoscopic 

technologies in the treatment of MEN 1 syndrome.
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Синдром множественной эндокринной нео-
плазии 1 типа (МЭН 1), или синдром Вермера, – 
это генетически детерминированное заболевание 
с аутосомно-доминантным типом наследования. 
В 10% наблюдений выявляют спора ди ческие на-
блюдения в результате мутации de novo. Синдром 
включает различные комбинации опухолей эн-
докринных желез, но чаще всего характеризуется 
поражением околощитовидных желез (ОЩЖ), 
гипофиза и поджелудочной железы (ПЖ) [1]. 
Диагноз устанавливают при обнаружении опухо-
лей как минимум в двух из трех органов. 
Примерно у 95% пациентов с МЭН 1 первым 
клиническим проявлением синдрома является 
первичный гиперпаратиреоз (ПГПТ) с гипер-
плазией или аденомой в одной или, чаще, в не-
скольких ОЩЖ [1]. Опухоль ПЖ выявляют 
у 40–70% пациентов с МЭН 1. Наиболее часто 
это нефункционирующая опухоль (80–100%), 
гаст ринома (20–61%), инсулинома (7–31%) [2]. 
В 30–40% наблюдений синдрома МЭН 1 выяв-
ляют новообразование передней доли гипо-
физа – пролактиному (60%) и опухоли, секрети-
рующие гормон роста (25%) [3].

Лечение пациентов с синдромом МЭН 1 в це-
лом аналогично лечению при изолированных 
опухолях соответствующих органов. Однако 
резуль таты его при МЭН 1 не такие успешные. 
Это связано в первую очередь с множествен-
ностью опухолевых очагов и большим риском 
рецидива [4]. При ПГПТ в рамках МЭН 1 обще-
признанными являются операции в объеме 
субтоталь ной паратиреоидэктомии или пара-
тире оид эктомии с аутотрансплантацией [4]. 
В ряде исследований показано, что при тщатель-
ной дооперационной локализации патологиче-
ски измененных ОЩЖ у некоторых пациентов 
можно уменьшить объем операции вплоть до 
удаления солитарной аденомы. Рецидив заболе-
вания при продолжительном динамическом на-
блюдении не развивался [5, 6].

Целью хирургического лечения при нейро-
эндокринных опухолях (НЭО) ПЖ является 
уменьшение риска рецидива и метастазирования 
опухоли, а также более длительное сохранение 
экзокринной и эндокринной функции железы 
[7]. Согласно международным рекомендациям, 
критерием хирургического лечения функцио-
нально активных НЭО является размер опухоли 
>1 см [8]. При нефункционирующих опухолях до 
2 см предложена наблюдательная тактика [9]. 
С другой стороны, при опухолях >1 см рекомен-
дуют хирургическое лечение [10].

Лечение опухолей гипофиза включает как 
медикаментозную терапию, так и хирургическое 
вмешательство; методом выбора является эндо-
скопическое удаление опухоли [11].

Очередность хирургического лечения при 
синдроме МЭН 1 типа с поражением двух или 
более органов-мишеней следует определять ин-
дивидуально, в зависимости от тяжести заболе-
вания и прогноза. В большинстве наблюдений 
этапы хирургического лечения разнесены во 
времени, однако опубликованы сообщения 
и о симультанных вмешательствах [12, 13]. При-
водим клиническое наблюдение. 

Пациентка 54 лет, проживает в Сочи, обратилась 

за консультацией в ГКБ №4 в январе 2020 г. в связи 

с выявленным образованием в головке ПЖ и подо-

зрением на ПГПТ. Считает себя больной с августа 

2019 г., когда стали беспокоить эпизоды сердце биения, 

повышения АД, “ломота” в костях, боль в суставах, 

общее плохое самочувствие. Связывает начало заболе-

вания с сильным эмоциональным потрясением – 

смертью родителей (у матери – холан гиокарцинома с 

метастазами в печень и легкие). С указанными жалоба-

ми пациентка обратилась к терапевту. Диагностирована 

гипертоническая болезнь, назначено обследование. 

По данным УЗИ в головке ПЖ выявлено образова-

ние 10 × 11 мм. Выполнена КТ органов брюшной 

полости с внутривенным контрастным усилением. 

В области головки ПЖ – опухоль 10 × 11 мм 

32–44 HU. Выявлены признаки слабоинтенсивного 

контрастного усиления, преимущественно по пери-

ферии в артериальную фазу, хорошо выраженное 

равномерное контрастное усиление в венозную и от-

сроченную фазы до 134–167 HU. Учитывая жалобы и 

наблюдение эндокринологом в анамнезе по поводу 

мелких узловых образований в ЩЖ, проведено лабо-

раторное исследование гормонов ЩЖ и электроли-

тов крови. Тиреотропный гормон и Т4 были в пределах 

допустимых значений. Общий кальций 3,07 ммоль/л 

(2,10–2,55), паратгормон 210,5 пг/мл (15–65). 

Учитывая гиперкальциемию и повышение уровня 

паратгормона, заподозрен ПГПТ, рекомендована 

сцинтиграфия ОЩЖ. Для дальнейшего обследования 

пациентка обратилась в ГКБ № 4 г. Москвы. При пер-

вичной консультации заподозрен синдром МЭН 1. 

Повторное исследование общего Ca крови подтвер-

дило его повышение до 2,71 ммоль/л (2,1–2,55). 

Выявлено повышение ионизированного кальция 

крови до 1,47 ммоль/л (1,05–1,35) и снижение вита-

мина D до 22,4 нг/мл (10–30 нг/мл – недостаток). 

Выполнено УЗИ. В проекции нижней ОЩЖ справа 

выявлена опухоль 2,56 × 1,68 см. Сцинтиграфия 

For citation: Gryaznov S.E., Buriev I.M., Melkonyan G.G., Malyuga N.S., Laypanov B.K. Simultaneous transoral parathy-
roidectomy and laparoscopic pancreatic resection in type 1 Multiple Endocrine Neoplasia syndrome. Annaly khirurgicheskoy 
gepatologii = Annals of HPB surgery. 2021; 26 (4): 126–132. (In Russian).  
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с однофотонной эмиссионной КТ: накопление радио-

фармпрепарата по заднему контуру правой доли ЩЖ 

на уровне ее нижней трети. По данным 3D-ре-

конструкции дополнительных очагов накопления не 

выявлено, диагностирована аденома правой нижней 

ОЩЖ. В почках при УЗИ патологических изменений 

не выявлено. ЭГДС: очаговый гастрит, недостаточ-

ность кардии. Двух энер гетическая рентгеновская 

денситометрия в режиме аксиального сканирования: 

снижение минеральной плотности L1–L3. Т-критерий 

–2,19 SD, что соответствует остеопении 3-й степени. 

При УЗИ и КТ подтверждено новообразование в го-

ловке ПЖ. Изме нений в надпочечниках не выявлено. 

МРТ головного мозга с контрастным усилением – па-

тологических изменений в гипофизе нет. Инсулин, 

гастрин, пролактин, хромогранин А в пределах допу-

стимых значений. Онкомаркеры СА 15-3, СА 125, СА 

19-9, SCCA, РЭА, кальцитонин также в пределах 

нормы. Рекомендовано генетическое исследование 

мутации в гене MEN1, однако пациентка от него воз-

держалась. В результате обследования диагностиро-

ван синдром МЭН 1, ПГПТ, мягкая форма, аденома 

правой нижней ОЩЖ, гормонально неактивная опу-

холь головки ПЖ. 13.02.2020 пациентка оперирована. 

Первым этапом выполнена трансоральная паратире-

оидэктомия (рис. 1). Доступ в нижнем своде преддве-

рия рта с трехточечной расстановкой инструментов – 

центральный 11-мм троакар для 5-мм видеоэндоско-

па, два 5-мм троакара для рабочих инструментов 

билатерально на уровне первых премоляров. 

Поддержание рабочей полости инсуффляцией газа 

с давлением 6 мм рт.ст. При ревизии по заднебоковой 

поверхности правой доли ЩЖ на уровне ее нижней 

трети выявлена аденома ОЩЖ. Опухоль удалена с по-

мощью ультразвуковых ножниц. Препарат эвакуиро-

ван в контейнере через центральный 11-мм порт. 

Продолжительность первого этапа составила 125 мин, 

кровопотеря – 10 мл. Дренирование не выполняли. 

Вторым этапом выполнена лапароскопическая око-

лоопухолевая резекция головки ПЖ (рис. 2). При об-

зорной лапароскопии патологических изменений не 

выявлено. После рассечения желудочно-ободочной 

связки обнажена передняя поверхность головки ПЖ, 

поверхность ее не изменена. Через дополнительный 

3-см разрез в эпигастрии в толщу круглой связки 

заведен  ультразвуковой датчик (мультичастотный 

микро конвексный внутрипросветный, 2,1–4,4 МГц) 

в стерильном латексном рукаве, и выполнено интра-

операционное УЗИ. В паренхиме головки ПЖ выяв-

лено образование 1 × 1 см (рис. 3). Проекция образо-

вания на поверхность железы маркирована коагуля-

цией. Далее выполнена резекция опухоли в пределах 

здоровых тканей с использованием биполярной коа-

гуляции и ультразвуковых ножниц. Гемостаз, дренаж 

к головке ПЖ и ушивание ран. Продолжительность 

второго этапа составила 185 мин, кровопотеря – 

90 мл. Таким образом, была выполнена симультанная 

последовательная трансоральная эндоскопическая 

паратиреоидэктомия справа, лапароскопическая око-

лоопухолевая резекция головки ПЖ. Общее время 

нахождения пациентки в наркозе составило 395 мин. 

В послеоперационном периоде, как и ожидали, по 

причине коагуляционного некроза и травмы ацину-

сов у пациентки сформировался панкреатический 

свищ, который закрылся через 2 мес. По данным УЗИ 

на 2-е сутки после операции – следы свободной жид-

кости в брюшной полости. На 5-е сутки при УЗИ 

в брюшной полости патологических изменений не 

выявлено. Выписана на 7-е сутки после операции 

в удовлетворительном состоянии с дренажом брюш-

ной полости, по которому выделялось до 100 мл 

в сутки. Рекомендован прием  креона 10 000 Ед 3 раза 

в сутки, лабораторный мониторинг. На 10-е сутки 

после операции лейкоциты крови 6,85 × 109/л (4,5–

11), гемоглобин 14 г/дл (11,7–16), амилаза крови 

158 Ед/л (25–125), общий Ca 2,26 ммоль/л (2,1–2,55), 

паратгормон 6,82 пмоль/л (1,6–6,9). В течение месяца 

после операции сохранялось выделение 100–125 мл 

по дренажу. На 2-м месяце количество отделяемого 

постепенно уменьшалось и через 55 дней после опе-

Рис. 1. Трансоральная паратиреоидэктомия: а – интраоперационное фото, расположение троакаров; б – интраопера-
ционное фото, мобилизация опухоли ОЩЖ; в – макрофото. 1 – правая доля ЩЖ, 2 – правые претиреоидные мышцы. 
Аденома ОЩЖ указана белой стрелкой

Fig. 1. Transoral parathyroidectomy: а – intraoperative photo of the trocars positioning; б – intraoperative photo of mobilization 
of the PTG tumor (1 – the right lobe of the thyroid gland, 2 – the right prethyroid muscles, the PTG adenoma is indicated with 
the white arrow); в – macrophoto.

а вб
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Рис. 2. Лапароскопическая резекция головки ПЖ: а – интраоперационное фото, расположение троакаров; б – интра-
операционное фото, этап рассечения желудочно-ободочной связки; в – интраоперационное фото, опухоль в головке 
ПЖ (указана белой стрелкой); г – макрофото. 1 – ПЖ, 2 – желудок.

Fig. 2. Laparoscopic resection of the pancreatic head: а – intraoperative photo of the trocars positioning; б – intraoperative 
photo, the dissection of the gastrocolic ligament (1 – pancreas, 2 – stomach); в – intraoperative photo of a tumor in the head of 
the pancreas (white arrow); г – macrophoto.

Рис. 3. Интраоперационное УЗИ: а – датчик заведен в брюшную полость через разрез в эпигастрии; б – датчик в кру-
глой связке; в – опухоль в головке ПЖ (указана стрелкой).

Fig. 3. Intraoperative US: а – the sensor is inserted into the abdominal cavity through an incision in the epigastrium; б – a sensor 
in the round ligament; в – a tumor in the head of the pancreas (arrow).

а ва
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Рис. 4. Местный статус: а, б – 7-е сутки после операции; в, г – через 4 мес после операции.

Fig. 4. Local status: а, б – a week after the operation; в, г – 4 month after the operation.
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б

г

Рис. 5. Микрофото. Иммуногистохимическое исследование: а – экспрессия синаптофизина; б – экспрессия рецепто-
ров прогестерона; в – экспрессия хромогранина А; г – индекс пролиферации Ki-67 <3%, G1, митозы отсутствуют.

Fig. 5. Microphoto. Immunohistochemistry: а – synaptophysin expression; б – expression of progesterone receptors; в – 
expression of chromogranin A; г – Ki67 <3%, G1, mitoses are absent.
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рации дренаж был удален (рис. 4). Гистологическое 

исследование: светлоклеточная аденома околощито-

видной железы. Иммуногистохимическое исследова-

ние опухоли ПЖ: опухолевые клетки диффузно экс-

прессируют синаптофизин, рецепторы прогестерона 

и хромогранин А. Индекс пролиферации с Ki-67 <3% 

опухолевых клеток. Митозы отсуствуют. Экспрессия 

с р53 отрицательная. Заключение: хорошо дифферен-

цированная кистозная НЭО ПЖ G1 (рис. 5). Период 

наблюдения составил 1 год. Через год общий кальций, 

ионизированный кальций, паратгормон – в пределах 

допустимых значений, амилаза крови – 66,2 Ед/л 

(13–55). При УЗИ ОЩЖ не увеличены. КТ брюшной 

полости с контрастированием: послеоперационные 

изменения в головке ПЖ. Также через год после 

опера ции проведена оценка качества жизни с исполь-

зованием опросника SF-36. Общий физический ком-

понент здоровья составил 56,93 балла, общий психи-

ческий компонент здоровья – 60,46 балла. Результаты 

свидетельствуют о высоком качестве жизни пациент-

ки через год после оперативного лечения.

Диагностический поиск в отсутствие ярких 
проявлений заболевания и подтвержденного 
семей ного анамнеза по синдрому МЭН 1 был 
продуктивным. Это спорадическое наблюдение 
с поздней манифестацией и практически бес-
симптомным  течением. Безусловно, сочетание 
ПГПТ и новообразований в области ПЖ являет-
ся поводом для диагностики синдрома МЭН 1. 
Для полноты картины необходимо генетическое 
исследование, однако в представленном наблю-
дении выполнить его не удалось. После опера-
ции психоэмоциональное состояние пациентки 
значительно улучшилось. Динамическое наблю-
дение в течение года после операции свидетель-
ствует об отсутствии рецидива. Одним из фак-
торов, оказавших положительное влияние на 
качество жизни пациентки, стал выбор в пользу 
мини-инвазивных эндоскопических доступов 
к органам-мишеням. 

Сочетание трансоральной паратиреоидэкто-
мии и лапароскопического вмешательства на ПЖ 
в рамках симультанной операции при синдроме 
МЭН 1 выполнено впервые; поиск публикаций 
в PubMed и eLibrary осуществляли по ключевым 
словам. Такой подход был обоснован адекватной 
предоперационной топической диаг ностикой 
и возможностью выполнения интра опера-
ционного УЗИ. В связи с отсутствием специаль-
ного лапароскопического датчика для интраопе-
рационного УЗИ было найдено оригинальное 
решение – применили микроконвексный по-
лостной датчик, позволивший четко определить 
локализацию опухоли (метод проходит процеду-
ру получения патента).  

На современном этапе развития хирургии 
симуль танные операции при синдроме МЭН 1 
оправданы у ряда пациентов, а эндоскопические 

вмешательства при этом могут стать вариантом 
выбора. Наблюдение за пациенткой будет про-
должено, включая лабораторные исследования, 
КТ брюшной полости, наблюдение за гипофи-
зом. Также было рекомендовано генетическое 
обследование близких родственников.
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