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ÐÅÔÅÐÀÒ
Ñèíäðîì ìíîæèííî¿ åíäîêðèííî¿ íåîïëàç³¿ (ÌÅÍ) - öå ñïàäêî-
âå çàõâîðþâàííÿ, ÿêå õàðàêòåðèçóºòüñÿ ñèíõðîííèì àáî ìåòà-
õðîííèì âèíèêíåííÿì äîáðîÿê³ñíèõ (àäåíîìà, ã³ïåðïëàç³ÿ)
àáî çëîÿê³ñíèõ ïóõëèí åíäîêðèííèõ îðãàí³â. Íàÿâí³ñòü ìåäó-
ëÿðíîãî ðàêó ùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè (ÌÐÙÇ) òà ôåîõðîìîöèòî-
ìè - îáîâ'ÿçêîâà óìîâà ï³ä ÷àñ âñòàíîâëåííÿ ä³àãíîçó ñèíäðîìó
ÌÅÍ 2. Ìåòîþ äîñë³äæåííÿ º ñâîº÷àñíà ä³àãíîñòèêà òà îïòè-
ìàëüíå õ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ õâîðèõ ç ïðèâîäó ñèíäðîìó ÌÅÍ
2. Çà ïåð³îä ç 1999 ïî 2009 ð. ó êë³í³ö³ ñèíäðîì ÌÅÍ 2 ä³àãíîñ-
òóâàëè ó 5 õâîðèõ, ç íèõ 2 æ³íêè áóëè ð³äíèìè ñåñòðàìè. Â óñ³õ
õâîðèõ âèÿâëåíî ÌÐÙÇ òà ôåîõðîìîöèòîìó. Ó 2 õâîðèõ ôåî-
õðîìîöèòîìè áóëè äâîá³÷í³, à êë³í³÷íèé ïåðåá³ã õàðàêòåðèçó-
âàâñÿ áåçêðèçîâîþ ïîì³ðíî âèðàæåíîþ àðòåð³àëüíîþ ã³ïåð-
òåíç³ºþ. Ïåðâèííèé ã³ïåðïàðàòèðåîç (ÏÃÏÒ) ä³àãíîñòóâàëè ó 2
ïàö³ºíò³â. Ó ðîäè÷³â õâîðèõ, ó ÿêèõ ä³àãíîñòóâàëè ÌÅÍ 2 ñèíä-
ðîì, ñë³ä âèçíà÷àòè âì³ñò êàëüöèòîí³íó, êàòåõîëàì³í³â,
êàëüö³þ, ïðîâîäèòè óëüòðàçâóêîâå äîñë³äæåííÿ (ÓÇÄ) øè¿ òà çà-
î÷åðåâèííîãî ïðîñòîðó.
ÊÊëëþþ÷÷îîââ³³  ññëëîîââàà::  ñèíäðîì ìíîæèííî¿ åíäîêðèííî¿ íåîïëàç³¿;
ìåäóëÿðíèé ðàê ùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè; ôåîõðîìîöèòîìà; ïåð-
âèííèé ã³ïåðïàðàòèðåîç.

SUMMARY
Multiple endocrine neoplasia (MEN) syndrome - is a hereditary dis-
ease which is characterized by synchronous or metachronous
development of benign (adenoma, hyperplasia) or malignant
tumors in the endocrine organs. The presence of medullary thyroid
carcinoma and pheochromocytoma are mandatory requirements
of MEN 2 syndrome. The purpose of our study was to perform time-
ly diagnosis and optimal surgical treatment of patients with MEN 2
syndrome. Over the 1999-2009 years in the clinic we have diag-
nosed the MEN 2 syndrome in 5 patients, of whom two women
were sisters. In all patients we observed medullary thyroid carcino-
ma and pheochromocytoma. Two patients had bilateral pheochro-
mocytoma, and the clinical course was characterized with mild
arterial hypertension. Primary hyperparathyroidism was observed
in 2 patients. In the near relatives of patients with MEN 2 syndrome
it must measure calcitonin, catecholamines, calcium rate, conduct
ultrasound examination of the neck and retroperitoneal space.
KKeeyy  wwoorrddss:: multiple endocrine neoplasia syndrome; medullary thy-
roid carcinoma; pheochromocytoma; primary hyperparathy-
roidism.

Ñèíäðîì ìíîæèííî¿ åíäîêðèííî¿ íåîïëàç³¿
(ÌÅÍ) — çàõâîðþâàííÿ, ÿêå óñïàäêîâóºòüñÿ çà àâòî-
ñîìíî—äîì³íàíòíèì òèïîì, õàðàêòåðèçóºòüñÿ ñèí-
õðîííèì àáî ìåòàõðîííèì âèíèêíåííÿì äîáðî-
ÿê³ñíèõ (àäåíîìà, ã³ïåðïëàç³ÿ) àáî çëîÿê³ñíèõ ïóõëèí
ó ôóíêö³îíàëüíî òà àíàòîì³÷íî ð³çíèõ åíäîêðèííèõ
îðãàíàõ, íååíäîêðèííèõ òêàíèíàõ íåðâîâî¿ ñèñòåìè
àáî òêàíèíàõ ìåçåíõ³ìàëüíîãî ïîõîäæåííÿ. Ñèíä-
ðîì ÌÅÍ ïîä³ëÿþòü íà äâà òèïè: ÌÅÍ 1 ³ ÌÅÍ 2 — çà-
ëåæíî â³ä òîãî, ÿê³ åíäîêðèíí³ çàëîçè óðàæåí³ [1, 2].

Ó 1959 ð. Õàçàðä òà ñï³âàâòîðè âïåðøå îïèñàëè
ÌÐÙÇ ÿê îêðåìó õâîðîáó, à ÷åðåç 2 ðîêè Ñ³ïïë
ïîâ³äîìèâ, ùî ÌÐÙÇ ÷àñòî ïîºäíóºòüñÿ ç ôåîõðîìî-
öèòîìîþ [3]. Ï³çí³øå ó ïàö³ºíò³â òà ¿õ ðîäè÷³â, ó ÿêèõ
ÌÐÙÇ òà ôåîõðîìîöèòîìà ïîºäíóâàëèñÿ ç ÏÃÏÒ,
ä³àãíîñòóâàëè ñèíäðîì ÌÅÍ 2À (ñèíäðîì Ñ³ïïëà), à
çà ìíîæèííèõ ãàíãë³îíåâðîì ñëèçîâî¿ îáîëîíêè
òðàâíîãî êàíàëó, âðîäæåíèõ àíîìàë³é ñêåëåòó, î÷åé,
òîâñòî¿ êèøêè (õâîðîáà ¥³ðøñïðóíãà) — ñèíäðîì
ÌÅÍ 2Â (ñèíäðîì Ãîðë³íà) [1, 3, 4].

Çâàæàþ÷è íà ãåíåòè÷íå ï³ä´ðóíòÿ âèíèêíåííÿ
öèõ ñèíäðîì³â, ïóõëèíè ÷àñòî ìóëüòèôîêàëüí³ ó íå-
ïàðíèõ îðãàíàõ òà äâîá³÷í³ — ó ïàðíèõ, ùî âïëèâàº
íà òàêòèêó õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ òàêèõ õâîðèõ. Ó ðî-
äè÷³â öèõ ïàö³ºíò³â ðåòåëüíèé ñêðèí³íã ìàðêåð³â
õâîðîáè (âì³ñò êàëüöèòîí³íó, ÓÇÄ) òà ãåíåòè÷í³
äîñë³äæåííÿ äîçâîëÿþòü â÷àñíî çä³éñíèòè îïåðàòèâ-
íå âòðó÷àííÿ òà äîñÿãòè õîðîøèõ â³ääàëåíèõ ðåçóëü-
òàò³â [1, 3, 5].

Ìåòà äîñë³äæåííÿ: ïðîàíàë³çóâàòè êë³í³÷í³ îñîá-
ëèâîñò³, ðåçóëüòàòè ëàáîðàòîðíèõ òà ³íñòðóìåíòàëü-
íèõ ìåòîä³â äîñë³äæåííÿ äëÿ ñâîº÷àñíî¿ ä³àãíîñòèêè
òà âèáîðó îïòèìàëüíî¿ õ³ðóðã³÷íî¿ òàêòèêè ó õâîðèõ
ïðè ñèíäðîì³ ÌÅÍ 2.

МАТЕРІАЛИ І МЕТОДИ ДОСЛІДЖЕННЯ
Ïðîòÿãîì 10 ðîê³â ó êë³í³ö³ ñèíäðîì ÌÅÍ 2 ä³àãíî-

ñòóâàëè ó 5 õâîðèõ: ó 4 — ÌÅÍ 2À, â 1 — ÌÅÍ 2Â. Õâî-
ðîáó ä³àãíîñòîâàíî ó 4 æ³íîê òà 1 ÷îëîâ³êà â³êîì ó ñå-
ðåäíüîìó (36,5 ± 6,1) ðîêó. Ó ïàö³ºíò³â â³äçíà÷åí³
ñïàäêîâèé àíàìíåç, íàÿâí³ñòü ñóïóòí³õ çàõâîðþâàíü,
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ï³äâèùåííÿ áàçàëüíîãî òà ñòèìóëüîâàíîãî (ïåíòàãàñ-
òðèíîì àáî êàëüö³ºì) ð³âíÿ êàëüöèòîí³íó, êàòåõî-
ëàì³í³â, ³îí³çîâàíîãî òà çàãàëüíîãî êàëüö³þ, ïàðàò-
ãîðìîíó, ïðîâåäåí³ ÓÇÄ òà/àáî êîìï'þòåðíà òîìî-
ãðàô³ÿ (ÊÒ) øè¿ òà çàî÷åðåâèííîãî ïðîñòîðó.

РЕЗУЛЬТАТИ ТА ЇХ ОБГОВОРЕННЯ
Â óñ³õ ïàö³ºíò³â ä³àãíîç ñèíäðîìó ÌÅÍ 2 âñòàíîâ-

ëþâàëè íà ï³äñòàâ³ ïîºäíàííÿ ÌÐÙÇ òà ôåîõðîìîöè-
òîìè. ßêùî ó õâîðîãî ç ñèíäðîìîì ÌÅÍ 2 íå âèÿâëåí³
ìíîæèíí³ ãàíãë³îíåâðîìè òà ³íø³ âðîäæåí³ àíîìàë³¿
ðîçâèòêó òà/àáî ä³àãíîñòóâàëè ÏÃÏÒ, âñòàíîâëþâàëè
ä³àãíîç ñèíäðîìó ÌÅÍ 2À, ÿêùî âèÿâëÿëè òèïîâ³ àíî-
ìàë³¿ ðîçâèòêó — ñèíäðîì ÌÅÍ 2Á.

Ð³âåíü êàëüöèòîí³íó ïåðåä îïåðàö³ºþ âèçíà÷àëè ó
4 ïàö³ºíò³â. Áàçàëüíèé ð³âåíü êàëüöèòîí³íó ï³äâèùå-
íèé â³ä 85 äî 420 ïã/ìë (ó íîðì³ — äî 14 ïã/ìë), ï³ñëÿ
ñòèìóëÿö³¿ — 240—1200 ïã/ìë. Çà äàíèìè ÓÇÄ â îäí³º¿
õâîðî¿ âèÿâëåí³ ïàòîëîã³÷íî—çì³íåí³ ë³ìôàòè÷í³
âóçëè, ðå´³îíàðí³ äî ùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè. Óñ³ì õâî-
ðèì âèêîíàíî òèðåî¿äåêòîì³þ, ó 3 — äîïîâíåíó öåí-
òðàëüíîþ ë³ìôàäåíåêòîì³ºþ. Ó 2 õâîðèõ ïîâòîðíî
çä³éñíèëè öåíòðàëüíó òà ëàòåðàëüíó ë³ìôàäåíåê-
òîì³þ, â îäíîãî ç íèõ ë³ìôàäåíåêòîì³þ âèêîíóâàëè
òðè÷³. Ìóëüòèöåíòðè÷íèé ð³ñò ÌÐÙÇ â îáîõ ÷àñòêàõ
âèÿâëåíèé ó 2 ïàö³ºíòîê: â 1 — ç ñèíäðîìîì ÌÅÍ 2À,
â 1 — ÌÅÍ 2Â.

Ó 2 õâîðèõ ä³àãíîñòóâàëè äâîá³÷í³ ôåîõðîìîöèòî-
ìè, êë³í³÷íèé ïåðåá³ã õàðàêòåðèçóâàâñÿ áåçêðèçîâîþ
ïîì³ðíî âèðàæåíîþ àðòåð³àëüíîþ ã³ïåðòåíç³ºþ.
Äâ³÷³ ôåîõðîìîöèòîìó âèäàëÿëè ëàïàðîñêîï³÷íî, ó 3
ïàö³ºíò³â àäðåíàëåêòîì³þ çä³éñíèëè â³äêðèòèì ìåòî-
äîì ç âèêîðèñòàííÿì ëþìáîòîìíîãî äîñòóïó.
Äâîá³÷í³ ïóõëèíè âèäàëÿëè ëàïàðîòîìíèì äîñòóïîì,
ïðè÷îìó, îäíó íàäíèðêîâó çàëîçó ðåçåêóâàëè, çàëè-
øàþ÷è ìàêñèìàëüíèé îáñÿã íåóðàæåíî¿ òêàíèíè.
Çàì³ñíî¿ ãîðìîíàëüíî¿ òåðàï³¿ ó â³ääàëåíîìó ï³ñëÿî-
ïåðàö³éíîìó ïåð³îä³ õâîð³ íå ïîòðåáóâàëè. Âèäàëåí-
íÿ ôåîõðîìîöèòîìè çàâæäè ïåðåäóâàëî îïåðàö³ÿì
íà ùèòîïîä³áí³é òà ïðèùèòîïîä³áíèõ çàëîçàõ, ÿêùî
ïóõëèíè ä³àãíîñòóâàëè ñèíõðîííî.

ÏÃÏÒ ä³àãíîñòîâàíèé ó 2 õâîðèõ: â 1 ïàö³ºíòêè —
àñèìïòîìíèé, â 1 — çì³øàíèé. Ð³âåíü çàãàëüíîãî
êàëüö³þ íå ïåðåâèùóâàâ 2,72 ììîëü/ë, ïàðàòãîðìîíó
— 87 ïã/ìë. ÏÃÏÒ ñïðè÷èíåíèé â îäíîìó ñïîñòåðå-
æåíí³ — àäåíîìîþ ïðèùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè, ùå â îä-
íîìó — ¿¿ ã³ïåðïëàç³ºþ. Íàâîäèìî ñïîñòåðåæåííÿ.

Ïàö³ºíòö³ Ã., ó â³ö³ 31 ðîêó âèêîíàëè òèðåî¿äåê-
òîì³þ òà öåíòðàëüíó ë³ìôàäåíåêòîì³þ ç ïðèâîäó
ìóëüòèôîêàëüíîãî ÌÐÙÇ, äëÿ êë³í³÷íîãî ñïîñòåðå-
æåííÿ ïàö³ºíòêà íå ç'ÿâëÿëàñÿ. ×åðåç 11 ðîê³â âèíèê-
ëè ñêàðãè íà ïåð³îäè÷íèé ãîëîâíèé á³ëü, ùî ñóïðî-
âîäæóâàâñÿ ï³äâèùåíîþ ï³òëèâ³ñòþ òà â³ä÷óòòÿì ñòðà-
õó, ï³äâèùåííÿì àðòåð³àëüíîãî òèñêó (ÀÒ) äî
20,0/13,3 êÏà (150/100 ìì ðò. ñò.), àðòåð³àëüíà ã³ïåð-

òåíç³ÿ ïîãàíî êîðèãóâàëàñÿ ã³ïîòåíçèâíèìè çàñîáà-
ìè. Çà äàíèìè ÓÇÄ òà ÊÒ âèÿâëåíå óòâîðåííÿ ó ïðàâ³é
íàäíèðêîâ³é çàëîç³ ä³àìåòðîì 60 ìì. Ïàö³ºíòêà çâåð-
íóëàñÿ ó êë³í³êó, ï³ä ÷àñ îãëÿäó âèÿâëåí³ ìíîæèíí³
ãàíãë³îíåâðîìè ÿçèêà, ç'ÿñîâàíî, ùî ó ïàö³ºíòêè âè-
ïîðîæíåííÿ îäèí ðàç íà òèæäåíü. Ïðîâåäåíî ³ðèãî-
ñêîï³þ, âñòàíîâëåíèé ä³àãíîç õâîðîáè ¥³ðøñïðóíãà.
Áàçàëüíèé òà ñòèìóëüîâàíèé ð³âåíü êàëüöèòîí³íó ó
ìåæàõ íîðìè, ï³ä ÷àñ ÓÇÄ øè¿ ëîêàëüíèõ îçíàê ðåöè-
äèâó íå áóëî. Ð³âåíü àäðåíàë³íó òà íîðàäðåíàë³íó â 5,2
ðàçó ïåðåâèùóâàâ íîðìó. Òàêèì ÷èíîì, ó õâîðî¿ ä³àã-
íîñòîâàíèé ñèíäðîì ÌÅÍ 2Á. Ïåðåä îïåðàö³ºþ
õâîð³é ïðèçíà÷àëè α—àäðåíîáëîêàòîð (ïðàçîçèí)
ïðîòÿãîì 5 ä³á. Âèêîíàíî ëàïàðîñêîï³÷íó ïðàâîá³÷íó
àäðåíàëåêòîì³þ. Çà äàíèìè ìîðôîëîã³÷íîãî äîñë³ä-
æåííÿ ä³àãíîñòîâàíî ôåîõðîìîöèòîìó ç îçíàêàìè
ìàë³ãí³çàö³¿ — ä³ëÿíêè íåêðîçó òà ïî÷àòêîâ³ îçíàêè
³íâàç³¿ ïóõëèíîþ êàïñóëè. Ï³ñëÿ îïåðàö³¿ ó õâîðî¿
ñïîñòåð³ãàëè àðòåð³àëüíó ã³ïîòåíç³þ, ùî âèìàãàëî
ïîñò³éíîãî ââåäåííÿ âàçîïðåñîð³â ïðîòÿãîì 48 ãîä.
Ïàö³ºíòêà òà ¿¿ ñèí ïåðåáóâàþòü ï³ä ïîñò³éíèì
êë³í³÷íî—ëàáîðàòîðíèì ñïîñòåðåæåííÿì ïðîòÿãîì 5
ðîê³â (êîíòðîëü ÀÒ, âèçíà÷åííÿ ð³âíÿ êàëüöèòîí³íó â
êðîâ³, ÓÇÄ øè¿ òà çàî÷åðåâèííîãî ïðîñòîðó); îçíàê
ðåöèäèâó õâîðîáè íåìàº. Çà ïîâ³äîìëåííÿìè ë³òåðà-
òóðè, ÌÐÙÇ ìàº á³ëüø àãðåñèâíèé ïåðåá³ã ó õâîðèõ
ïðè ñèíäðîì³ ÌÅÍ 2Á [2, 5], õî÷à ó íàøîìó ñïîñòåðå-
æåíí³ îçíàê ðåöèäèâó ÌÐÙÇ ï³ñëÿ ïåðâèííîãî
õ³ðóðã³÷íîãî ë³êóâàííÿ íå áóëî.

Îáñòåæåí³ óñ³ áëèçüê³ ðîäè÷³ õâîðèõ íà ñèíäðîì
ÌÅÍ 2: êîíòðîëü ÀÒ, âì³ñò áàçàëüíîãî êàëüöèòîí³íó,
³îí³çîâàíîãî êàëüö³þ, ÓÇÄ øè¿ òà çàî÷åðåâèííîãî
ïðîñòîðó. Ó ñåñòðè îäí³º¿ ç ïàö³ºíòîê âèÿâëåíå ï³äâè-
ùåííÿ ð³âíÿ áàçàëüíîãî êàëüöèòîí³íó (äî 450 ïã/ìë),
³îí³çîâàíîãî êàëüö³þ (äî 1,41 ììîëü/ë) òà ïàðàòãîð-
ìîíó (äî 121 ïã/ìë), ïðîòå, êë³í³÷íèõ ïðîÿâ³â ÏÃÏÒ
íå áóëî. Ï³ä ÷àñ ÓÇÄ â³çóàë³çîâàíèé âóçîë ó ïðàâ³é
÷àñòö³ ùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè òà óòâîðåííÿ ä³àìåòðîì
14 ìì ó ïðîåêö³¿ ë³âî¿ íèæíüî¿ ïðèùèòîïîä³áíî¿ çà-
ëîçè. 

Õâîð³é âèêîíàíî òèðåî¿äåêòîì³þ, öåíòðàëüíó
ë³ìôàäåíåêòîì³þ ç ïðèâîäó ÌÐÙÇ, âèäàëåíî àäåíîìó
ïðèùèòîïîä³áíî¿ çàëîçè.

Òàêèì ÷èíîì, ïàö³ºíòàì, ó ÿêèõ ä³àãíîñòîâàíèé
áóäü—ÿêèé êîìïîíåíò ñèíäðîìó ÌÅÍ 2, îñîáëèâî
ÌÐÙÇ àáî ôåîõðîìîöèòîìà, íåîáõ³äíå âñåá³÷íå îá-
ñòåæåííÿ ç ìåòîþ âèÿâëåííÿ öüîãî ñèíäðîìó. Ó ðî-
äè÷³â õâîðèõ, ÿêèì âñòàíîâëåíèé ä³àãíîç ñèíäðîìó
ÌÅÍ 2, ñë³ä âèçíà÷àòè ð³âåíü êàëüöèòîí³íó, êàòåõî-
ëàì³í³â, êàëüö³þ, ïðîâîäèòè ÓÇÄ øè¿ òà çàî÷åðåâèí-
íîãî ïðîñòîðó ç ìåòîþ ä³àãíîñòèêè ñèíäðîìó ÌÅÍ.
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