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Описан клинический случай эндогенного гиперкортицизма у 18-летнего пациента с синдромом 
Иценко – Кушинга, обусловленным кортикостеромой левого надпочечника. Выполнена лапароскопическая 
адреналэктомия. Исследование препарата выявило пигментную нодулярную дисплазию надпочечника. 
Отмечен регресс симптомов гиперкортицизма, отсутствие рецидива в течение 2  лет наблюдения. 
Ретроспективный анализ выявил редкое наследственное заболевание – Карни-комплекс. Адреналэктомия 
оказалась эффективной, но вероятность рецидива сохраняется.
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RARE CASE OF ENDOGENOUS FAMILY HYPERCORTICISM  
(CLINICAL CASE) 
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We described a case of an endogenous hypercorticism in 18-years old patient with Itsenko – Cushing syndrome which 
was caused by a hormonally active adrenal tumor of the left adrenal gland. In a clinical picture of a disease the fol-
lowing symptoms dominated: arterial hypertension, increase in body weight, adiposity of the trunk, hands, neck, face, 
strips of extensions of skin on femurs. We found multiple nevus pigmentosus of black, yellowy-brown color from 1.5 to 
10 mm on lips and mucous of a mouth, skin of a face and a trunk. The hormonal research established violations of a 
circadian rhythm of a hydrocortisone, increase in the free hydrocortisone of blood to 749.0 nmol/24 h (reference range 
123.0–626.0), urine to 1314.0 nmol/24 h (reference range 60.0–413.0). The ACTH level decreased to 1.7 pg/ml (reference 
range 7.0–66.0). The negative result of the night overwhelming test with Dexamethazonum is received. Muitislice CT of 
adrenal glands revealed signs of a nodular hyperplasia of the left-hand adrenal gland. The laparoscopic adrenalectomy 
is made at the left. Pathoanathomical conclusion: a nodular pigmental hyperplasia of a glomerular and fascicular zone 
of bark of an adrenal gland with inclusion of a miyelolipomatoz. In the nodular corticocytes inclusions of lipofuscin 
granules were found. In the postoperative period symptoms of a hypercorticoidism regressed, throughout two years of 
observation there is no recurrence. Monitoring of hormones of blood in six months: hydrocortisone 359.5 nmol/l, ACTH 
7.02 pg/ml. Retrospectively, the patient displays an infrequent heritable disease – Carney complex. 
The patient’s mother at the age of 32 years underwent left-side adrenalectomy concerning Itsenko – Cushing disease 
with morphological confirmation of a nodular pigmental hyperplasia in adrenal gland. In both cases clinical convales-
cence occurred. Interest of the presented observation consists in its exclusive rarity. The unilateral adrenalectomy was 
efficient, but the probability of a recurrence of a hypercorticoidism and other manifestations of Carney complex remains.
Key words: Carney complex, pigmental nodular adrenal dysplasia, Itsenko – Cushing syndrome, hypercorticoidism, 

true lentiginosis, autosomal dominant inheritance

ВВЕДЕНИЕ

Карни-комплекс – редкий наследственный не-
опластический синдром с аутосомно-доминантным 
вариантом наследования, который проявляется 
эндокринными и неэндокринными неоплазиями. 
Впервые этот синдром был описан в 1985 г. группой 
учёных клиники Мейо (США) под руководством пато-
лога J.A. Carney [3, 4]. В 2000 г. C.A. Stratakis установил 
генетическую природу данного заболевания [2, 7]. 
Причиной являются разнообразные мутации в гене ре-
гуляторной 1α-субъединицы протеинкиназы А в 22-м 
или 24-м участке плеча q 17 хромосомы (1-й тип) или 

в 16-м участке плеча р 2 хромосомы (2-й тип) [5]. Забо-
левание встречается у мужчин и женщин. К основным 
проявлениям Карни-комплекса относятся: истинный 
лентигиноз с постоянной локализацией пигментных 
пятен желто-коричневого или почти черного цвета 
вокруг губ, на конъюнктиве, слизистой гениталий, не-
зависимо от воздействия солнечных лучей (в отличие 
от веснушек); миксомы кожи или слизистых; голубые 
невусы; миксома сердца, зачастую являющаяся един-
ственным фенотипическим проявлением; миксома 
молочной железы; двусторонняя внутрипротоковая 
аденома молочной железы; синдром Иценко – Кушин-
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га, обусловленный первичной пигментной нодулярной 
гиперплазией коры надпочечников; соматотропинома 
с явлениями акромегалии; крупноклеточная каль-
цифицированная опухоль клеток Сертоли или каль-
цификаты в яичках; карцинома щитовидной железы 
или многоузловой зоб; меланотические шванномы; 
остеохондромиксома. Также выделяют дополнитель-
ные признаки – наличие подтвержденного диагноза 
Карни-комплекса у родственника первого порядка и 
генетически выявленную мутацию гена протеинки-
назы А [1]. Для постановки диагноза Карни-комплекса 
необходимо наличие двух или более основных призна-
ков или одного основного и одного дополнительного. 
Так как считается, что поражение надпочечников при 
Карни-комплексе двустороннее, золотым стандартом 
лечения является двусторонняя адреналэктомия с 
последующей заместительной терапией. Однако опи-
сано нескольких случаев одностороннего поражения 
[6]. Всего в мире зарегистрировано около 500 случаев 
данного заболевания и только 3 наблюдения в России.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Демонстрация успешной диагностики и хирурги-
ческого лечения крайне редко наблюдаемого случая 
семейного гиперкортицизма – Карни-комплекса.

Пациент Б., 1995 года рождения, в ноябре 2013 г. 
поступил в хирургическое отделение НУЗ «Дорожная 
клиническая больница на станции Иркутск-Пассажир-
ский» с жалобами на эпизоды повышения артериаль-
ного давления до 200/110 мм рт. ст., головные боли, 
изменение внешности (кожные растяжки, округление 
овала лица, повышение массы тела), мышечную 
слабость, снижение толерантности к физическим на-
грузкам, гнойничковые кожные высыпания на бедрах. 

АНАМНЕЗ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Считает себя больным с 2009 г., когда был зафик-
сирован эпизод повышения артериального давления 
до 160/80 мм рт. ст., сопровождающийся выраженным 
ухудшением самочувствия (головокружением, тошно-
той, тахикардией, головной болью). Гипертонический 
криз купирован в условиях стационара, генез артери-
альной гипертензии не был установлен. Постоянная 
гипотензивная терапия не назначалась, при эпизо-
дическом контроле в амбулаторных условиях фикси-
ровали повышение АД до 140–150/70–90 мм рт. ст. С 
августа 2010 г. стал отмечать изменение внешности: 
увеличение массы тела на 10  кг за 6  месяцев, пре-
имущественно за счет отложения подкожной жиро-
вой клетчатки в области верхнего плечевого пояса 
и задней поверхности шеи, округление овала лица, 
появление розовых стрий на внутренней поверхности 
плеч, бедер. В августе 2013 г. находился на лечении в 
эндокринологическом отделении ГБУЗ «Иркутская 
ордена «Знак почёта» областная клиническая больни-
ца». Обследование выявило нарушение суточного рит-
ма кортизола и АКТГ, увеличение кортизола крови до 
1097 нмоль/л (норма 150–660 нмоль/л), АКТГ 5 пг/‌мл, 
результат малой и большой дексаметазоновых проб 
отрицателен. По данным МСКТ надпочечников вери-
фицированы признаки нодулярной гиперплазии лево-
го надпочечника с размерами наиболее крупного узла 

13 × 9,7 мм, плотностью 34 ед. HU, после в/в усиления 
накопившего контраст, – до 64 ед. HU. В правом надпо-
чечнике изменения отсутствуют. По результатам МРТ 
головного мозга высказано предположение о наличии 
микроаденомы гипофиза. 

Направлен в ФБГУ «Эндокринологический на-
учный центр» (г. Москва) для согласования тактики 
ведения, где прошел стационарное обследование в 
отделении терапии с группой ожирения в октябре 
2013 г. По данным гормонального обследования от-
мечено: нарушение циркадного ритма кортизола, 
повышение уровня свободного кортизола крови до 
749,0 нмоль/‌сут. (норма 123,0–626,0 нмоль/‌сут.) и мочи 
– до 1314,0 нмоль/‌сут. (норма 60,0–413,0 нмоль/‌сут.); 
снижение уровня АКТГ до 1,7  пг/мл (норма 7,0–
66,0 пг/‌мл), отрицательный результат ночного пода-
вляющего теста с 1 мг дексаметазона. По данным МСКТ 
установлены признаки аденомы левого надпочечника 
(размер 10 × 11 мм, плотность 36 ед. HU). Повторная 
МРТ головного мозга с контрастированием позволила 
полностью исключить новообразование гипофиза. 
Денситометрия выявила выраженную остеопению 
поясничного отдела позвоночника на уровне L1–L4. По 
данным УЗИ щитовидной железы эхографические при-
знаки патологии не установлены. Выставлен диагноз: 
синдром Иценко – Кушинга. Кортикостерома левого 
надпочечника. Остеопения поясничного отдела по-
звоночника. Артериальная гипертензия 1 ст.

Рекомендовано хирургическое лечение – адрена-
лэктомия слева.

Повторно госпитализирован в ноябре 2013 г. в 
хирургическое отделение НУЗ ДКБ на ст. Иркутск-Пас-
сажирский. Дополнительно к анамнезу установлено, 
что матери больного в возрасте 32  лет была вы-
полнена адреналэктомия слева по поводу синдрома 
Иценко – Кушинга. После операции все проявления 
гиперкортицизма у нее регрессировали. Патогистоло-
гическое заключение исследованного макропрепара-
та матери (рис. 1): узелковая пигментная гиперплазия 
левого надпочечника.

Рис.  1.  Макропрепарат левого надпочечника матери па-
циента Б.

ДАННЫЕ ОСМОТРА  
И ФИЗИКАЛЬНОГО ОБСЛЕДОВАНИЯ

При осмотре пациента выявлены изменения 
внешности по кушингоидному типу: лунообразное 
лицо, плетора, «буйволиный горбик», диспластиче-
ское ожирение, гипотрофия мышц верхних и нижних 
конечностей, розовые стрии на внутренней поверх-
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ности плеч и бёдер (рис. 2). Также были обнаружены 
множественные пигментные пятна желто-коричнево-
го и почти черного цвета диаметром от 1,5 до 10 мм на 
туловище и лице, с преимущественной локализацией 
на губах и слизистой рта (рис. 3). 

Рис. 3.  Лентигиноз у больного Б.

КОММЕНТАРИИ ПО ВЫЯВЛЕННЫМ 
ИЗМЕНЕНИЯМ

Аналогичные проявления лентигиноза были 
ранее обнаружены и у матери пациента в 2005 г. С 
учетом фактора наследственности заподозрен Кар-
ни-комплекс, ассоциированный с эндогенным гипер-
кортицизмом, и предположено, что у пациента, как 
и у его матери, имеет место первичная пигментная 
гиперплазия левого надпочечника. От генетического 
тестирования семья Б. отказалась. 

ПРОВЕДЕННОЕ ЛЕЧЕНИЕ  
И ЕГО РЕЗУЛЬТАТЫ

11.11.2013 г. пациенту Б. произведена операция – 
левосторонняя лапароскопическая адреналэктомия. 
Макропрепарат представлял собой надпочечник с 
множественными узлами коричневого цвета разме-
рами от 5 до 15 мм (рис. 4). 

Рис. 4.  Макропрепарат левого надпочечника пациента Б. 

Патолого-гистологическое заключение: узелко-
вая пигментная гиперплазия клубочковой и пучковой 
зон коры надпочечника с включениями миелолипо-
матоза (рис.  5). В кортикоцитах узлов обнаружены 
включения гранул пигмента липофусцина. 

Рис. 5.  Микропрепарат: узелковая пигментная гиперплазия 
клубочковой и пучковой зон коры надпочечника. 
Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×40.

                              
Рис. 2.  Внешний вид больного Б. до операции.
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Ранний послеоперационный период протекал без 
особенностей. Через 3 месяца после операции отмече-
но снижение веса на 4 кг, побледнение кожных растя-
жек на бедрах и плечах, нормализация артериального 
давления. Контроль гормонов крови через полгода: 
кортизол – 359,5 нмоль/л (норма 138–690 нмоль/л), 
АКТГ – 7,02 пг/мл. Клинических данных, свидетель-
ствующих о рецидиве синдрома Иценко – Кушинга, 
нет. При контрольных осмотрах в мае и декабре 
2014  г. проявления синдрома Иценко  –  Кушинга 
отсутствуют. Стрии на бедрах и внутренних поверх-
ностях плеч бледные, кожа лица не гиперемирована, 
подкожно-жировой слой на туловище распределен 
равномерно (рис. 6). 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

У пациента диагностированы проявления эн-
догенного гиперкортицизма в сочетании с ленти-
гинозом. Морфологическим субстратом синдрома 
Иценко  –  Кушинга явилась пигментная узловая 
гиперплазия левого надпочечника. Хотя генетиче-
ское тестирование провести не удалось, совместно 
с генетиком на основании клинической картины и 
отягощенной наследственности установлен диагноз 
Карни-комплекса. Односторонняя адреналэктомия 
привела к регрессу всех проявлений эндогенного 
гиперкортицизма у больного и его матери. Пред-
положительно поражение надпочечника в данном 
случае является односторонним, но вероятность 
рецидива синдрома Иценко – Кушинга и появления 
других симптомов Карни-комплекса сохраняется в 
будущем. В связи с этим очевидна необходимость 
регулярного диспансерного наблюдения за пациен-
том Б. с целью своевременного выявления и лечения 
возможных признаков патологии со стороны сердца, 
кожи, сохранённого надпочечника и других органов 
эндокринной системы.
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