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ПСОРИАТИЧЕСКИЙ АРТРИТ И РИСК РАЗВИТИЯ
КАРДИОВАСКУЛЯРНОЙ ПАТОЛОГИИ

А.В. Янышева, В.В. Бадокин

(Российская медицинская академия последипломного образования, Москва, ректор – д.м.н., проф., акад. РАМН
Л.К. Мошетова, кафедра ревматологии, зав. – д.м.н., проф. В.В. Бадокин)

Резюме. С целью оценки риска развития кардиоваскулярной патологии при псориатическом артрите выполнен анализ
данных литературы с упоминанием о коморбидных состояниях и смертности при псориатическом артрите. Так же
приводится собственное наблюдение 55 больных с ассоциированным псориазом в возрасте от 30 до 55 лет с анализом
дислипидемии, характера ее связи с воспалением. Установлено, что больные псориатическим артритом имеют повы=
шенный риск кардиоваскулярной заболеваемости и смертности. Дислипидемия при псориатическом артрите, прежде
всего, проявляется повышением уровня общего холестерина (ХС), холестерина липопротеидов низкой плотности (ХС
ЛПНП). Эти показатели коррелируют с воспалительной активностью заболевания. Хроническое иммунное воспале=
ние, которое лежит в основе этого заболевания, способствует развитию атеросклероза и его осложнений.
Ключевые слова: псориатический артрит, атеросклероз, коморбидные заболевания, воспаление.

PSORIATIC ARTHRITIS AND THE RISK OF CARDIOVASCULAR PATHOLOGY
A.V. Yanysheva, V.V. Badokin

(Russian Medical Academy of Postgraduate Education, Moskow)

Summary. Aim of the study: to assess the risk of development of cardiovascular pathology during psoriatic arthritis (PA).
Analysis of literature data on co�morbid conditions and mortality during PA was done. 55 pts aged 30�55 with associated
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psoriasis were observed with analysis of dyslipemia and its relation to inflammation. PA pts have the increased risk of
cardiovascular morbidity and mortality. Dyslipemia during PA is accompanied first of all by increasing the level of total
cholesterol, low density lipoprotein of cholesterol (LDL�C). These indices correlate with the inflammatory activity of the
disease. Chronic immune inflammation, lying in the basis of this disease promotes the development of atherosclerosis and its
complications.

Key words: psoriatic arthritis, atherosclerosis, co�morbid diseases, inflammation.

Псориатический артрит (ПА) является одной из ос�

новных форм воспалительных заболеваний суставов и

позвоночника. Распространенность псориаза повсеме�

стно составляет 2�3%, а распространенность артрита у

больных псориазом по данным отдельных авторов ко�

леблется от 13,5 до 47,5% [3].

В литературe представлено небольшое число иссле�

дований, посвященных изучению заболеваемости и

смертности при ПА и, прежде всего, связанных с кар�

диоваскулярными нарушениями. Тем не менее, при

других воспалительных ревматических заболеваниях,

таких как ревматоидный артрит, системная красная вол�

чанка доказан повышенный кардиоваскулярный риск

по сравнению с популяцией [8,9,35]. Инфаркт миокар�

да и мозговые инсульты являются причинами преждев�

ременной летальности при этих иммунновоспалитель�

ных заболеваниях [7]. Ускоренное развитие атероскле�

роза является своеобразным системным проявлением

этих заболеваний. Это объясняется персистенцией хро�

нического воспалительного процесса, которому отво�

дят ведущую роль в повышении кардиоваскулярной

заболеваемости при многих заболеваниях, в патогенезе

которых имеют значение аутоиммунные нарушения.

В течение последних лет значительно изменился

взгляд на патогенез атеросклероза, что позволило рас�

сматривать его как «воспалительное заболевание» че�

ловека [7]. Активация иммунного ответа, приводящая

к гиперпродукции провоспалительных цитокинов и от�

носительной недостаточности антивоспалительных

медиаторов, индуцирует дисфункцию эндотелия. Акти�

вированный эндотелий синтезирует широкий спектр

проатерогенных и прокоагулянтных медиаторов, кото�

рые способствуют отложению липидов в сосудистой

стенке и «дестабилизации» атеросклеротической бляш�

ки и гиперкоагулиции. Обращает на себя внимание,

наличие ассоциации кардиоваскулярных катастроф с

увеличением сывороточного уровня многих медиато�

ров, традиционно использующихся для оценки актив�

ности воспалительного процесса, в частности С�реак�

тивного белка (СРБ), провоспалительных цитокинов,

неоптерина, клеточных молекул адгезии, иммунных

комплексов [5]. Небольшое повышение концентрации

СРБ может свидетельствовать о субклиническом вос�

палении в сосудистой стенке, связанным с атероскле�

ротическим процессом, а определение уровня СРБ с

помощью высокочувствительных методов (так называ�

емый высокочувствительный СРБ – вч�СРБ) позволя�

ет оценить риск развития, рецидивирования и прогрес�

сирования сосудистых осложнений атеросклероза [6].

По некоторым данным повышение концентрации СРБ

более 2,4 мг/л приводит к двукратному увеличению со�

судистых осложнений атеросклероза, а увеличение кон�

центрации вч�СРБ у здоровых мужчин среднего возра�

ста ассоциируется с высоким 10�летним суммарным

коронарным риском [11]. Несомненный интерес пред�

ставляет изучение кардиоваскулярной патологии при

ПА, учитывая роль воспалительных медиаторов в па�

тогенезе этого заболевания.

Причины смертности при псориатическом артрите

В литературе встречаются отдельные сведения об

изучении смертности при ПА. В Клинике псориатичес�

кого артрита г. Торонто с 1978 по 1994 гг. проводилось

исследование по изучению предикторов смертности

при ассоциированном псориазе [19]. В наблюдение

было включено 428 больных (234 мужчин и 194 женщи�

ны), из которых 53 умерли к концу наблюдения. У боль�

ных ПА был выявлен повышенный уровень смертнос�

ти в сравнении с общей популяцией. Причинами ле�

тальности были чаще всего болезни системы кровооб�

ращения (17 больных) и дыхательной системы (10), реже

– онкологические заболевания (8), травмы и отравле�

ния (7). Результаты этого исследования показали, что

высокая воспалительная активность и тяжесть ПА, ко�

торая определяется степенью выраженности рентгено�

логической деструкции, величиной СОЭ и необходи�

мостью медикаментозной терапии являются прогнос�

тическими факторами, ассоциирующимися с повышен�

ной смертностью. Напротив, псориатическая онихопа�

тия даже при высокой активности является благопри�

ятным признаком в отношении прогноза летальности.

При значениях СОЭ выше 15 мм/ч в дебюте заболева�

ния смертность у больных ПА составила 17%, в то вре�

мя как при нормальных показателях – только 3,2%. При

наличии рентгенологической деструкции летальность

составила 30%, а без деструкции – 4,3%. Смертность у

больных, ранее получавших какую�либо медикаментоз�

ную терапию, составила 14,4 % и не получавших – 10,5%.

В более раннем наблюдении M.E. Roberts и соавт.

описано 18 смертельных исходов среди 168 больных ПА

[35]. Наиболее частой причиной смерти (в половине

случаев) были сердечно�сосудистые заболевания, из них

у 6 больных причиной летального исхода явился ин�

фаркт миокарда. В остальных случаях причинами смер�

тности послужили поражение сосудов головного мозга

и периферических сосудов, онкозаболевания, воспали�

тельные заболевания легких, почечная недостаточность

и желудочное кровотечение.

Сходные показатели приводятся в наблюдении

K.Wong и соавт. [41]. Причинами смерти у 53 больных

ПА были преимущественно болезни системы кровооб�

ращения (36%), при этом она оказалась существенно

выше по сравнению с популяционным уровнем. Кар�

диоваскулярная патология, явившаяся причиной смер�

ти, была представлена инфарктом миокарда (28%), це�

реброваскулярными катастрофами (4%), сердечной не�

достаточностью и атеросклерозом (4%). Реже причина�

ми летальных исходов были болезни дыхательной сис�

темы, онкозаболевания, травмы и отравления.

Болезни системы кровообращения являются наибо�

лее частой причиной смертности (23,6%) при ПА и по

данным Y. Ali и соавт. [13]. С такой же частотой причи�

ной смертности при ассоциированном псориазе по дан�

ному наблюдению являются онкозаболевания. Реже

смертельный исход вызывают заболевания дыхательной

системы (9,4%) и желудочно�кишечного тракта (7,6%).

Представляют интерес данные по изучению леталь�
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ности не только при ПА, но и при изолированном по�

ражении кожи псориазом. Шведские ученые провели

сравнительное исследование больных псориазом [29],

проходивших амбулаторное и стационарное лечение, и

обнаружили высокий риск кардиоваскулярной заболе�

ваемости у больных, госпитализированных по поводу

данного дерматоза. Так же было установлено, что тяже�

лый псориаз и молодой возраст при первой госпитали�

зации ассоциируются с повышенным риском кардио�

васкулярной смертности.

Таким образом, выше приведенные наблюдения

выявили, что ПА ассоциируется с повышенным уров�

нем летальности, а кардиоваскулярные заболевания

являются основной причиной смертности при изоли�

рованном и ассоциированном псориазе.

Нарушения жирового обмена

Нарушениям жирового обмена при псориазе при�

дается большое значение, а некоторые исследователи

рассматривали это заболевание в рамках липоидоза

кожи. При псориазе наблюдается не только повыше�

ние липидов в сыворотке крови, но и их накопление в

коже [2]. Достоверное повышение общих липидов, сво�

бодных жирных кислот, триглицеридов (ТГ), наряду с

повышением фосфолипидов, свободного ХС и его эфи�

ров, по данным отдельных авторов связано со стадией

кожного процесса [4]. Показано, что гиперлипидемия

обычно предшествует манифестации псориаза. Значи�

тельные нарушения в жировом обмене при псориазе и

ПА приводят к раннему развитию атеросклероза, а со�

ответственно и к ИБС [25].

Нарушения жирового обмена выявляются уже на

ранней (субклинической) стадии псориаза и ПА. Так,

G. Mallbris и соавт. [30] обнаружили повышение кон�

центрация ХС ЛПНП при обследовании 200 больных

псориазом по сравнению с контрольной группой. Дан�

ный показатель не коррелировал с индексом распрост�

раненности и тяжести псориаза (PASI), СРБ, наличием

ассоциированного артрита и полом. Интересно, что

выраженная дислипидемия наблюдалась уже в дебюте

псориаза и проявлялась высоким уровнем ХС, ХС ли�

попротеидов очень низкой плотности (ХС ЛПОНП) и

ХС липопротеидов высокой плотности (ХС ЛПВП). В

другом исследовании, которое включало 72 больных

псориазом, обнаружена высокая степень дислипидемии

при псориазе и, прежде всего, повышенный уровень ТГ,

липопротеида�а (ЛП�а), аполипопротеида В [39].

А. Colsman и соавт. [16] исследовали ТГ, ХС ЛПНП,

ХС ЛПВП, ХС ЛПОНП, ЛП�а и вч�СРБ у 104 больных

псориазом и сопоставили эти параметрами с клиничес�

кой активностью. Выраженная корреляция была обна�

ружена между PASI и СРБ, но не один из липидных па�

раметров не был связан с активностью псориаза. Эти

наблюдение подтверждает гипотезу о том, что повы�

шенный кардиоваскулярный риск при псориазе связан

с воспалительным фактором, а не с липидными нару�

шениями.

При ассоциированном псориазе проявления дисли�

пидемии становятся еще более выраженными, чем при

изолированном поражении кожи. S.M. Jones и соавт.

исследовали липидный спектр и его связь с активнос�

тью болезни у 50 больных ПА с различной степенью

воспалительной активности, 20 из них имели высокую

активность воспалительного процесса [25]. Группа кон�

троля была сопоставима по полу и возрасту с больны�

ми. Среди обследованных не было больных с сахарным

диабетом, гипотиреозом, болезнями почек, лечивших�

ся гиполипидемическими препаратами, а также лиц,

злоупотребляющих алкоголем. У больных ПА в целом

выявлена существенная дислипидемия. В частности

выявлено значительное повышение концентрации ХС

ЛПНП�3 (25,59 у больных ПА и 14,53 в группе контро�

ля), причем особенно высокие значения наблюдалось

при умеренной и максимальной активности воспали�

тельного процесса. Интересно, что у больных ПА зна�

чение ХС ЛПНП�3 составили 24,8% от общего уровня

ХС ЛПНП в сравнении с 15% – в контрольной группе.

Эти данные представляют большой интерес, т.к. высо�

кий уровень ХС ЛПНП�3 ассоциируются с развитием

атеросклероза. Кроме того, в данном исследовании об�

наружено снижение уровня общего ХС, ХС ЛПНП, ХС

ЛПВП у больных ПА.

G.M. Alenius и соавт. наблюдали гиперлипидемию у

больных ПА, которая коррелировала с активностью

болезни и числом воспаленных суставов [12]. Уровень

ЛП�а был повышен у всех больных, причем наиболь�

шее его повышение было отмечено в группе больных с

активным периферическим артритом, при этом уровень

общего холестерина был снижен. Уровень ХС ЛПВП

был также снижен у всех больных, особенно у женщин.

Известно, что ЛП�а является независимым фактором

риска развития атеросклероза и тромбозов, а его уро�

вень выше 300 мг/л ассоциируется с риском возникно�

вения острого инфаркта миокарда.

Нами проводилось изучение дислипидемии и влия�

ние воспаления на ее развитие у 55 больных ПА в воз�

расте от 30 до 50 лет (средний возраст – 42,3±6,7), 37

женщин и 28 мужчин. Длительность ПА колебалась от

1 до 23 лет. Полиартритический вариант суставного син�

дрома выявлен у 27 больных, олигоартритический – у

18, спондилоартритический – у 9. Воспалительная ак�

тивность 3 cтепени имела место у 10 больных, 2 – у 36 и

1 – у 9. II и III стадии наблюдались у преобладающего

большинства больных (32). Группу контроля составили

45 лиц без ревматических заболеваний, сопоставимых

по полу, возрасту и массе тела. У всех больных опреде�

ляли уровень ХС, ТГ, ХС ЛПВП, ХС ЛПНП. СРБ опре�

деляли высокочувствительным методом. Повышение

уровня ХС отмечено у 78,9% больных ПА и у 52,5% –

контрольной группы (средний уровень 5,9±1,05 и

4,97±0,69, соответственно, (р=0,01). Повышение уров�

ня ХС ЛПНП выявлено у 86,4% больных ПА и у 62,5%

– здоровых лиц, а средние значения 3,76±0,87 и

3,33±0,7 (p=0,05). У больных ПА средний уровень ХС

ЛПВП составил 1,45±0,4, а уровень ТГ – 0,88±0,21, что

статистически не отличалось от их значений у здоро�

вых лиц. Уровень СРБ ассоциировался со степенью ак�

тивности воспалительного процесса и достигал при ПА

88,13�93,06. Средние значения этого показателя были

20,43±23,31 в основной группе и 1,13±1,37 – в конт�

рольной (р<0,05). Как и ожидалось, обнаружена пря�

мая корреляция между концентрацией вч�СРБ и актив�

ностью воспалительного процесса и отрицательная

между уровнем вч�СРБ и ХС (r = �0,27; р<0,05). Нали�

чие отрицательной корреляции между концентрацией

вч�СРБ и ХС позволяет обсуждать роль хронического

воспаления в развитии дислипидемии.
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Коморбидные состояния

По данным различных авторов метаболический син�

дром встречается значительно чаще у больных псориа�

зом, чем в контрольной группе [31,36,38]. Однако, при

этом имеет место корреляция между этим синдромом и

самим дерматозом, но не с его тяжестью. Больные псо�

риазом с метаболическим синдромом, как правило,

имеют большую длительность болезни, по сравнению

с больными без метаболического синдрома [18].

По результатам многочисленных исследований при

псориазе уровень артериальной гипертензии значитель�

но выше, чем в группе контроля [37]. У этих больных

имеется более высокая распространенность гиперлипи�

демии [30], абдоминального ожирения [23,37], сахар�

ного диабета 2 типа [15,36] и ишемической болезни сер�

дца [17,32]. Недавние исследования выявили при псо�

риазе достаточно высокий риск развития таких комор�

бидных состояний, как лимфома и меланома [4].

A.L. Neimann и соавт. [32] обследовали 127706 па�

циентов с легким псориазом и 3854 – с тяжелым. Отно�

сительный уровень факторов риска для  больных с тя�

желым и легким псориазом, а также у практически здо�

ровых оказался следующим: для сахарного диабета

(7,1%, 4,4%, 3,3%), для артериальной гипертензии (20%,

14,7%, 11,9%, соответственно), для гиперлипидемии

(6,0%, 4,7%, 3,3%), для ожирения (20,7%, 15,85%,

13,2%), курения (30,1%, 28,0%, 21,3%). У больных с лег�

ким псориазом наблюдался  более высокий уровень глю�

козы в крови, систолического и диастолического арте�

риального давления, липидов, массы тела в сравнении с

группой контроля. Среди больных с тяжелым псориазом

сахарный диабет и ожирение встречались чаще, чем у

больных с легким псориазом и контрольной группы.

Больные псориазом имеют повышенный риск раз�

вития сердечно�сосудистых катастроф, в том числе ин�

фаркта миокарда [14]. Относительный риск развития

инфаркта миокарда по данным K. Choi и соавт. являет�

ся довольно высоким у молодых больных с тяжелым

псориазом [14]. Количество случаев инфаркта миокар�

да было для контрольной группы, легкого и тяжелого

псориаза соответственно 3,58, 4,04 и 5,13 (на 1000 па�

циенто/лет). При ПА так же выявлен высокий риск раз�

вития ишемической болезни сердца и ИМ. Заболевае�

мость ИМ при ПА составляет 4,38 на 1000 пациенто/

лет, а в группе контроля – 3,58.

Следствием повышенного кардиоваскулярного рис�

ка при серонегативных спондилоартритах (ССА), в том

числе при ПА, является относительно высокая частота

проведения аортокоронарного шунтирования в более

молодом возрасте, чем в популяции [24]. При исследо�

вании 3852 больных, в том числе 30 – с ССА, была об�

наружена более высокая частота распространения сте�

ноза левой коронарной артерии и предшествующего

инфаркта миокарда у больных ССА, в том числе с ПА

[24]. Аортокоронарное шунтирование впервые прово�

дилось в возрасте до 60 лет у 53% больных ССА и у 25%

группы контроля (р<0,0005).

C. Han и соавт. [22] провели сравнительный анализ

распространенности кардиоваскулярных заболеваний

и  факторов их риска среди больных с ПА, ревматоид�

ным артритом, анкилозирующим спондилоартритом и

контрольной группой. Проявления ишемической бо�

лезни сердца и других локализаций атеросклероза (пе�

риферические сосуды, сосуды головного мозга), а так�

же гиперлипидемия были достоверно выше при ПА, чем

в контрольной группе. Также был выявлен высокий уро�

вень кардиоваскулярной смертности.

Сонная артерия легко доступна для неинвазивных

исследований, которые позволяют выявить атероскле�

роз на любой стадии его развития, включая субклини�

ческую. Недавние исследования показали, что величи�

на комплекса интима�медиа (КИМ) достоверно повы�

шается при таких иммуновоспалительных заболевани�

ях, как ревматоидный артрит и системная красная вол�

чанка [10,28,35]. O. Kimhi и соавт. проводили опреде�

ление значения КИМ у 47 больных ПА [26]. Среднее

значение этого показателя было значительно выше у

больных ПА, чем в группе контроля (0,76 и 0,64 мм,

соответственно). Величина КИМ у больных ПА корре�

лировала с возрастом, индексом массы тела, тяжестью

и длительностью псориаза, активностью суставной бо�

лезни, наличием поражения позвоночника, уровнем

фибриногена и не зависела от характера проводимой

терапии. Интересно, что в этом наблюдении не было

обнаружено корреляции между КИМ и артериальной

гипертензией, СРБ, гиперлипидемией, индексом ак�

тивности и тяжести псориаза (PASI), количеством бо�

лезненных и припухших суставов.

С. Gonzalez�Juanatey и соавт. [21] определяли КИМ

у 59 больных ПА и 59 здоровых лиц. Среди больных ПА

не было лиц с кардиоваскулярными факторами риска,

сердечно�сосудистыми или цереброваскулярными за�

болеваниями. Больные ПА имели достоверно более

высокие значения этого комплекса по сравнению с

группой контроля (при ПА 0,699±0,165 мм, в группе

контроля 0,643±0,111 мм), при этом величина КИМ

коррелировала с возрастом дебюта болезни и длитель�

ностью заболевания.

Эхокардиографические изменения при псориатическом

артрите

В.В. Бадокин и Г.П. Котельникова исследовали кар�

диальную патологию у 370 больных псориатическим

артритом [1]. Было обнаружено, что кардиальный син�

дром при псориатическом артрите характеризуется раз�

нообразными проявлениями и отображает изменения

в различных структурах сердца. У 21 (5,7%) больного

клинически выявлены пороки сердца, среди них было

9 мужчин и 12 женщин. При проведении ЭхоКГ среди

77 больных ПА у 1 больного выявлена изолированная

митральная недостаточность, у 6 – изолированная аор�

тальная недостаточность. Сочетанный митральный по�

рок сердца был у 4 больных, комбинированный мит�

рально�аортальный – у 10. Наиболее значимой стигмой

при ПА является аортит. Выявлена ассоциация дилата�

ции аорты (у 28 больных) и очаговых уплотнений на

задней стенке (у 11) с поражением позвоночника. Орга�

нические пороки сердца обнаружены у 7 больных, пре�

обладающей патологией было поражение аортального

клапана (у 6).

С. Gonzalez�Juanatey и соавт. [20] сообщают о том,

что частота выявления аортальной и трикуспидальной

недостаточности (10%) и митральной недостаточности

(16%) у больных ПА не отличалась от таковой у группы

контроля, т.е. больных без псориаза и ПА (10,4, 12%).

Диастолическая дисфункция была обнаружена у 28%

больных ПА и у 24% лиц из группы контроля. Не было
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отмечено различий в частоте выявления ЭхоКГ и доп�

плерографических нарушений в зависимости от вари�

анта суставного синдрома.

H. Przepiera�Bedzak и соавт. [33] провели ЭхоКГ ис�

следование у 30 больных с ПА. Средний возраст паци�

ентов составил 52,2 года. Были обнаружены следующие

нарушения: диастолическая дисфункция по рестрик�

тивному типу у 26,7% больных, систолическая дисфун�

кция – у 16,7%, аортальная недостаточность – у 36,7%,

митральная недостаточность – у 16,7%. Больные с мит�

ральной недостаточностью и диастолической дисфун�

кцией имели низкую активность болезни по показате�

лю BASDAI и существенное нарушение функциональ�

ной способности суставов.

Наблюдения о кардиоваскулярных факторах риска,

заболеваемости и смертности при ПА довольно огра�

ничены. Тем не менее, при этом заболевании имеет ме�

сто повышение уровня смертности, которое четко ас�

социируется с активностью воспалительного процесса.

Повышенная смертность обусловлена преимуществен�

но кардиоваскулярными причинами, прежде всего,

инфарктом миокарда и мозговыми инсультами. Хрони�

ческое иммунное воспаление, которое лежит в основе

этого заболевания, способствует развитию атероскле�

роза и его осложнений.
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АДРЕНОКОРТИКАЛЬНЫЙ РАК (СОВРЕМЕННОЕ СОСТОЯНИЕ ПРОБЛЕМЫ)

Т.А. Бритвин, А.П. Калинин, Д.А. Пирогов

(Московский областной научно�исследовательский клинический институт им. М.Ф. Владимирского, директор –
член�корр. РАМН , проф. Г.А. Оноприенко, отделение хирургической эндокринологии, руководитель – чл.�корр.

РАМН, проф. А.П. Калинин)

Резюме. В обзоре представлены современные данные о диагностике и лечении адренокортикального рака (АКР). Рас=
сматриваются вопросы хирургического, лекарственного и лучевого лечения АКР.
Ключевые слова: надпочечники, адренокортикальный рак, диагностика, лечение.

ADRENOCORTICAL СARCINOMA (CURRENT ASPECTS)
T.A. Britvin, A.P. Kalinin, D.A. Pirogov

(Departament of Endocrine surgery, Moscow Regional M.F. Vladimirsky Clinical Research Institute)

Summary. The present review is devoted to current data of diagnostication and treatment of adrenocortical carcinoma.
Here examined aspects of surgery, chemotherapy and radiation therapy of adrenocortical carcinoma are considered.

Key words: adrenal gland, adrenocortical carcinoma, diagnosis, treatment.

Адренокортикальный рак (АКР) остается одной из

наиболее сложных в диагностическом и лечебном пла�

не проблем эндокринной хирургии и онкологии.

Первое описание клинического наблюдения АКР

относится к 1898 году и принадлежит H. Rolleston и

H.Marks (цит. А.А. Баронин [2]). В дальнейшем боль�

шой вклад в изучение вопросов клиники, диагностики

и лечения АКР внесли иностранные (В. Меyo, А.

Hartman, M. Cleveland и L.C. Knox) и отечественные

(Н.И. Брюханов, В.Л. Боголюбов, В.Н. Шамов, О.В.

Николаев) ученые.

АКР относится к числу сравнительно редких опу�

холей и среди взрослого населения встречается в 0,5�

2,5 случаях на 1 млн. в год [19,41]. Частота АКР среди

детей не превышает 0,3 случая на 1 млн. в год [19,28],

однако некоторые авторы указывают на более высокую

заболеваемость – 3,4�4,2 случая на 1 млн. [59]. Заболе�

ваемость АКР в России не определена. По данным ряда

авторов «доля» АКР в структуре хирургической пато�

логии надпочечников составляет 10,9% [13]. Женщи�

ны заболевают чаще, но в некоторых работах среди

больных отмечено преобладание мужчин [43,74]. АКР

встречается в любом возрасте, при этом отмечаются два

возрастных пика заболеваемости: у детей до 15 лет (по

некоторым данным младше 5 лет) и у взрослых – 40�60

лет [42,61,77].

Этиология и патогенез АКР окончательно не ясны.

Подавляющее большинство карцином коры надпочеч�

ника развиваются спорадически, редко опухоль ассо�

циируется с различными наследственными заболевани�

ями (синдромы Беквита�Вайдеманна, Ли�Фраумени,

множественной эндокринной неоплазии I типа).

При спорадическом АКР установлена патогенети�

ческая роль мутаций некоторых генов. Одной из них

считается потеря гетерозиготности локуса 17р13. Этот

локус включает опухолевый ген�супрессор р53, мутации

которого приводят к нарушению клеточного цикла и

неконтролируемой пролиферации. В исследовании

Gicquel С. с соавт. (2001) в 82% карцином коры надпо�

чечника выявлена потеря гетерозиготности на уровне

локуса 17р13. Вместе с тем, ранее различные мутации

р53 были отмечены не более чем у 20% больных АКР

[55]. Такое несоответствие между потерей гетерозигот�

ности локуса 17р13 и мутациями р53 предполагает на�

личие других супрессорных генов, инактивирующие

мутации которых приводят к образованию опухоли.

Полагают, что этими генами являются p16 и p21 [68].

Возможно, что за прогрессию АКР ответственна инак�

тивация нескольких генов�супрессоров, локализован�

ных на разных хромосомах.

Другим значимым генетическим дефектом считает�

ся потеря гетерозиготности локуса 11р15, который

включает гены инсулиноподобного фактора роста 2

типа (ИФР�2), р57KIP2 и Н19. Сверхэкспрессия гена

ИФР�2, выявляемая по данным ряда авторов в 90% ад�

ренокортикальных карцином, приводит к активации

пролиферации опухолевых клеток [34]. Кроме того,

ИФР�2 участвует в механизмах ауто� и паракринной

регуляции роста клеток АКР. Роль Н19 и р57KIP2 в пато�

генезе спорадического АКР остается неясной. Однако

при синдроме Беквита�Вайдеманна инактивирующая

мутация гена р57KIP2 обнаруживается значительно чаще,

чем гиперэкспрессия ИФР�2. В “рамках” этого синд�

рома, который характеризуется аутосомно�доминант�

ным типом наследования, наряду с АКР, возможно раз�

витие опухоли Вильмса, гепатобластомы и рабдомио�

саркомы. При синдроме Ли�Фраумени, развитие кото�

рого обусловлено мутациями в одном из аллелей суп�

рессорного гена р53, произошедшими в половой клет�

ке и, следовательно, передающимися по наследству,

имеется врожденная предрасположенность к развитию

различных, чаще первично�множественных опухолей,

в том числе и АКР. Синдром МЭН�1 обусловлен мута�

циями гена�супрессора локуса 11q13, которые по неко�

торым данным выявляются в 21% карцином коры над�

почечника [64]. Наиболее частыми проявлениями син�
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