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Лейомиосаркома надпочечника — это редкая мезенхимальная опухоль надпочечников, диагностика которой про-
исходит чаще всего после того, как она достигает больших размеров. Первичная лейомиосаркома надпочечников 
встречается крайне редко: в англоязычной литературе ранее сообщалось только о 45 клинических наблюдениях. 
Мы представляем клинический случай 46-летнего мужчины с образованием правого надпочечника размерами 
12×8×7,5 см. Пациенту было проведено оперативное вмешательство в объеме правосторонней адреналэктомии, 
нефрэктомии, пластики нижней полой вены. Фенотип подтвержден световой микроскопией и иммуногистохимией. 
При микроскопическом исследовании выявлено, что опухоль состоит из веретеновидных и полиморфных клеток, 
формирующих разнонаправленные пучковые структуры, имеющие высокую скорость митоза. Иммуногистохимиче-
ски опухолевые клетки оказались положительны на актин гладких мышц, СD-34, CD-117.
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Adrenal leiomyosarcoma — rare mesenchymal tumor, which is diagnosed most often after it reaches a large size. Primary 
adrenal leiomyosarcoma is extremely rare: in the English-language literature, only 45 cases were previously reported. We 
report the case of a 46-year-old man with the formation of the right adrenal gland measuring 12x8x7,5 cm. The patient 
underwent right-sided adrenalectomy, nephrectomy, and plastic of the inferior vena cava. The phenotype was confirmed 
by light microscopy and immunohistochemistry. Microscopic examination of the tumor is represented by fusiform and pol-
ymorphic cells that form multidirectional bundle structures with a high rate of mitosis. Immunohistochemically, tumor cells 
were positive for smooth muscle actin, CD-34, CD-117.
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АКТУАЛЬНОСТЬ

Одной из наиболее актуальных проблем клинической 
онкологии как в лечебном, так и в диагностическом пла-
не являются первичные опухоли надпочечников. В дан-
ную группу заболеваний входят различные варианты 
злокачественных и доброкачественных опухолей, в чис-
ло которых — и гормонально-активные опухоли надпо-
чечников. В отечественной и зарубежной литературе 
существует большое количество различных классифика-
ций опухолей надпочечников. Наиболее актуальной яв-
ляется классификация, основанная на цитогенетическом 
принципе [1–5].
I. Эпителиальные опухоли коры надпочечников: адено-

ма, карцинома.
II. Мезенхимальные опухоли: миелолипома, липома, фи-

брома, ангиома.
III. Опухоли мозгового слоя надпочечников: феохромо-

цитома, нейробластома, ганглиома, симпатогониома.
Крайне редко в надпочечниках могут встречаться 

гемангиомы, ангиосаркомы, лимфангиомы, лейомиомы, 
лейомиосаркомы, лимфомы, опухоли стромы гонадаль-
ного тяжа, первичные меланомы [4–7].

Лейомиосаркомы надпочечников — это злокаче-
ственные мезенхимальные опухоли, развивающиеся 
из гладкомышечных клеток сосудов (чаще всего надпо-
чечниковой вены и ее ветвей), характеризующиеся ядер-
ной атипией и плеоморфизмом, высокой митотической 
активностью, некрозом опухолевых клеток и имеющие 
высокий риск метастазирования в кости, легкие и печень 
[7–10]. Дискутабельным остается и вопрос об источнике 
развития лейомиосаркомы в надпочечниках. Большин-
ство исследователей полагают, что источником развития 
опухоли в надпочечниках являются клетки мышечной 
оболочки надпочечниковой вены [1, 4, 8, 11, 12]. Патоге-
нез лейомиосаркомы надпочечников остается неизвест-
ным, однако в некоторых исследованиях была отмечена 
взаимосвязь возникновения лейомиосаркомы надпо-
чечников с инфекцией вируса Эпштейна–Барр у паци-
ентов с синдромом приобретенного иммунодефицита 
(СПИД) [13–15].

Согласно анализу литературы, с 1981 по 2020 г. опи-
сано только 45 случаев лейомиосаркомы надпочечни-
ков [1, 4, 7, 10]. Впервые лейомиосаркома надпочечника 
была описана в 1981 г. Choi S.H. et al. [1]. Самый большой 
зарегистрированный срок выживаемости у пациента 
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с  лейомиосаркомой надпочечника без наличия отдален-
ных метастазов, которому была проведена только адре-
налэктомия, составил 36 мес [16]. Наибольшая зарегистри-
рованная выживаемость у пациента с лейомиосаркомой 
надпочечника с наличием метастазов в печень и лимфати-
ческие узлы, которому была выполнена адреналэктомия, 
нефрэктомия и химиотерапия, составил 53 мес [17].

Диагностика лейомиосаркомы надпочечников на ран-
них стадиях заболевания затруднена, что связано с от-
сутствием патогномоничной клинической картины, био-
маркеров, признаков гормональной активности [18–22]. 
Для лейомиосаркомы надпочечников характерен ши-
рокий спектр симптомов, что связано со сдавлением со-
седних органов или метастазированием в кости, легкие 
и  печень  [4, 23–25]. Одной из наиболее частых жалоб 
у пациентов с лейомиосаркомой надпочечников явля-
ется боль в боку или в животе (83%) [4, 8, 26–29]. Другие 
частые симптомы, встречающиеся у 50% пациентов дан-
ной группы, в виде наличия отеков нижних конечностей, 
варикозного расширения вен передней брюшной стен-
ки, «паучьих ангиом», парестезий в конечностях связаны 
с прорастанием опухоли в нижнюю полую вену [4, 26, 29].

Для предоперационной диагностики лейомиосарко-
мы надпочечников используют компьютерную (КТ) и маг-
нитно-резонансную (МРТ) томографию, что позволяет 
определить размеры опухоли, ее локализацию, резекта-
бельность опухоли, края резекции и наличие метастазов 
[4, 8, 17, 26, 30]. При КТ лейомиосаркомы надпочечников 
представлены мягкотканной структурой с наличием зон 
некроза, внутриопухолевых кровоизлияний и кисто-
зных изменений [3, 4, 18]. При магнитно-резонансном 
исследовании лейомиосаркомы надпочечников пред-
ставлены гипо- и изоинтенсивными на Т1-взвешенных 
изображениях и гиперинтенсивными на Т2-взвешенных 
изображениях [18].

Основным методом лечения лейомиосаркомы над-
почечников является хирургическое удаление опу-
холи в пределах здоровых тканей, в том числе с уда-
лением органов, подверженных опухолевой инвазии 
[8, 16, 28, 31–34].

Диагноз лейомиосаркомы надпочечников устанавлива-
ется только после патологоанатомического исследования 
удаленного препарата [1, 4, 6, 8, 30, 33, 35–38]. Патологоа-
натомический диагноз лейомиосаркомы надпочечников 
основан на гистологическом и иммуногистохимическом 
исследованиях [4, 9, 27, 38, 39]. Микроскопически для лейо-
миосаркомы надпочечников характерны неоплазия вере-
тенообразных клеток с ядерной атипией, плеоморфизмом, 
высокая митотическая активность и наличие некротиче-
ских очагов. Иммуногистохимическая картина лейомио-
саркомы надпочечников характеризуется экспрессией 
SMA в 90–95% случаев, десмина в 70–90% случаев, вимен-
тина, H-кальдесмона [4, 8, 9, 12, 19, 24, 36, 38–40].

Анализ клинических исследований у пациентов 
с лейо миосаркомой надпочечников не выявил преиму-
ществ проведения послеоперационной адъювантной лу-
чевой терапии или химиотерапии [4, 8, 9, 12, 15, 24].

Согласно данным литературы, в мировой прак-
тике лейомиосаркома надпочечников встречается 
редко  [41–44]. В связи с этим мы представляем наше 
собственное клиническое наблюдение пациента с лейо-
миосаркомой надпочечника.

ОПИСАНИЕ СЛУЧАЯ

Пациент М., 46 лет, поступил в университетскую кли-
нику в январе 2004 г. с жалобами на постоянные боли 
в правой половине живота и спины, возникающие с утра 
и усиливающиеся при физической нагрузке, чувство тя-
жести в правом подреберье, периодическое повышение 
АД до 160/100 мм рт.ст., парестезии в области стоп.

Из анамнеза известно, что отметил появление боли 
такого характера в июне 2003 г. В течение 15 лет болеет 
мочекаменной болезнью, три раза выполнялась дистан-
ционная литотрипсия. Поэтому он не обратил особого 
внимания на очередной болевой приступ, посчитав это 
проявлением мочекаменной болезни. Было выполнено 
УЗИ почек и обнаружены конкременты с обеих сторон. 
В августе 2003 г. боли усилились и стали иррадиировать 
в правую поясничную область. Больной был госпитали-
зирован в хирургическое отделение с диагнозом: острый 
ретроцекальный аппендицит. Выполнена аппендэкто-
мия. Сразу после выписки из стационара отметил воз-
обновление боли в правом подреберье, повышение АД 
до 160/100 мм рт.ст. В декабре 2003 г. при УЗИ органов 
брюшной полости обнаружено жидкостное образование 
из области ворот правой почки размерами 120×80×75 мм, 
деформирующее лоханочно-мочеточниковый сегмент. 
Физикальное обследование и лабораторные исследова-
ния не выявили отклонений от нормы. Выполнено МРТ 
брюшной полости: над правой почкой выявлено объем-
ное образование размерами 142×101×81 мм, с четкими 
бугристыми контурами, прорастающее воротную вену 
и нижнюю поверхность печени (рис. 1).

В январе 2004 г. пациент был прооперирован: выпол-
нено удаление опухоли правого надпочечника, нефрэк-
томия справа, пластика нижней полой вены.

Макроскопически опухолевая ткань серо-розового 
цвета, напоминала рыбье мясо, с участками желтоватого 
и бурого цвета, фрагментами сдавленной ткани надпо-
чечника по периферии опухоли. Материал фиксирован 
в 10% забуференном формалине, после рутинной про-
водки, заливки в парафин, микротомия срезов толщиной 
3–4 мкм, было выполнено окрашивание гематоксили-
ном-эозином, по Хочкису (ШИК-реакция). Иммуногисто-
химическое исследование выполнено с использованием 
моноклональных антител (табл. 1). Микроскопия и ми-
крофотографирование выполнены с использованием 
микроскопа LeicaDM 1000 с комплектом оборудования 
для цифровой микрофотографии (Германия).

При гистологическом исследовании опухоль постро-
ена из веретеновидных и полиморфных клеток с эози-
нофильной цитоплазмой, формирующих разнонаправ-
ленные пучковые структуры (рис. 2а). В опухоли часты 
фигуры митозов, в том числе атипичных (рис. 2б). Обшир-
ные очаги некрозов, встречаются крупные клетки с урод-
ливыми гиперхромными ядрами (рис. 2в).

В ткани опухоли есть участки стенки крупной вены, 
на большем протяжении инфильтрированной вышеопи-
санными атипичными клетками. Данный факт может свиде-
тельствовать о том, что опухоль берет свое начало из стенки 
надпочечниковой вены, что подтверждено при МРТ-иссле-
довании. Также опухоль инвазирует ткань надпочечника, 
окружающую клетчатку. Местами имеется прорастание 
опухоли в просветы мелких кровеносных сосудов.
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С целью дифференциальной диагностики с опухоля-
ми фиброгистиоцитарного и нейрогенного происхожде-
ния и оценки характера роста было проведено иммуно-
гистохимическое исследование.

Иммунофенотип опухоли характеризуется: отсут-
ствием экспрессии виментина в большей части опухо-
левых клеток; яркой мембранно-цитоплазматической 

экспрессией специализированного гладкомышечного 
актина (рис. 3а); S-100 протеин — реакция негативная 
в клетках опухоли (рис. 3б); индекс пролиферации Ki-67 
около 70% (рис. 3в); СD34 — яркая экспрессия в стенках 
многочисленных кровеносных сосудов в ткани опухо-
ли, мембранно-цитоплазматическая экспрессия в  части 
опухолевых клеток, что может косвенно  указывать 

Рисунок 1. Магнитно-резонансные изображения лейомиосаркомы правого надпочечника, на снимках изображено четко очерченное неоднородное 
образование над правой почкой (указано стрелками): Т1-взвешенные изображения в коронарном срезе (а) и сагиттальном срезе (б, в, г).

Таблица 1. Иммуногистохимическое исследование препарата

Название антитела Производитель 
(фирма) Клон Происхождение 

антитела Разведение

Ki-67 Cell Marque, США SP6 Rabbit monoclonal 1:100

S-100 DAKO, Дания FLEX Rabbit polyclonal rtu

Виментин Cell Marque, США V9 Mouse monoclonal rtu

CD117 Cell Marque, США c-kit (YR145) Rabbit monoclonal rtu

CD34 Cell Marque, США QBEnd/10 Mouse monoclonal rtu

SMA Cell Marque, США HHF35 Mouse monoclonal 1:100

а б

в г
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Рисунок 2. Лейомиосаркома правого надпочечника: а — веретеновидные клетки с эозинофильной цитоплазмой, формирующие разнонаправленные 
пучковые структуры (увеличение ×200, окрашивание — гематоксилин-эозин); б — фигуры митозов, в том числе атипичных (увеличение ×400, 
окрашивание — РАS-реакция); в — очаги некрозов, крупные клетки с уродливыми гиперхромными ядрами (увеличение ×200, окрашивание — 

гематоксилин-эозин).

на происхождение опухоли из сосудистой стенки 
(рис.  3г); СD117 — дискретная ядерная экспрессия 
в клетках опухоли, что указывает на нарушение транс-
крипции белка (рис. 3д).

Таким образом, морфоиммунофенотип опухоли 
(G3/G3) свидетельствует о лейомиосаркоме надпочечни-
ка высокой степени злокачественности. Гистологический 
диагноз: высокодифференцированная лейомиосаркома 
с очагами некроза. Большая часть ткани надпочечника 
атрофирована, местами отмечается аденоматозная ги-
перплазия пучкового слоя коры с образованием узел-
ков. Обширное кровоизлияние в корковое и мозговое 
вещество надпочечника.

Через 6 мес после проведенного оперативного вме-
шательства пациент умер.

ОБСУЖДЕНИЕ

Лейомиосаркома надпочечников — одна из са-
мых редких разновидностей злокачественных опухо-
лей. Мировая литература имеет данные о 45 случаях 
лейомиосаркомы надпочечников [3, 37, 38, 40]. При-
веденное нами клиническое наблюдение еще раз 

показывает, что лейомиосаркома надпочечников ди-
агностируется на поздних стадиях заболевания. При-
чинами поздней диагностики являются: высокий темп 
роста опухоли; появление клинических симптомов, 
связанных не с биологическими особенностями опухо-
ли, а с ее воздействием на окружающие органы; отсут-
ствие биомаркеров; недостаточный опыт диагностики 
и лечения этой патологии у врачей. Дискутабельными 
остаются и вопросы о тактике послеоперационного ве-
дения пациентов с лейомиосаркомой надпочечников. 
К сожалению, общий прогноз для пациентов с данной 
патологией остается плохим, что связано с агрессив-
ным течением заболевания.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Небольшой накопленный опыт лечения данной 
патологии пока не позволяет выявить предикторы за-
болевания, сформировать алгоритм диагностических 
и лечебных мероприятий, повысить выживаемость 
пациентов. Для решения этих задач требуется коопе-
рация хирургов, онкологов, морфологов, генетиков 
во всем мире.

а б

в
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Рисунок 3. Лейомиосаркома правого надпочечника: а — яркая мембранно-цитоплазматическая экспрессия специализированного 
гладкомышечного актина (увеличение ×200, иммуногистохимия (ИГХ) с антителом к SMA); б — реакция негативная в клетках опухоли 
(увеличение ×200, ИГХ с антителом к протеину S-100); в — индекс пролиферации 70% (увеличение ×200, Ki-67); г — яркая экспрессия в стенках 
многочисленных кровеносных сосудов в ткани опухоли, мембранно-цитоплазматическая экспрессия в части опухолевых клеток (увеличение ×200, 

ИГХ с антителом к CD-34); д — дискретная ядерная экспрессия в клетках опухоли (увеличение ×200, ИГХ с антителом к CD-117).
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в г
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