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Резюме
Введение. Феохромоцитома / параганглиома (ФЕО / ПГ) является редкой гормонально-активной опухолью. 
Несвоевременная ее диагностика может приводить к тяжелым, вплоть до фатальных, осложнениям. Это обуславливает 
необходимость ранней диагностики ФЕО / ПГ специалистами различных областей. 
Цель. Подтвердить эпидемиологические характеристики ФЕО / ПГ, наиболее часто встречающихся симптомов в целом 
в группе ФЕО / ПГ и в подгруппах клинических форм; сформировать группу риска для проведения скрининга на ФЕО / ПГ. 
Материалы и методы. В исследование включено 353 пациента, прооперированных в КВМТ имени Н.И. Пирогова СПбГУ 
с гистологически верифицированными ФЕО / ПГ. 
Клинические симптомы оценивались: а) ретроспективно, путем анализа жалоб и  анамнеза из первичного осмотра 
в историях болезни при поступлении в стационар; б) как во всей группе в целом, так и в подгруппах клинических форм. 
Статистический анализ выполнен с помощью языка программирования Python 3.11 (Python Software Foundation, США). 
Гистограмма частот построена с помощью библиотеки Matplotlib 3.8.2.
Результаты. ФЕО / ПГ наиболее часто встречается у женщин после 40 лет. Наиболее частые симптомы при ФЕО / ПГ: ощу-
щение учащенного сердцебиения (55,95%), головная боль (41,07%), артериальная гипертензия (АГ) в виде гипертонических 
кризов (55,65%), постоянного повышения уровня АД (38,39%), эпизодов умеренного повышения АД (24,11%), потливость 
(30,65%), общая слабость и утомляемость (26,19%), приливы жара или озноба (24,11%). Данные симптомы сформированы 
в критерии для скрининга на ФЕО / ПГ. 
При бессимптомной клинической форме чаще встречается боль в пояснице (14%); при пароксизмальной – панические 
атаки (10%); при смешанной – жажда и сухость во рту (10%), а при постоянной – собственно постоянный характер АГ (100%). 
Заключение. В крупной выборке пациентов с редкой патологией выявлен наиболее характерный симптомокомплекс как 
для ФЕО / ПГ, так и для отдельных клинических форм. Сформирована группа риска для проведения скрининга на ФЕО / ПГ. 
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Abstract
Introduction. Pheochromocytoma/paraganglioma (PPGL) is a rare hormonally active tumor of chromaffin tissue. Delayed diagno-
sis of this disease can lead to severe, even fatal, complications. Surgical treatment of PPGL without the necessary preoperative 
preparation can cause intraoperative uncontrolled hemodynamic impairment. In addition, since 2017, PPGL has been recognized 
as a malignant tumor due to the presence of metastatic potential. All these factors determine the need for early diagnosis 
of PPGL, which is based, first of all, on knowledge of the clinical picture by specialists in various fields.
Aim. To check and confirm the epidemiological characteristics of PPGL as well as the most common clinical symptoms in the 
whole group of PPGL and in subgroups of clinical forms; to form a risk group for screening for PPGL.
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ВВЕДЕНИЕ

Феохромоцитома (ФЕО) является редкой нейроэндо-
кринной опухолью из хромаффинных клеток мозгового 
слоя надпочечников. Опухоль из тех же клеток, локали-
зующаяся вне надпочечников, называется параганглио-
мой (ПГ) и возникает из симпатических и парасимпатиче-
ских ганглиев, особенно парааортального расположения. 
От 80 до 90% ФЕО / ПГ развиваются из хромаффинных 
клеток, находящихся в  мозговом веществе надпочеч-
ников [1–3]. От 25 до 40% случаев ФЕО /ПГ возникают 
в рамках наследственных синдромов [4, 5].

Распространенность ФЕО / ПГ варьирует в различных 
странах от 1,8 случая на миллион человек в Южной Ко-
рее [6] до 4,6 случая на миллион человек в Нидерлан-
дах [7]. Заболеваемость 0,5–0,9 на 100 000 пациентов 
в год [7–9]. Однако эти цифры, вероятно, не отражают ре-
альной картины, т. к. многочисленные исследования под-
тверждают, что ФЕО / ПГ выявляются в 0,05–0,1% случаев 
аутопсий [10], при этом до 50% из них протекали бессим-
птомно [5, 9]. 

ФЕО / ПГ может возникнуть в любом возрасте, но наи-
более часто – между 20 и 40 годами [2, 11]. Большин-
ство пациентов диагностируются на 4–5-м десятке жиз-
ни (43–56,2 года) [5, 8, 12]. Считается, что частота развития 
ФЕО / ПГ у взрослых мужчин и женщин одинакова. Есть 
работы, которые фиксировали, что данные опухоли чаще 
встречаются у женщин [7, 12].

У взрослых пациентов до 80% случаев ФЕО / ПГ – 
это односторонняя солитарная опухоль надпочечника, 
в 10% – двусторонний процесс, остальные 10% локализу-
ются вне надпочечников. При наследственных синдромах 
чаще (до 70% больных) выявляются двусторонние новоо-
бразования [2, 10, 11].

Клинические симптомы ФЕО / ПГ определяются парок-
сизмальной или постоянной секрецией катехоламинов 
(норадреналина, адреналина или дофамина) в различных 
количествах и сочетаниях и не являются строго патогно-
моничными [13]. 

Наиболее частыми симптомами ФЕО / ПГ являются ми-
гренеподобная головная боль, эпизодическая или стой-
кая артериальная гипертензия (АГ), потливость, сердцеби-
ение, беспокойство, тремор, тошнота, слабость, бледность, 
похудение или постуральная гипотензия. Все эти симпто-
мы не являются строго патогномоничными и широко рас-
пространены при других заболеваниях. Типичной триадой 
симптомов считают сильную головную боль, внезапное 
сердцебиение и потливость. Но и она наблюдается у ме-
нее чем 25% пациентов [10]. 

Наиболее частым симптомом с чувствительностью до 
80,7% [12] является АГ. При кризовом течении характер-
ным проявлением гипертонического криза при ФЕО / ПГ 
является его кратковременность (5–20 мин) и так называ-
емая самокупируемость [2]. 

Постоянная (персистирующая) форма повышения 
уровня артериального давления (АД) встречается при 
феохромоцитоме в 10–50% случаев, пароксизмальная – 
в 42–87%, смешанный вариант клинического течения – 
в 33% [2].

Еще одним относительно постоянным симптомом 
в  межприступном периоде является головокружение, 
усиливающееся при ортостазе (почти 65%) [2].

В то же время существуют формы ФЕО / ПГ, при ко-
торых АГ вообще отсутствует. Так, ПГ из парасимпатиче-
ских ганглиев основания черепа и шеи, развивающиеся 
вдоль языкоглоточного и  блуждающего нервов, явля-
ются в абсолютном большинстве случаев гормонально-
неактивными  [14]. Кроме того, в  литературе описано 

Materials and methods. There were enrolled 353 patients in the study. These patients were operated on at the St. Petersburg 
State University Hospital in the period from 2010 to 2022 inclusive. All the patients were verified PPGL diagnosis histological-
ly. Clinical symptoms were assessed: a) retrospectively, by analyzing complaints and anamnesis from the initial examination 
in medical histories upon admission to the hospital for surgical treatment b) both in the entire group as a whole and in sub-
groups of clinical forms (paroxysmal, constant, mixed, asymptomatic). Statistical analysis was performed using the Python 
3.11 programming language (Python Software Foundation, USA). descriptive statistics of quantitative characteristics are pre-
sented in the form of medians, first and third quartiles in me format [q1; q3], categorical features – in the form of absolute and 
relative frequencies in the format n (%). the frequency histogram was constructed using the Matplotlib 3.8.2 library.
Results. PPGL is most common in women over 40 years of age. The most common symptoms of PPGL are the following: a feeling 
of rapid heartbeat (55.95%), headache (41.07%), arterial hypertension (AH) in the form of hypertensive crises (55.65%), constant 
increase in blood pressure (38.39%), episodes of moderate increases in blood pressure (24.11%), sweating (30.65%), general 
weakness and fatigue (26.19%), hot flashes or chills (24.11%). These symptoms are formed into the criteria for screening for 
PPGL. In the asymptomatic clinical form – lower back pain is more common (14%); with paroxysmal – panic attacks (10%); with 
mixed – thirst and dry mouth (10%), and with constant form – the actual constant nature of hypertension (100%).
Conclusion. In a large sample of patients with a rare pathology, the most characteristic symptom complex was identified, char-
acteristic of both PPGL and individual clinical forms. A risk group has been formed for screening for PPGL.

Keywords: pheochromocytoma, paraganglioma, clinical forms, clinical symptoms, screening
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немало случаев бессимптомных ФЕО как в рамках наслед-
ственных синдромов, так и спорадических форм [15–17]. 
По разным оценкам, встречаемость ФЕО / ПГ среди па-
циентов с устойчивой АГ составляет всего 0,4–2,6% для 
ФЕО [11] и 0,2–0,6% для ПГ [8, 11].

Симптомы ФЕО / ПГ не только неспецифичны для этого 
заболевания, они вариабельны как по продолжительности, 
так и по частоте. Они могут быть спонтанными или инду-
цированными различными триггерами, например блюда-
ми, содержащими тирамин, физической нагрузкой, рода-
ми, травмой, хирургическими манипуляциями и др. [18].

В редких случаях ФЕО / ПГ дополнительно продуци-
руют различные гормональные вещества, такие как адре-
нокортикотропный гормон, эритропоэтин, кальцитонин, 
вазоактивный интестинальный пептид или субстанцию Y, 
вызывая тем самым полицитемию, синдром Иценко – Ку-
шинга или другую клиническую симптоматику, что вносит 
в клиническую диагностику этого заболевания дополни-
тельную неопределенность, маскируя его под другие со-
стояния [5, 18–21]. 

Недостаточное знание врачами клинических симпто-
мов этого заболевания может приводить как к поздней 
диагностике, так и к ошибкам терапии. И то, и другое мо-
жет закончиться такими катастрофами, как гемодинами-
ческий криз, острая сердечная недостаточность, инфаркт 
миокарда, катехоламин-индуцированная кардиомио-
дистрофия Такоцубо, эклампсия, расслоение аорты, ин-
сульт головного мозга, отек легких и энцефалопатия [11].

Важность ранней диагностики ФЕО / ПГ определяется 
не только серьезными последствиями позднего выявления 
и ошибками лечения, но и возможностью метастатическо-
го распространения процесса. По разным данным, подоб-
ным потенциалом обладают от 10 до 79% ФЕО / ПГ [7, 11].

В этой связи особую важность приобретает понимание 
наиболее характерного симптомокомплекса для скринин-
га и ранней диагностики как для ФЕО / ПГ в целом, так 
и для признанных клинических форм заболевания.

В представленной работе в относительно большой вы-
борке пациентов с доказанным диагнозом ФЕО / ПГ про-
веден анализ распространенности и частоты различных 
клинических симптомов. Проанализировано также соот-
ветствие эпидемиологических показателей международ-
ным данным в современных условиях реальной клиниче-
ской практики специализированного отделения.

Цель исследования – проверить и подтвердить эпи-
демиологические характеристики ФЕО / ПГ, а также наи-
более часто встречающиеся ассоциации клинических 
симптомов в зависимости от клинических форм, оценить 
частоту встречаемости неклассических симптомов, опре-
делить группы риска по ассоциации клинических симпто-
мов, в которых рекомендован скрининг на ФЕО / ПГ.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Исследование проводилось с февраля 2022 г. по но-
ябрь 2023 г. в Клинике высоких медицинских технологий 
имени Н.И. Пирогова Санкт-Петербургского государствен-
ного университета (КВМТ СПбГУ).

В исследование включены истории болезни пациен-
тов, удовлетворявшие следующим критериям:

	■ Пациенты прооперированы в КВМТ СПбГУ в период 
с начала 2010 г. по конец 2022 г. 

	■ Имеется результат гистологического исследования, 
подтверждающий диагноз ФЕО / ПГ.

Из исследования были исключены пациенты, у кото-
рых в истории болезни отсутствовал полный набор изу-
чаемых признаков. 

В исследовании использовался сплошной способ фор-
мирования выборки.

Проведенное исследование является одноцентро-
вым, наблюдательным, одномоментным, ретроспектив-
ным (2010–2022 гг.), одновыборочным, неконтролируе-
мым, сравнительным.

Диагноз пациентов был подтвержден гистологически. 
В рамках проводимого исследования все гистологические 
препараты были пересмотрены в соответствии с клас-
сификацией Всемирной организации здравоохранения 
(ВОЗ) пересмотра 2022 г. [22]. 

В зависимости от клинических проявлений все паци-
енты были разделены на 4 группы клинических форм за-
болевания: 

1) В  группу с  пароксизмальной формой включены 
пациенты, у которых характерные жалобы проявлялись 
в виде краткосрочных приступов, при этом в межприступ-
ный период патогномоничные симптомы не регистриро-
вались. 

2) В группу с постоянной (персистирующей) формой 
отнесены пациенты с постоянным повышением уровня АД 
и наличием других симптомов, без приступообразного ха-
рактера последних.

3) Группу со смешанной формой составили пациен-
ты, у которых на фоне имеющихся постоянных симптомов 
появлялись краткосрочные приступы характерных жалоб.

4) Четвертую группу составили пациенты с бессим-
птомной формой, которые не предъявляли жалоб ни са-
мостоятельно, ни при активном расспросе.

Анализу подверглись жалобы, анамнез клинических 
данных, демографические характеристики пациентов, 
а также коды МКБ направляющих диагнозов из их исто-
рий болезни.

Статистический анализ выполнен с  помощью язы-
ка программирования Python 3.11  (Python Software 
Foundation, США). Описательная статистика количествен-
ных признаков представлена в  виде медиан, первых 
и третьих квартилей в формате Me [Q1; Q3], категориаль-
ных признаков – в виде абсолютных и относительных ча-
стот в формате n (%).

Гистограмма частот построена с помощью библиоте-
ки Matplotlib 3.8.2.

Заключение комитета по биомедицинской этике Клини-
ки высоких медицинских технологий имени Н.И. Пирогова 
СПбГУ вх. №01/24 от 15 января 2024 г.: в связи с тем, что 
данное исследование является ретроспективным и в нем 
использованы данные пациентов в деперсонифицирован-
ном виде, рассмотрения данного исследования на заседа-
нии Комитета по биомедицинской этике не требуется.



209MEDITSINSKIY SOVET2024;18(16):206–215

O
th

er
 p

ro
bl

em
s 

of
 e

nd
oc

rin
ol

og
y

РЕЗУЛЬТАТЫ

В общей сложности в КВМТ СПбГУ в период с нача-
ла 2010 г. по конец 2022 г. прооперировано 353 паци-
ента, которым установлен диагноз ФЕО / ПГ (рисунок). 
Нарастающая динамика количества проведенных опера-
тивных вмешательств связана с ежегодным увеличением 
общей операционной активности отделения эндокринной 
хирургии, ростом количества направлений пациентов на 
адреналэктомию в федеральную клинику.

В целом в группу исследования вошли 336 человек, 
удовлетворявших критериям включения. Не вошли в груп-
пу исследования 22 человека, истории болезни которых 
содержали не все исследуемые параметры. 

Средний возраст выборки составил 47  (36; 57) лет 
с распределением мужчин и женщин как 31% к 69%. 

Направляющие диагнозы по кодам МКБ пациентов 
представлены в табл. 1. Не вошедшие в группу исследова-
ния 22 истории болезни содержали один и тот же код МКБ 
направляющего диагноза – D44.1 «Новообразование нео-
пределенного или неизвестного характера надпочечника».

Из сопутствующих заболеваний наиболее часто встре-
чался сахарный диабет 2-го типа: 78 пациентов – 23,21%.

Частота встречаемости клинических симптомов в це-
лом в группе обследованных представлена в табл. 2.

Распределение количества пациентов и демографиче-
ская характеристика подгрупп в зависимости от клиниче-
ской формы отражены в табл. 3.

 Таблица 1. Распределение долей кодов МКБ по данным направляющих диагнозов в целом в группе обследованных паци-
ентов с ФЕО / ПГ

 Table 1. Distribution of the of ICD codes proportion according to the referring diagnoses in the whole group of examined 
patients with pheochromocytoma/paraganglioma

Коды МКБ по данным 
направляющих диагнозов Диагноз в соответствии с кодом МКБ Общее количество 

пациентов в выборке
Количество диагнозов 

по коду МКБ
Доли кодов МКБ по данным 

направляющих диагнозов

C74 Злокачественное новообразование 
надпочечника

336

1 0,30%

D35.0 Доброкачественное новообразование 
надпочечника 41 12,20%

D44.1 Новообразование неопределенного или 
неизвестного характера надпочечника 7 2,08%

D48.3
Новообразование неопределенного или 
неизвестного характера забрюшинного 
пространства

2 0,60%

E24 Синдром Иценко-Кушинга 1 0,30%

E27.0 Другие виды гиперсекреции коры 
надпочечников 1 0,30%

E27.5 Гиперфункция мозгового слоя 
надпочечников 282 83,93%

E27.8 Другие уточненные нарушения 
надпочечников 1 0,30%

Примечание. Анализ клинических симптомов по данным историй болезни был доступен у 336 пациентов (с середины 2012 г. до конца 2022 г.) в связи с архивированием документации 
сроком более 10 лет.

 Рисунок. Динамика количества пациентов, прооперированных по поводу ФЕО / ПГ, в отделении эндокринной хирургии 
КВМТ СПбГУ с начала 2010 г. по конец 2022 г.

 Figure. Dynamics of the number of patients operated on for pheochromocytoma/paraganglioma in the Department of Endo-
crine Surgery of the KVMT St. Petersburg State University from the beginning of 2010 to the end of 2022
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Распределение долей кодов МКБ по данным направ-
ляющих диагнозов в зависимости от клинической фор-
мы пациентов с ФЕО / ПГ в основной выборке представ-
лено в табл. 4.

ОБСУЖДЕНИЕ

На репрезентативность и обобщаемость выводов, без-
условно, повлиял тот факт, что исследование пациентов 
проводилось в специализированном хирургическом от-
делении после проведения первичных диагностических 
мероприятий профильными специалистами.

Оценивая выборку пациентов с ФЕО / ПГ, в  целом 
можно говорить о том, что данные о возрастном составе 
пациентов с доказанным диагнозом ФЕО / ПГ совпадают 
с данными предыдущих исследований как в России, так 
и других странах – это люди после 40 лет [5, 8, 12]. 

Подавляющее преобладание женщин в выборке под-
твердило мнение тех исследователей, которые утвержда-
ли, что ФЕО / ПГ чаще встречаются у женщин [7, 12].

Преобладание в выборке пароксизмальной формы так 
же не противоречит данным других исследователей [12].

Наиболее частым направляющим диагнозом в группе 
обследованных в целом и в каждой из подгруппы клини-
ческих форм был диагноз с кодом МКБ Е27.5 «Гиперфунк-
ция мозгового слоя надпочечников», что говорит о пра-
вильной интерпретации основного симптомокомплекса 
заболевания профильными специалистами, направивши-
ми пациентов на хирургическое лечение. Однако следует 
заметить, что в исследование были включены те истории 
болезни, в которых задокументирована госпитализация 
пациентов с целью оперативного лечения. Ряд больных 
были предварительно стационарно обследованы по по-
воду инциденталом надпочечников в КВМТ СПбГУ, в свя-
зи с чем направительные диагнозы у данных пациентов 
были внутренними, основанными на результатах преды-
дущей госпитализации.

Также достаточно часто встречался диагноз D35.0  
«Доброкачественное новообразование надпочечника».  
Данный диагноз был связан в  большей степени со 

 Таблица 2. Частота встречаемости клинических симптомов 
в целом в группе обследованных

 Table 2. Clinical symptoms’ frequency of occurrence in the 
whole group of patients

Симптом
Количество 
пациентов 

с симптомом
Доля пациента 
с симптомом, %

Ощущение учащенного сердцебиения 188 55,95

Гипертонические кризы 187 55,65

Головная боль 138 41,07

Постоянное повышение АД 129 38,39

Потливость 103 30,65

Общая слабость, утомляемость 88 26,19

Умеренные эпизоды повышения АД 81 24,11

Прилив жара или озноб 81 24,11

Страх, тревога 75 22,32

Головокружение 60 17,86

Тремор рук 59 17,56

Одышка при физической нагрузке 57 16,96

Ощущение перебоев 50 14,88

Внутренняя дрожь 45 13,39

Тошнота 35 10,42

Боли в пояснице 31 9,23

Мышечная слабость 30 8,93

Панические атаки 24 7,14

Учащенное мочеиспускание 24 7,14

Давящие боли за грудиной 22 6,55

Снижение массы тела 22 6,55

Жажда, сухость во рту 21 6,25

Боли в животе 17 5,06

Онемение пальцев ног, мурашки 17 5,06

Рвота 16 4,76

Снижение остроты зрения 16 4,76

Повышение массы тела 16 4,76

Криз при смене положения тела 14 4,17

Запор 14 4,17

Снижение памяти 14 4,17

Бессонница 14 4,17

Диарея 13 3,87

Мелькание мушек 8 2,38

Одышка в покое 5 1,49

Повышение температуры тела 4 1,19

Сонливость 3 0,89

Двоение 2 0,60

Другие нарушения сна 2 0,60

 Таблица 3. Распределение пациентов и демографическая 
характеристика подгрупп в зависимости от клинической 
формы

 Table 3. Distribution of patients and demographic 
characteristics of clinical form subgroups

Показатель Пароксиз­
мальная Постоянная Смешанная Бессим­

птомная

n, человек 163 14 116 43

доля 
выборки, % 49% 4% 35% 13%

Признак Me [Q1; Q3] / 
n (%)

Me [Q1; Q3] / 
n (%)

Me [Q1; Q3] / 
n (%)

Me [Q1; Q3] / 
n (%)

Мужчины 53 (32,5%) 6 (42,8%) 33 (28,4%) 12 (27,9%)

Женщины 110 (67,5%) 8 (57,2%) 83 (71,6%) 31 (72,1%)

Возраст 45 [35; 53] 49 [38; 54] 54 [39; 62] 44 [35; 53]
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случайными находками при использовании методов ви-
зуализации при неяркости или отсутствии симптомов воз-
действия гормонов мозгового слоя надпочечников. Об 
этом косвенно свидетельствует самое большое количе-
ство (и доля) такого диагноза в группе с бессимптомным 
течением заболевания.

Тщательное изучение предъявляемых жалоб (табл. 2) 
подтвердило классическую триаду наиболее часто 
встречающихся симптомов  [11]: ощущение учащенно-
го сердцебиения (55,95% пациентов), гипертонические 
кризы (55,65% пациентов) и головная боль (41,07% па-
циентов). Однако, помимо этих жалоб, выявлены и другие 
симптомы, отражающие катехоламиновое воздействие 
и встречающиеся чаще чем у 25% пациентов в выборке: 
постоянное повышение уровня АД (38,39% пациентов), 
потливость (30,65% пациентов), а также общая слабость 
и утомляемость (26,19% пациентов). Более 20% пациен-
тов предъявляли жалобы на умеренные эпизоды повы-
шения АД и приливы жара или озноба (обе жалобы по 
24,11% пациентов).

При сравнении с наиболее частыми клиническими 
симптомами ФЕО / ПГ, которые легли в основу предло-
женных иностранными исследователями [7, 18] критери-
ев для проведения скрининга, в нашем исследовании мы 
не смогли подтвердить характерной для ФЕО / ПГ частой 
встречаемости таких симптомов, как бледность, тремор 
(17,56% пациентов), тошнота (10,42% пациентов) и повы-
шение массы тела (4,76% пациентов). 

При изучении групп пациентов с различными клиниче-
скими формами ФЕО / ПГ просматривается много обще-
го. Так, половозрастной состав не отличался в этих груп-
пах сравнения. В каждой из них преобладали женщины 
после 40 лет. В каждой из групп преобладающим (у более 
50% пациентов) направляющим диагнозом был диагноз 
МКБ Е27.5 «Гиперфункция мозгового слоя надпочечников». 

Интересным является тот факт, что даже те пациенты, 
которые были отнесены к бессимптомной клинической 
форме, имели этот направляющий диагноз. То есть несмо-
тря на практически отсутствие жалоб и клинических сим-
птомов, лабораторные и инструментальные методы иссле-
дования все-таки позволили заподозрить ФЕО / ПГ. Этот 
факт также поддерживает тезис исследователей о том, что 
даже клинически скрытое заболевание все же не является 
полностью «безмолвным» и оказывает свое воздействие 
на организм пациента. 

При рассмотрении наиболее часто встречающихся кли-
нических симптомов при различных клинических формах 
ФЕО / ПГ (табл. 5–8), АГ либо в виде только гипертониче-
ских кризов (при пароксизмальной клинической форме) 
(табл. 5), либо постоянного повышения уровня АД (постоян-
ная форма) (табл. 6), либо их сочетания (смешанная форма) 
(табл. 8) является самым частым клиническим симптомом. 

Еще одним частым (более 60% случаев при пароксиз-
мальной и смешанной форме и более 20% случаев при 
постоянной форме) является ощущение учащенного серд-
цебиения. Этот же симптом выявляется в 7% случаев даже 
при бессимптомной форме заболевания.

Другим часто встречающимся симптомом, причем уни-
версальным для всех клинических форм, является голов-
ная боль (от 12% пациентов при бессимптомной форме до 
53% пациентов при пароксизмальной форме). 

Наиболее частым симптомом для бессимптомной 
формы (табл. 7) стали боли в пояснице (14% пациентов). 
И это при том, что по нашим данным при пароксизмаль-
ной и смешанной форме этот симптом встречается реже 
(8 и 10% соответственно) и вообще не характерен для по-
стоянной клинической формы заболевания.

Большое количество разнообразных симптомов на-
блюдалось при пароксизмальной и  смешанной фор-
мах ФЕО / ПГ. Вероятно, это связано и  с  тем, что обе 

 Таблица 4. Распределение кодов МКБ по данным направляющих диагнозов в зависимости от клинической формы пациен-
тов с ФЕО / ПГ

 Table 4. ICD codes’ distribution according to referral diagnoses in clinical form subgroups of patients with pheochromocytoma/
paraganglioma

Коды МКБ 
по данным 

направительных 
диагнозов

Диагноз в соответствии с кодом МКБ

Пароксизмальная 
(n = 163)

Постоянная
(n = 14)

Смешанная
(n = 116)

Бессимптомная 
(n = 43)

Me [Q1; Q3] / n (%) Me [Q1; Q3] / n (%) Me [Q1; Q3] / n (%) Me [Q1; Q3] / n (%)

C74 Злокачественное новообразование надпочечника 1 (0,6%) 0 (0,0%) 0 (0,0%) 0 (0,0%)

D35.0 Доброкачественное новообразование надпочечника 13 (8,0%) 3 (21,4%) 9 (7,8%) 16 (37,2%)

D44.1 Новообразование неопределенного или 
неизвестного характера надпочечника 1 (0,6%) 0 (0,0%) 4 (3,45%) 2 (4,7%)

D48.3 Новообразование неопределенного или неизвест-
ного характера забрюшинного пространства 2 (1,2%) 0 (0,0%) 0 (0,0%) 0 (0,0%)

E24 Синдром Иценко-Кушинга 0 (0,0%) 0 (0,0%) 0 (0,0%) 1 (2,3%)

E27.0 Другие виды гиперсекреции коры надпочечников 1 (0,6%) 0 (0,0%) 0 (0,0%) 0 (0,0%)

E27.5 Гиперфункция мозгового слоя надпочечников 145 (89,9%) 11 (78,6%) 103 (88,8%) 23 (58,1%)

E27.8 Другие уточненные нарушения надпочечников 0 (0,0%) 0 (0,0%) 0 (0,0%) 1 (2,3%)
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 Таблица 6. Частота встречаемости клинических симптомов 
в группе с постоянной клинической формой

 Table 6. Frequency of occurrence of clinical symptoms in the 
constant clinical form subgroup

Симптом Постоянная 
(n = 14)

Доля пациентов 
с симптомом, %

Постоянное повышение АД 14 100

Ощущение учащенного сердцебиения 3 21

Одышка при физической нагрузке 3 21

Головная боль 2 14

Общая слабость, утомляемость 2 14

Потливость 2 14

Повышение массы тела 2 14

Умеренные эпизоды повышения АД 1 7

Мышечная слабость 1 7

Сонливость 1 7

Жажда, сухость во рту 1 7

Снижение массы тела 1 7

Симптом Пароксизмальная 
(n = 163)

Доля пациентов 
с симптомом, %

Гипертонические кризы 114 70

Ощущение учащенного 
сердцебиения 110 67

Головная боль 87 53

Потливость 56 34

Прилив жара или озноб 50 31

Общая слабость, утомляемость 49 30

Страх, тревога 43 26

Умеренные эпизоды повышения 
АД 39 24

Тремор рук 39 24

Головокружение 29 18

Ощущение перебоев 28 17

Внутренняя дрожь 27 17

Одышка при физической нагрузке 25 15

Тошнота 21 13

Мышечная слабость 16 10

Панические атаки 17 10

Учащенное мочеиспускание 15 9

Боли в пояснице 13 8

Давящие боли за грудиной 13 8

Рвота 11 7

Снижение массы тела 10 6

Криз при смене положения тела 10 6

Боли в животе 10 6

Диарея 7 4

Запор 4 2

Снижение памяти 6 4

Снижение остроты зрения 5 3

Мелькание мушек 3 2

Бессонница 9 6

Сонливость 1 1

Другие нарушения сна 2 1

Жажда, сухость во рту 7 4

Онемение пальцев ног, мурашки 8 5

Повышение массы тела 7 4

Постоянное повышение АД 1 0,6

Одышка в покое 5 3

Повышение температуры тела 4 2

 Таблица 5. Частота встречаемости клинических симптомов 
в подгруппе с пароксизмальной клинической формой

 Table 5. Frequency of occurrence of clinical symptoms in the 
paroxysmal clinical form subgroup

группы были самыми большими по количеству пациен-
тов (49 и 35% пациентов соответственно). В обеих группах 
наблюдался практически одинаковый набор симптомов, 
частота встречаемости которых у пациентов была более 
10%. К таким симптомам относились разные формы АГ: 
с гипертоническими кризами – больше 60% при обеих 
клинических формах, с постоянным повышенным уров-
нем АД (0,6% при пароксизмальной и 98% при смешан-
ной соответственно), что объяснимо, т. к. это тот симптом, 

 Таблица 7. Частота встречаемости клинических симптомов 
в подгруппе с бессимптомной клинической формой

 Table 7. Frequency of occurrence of clinical symptoms in the 
asymptomatic clinical form subgroup

Симптом Бессимптомная 
(n = 43)

Доля пациентов 
с симптомом, %

Боли в пояснице 6 14

Головная боль 5 12

Общая слабость, утомляемость 4 9

Прилив жара или озноб 4 9

Потливость 4 9

Ощущение учащенного сердцебиения 3 7

Одышка при физической нагрузке 2 5

Головокружение 2 5

Внутренняя дрожь 1 2

Страх, тревога 2 5

Бессонница 1 2

Жажда, сухость во рту 1 2

Повышение массы тела 1 2

Снижение массы тела 2 5
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по которому выделялась постоянная клиническая форма. 
Общими симптомами для обеих клинических форм были 
с частотой встречаемости у пациентов более 10% ощу-
щение учащенного сердцебиения, головная боль, потли-
вость, умеренные эпизоды повышения уровня АД, общая 
слабость, утомляемость, страх, тревога, головокружение, 
одышка при физической нагрузке, прилив жара или оз-
ноб, ощущение перебоев, тремор рук, внутренняя дрожь, 
тошнота, мышечная слабость. При этом панические атаки 
чаще встречались при пароксизмальной форме (10,4% по 
сравнению с 6%), а жажда и сухость во рту при смешанной 
форме (10% по сравнению с 4%). 

Для постоянной клинической формы ФЕО / ПГ харак-
терным было небольшое количество симптомов с преоб-
ладанием (встречаемость более 10% пациентов) следую-
щих симптомов: постоянное повышение АД, ощущение 
учащенного сердцебиения, одышка при физической на-
грузке, головная боль, общая слабость, утомляемость, по-
тливость и повышение массы тела. Последний симптом 
встречался при этой форме в 14% случаев, что гораздо 
больше, чем при пароксизмальной форме (4%) и бессим-
птомной форме (2%). При смешанной форме этого сим-
птома не было выявлено вовсе. 

Учитывая все вышеизложенное, группу риска по ФЕО / ПГ  
для проведения скрининга можно определить как па-
циентов, у которых определяются следующие симптомы 
и состояния:

	■ АГ в виде гипертонических кризов, либо постоянного 
повышения уровня АД, либо с умеренными эпизодами по-
вышения уровня АД,

	■ ощущение учащенного сердцебиения, 
	■ головная боль, 
	■ потливость, 
	■ общая слабость и утомляемость,
	■ приливы жара или озноба,
	■ генетическая предрасположенность к наследственным 

формам ФЕО / ПГ.
Такие критерии группы риска полностью переклика-

ются с критериями для скрининга некоторых других ис-
следователей [7].

Для предварительной верификации клинических форм 
заболевания необходимо учитывать характерные для ка-
ждой формы симптомы. Так, наличие панических атак в при-
сутствии вышеописанных симптомов скорее говорит о па-
роксизмальной клинической форме. А боли в пояснице, 
жажда и сухость во рту – скорее о смешанной клинической 
форме заболевания. Крайне скудное количество симптомов 
с болями в пояснице больше характерно для бессимптом-
ной клинической формы. А некоторые из перечисленных 
симптомов с постоянным повышением уровня АД скорее 
говорят в пользу постоянной клинической формы ФЕО / ПГ.

Преимуществом нашего исследования является чет-
кая верификация диагноза и сбор клинических данных 
редко встречающейся патологии от довольно большо-
го количества пациентов в специализированном меди-
цинском учреждении. Последний факт можно расцени-
вать и как недостаток, т. к. критерии для отбора пациентов 
в группу риска для обследования специалистом должны 

 Таблица 8. Частота встречаемости клинических симптомов 
при смешанной клинической форме

 Table 8. Frequency of occurrence of clinical symptoms in еру 
mixed clinical form subgroup

Симптом Смешанная 
(n = 116)

Доля 
пациентов 

с симптомом, %

Постоянное повышение АД 114 98

Гипертонические кризы 73 63

Ощущение учащенного сердцебиения 72 62

Головная боль 44 38

Потливость 41 35

Умеренные эпизоды повышения АД 41 35

Общая слабость, утомляемость 33 28

Страх, тревога 30 26

Головокружение 29 25

Одышка при физической нагрузке 27 23

Прилив жара или озноб 27 23

Ощущение перебоев 22 19

Тремор рук 20 17

Внутренняя дрожь 17 15

Тошнота 14 12

Мышечная слабость 13 11

Боли в пояснице 12 10

Жажда, сухость во рту 12 10

Снижение остроты зрения 11 9

Запор 10 9

Давящие боли за грудиной 9 8

Учащенное мочеиспускание 9 8

Онемение пальцев ног, мурашки 9 8

Снижение массы тела 9 8

Снижение памяти 8 7

Панические атаки 7 6

Боли в животе 7 6

Повышение массы тела 6 5

Диарея 6 5

Мелькание мушек 5 4

Бессонница 5 4

Рвота 5 4

Криз при смене положения тела 4 3

Двоение 2 2

Сонливость 1 1
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использоваться врачами первичного звена, которые не 
принимали участия в исследовании. С другой стороны, ис-
следование проводилось в условиях реальной клиниче-
ской практики специализированного учреждения.

Клиническая значимость данного исследования заклю-
чается в понимании современных эпидемиологических по-
казателей и данных о частоте встречаемости клинических 
симптомов редкой патологии в условиях реальной клини-
ческой практики последних лет в специализированном ле-
чебном учреждении, а также в возможности использования 
докторами первичного лечебного звена критериев форми-
рования группы риска для проведения скрининга ФЕО / ПГ. 

Основными ограничениями исследования является 
обследование пациентов в специализированном меди-
цинском учреждении с предварительно установленным 
диагнозом, что могло сузить спектр возможных для иссле-
дования наиболее характерных симптомов.

Неучастие в исследовании специалистов первичного 
звена также можно считать ограничением исследования, 
т. к. верифицировать группы риска для скрининга впослед-
ствии будут осуществлять именно они.

Дальнейшие исследования необходимо провести 
с участием большего количества пациентов для более точ-
ных результатов. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Исследование 336 пациентов с подтвержденным ги-
стологически диагнозом ФЕО / ПГ показало, что ФЕО / ПГ 
чаще встречается у женщин после 40 лет; наиболее часто 
выставляемый диагноз при направлении на оперативное 
лечение по поводу ФЕО / ПГ Е27.5 «Гиперфункция мозго-
вого слоя надпочечников» и D35.0 «Доброкачественное 
новообразование надпочечника». 

Наиболее часто встречающимися симптомами при 
ФЕО / ПГ являются ощущение учащенного сердцебиения, 
головная боль, АГ в виде гипертонических кризов, посто-
янного повышения уровня АД или эпизодов умеренно-
го повышения АД, потливость, общая слабость и утомля-
емость, приливы жара или озноба. Пациенты, у которых 
выявлены вышеперечисленные симптомы, входят в груп-
пу риска, которым рекомендован скрининг на ФЕО / ПГ. 

При бессимптомной клинической форме чаще встреча-
ется боль в пояснице; при пароксизмальной – панические 
атаки; при смешанной – жажда и сухость во рту, а при по-
стоянной – собственно постоянный характер АГ.�
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