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Врожденная дисфункция коры надпо-
чечников (ВДКН) является наследствен-
ным заболеванием, связанным с недостаточ-
ностью определённых ферментов стероидо-
генеза, что проявляется нарушением синте-
за стероидов надпочечников на различных
этапах. В 90 % случаев, ВДКН связана с де-
фицитом 21-гидроксилазы (CYP21 — ген,
кодирующий 21-гидроксилазу) [1, 2, 3]. Де-
фицит CYP21 приводит в основном к недо-
статочной продукции кортизола и альдо-
стерона, что стимулирует работу гипофиза
в плане увеличенной выработки адрено-кор-
тикотропного гормона (АКТГ). Это, в свою
очередь, ведет к гиперплазии надпочечни-
ков и перепроизводству субстратов стеро-
идогенеза, находящихся над ферментатив-
ным блоком.

Недостаточная продукция кортизола
и альдостерона может привести к адис-
соническому кризу в первые часы жиз-
ни [2]. Однако в настоящее время, диагноз
самых тяжелых вариантов ВДКН может
быть поставлен в раннем возрасте благо-
даря неонатальным скрининговым програм-
мам или пренатальной диагностике, тем са-
мым, предотвращая опасные для жизни со-
бытия [4].

Тем не менее, более лёгкие варианты де-
фицита, особенно у мальчиков, могут быть
длительное время незамеченными. Отсут-
ствие своевременного лечения, в свою оче-
редь, может привести к формированию раз-
личных осложнений. Одним из наиболее
важных и часто обнаруживаемых осложне-
ний у пациентов мужского пола с ВДКН
являются «опухоли» яичек. Эти образова-
ния были впервые описаны в 1940 году
L. Wilkins и работ [6–10].

Данные структурные изменения в яич-
ках в связи с морфологическим и функ-
циональным сходством с тканью надпо-
чечников называют «TART-опухолями»
(testicular adrenal rest tumours, англ. —
опухоли, представляющие собой остатки
ткани надпочечников в яичках).

По различным данным, распространён-
ность «TART-опухолей» среди пациентов
мужского пола с классической формой
ВДКН колеблется от 0 до 94 %. Такая ва-
риабельность объясняется различной клини-
ческой характеристикой пациентов, участ-
вующих в исследованиях (возраст, гормо-
нальный контроль) и методом обнаружения
образования [11–17]. Кроме того, своевре-
менная диагностика TART осложняется ещё
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и тем, что при помощи рутинного мето-
да пальпации можно выявить образования
только более 2 см (т. к. TART располагаются
приоритетно в области сети яичка). Таким
образом, опухоли могут быть легко пропу-
щены, если не выполнялись дополнитель-
ные методы визуализации, такие как уль-
тразвуковая диагностика (УЗИ) или магнит-
но-резонансная томография (МРТ). Вместе
с тем, в настоящее время скрининг TART
у пациентов мужского пола с ВДКН не вы-
полняется.

Морфологические характеристики
TART

TART — это доброкачественные обра-
зования, которые представляют собой эк-
топированные клетки коры надпочечни-
ков [18–20], у большинства пациентов яв-
ляются двусторонними; типичное их распо-
ложение — в сети яичка. Опухоли не ин-
капсулированы и состоят из пластов круп-
ных полигональных клеток с обильной эози-
нофильной цитоплазмой. Важно отметить,
что достаточно сложно выявить морфоло-
гическое различие между TART и злокаче-
ственными опухолями из клеток Лейдига.
Однако некоторые признаки могут помочь
провести дифференциальную диагностику
этих образований. Так, TART являются дву-
сторонними более чем в 80 %, в то время
как опухоли из клеток Лейдига имеют дву-
стороннюю локализацию только в 3 % слу-
чаев. Кроме того, кристаллы Reinke, кото-
рые могут быть найдены в 25–40 % случа-
ях опухолей из клеток Лейдига, отсутству-
ют в TART. Злокачественное перерождение
фиксируется в 10% случаях опухолей из
клеток Лейдига, но никогда не было описано
у пациентов с TART [1].

Этиология и функциональные осо-
бенности TART

До сих пор этиология и функциональ-
ные особенности опухолей до конца не изу-
чены. Клинические наблюдения указывают
на то, что высокие дозы глюкокортикоидов
могут уменьшить размер опухоли, скорее
всего, за счет подавления секреции АКТГ.
В то же время есть клинические данные,
свидетельствующие об увеличении разме-
ров TART при состояниях, сопровождаю-

щихся повышением концентрации АКТГ: на-
пример, у плохо контролируемых пациентов
с ВДКН. Вышесказанное позволяет предпо-
ложить наличие в опухолевых клетках ре-
цепторов к АКТГ [8, 9].

Так, в образованиях яичек у пациентов
мужского пола с ВДКН недавно было вы-
явлено наличие специфических рецепторов
к ферментам надпочечникового стероидоге-
неза CYP11B1 (ген, кодирующий 11-бета-
гидроксилазу) и CYP11B2 (ген, кодирую-
щий 11-бета-гидроксилазу), а также к АКТГ
и ангиотензину II (AII) [26]. Таким образом,
можно предположить, что рост «опухоли»
у пациентов с ВДКН может быть не толь-
ко стимулирован повышенной концентраци-
ей АКТГ, но и повышенным уровнем AII,
особенно у декомпенсированных пациентов
с сольтеряющей формой.

В то же время, есть данные, свидетель-
ствующие, что усиление глюкокортикоид-
ной терапии с подавлением секреции АКТГ
не всегда успешно в плане уменьшения раз-
мера опухоли. Так, даже у хорошо контро-
лируемых пациентов с ВДКН с нормаль-
ным или подавленными уровнями АКТГ
в плазме выявляли TART различных разме-
ров [7, 23, 24].

В настоящее время есть предположение,
что TART возникают из аберрантных кле-
ток коры надпочечников, которые в эмбрио-
нальном периоде могут мигрировать вместе
с опускающимися яичками. Эктопия надпо-
чечниковой ткани в пределах яичка встре-
чается у 7,5–15 % здоровых новорожденных
и обычно регрессирует в раннем детстве.
Что же касается детей с ВДКН, то у них
уже во внутриутробном периоде уровень
АКТГ повышен, что стимулирует гиперпла-
зию, как ткани надпочечников, так и эктопи-
рованной ткани в яичках. При этом послед-
ние могут персистировать и пролифериро-
вать с сохранением гормонпродуцирующих
свойств клеток коры надпочечников [25, 26].

Кроме того, есть наблюдения, подтвер-
ждающие возможность обнаружения TART
в раннем детском возрасте даже при адек-
ватной компенсации. Это может свидетель-
ствовать о высокой чувствительности экто-
пированных в яичках клетках к незначи-
тельно повышенным концентрациям АКТГ
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(и AII), что проявляется их стимуляцией
и пролиферацией. Очевидно, что неадек-
ватный гормональный контроль с высоким
уровнем АКТГ может ускорить этот про-
цесс. Кроме того, учитывая наличие в TART
рецепторов и к лютеинизирующему гормо-
ну (ЛГ), можно предположить, что увели-
чение его концентрации также способствует
дополнительной стимуляции роста образова-
ний [27]. Этот факт объясняет распростра-
нённость TART в пубертатном и постпубер-
татном периодах у пациентов с ВДКН даже
при адекватном гормональном контроле.

Большинство исследователей считают
TART доброкачественными опухолями, и,
следовательно, согласно их рекомендациям,
нет никакой необходимости, в их удалении
на ранней стадии [1]. Тем не менее, из-за
центральной локализации опухоли вблизи
сети яичка, возможно сдавление семенных
канальцев с последующим формированием
обструктивной азооспермии и необратимо-
го повреждения окружающей ткани яич-
ка [1, 21].

Так, в недавнем исследовании
H. L. Claahsen-van der Grinten et al. показано,
что при биопсии яичка пациентов мужского
пола с ВДКН с многолетними двусторон-
ними TART и клиникой бесплодия выявля-
ются снижение диаметра и разная степень
фиброза перитубулярных и трубчатых гиа-
линизаций [18].

В дополнение к механическим воздей-
ствиям, опухоли могут также оказывать па-
ракринное влияние на окружающие ткани.
Так, стероиды, производимые опухолевы-
ми клетками, могут быть токсичными для
клеток Лейдига и/или зародышевых кле-
ток [28].

Необратимой конечной стадией много-
летней TART является трубчатая гиалини-
зация с обструкцией просвета и полной по-
терей половых клеток и клеток Сертоли.
В отличие от ишемической гиалинизации,
когда уменьшается количество клеток Лей-
дига, интерстиций пациентов с ВДКН со-
держит нормальное или слегка пониженное
число клеток Лейдига [18].

На основании клинических проявлений
и гистологической картины TART и окружа-
ющей паренхимы яичек H. L. Claahsen-van

der Gr inten et al. развитие и рост TART
разделили на пять стадий (табл. 1) [1, 21].

Диагностика TART

Как указывалось выше, с учётом распо-
ложения образований в пределах сети яич-
ка, TART трудно пропальпировать, и, как
правило, опухоли размером более 2 см мо-
гут быть обнаружены только при помощи
УЗИ. К тому же важно подчеркнуть, что
для диагностики и мониторинга TART УЗИ
и МРТ являются одинаково ценными мето-
дами, но ультразвуковое исследование явля-
ется предпочтительным, учитывая его боль-
шую доступность [24, 29] и высокую чувстви-
тельность (т. к. при помощи данного метода
могут быть выявлены образования несколь-
ко миллиметров в диаметре). Тем не менее,
на 1-й стадии (см. табл. 1) в ряде случаев
достаточно сложно выявить TART даже при
помощи радиологических методов. На 2-й
стадии TART могут визуализироваться при
помощи УЗИ как маленькие гипоэхогенные
участки. На 3-й стадии волокнистые пласты
клеток могут быть видны как гиперэхоген-
ные тяжи.

У пациентов с TART необходима оценка
функции половых желез путем определения
ЛГ, ФСГ, ингибина B и тестостерона.

Важно отметить, что у больных ВДКН
для оценки функции половых желез ЛГ
и ФСГ имеют ограниченное значение, учи-
тывая возможное подавление выработки го-
надотропинов повышенными уровнями над-
почечниковых андрогенов, которые частич-
но ароматизируются в эстрон и эстра-
диол [30]. В отличие от других причин гипо-
гонадотропного гипогонадизма, у пациентов
с ВДКН, как правило, имеет место нормаль-
ный или лишь слегка пониженный уровень
тестостерона. Поэтому для оценки функции
клеток Сертоли в препубертатном возрасте
лучшим маркёром считается ингибин В [31].
Кроме того, у взрослых пациентов должна
быть исследована спермограмма.

Так как рост опухоли может быть
связан с декомпенсацией ВДКН, необ-
ходим тщательный гормональный кон-
троль: важно контролировать сыворо-
точные концентрации АКТГ, ренина,
17-гидроксипрогестерона и андростендиона.
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У ряда пациентов необходимо проведе-
ние биопсии яичка:

— в случае длительного существования
TART (стадия 4 или 5) у бесплодных пациен-
тов для оценки качества остаточной парен-
химы яичек [18];

— перед хирургическим лечением.

Лечение TART

До настоящего времени основным мето-
дом лечения TART остаётся интенсивная

глюкокортикоидная терапия. Однако важно
отметить, что её эффект (а именно уменьше-
ние размера опухоли и улучшение функции
яичек) путём подавления секреции АКТГ,
можно ожидать только на 1–3-й стадиях
TART [1].

В то же время, длительная интенсивная
терапия глюкокортикоидами опасна разви-
тием эндогенного гиперкортицизма, играю-
щего у данного контингента пациентов, ве-
дущую роль в раннем развитии сердечно-

Т а б л и ц а 1
Классификация стадий развития TART-опухолей у пациентов

с врождённой дисфункцией коры надпочечников

Стадия
Гистологическое

описание

Проявления
(клинические,

УЗИ)
Варианты лечения

1 2 3 4

1 Эктопированные
надпочечниковые клетки
находятся в пределах
сети яичка.

Клинические
проявления отсутствуют.
При УЗИ мошонки
структурные изменения
не выявляются.

—

2 Гиперплазия
и гипертрофия
эктопированных
надпочечниковых
клеток. Возраст начала
роста клеток может
зависеть от
кумулятивного
воздействия АКТГ и AII,
а также количества
рецепторов АКТГ и AII
на эктопированных
клетках.

Клинические
проявления отсутствуют.
При УЗИ мошонки
эктопированные клетки
визуализируются как
один или несколько
небольших участков
гипоэхогенности.

Оптимизация
глюкокортикоидной
терапии.

3 Дальнейший рост
эктопированных
надпочечниковых
клеток, приводящий
к сдавлению сети яичка.

У пациентов
пубертатного или
постпубертатного
возраста может быть
обнаружена олиго- или
азооспермия из-за
обструкции семенных
канальцев. Также могут
иметь место такие
биохимические признаки
половой дисфункции,
как снижение уровня
ингибина В и повышение
уровней гонадотропинов.

Оптимизация
глюкокортикоидной
терапии. Хирургическое
лечение может
восстановить
фертильность.

Окончание на след. странице.
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Т а б л и ц а 1. Окончание.

1 2 3 4

4 Индукция фиброза
и локальная
лимфоидная
инфильтрация.

Могут быть жалобы на
болевой синдром
в области машонки
и увеличение её
размеров. При УЗИ
мошонки
эктопированные клетки
визуализируются в виде
нескольких небольших
опухолей в сети яичка
сливаются, образуя
однодольковые
структуры, отделённые
от остаточной ткани
яичек фиброзными
тяжами.

На данном этапе
высокие дозы
глюкокортикоидов
недостаточно
эффективны, поскольку
часть опухоли уже
состоит из фиброзной
ткани и/или потому, что
эктопированные клетки
надпочечников со
временем теряют
зависимость от АКТГ
и AII. Хирургическое
лечение может улучшить
фертильность.

5 Необратимое
повреждение паренхимы
яичка. Перитубулярный
гиалиноз, часть опухоли
замещается жировой
тканью.

Могут быть жалобы на
болевой синдром
в области машонки
и увеличение её
размеров.

Хирургическое лечение
на данной стадии
показано лишь с целью
купирования болевого
синдрома и других
местных нарушений;
восстановление
фертильности
невозможно.

П р и м е ч а н и е. 1 — семенные канальцы; 2 — сеть яичка; 3 — надпочечниковые эктопированные клетки;
4 — фиброз в опухоли; 5 — компрессия сети яичка; 6 — локальная лимфоидная инфильтрация; 7 —
перитубулярный фиброз; 8 — жировая ткань в опухоли; 9 — перитубулярный гиалиноз.

сосудистых заболеваний. Так, в мире про-
ведено немало исследований, оценивающих
распространённость метаболических нару-
шений у пациентов с ВДКН. И это, преж-
де всего, инсулинорезистентность, проявля-
ющаяся ожирением, дислипидемией, нару-
шенной толерантностью к глюкозе [35].

С другой стороны, длительная интен-
сивная терапия глюкокортикоидами, приво-
дящая к стойкому угнетению АКТГ, мо-
жет явиться причиной формирования вто-
ричной формы надпочечниковой недоста-
точности, что также негативно влияет, как
на течение заболевания, так и на качество
жизни.

Кроме того, есть данные о том, что ин-
тенсификация глюкокортикоидной терапии
оказывает временный позитивный эффект,
и после снижения доз глюкокортикоидов
TART снова могут увеличиваться [1].

Тем не менее, оптимизация глюкокорти-
коидной терапии необходима, особенно у па-

циентов с неудовлетворительной компенса-
цией, и такой терапевтический подход ва-
жен для профилактики необратимых изме-
нений в яичках (3-я стадия).

На 4-й стадии для уменьшения разме-
ра опухоли увеличение дозы глюкокорти-
коидов уже неэффективно. При этом толь-
ко хирургическое удаление опухоли может
предотвратить дальнейшее повреждение яи-
чек. Из-за доброкачественного характера
опухоли для лечения TART рекомендован
принцип щадящей хирургии [23, 3].

Как было представлено выше, у паци-
ентов с длительным анамнезом TART (ста-
дия 5) уже имеют место необратимые повре-
ждения тканей яичек, и ожидание улучше-
ния их функциональной активности после
хирургического лечения не оправдано [33].
Поэтому показанием к операции на дан-
ном этапе является только облегчение боли
и дискомфорта, вызванного TART. Следо-
вательно, перед предполагаемой операцией
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у пациентов с длительным анамнезом TART
и с признаками дисфункции яичек необхо-
дима оценка качества окружающей паренхи-
мы, в связи, с чем рекомендована обязатель-
ная биопсия яичек.

Опыт хирургического лечения TART
невелик и ограничивается единичными слу-
чаями у взрослых пациентов. В связи с доб-
рокачественностью TART проводятся орга-
носберегающие операции. Так, в исследова-
нии голландских ученых [34] оценивалась
эффективность такого хирургического под-
хода в плане восстановления фертильности
пациентов с TART 4-5-й стадий: исследова-
лась спермограмма через 6 и 22 мес. после
оперативного лечения. Несмотря на отсут-
ствие остаточной ткани опухоли (по дан-
ным МРТ), после операции у всех пациен-
тов сохранялись низкие уровни ингибина
В и азооспермия или олигозооспермия. Та-
ким образом, органосохраняющая операция
на поздних стадиях заболевания не улуч-
шила прогноз фертильности. Единственным
положительным эффектом хирургического
лечения было купирование болевого синдро-
ма, который исходно отмечался у 2 паци-
ентов. Авторы рекомендуют хирургическое
лечение на поздних стадиях TART лишь при
наличии болевого синдрома.

Данных о возможности и необходимо-
сти хирургического лечения TART у детей

с ВДКН в литературе нами не найдено. Для
решения вопроса об операции при 2, 3 и 4-й
стадиях TART в детском возрасте с целью
предотвращения необратимых повреждений
яичек и улучшения прогноза фертильности
требуются дальнейшие исследования.

Учитывая сложность, а также низ-
кую эффективность хирургического лече-
ния TART, особенно на поздних стадиях,
пациенты мужского пола с ВДКН должны
быть проинформированы о возможных нега-
тивных влияниях этих опухолей на фертиль-
ность. Поэтому как можно раньше должна
быть предложена криоконсервация спермы.

Поскольку эктопированные надпочечни-
ковые клетки появляются в ткани яичка
уже в эмбриональный период, профилакти-
ка TART опухолей не представляется воз-
можной.

Яркой демонстрацией TART у пациента
с ВДКН является следующий клинический

случай.

Пациент М., 26 лет, поступил в клини-
ку с жалобами на увеличение яичек в разме-
рах, периодическую головную боль, сопро-
вождающуюся внутренним дрожанием, тош-
нотой.

Из анамнеза заболевания: до 7-летнего
возраста рос и развивался нормально. В 2 го-
да на фоне высокой температуры имела
место потеря сознания с падением артери-

а) б) в)

Рис. Пациент М., 26 лет: а), б) — тип телосложения, в) — характер изменения мошонки.
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ального давления (АД), которое удалось
восстановить только введением глюкокор-
тикоидов. Также с 7-летнего возраста (со
слов матери) имели место признаки преж-
девременного полового развития. Однако
по этому поводу обследование не проводи-
лось. Впервые был обследован в 2003 го-
ду в терапевтическом отделении по направ-
лению военкомата. Выполнено УЗИ над-
почечников (правый — 2, 2× 1, 8 см, ле-
вый — 2, 0× 1, 7 см, однородной структу-
ры и пониженной эхогенности); исследова-
ны уровни тиреотропного гормона (ТТГ) —
0,7 мкМЕ/мл (норма 0,4–4,23), кортизола
сыворотки крови — 183 нмоль/л (норма
171,0–535,1). Эндокринологический диагноз
не установлен. Около двух лет назад стал от-
мечать постепенное увеличение яичек. Од-
нако интенсивное их увеличение имело ме-
сто в течение последних 3-х месяцев, по
поводу чего обратился к урологу по месту
жительства. Была произведена двусторон-
няя миниинвазивная трепанобиопсия обоих
яичек под контролем сонографии (гистоло-
гический диагноз от 27.01.2012 г.: в биоптате
мелкие фрагменты новообразования, гисто-
структура которого позволяет дифференци-
ровать между опухолью из Лейдиговых кле-
ток и адреногенитальным синдромом). 18.01.
и 24.01.2012 г. больному были произведе-
ны мультисрезовая компьютерная томогра-
фия (КТ) и спиральная мультидетектор-
ная компьютерная томография брюшной
полости, забрюшинного пространства и та-
за (с в/в контрастированием Омнипак-300,
100 мл и перорально р-р Триомбраста). На
основании данных КТ было сделано за-
ключение о наличии объёмных образова-
ний обоих надпочечников (феохромоцито-
ма, mts?). Установлен диагноз: двусторон-
ние объёмные образования надпочечников,
двусторонние новообразования яичек. Паци-
ент был направлен в клинику для дальней-
шего обследования и подбора адекватного
лечения.

Нейро-эндокринный статус: мужской
тип телосложения, приближающийся к ги-
перстеническому; рост — 157 см, масса те-
ла — 81,5 кг, индекс массы тела — 32 кг/м2,
объём талии/объём бёдер — 92 см/103 см.

Щитовидная железа пальпаторно не уве-
личена. На коже лица, спины, живота
и нижних конечностей имеют место acne

vulgaris. На коже в области ягодиц — по-
лосы растяжения розового цвета, «плюс-
ткань». При детальном осмотре выявлено
множество малых аномалий развития: бра-
хи- и клинодактилия, нарушенный прикус,
вальгусная деформация нижних конечно-
стей, «готическое» нёбо, приросшие мочки
ушей и т. д. Яички увеличены в размерах,
плотные (рис.).

Данные лабораторных исследований:
Клинический анализ крови: гемоглобин —
169 г/л, эритроциты — 5, 1× 10

12/л, лейко-
циты — 7, 8× 10

9/л, цветной показатель —
0,99, скорость оседания эритроцитов —
7 мм/ч, нейтрофилы: палочкоядерные —
2 %, сегментоядерные — 62%, эозинофилы —
1 %, лимфоциты — 31%, моноциты — 4 %,
тромбоциты — 234× 10

9/л.
Клинический анализ мочи: без пато-

логии.
Глюкоза крови натощак: 4,96 ммоль/л.
Холестерин — 4,61 ммоль/л, β-липо-

протеиды — 83 ед, билирубин общий —
32,7 мкмоль/л, свободный — 8,9 мкмоль/л,
связанный — 23,8 мкмоль/л, тимоловая про-
ба — 1,32. Со стороны показателей белково-
го обмена и свёртывающей системы крови
патологических изменений не выявлено.

Кортизол — 10,92 мкг/дл (норма
6,2–19,4).

Дегидроэпиандростерон-сульфат —
444,4 мкг/дл (норма 160,0–449,0).

17-альфа-оксипрогестерон — 82,2 нг/мл
(норма 0,5–2,1).

ЛГ <0,1 мМЕ/мл (норма 1,7–8,6).
Фолликулстимулирующий гормон —

0,2 мМЕ/мл (норма 1,5–12,4).
Тестостерон общий — 8,16 нмоль/л (нор-

ма 8,64–29,0).
Эстрадиол — 50,7 пг/мл (норма

7,63–42,6).
ТТГ — 2,1 мкМЕ/мл (норма 0,4–4,23).
Исследование мочи на катехолами-

ны — адреналин — 89,4 нмоль/сутки
(норма 43,664–65,496), норадреналин —
99,3 нмоль/сутки (норма 117,75–
236,40 нмоль/сутки).
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Электрокардиограмма — ритм синусо-
вый, ЧСС — 80 в минуту, нормальное по-
ложение электрической оси сердца.

УЗИ надпочечников — правый надпо-
чечник — округлой формы, эхогенность по-
вышена, размеры — 38× 42 мм, в струк-
туре надпочечника — жидкостное образо-
вание, диаметром 11 мм; левый надпочеч-
ник — 28× 32 мм округлой формы, эхоген-
ность обычная.

Заключение: двусторнние диффузные
изменения в надпочечниках.

УЗИ щитовидной железы: V правой до-
ли — 1,97 см3, V левой доли — 1,19 см3. Пе-
решеек — 2 мм. Уменьшение объёма щито-
видной железы без нарушения структуры.

УЗИ сердца: признаки умеренной гипер-
трофии миокарда левого желудочка.

Выполнено повторное гистологическое
исследование препарата — биоптата «опу-
холей» яичек. Микроскопически среди фиб-
розных прослоек обнаруживается разраста-
ние лейдиговых клеток в виде альвеоляр-
ных «дольчатых» образований. Однако по
биопсии судить о наличии опухолевого про-
цесса или только гиперплазии этих клеток
затруднительно. Для окончательного диа-
гноза желательно проведение иммунноги-
стохимического исследования.

Были пересмотрены КТ-изображения
брюшной полости, забрюшинного простран-
ства, таза №0023 от 24.01.2012: КТ-при-
знаки объёмных образований обоих надпо-
чечников, наиболее вероятно миелолипомы.
Данных за метастатическое поражение над-
почечников не выявлено.

Пациент был осмотрен онкоурологом:
Данных за наличие опухолей яичек не вы-
явлено. Рекомендовано наблюдение в дина-
мике: контрольный осмотр через 2–3 месяца,
лечение у эндокринолога, КТ органов мо-
шонки.

Таким образом, учитывая жалобы паци-
ента (увеличение в размерах яичек), ана-
мнез заболевания (падение АД в 2-летнем
возрасте на фоне высокой температуры и по-
зитивный эффект введения глюкокортикои-
дов, восстановивших до нормы уровень АД;
признаки преждевременного полового раз-
вития в 7-летнем возрасте), объективный
статус (низкий рос, избыточный вес, харак-

тер изменений в яичках), данные лаборатор-
ных методов исследования (крайне высокий
уровень 17-альфа-оксипрогестерона, низкие
уровни гонадотропинов, пониженный уро-
вень общего тестотерона), данные допол-
нительных методов исследования (резуль-
тат гистологического исследования биопта-
та «опухолей» яичек, выявление двусторон-
него увеличения и структурных изменений
надпочечников при КТ) позволили сделать
заключение о наличии у пациента: Врождён-
ной дисфункции коры надпочечников, позд-
но диагностированной; вторичных образова-
ний в яичках; децидуальной энцефалопатии
с ВСД-пароксизмами; синдрома Жильбера.

Была рекомендована терапия глюко-
кортикоидами: 5 мг преднизолона 2 раза
в день в течение 2 месяцев, затем коррек-
ция дозы под контролем уровней кортизо-
ла, 17-альфа-оксипрогестерона, общего те-
стостерона, ФСГ, ЛГ.

На фоне указанной терапии была от-
мечена положительная динамика: уменьше-
ние размеров яичек вдвое, снижение уров-
ня 17-альфа-оксипрогестерона до 14 нг/мл
(норма 0,5–2,1), увеличение уровня тестосте-
рона до 10,4 нмоль/л (норма 8,64–29,0).

Пациенту было рекомендовано продол-
жить приём преднизолона в установленных
дозах ещё на 2 мес. На фоне продолжения
глюкокортикоидной терапии через 2 мес.
развились признаки экзогенного гиперкор-
тицизма: округление лица, прибавка в весе,
появление новых полос растяжения. В связи
с этим доза преднизолона была снижена до
5 мг в сутки. Через 1 мес. 5 мг преднизо-
лона пациент отметил увеличение размеров
яичек, хотя размер уплотнений в них прак-
тически не изменился.

Заключение

Таким образом, TART представляют со-
бой наиболее важное и часто обнаруживае-
мое осложнение у пациентов мужского пола
с врождённой дисфункцией коры надпочеч-
ников.

Гистологически TART коры надпочеч-
ников ткани представляют собой эктопиро-
ванные клетки коры надпочечников, и их
рост может стимулироваться повышенными
концентрациями АКТГ. Следовательно, уси-
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ление глюкокортикоидной терапии является
первым шагом в лечении TART и профилак-
тике необратимого фиброза в яичках. При
этом важно помнить, что длительная интен-
сивная терапия глюкокортикоидами может
привести как к развитию эндогенного гипер-
кортицизма, так и вторичной надпочечнико-
вой недостаточности.

TART могут обнаруживаться у детей
с ВДКН, поэтому у данного континген-
та детей вполне оправданным может быть
УЗИ-скрининг.

TART не являются злокачественными.
Следует помнить, что длительно суще-

ствующие TART могут приводить к необ-

ратимому повреждению ткани яичка и впо-
следствии к бесплодию.

Перед хирургическим лечением есть
необходимость в проведении биопсии яичка
для оценки качества окружающей яичек па-
ренхимы.

На сегодняшний день, хирургическое ле-
чение TART, по сути, представляет собой
симптоматическое лечение, направленное
на уменьшение болевого синдрома диском-
форта. Для решения вопроса о целесообраз-
ности хирургического лечения для предот-
вращения необратимого повреждения яичек
и улучшения прогноза фертильности требу-
ется проведение дальнейших исследований.
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«TART-ПУХЛИНИ» У ДОРОСЛИХ ПАЦIЄНТIВ З ВРОДЖЕНОЮ
ДИСФУНКЦIЄЮ КОРИ НАДНИРНИКIВ

Полозова Л. Г., Бондаренко В.О., Попова С.С.1

ДУ «Iнститут проблем ендокринної патологiї iм. В.Я.Данилевського НАМН України», м. Харкiв;
1Харкiвська медична академiя пiслядипломної освiти, м. Харкiв

insul2@list.ru

За даними закордонної лiтератури, частота вторинних утворень яєчок у пацiєнтiв iз вро-
дженою дисфункцiєю кори наднирникiв (ВДКН) досягає 90 %. В Українi плановий скринiнг
TART-пухлин у пацiєнтiв чоловiчої статi iз ВДКН не проводиться. Однак вiддаленi наслiдки
даної патологiї (безплiддя, обструктивнi захворювання яєчок) вимагають бiльш пильної уваги
до неї вже в дитячому вiцi.

К л ю ч о в i с л о в а: уроджена дисфункцiя кори наднирникiв (ВДКН), TART-пухлини,
ектопованi наднирковi клiтини, мережа яєчка, безплiддя, скринiнг.

«TART-ОПУХОЛИ» У ВЗРОСЛЫХ ПАЦИЕНТОВ С ВРОЖДЁННОЙ
ДИСФУНКЦИЕЙ КОРЫ НАДПОЧЕЧНИКОВ

Полозова Л. Г., Бондаренко В.А., Попова С.С.1

ГУ «Институт проблем эндокринной патологии им. В.Я. Данилевского НАМН Украины»,

г. Харьков;
1Харьковская медицинская академия последипломного образования, г. Харьков

insul2@list.ru

По данным зарубежной литературы, частота вторичных образований яичек у пациентов
с врождённой дисфункцией коры надпочечников (ВДКН) достигает 90 %. В Украине плановый
скрининг TART-опухолей у пациентов мужского пола с ВДКН не проводится. Однако отда-
ленные последствия данной патологии (бесплодие, обструктивные заболевания яичек) требуют
более пристального внимания к ней уже в детском возрасте.

К л ю ч е в ы е с л о в а: врожденная дисфункция коры надпочечников (ВДКН), TART-
опухоли, эктопированные надпочечниковые клетки, сеть яичка, бесплодие, скрининг.

«TART-TUMOR» IN ADULTS PATIENTS WITH CONGENITAL DYSFUNCTION OF
ADRENAL CORTEX

L. G. Polozova, V. A. Bondarenko, S. S. Popova1

SI «V. Danilevsky Institute for Endocrine Pathology Problems of the NAMS of Ukraine», Kharkiv;
1Kharkiv Medical Academy of Post-graduate Education, Kharkiv

insul2@list.ru

According to publications in the foreign literature, the incidence of secondary testicular structures
in the patients with congenital adrenal cortical dysfunction (CACD) amounts to 90 %. In Ukraine, the
scheduled screening for TART tumours in the male patients presenting with CACD is not carried out.
At the same time, the late consequences of this pathology (infertility, obstructive testicular diseases)
require increasingly more attention starting from the early childhood.

K e y w o r d s: congenital adrenal cortical dysfunction (CACD), TART tumours, ectopic
adrenal cells, rete testis, infertility, screening.
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