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Случай из практики 
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Ñèíäðîìû ìíîæåñòâåííûõ ýíäîêðèííûõ íå-
îïëàçèé (ÌÝÍ) — ãðóïïà àóòîñîìíî-äîìè-
íàíòíî íàñëåäóåìûõ ñèíäðîìîâ, õàðàêòåðè-
çóþùèõñÿ óñòîé÷èâûì ñî÷åòàíèåì ðàçâèòèÿ 
îïóõîëåé æåëåç âíóòðåííåé ñåêðåöèè, èìåþ-
ùèõ îäèíàêîâîå ýìáðèîíàëüíîå ïðîèñõîæäå-
íèå [2]. 

Ãëàâíûå ÷åðòû ñèíäðîìîâ ÌÝÍ: 
• Èìåþò ìíîãîîáðàçíûå ýíäîêðèííûå è 

ìåòàáîëè÷åñêèå íàðóøåíèÿ. 
• Ñèìïòîìû îáóñëîâëåíû íàðóøåíèÿìè ñåê-

ðåöèè îäíîãî èëè íåñêîëüêèõ ãîðìîíîâ. 
• Îïóõîëè ÷àñòî áûâàþò çëîêà÷åñòâåííûìè. 
• Áîëüøèíñòâî îïóõîëåé èìååò íåéðîýêòî-

äåðìàëüíîå ïðîèñõîæäåíèå. 
• Íåðåäêî ñèíäðîìû ÌÝÍ ñîïðîâîæäàþòñÿ 

äèñïëàçèåé äðóãèõ îðãàíîâ è òêàíåé. 
• Êàê ñïîðàäè÷åñêèå, òàê è ñåìåéíûå ñëó÷àè 

ÌÝÍ îáóñëîâëåíû ãåíåòè÷åñêèìè äåôåêòàìè 
è íàñëåäóþòñÿ àóòîñîìíî-äîìèíàíòíî [3]. 

Âûäåëÿåòñÿ íåñêîëüêî êëèíè÷åñêèõ âàðèàíòîâ 
ñèíäðîìîâ ÌÝÍ. Ñèíäðîì ÌÝÍ 1 òèïà (ñèí-
äðîì Âåðìåðà) âêëþ÷àåò îïóõîëè ïàðàùèòî-
âèäíûõ æåëåç èëè èõ ãèïåðïëàçèþ, îñòðîâêî-
âî-êëåòî÷íûå îïóõîëè (èíñóëèíîìà, ãëþêàãî-
íîìà, ãàñòðèíîìà, âèïîìà è äð.), îïóõîëè ãè-
ïîôèçà (ïðîëàêòèíîìà, ñîìàòîñòàòèíîìà, êîð-
òèêîòðîïèíîìà). Ñî÷åòàíèå ìåäóëëÿðíîãî ðàêà 
ùèòîâèäíîé æåëåçû, ôåîõðîìîöèòîìû è ãè-
ïåðïàðàòèðåîçà îòíîñÿò ê òèïó 2À ìíîæåñò-
âåííîé ýíäîêðèííîé íåîïëàçèè (ñèíäðîì Ñèï-
ïëà). Ïî êëèíè÷åñêèì ïðèçíàêàì ñõîäåí ñ ñèí-
äðîìîì Ñèïïëà, íî ãåíåòè÷åñêè îòëè÷àåòñÿ îò 
íåãî ÌÝÍ 2Á (ñèíäðîì Ãîðëèíà). 

Îòëè÷èòåëüíûì ïðèçíàêîì ïîñëåäíåãî ñèí-
äðîìà ÿâëÿåòñÿ íàëè÷èå íåâðèíîì ñëèçèñòûõ 
îáîëî÷åê, ìàðôàíîïîäîáíîé âíåøíîñòè. 

Â 1961 ã. J. Sipple óêàçàë íà âûñîêóþ ÷àñòîòó 
âûÿâëåíèÿ ôåîõðîìîöèòîì, ÷àñòî äâóõñòî-
ðîííèõ, ó áîëüíûõ ñî çëîêà÷åñòâåííûì ïî-
ðàæåíèåì ùèòîâèäíîé æåëåçû [9]. Ïîçäíåå 
áûëà âûÿñíåíà Ñ-êëåòî÷íàÿ ïðèðîäà îïóõî-
ëåé ùèòîâèäíîé æåëåçû. Îêîëî 10% áîëü-
íûõ èìåþò ôåîõðîìîöèòîìó â ðàìêàõ óêà-
çàííûõ ñåìåéíûõ ñèíäðîìîâ. Ó 25% âñåõ 
ïàöèåíòîâ ñ ìåäóëëÿðíûì ðàêîì ùèòîâèäíîé 
æåëåçû âûÿâëÿåòñÿ ÌÝÍ 2.  

Ñåìåéíàÿ ïðèðîäà çàáîëåâàíèÿ îáóñëîâëåíà 
àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ 
ñ âûñîêîé ãåííîé ïåíåòðàíòíîñòüþ. Áîëüøèí-
ñòâî àâòîðîâ îòìå÷àþò ïðè ÌÝÍ 2À èçìåíå-
íèÿ ïî òèïó ðåêîìáèíàöèè â 10-é õðîìîñîìå, 
â åå ó÷àñòêå, ðàñïîëîæåííîì îêîëî öåíòðî-
ìåðû, â îáëàñòè 10q11.2. Ýòîò ó÷àñòîê ñî-
äåðæèò REÒ-ïðîòîîíêîãåí. RET (Rearranged 
during transfection) ñîñòîèò èç 20 ýêçîíîâ. Îí 
êîäèðóåò ïîâåðõíîñòíî-êëåòî÷íûé ãëèêîïðî-
òåèí, îòíîñÿùèéñÿ ê êëàññó ðåöåïòîðîâ òèðî-
çèíêèíàçû. ÌÝÍ 2À, 2Á ÿâëÿþòñÿ ðåçóëüòà-
òàìè òåðìèíàëüíûõ ìóòàöèé RET. Ãåí âîñïðî-
èçâîäèòñÿ â òêàíÿõ ÷åëîâåêà, ÿâëÿþùèõñÿ 
ïðîèçâîäíûìè íåðâíîãî ãðåáåøêà (ïàðàôîë-
ëèêóëÿðíûå êëåòêè ùèòîâèäíîé æåëåçû, ìå-
äóëëÿðíàÿ ÷àñòü íàäïî÷å÷íèêîâ). Ìóòàöèè 
çàòðàãèâàþò ïÿòü öèñòåèíîâûõ êîäîíîâ â ýê-
çîíå 10 (609, 611, 618, 620 è 634-é êîäîíû), 
à òàêæå äâà â 11-ì ýêçîíå (768 è 804). Ìóòà-
öèè â ýòèõ êîäîíàõ óñòàíîâëåíû â 97% íà-
áëþäåíèé ïðè ÌÝÍ 2À. 
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Ôåîõðîìîöèòîìû ïðè ÌÝÍ 2 èìåþò î÷åíü 
âûñîêóþ ÷àñòîòó ñèíõðîííûõ áèëàòåðàëüíûõ 
ïîðàæåíèé — îò 50 äî 80%. Ãèñòîëîãè÷åñêè 
ìåäóëëÿðíûé ðàê ùèòîâèäíîé æåëåçû 
(ÌÐÙÆ) ïðè ÌÝÍ 2 íå îòëè÷àåòñÿ îò òàêîâî-
ãî ïðè ñïîðàäè÷åñêèõ íàáëþäåíèÿõ. Íî ó 
ïîäàâëÿþùåãî áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ñ ÌÝÍ 2 
îïóõîëè îáû÷íî ìóëüòèöåíòðè÷åñêèå è áèëà-
òåðàëüíûå, â òî âðåìÿ êàê ñïîðàäè÷åñêèé ðàê 
ðåäêî èìååò ýòè îñîáåííîñòè [1]. 

Ïàòîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ ëþáîãî îðãàíà, 
âîâëå÷åííîãî â ïðîöåññ ïðè ÌÝÍ 2À, ìîãóò 
äàâàòü ïåðâè÷íóþ ñèìïòîìàòèêó, íî íàèáîëåå 
÷àñòî êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà íà÷èíàåòñÿ ñ ïðî-
ÿâëåíèé ÌPÙÆ. Îáû÷íî ó áîëüíûõ âûÿâëÿ-
åòñÿ ìíîãîóçëîâîé ýóòèðåîèäíûé çîá, õîòÿ 
âñòðå÷àþòñÿ è ñîëèòàðíûå óçëû. Êëåòêè 
ÌÐÙÆ îáëàäàþò âûñîêîé áèîñèíòåòè÷åñêîé 
àêòèâíîñòüþ. Îíè ìîãóò ñåêðåòèðîâàòü, êðîìå 
êàëüöèòîíèíà, êîðòèêîòðîïèí, ìåëàíîöèòî-
ñòèìóëèðóþùèé ãîðìîí, ñîìàòîñòàòèí, ñåðî-
òîíèí, ïðîñòàãëàíäèíû è äðóãèå áèîëîãè÷å-
ñêè àêòèâíûå âåùåñòâà. Äîïîëíèòåëüíûå ñèì-
ïòîìû, ñâÿçàííûå ñ ïðîäóêöèåé ýòèõ ãîðìî-
íîâ, ìîãóò âûÿâëÿòüñÿ, íî ïîäîáíàÿ ñèìïòî-
ìàòèêà íàáëþäàåòñÿ ðåäêî è âîçíèêàåò ïðè 
çàïóùåííûõ ôîðìàõ ÌÐÙÆ. Ïðè ÓÇÈ 
ÌÐÙÆ âûÿâëÿåòñÿ êàê ãèïîýõîãåííûé ó÷à-
ñòîê íåîäíîðîäíîé ñòðóêòóðû ñ íå÷åòêèìè 
êîíòóðàìè, ñ ìåëêèìè òî÷å÷íûìè ãèïåðýõî-
ãåííûìè çîíàìè. Óçåë ïðè ðàçìåðå îêîëî 
0,5 ñì, êàê ïðàâèëî, èìååò ïîâûøåííóþ âàñ-
êóëÿðèçàöèþ ïðè öâåòíîì äîïïëåðîâñêîì 
êàðòèðîâàíèè êðîâîòîêà. Îñíîâíûì ìåòîäîì 
âåðèôèêàöèè äèàãíîçà ÿâëÿåòñÿ òîíêîèãîëü-
íàÿ àñïèðàöèîííàÿ áèîïñèÿ óçëà ùèòîâèäíîé 
æåëåçû è óâåëè÷åííûõ ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ 
ïîä êîíòðîëåì ÓÇÈ. Ïðàêòè÷åñêè ó âñåõ 
áîëüíûõ ñ Ñ-êëåòî÷íîé ãèïåðïëàçèåé èëè 
ÌÐÙÆ èìååòñÿ ïîâûøåííûé óðîâåíü êàëüöè-
òîíèíà.  

Ôåîõðîìîöèòîìà ïðè ÌÝÍ 2, êàê ïðàâèëî, 
äàåò âûðàæåííóþ ñèìïòîìàòèêó â âèäå ïî-
ñòîÿííîé èëè ïàðîêñèçìàëüíîé ôîðìû ãèïåð-
òåíçèè. Ñîîòíîøåíèå ïàðîêñèçìàëüíîé è ïî-
ñòîÿííîé ãèïåðòåíçèè ïðè ÌÝÍ 2À ñîñòàâëÿåò 
6 : 1, õîòÿ ïðè ñïîðàäè÷åñêèõ ôîðìàõ îíî 
ðàâíî 3 : 2. Î÷åíü âàæíî îïðåäåëèòü ñêðû-
òûå, «ìîë÷àùèå» îïóõîëè ìîçãîâîãî ñëîÿ 
íàäïî÷å÷íèêîâ ïî ãîðìîíàëüíûì èçìåíåíèÿì 
è óäàëèòü èõ â ïåðâóþ î÷åðåäü âî èçáåæàíèå 
îñëîæíåíèé, ñâÿçàííûõ ñ íåñòàáèëüíîñòüþ 
ãåìîäèíàìèêè âî âðåìÿ îïåðàöèè íà ùèòî-
âèäíîé æåëåçå.  

Ïåðâè÷íûé ãèïåðïàðàòèðåîç âñòðå÷àåòñÿ ïðè-
ìåðíî â 50% ñëó÷àåâ ñèíäðîìà ÌÝÍ 2À. 
Êëèíè÷åñêîå ïðîÿâëåíèå ãèïåðôóíêöèè îêî-
ëîùèòîâèäíûõ æåëåç çàâèñèò îò ñòåïåíè ðàç-
âèòèÿ ãèïåðïàðàòèðåîçà. ×àñòî âûÿâëÿåòñÿ 
àñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ãèïåðêàëüöèåìèÿ. Òîòàëü-
íàÿ ãèïåðïëàçèÿ âñòðå÷àåòñÿ ÷àùå, ÷åì àäå-
íîìà. Íàèáîëåå ÷àñòûé ïðèçíàê ïðè ãèïåðïà-
ðàòèðåîçå â ðàìêàõ ÌÝÍ 2 — íàëè÷èå áåñ-
ñèìïòîìíûõ èëè êëèíè÷åñêè ïðîÿâëÿþùèõñÿ 
êàìíåé ìî÷åâûäåëèòåëüíîé ñèñòåìû. Çà ïî-
ñëåäíåå äåñÿòèëåòèå áîëüøîå ðàçâèòèå ïîëó-
÷èëè ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ, ïîçâîëÿþùèå 
âûÿâèòü ïðèíàäëåæíîñòü ê ÌÝÍ 2 íà ãåíåòè-
÷åñêîì óðîâíå. Ïðèìåíÿåòñÿ îïðåäåëåíèå 
ãåíåòè÷åñêèõ ìàðêåðîâ, îòâåòñòâåííûõ çà 
äåôåêò ðàçâèòèÿ ïåðâè÷íîé íåâðàëüíîé òêà-
íè. Ãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ïîêàçàíî âñåì 
áîëüíûì ñ ñåìåéíîé ïðåäðàñïîëîæåííîñòüþ 
ê ÌÝÍ 2À, ëèöàì ñ ÌÐÙÆ è ôåîõðîìîöèòî-
ìîé äàæå ïðè îòñóòñòâèè äàííûõ î ñåìåéíîé 
ôîðìå çàáîëåâàíèÿ. Ýêîíîìè÷åñêàÿ ýôôåê-
òèâíîñòü òàêîãî ñêðèíèíãà äîêàçàíà 
L. Delbridge è ñîàâò. [6].  

Ïîâûøåííûé óðîâåíü êàê áàçàëüíîãî, òàê è 
ñòèìóëèðîâàííîãî êàëüöèòîíèíà âûÿâëÿåòñÿ 
ëèøü ïðè ðàçâåðíóòîé ñòàäèè çàáîëåâàíèÿ, 
÷òî íå ìîæåò óäîâëåòâîðÿòü ñîâðåìåííîé 
êîíöåïöèè ïðîôèëàêòè÷åñêîé íàïðàâëåííîñòè 
ëå÷åíèÿ. Õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå (òèðåîèäýê-
òîìèÿ) äîëæíî áûòü ïðåäïðèíÿòî â ðàííåì 
äåòñòâå íà îñíîâå ìîëåêóëÿðíîãî ãåíåòè÷å-
ñêîãî èññëåäîâàíèÿ [4, 5, 7, 8, 10].  

Ïðèâîäèì ñîáñòâåííîå íàáëþäåíèå ñèíäðîìà 
ÌÝÍ 2À. Ïàöèåíòêà Í. íàáëþäàåòñÿ â ãîðîä-
ñêîì ýíäîêðèíîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè ã. Èâà-
íîâî ñ 1979 ã. Áîëüíîé ñåáÿ ñ÷èòàåò ñ 
1978 ã., êîãäà â âîçðàñòå 18 ëåò íà ïîñëåäíåì 
ìåñÿöå áåðåìåííîñòè ïîÿâèëèñü êðàòêî-
âðåìåííûå ýïèçîäû ïîäúåìà àðòåðèàëüíîãî 
äàâëåíèÿ (ÀÄ) äî 260/120 ìì ðò. ñò., ñîïðî-
âîæäàâøèåñÿ ïðîôóçíûì ïîòîîòäåëåíèåì, 
îùóùåíèåì âíóòðåííåé äðîæè, ïðèëèâàìè 
êðîâè ê ãîëîâå, ãîëîâíûìè áîëÿìè, ãîëîâî-
êðóæåíèåì, òîøíîòîé è ðâîòîé. Ïðèñòóïû 
ïîâòîðÿëèñü ïî 6—7 ðàç â äåíü, ïðîõîäèëè 
ñàìîñòîÿòåëüíî. Â òå÷åíèå ìåñÿöà ïðîâîäè-
ëîñü ëå÷åíèå â îòäåëåíèè ïàòîëîãèè áåðå-
ìåííûõ ãèïîòåíçèâíûìè ïðåïàðàòàìè. Êðèçû 
ñòàëè ðåæå. Ðîäû â ñðîê ÷åðåç åñòåñòâåííûå 
ðîäîâûå ïóòè ïðîøëè áëàãîïîëó÷íî. Ïîñëå 
ðîäîâ ïðèíèìàëà àíàïðèëèí, ïèððîêñàí. ×å-
ðåç íåñêîëüêî ìåñÿöåâ, â èþëå 1979 ã., êðèçû 
âíîâü ó÷àñòèëèñü. Âíà÷àëå ñòàâèëñÿ äèàãíîç 
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ãèïîòàëàìè÷åñêîãî ñèíäðîìà. Îäíàêî ïðîâî-
äèìàÿ ìåäèêàìåíòîçíàÿ òåðàïèÿ îêàçàëàñü 
íåýôôåêòèâíîé.  Çàïîäîçðåíà  ôåîõðîìîöè-
òîìà. Ïðè îáñëåäîâàíèè â ãîðîäñêîì ýíäîê-
ðèíîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè îáíàðóæåíî ïî-
âûøåíèå ñîäåðæàíèÿ âàíèëèëìèíäàëüíîé 
êèñëîòû â ìî÷å. Ê ýòîìó âðåìåíè êðèçû ó÷à-
ñòèëèñü äî 10 ðàç â ñóòêè. ÀÄ ïîâûøàëîñü 
äî 300/150 ìì ðò. ñò. Ïðè äîîáñëåäîâàíèè â 
Èíñòèòóòå ýíäîêðèíîëîãèè ÐÀÌÍ ïîäòâåð-
æäåí äèàãíîç äâóõñòîðîííåé ôåîõðîìîöèòî-
ìû, è â íîÿáðå 1979 ã. âûïîëíåíà îïåðàöèÿ. 
Ïîñëå õèðóðãè÷åñêîãî âìåøàòåëüñòâà ñàìî-
÷óâñòâèå çíà÷èòåëüíî óëó÷øèëîñü, ñ ýòîãî 
âðåìåíè áîëüíàÿ ïîñòîÿííî íàáëþäàåòñÿ â 
ýíäîêðèíîëîãè÷åñêîì öåíòðå ã. Èâàíîâà è â 
Ýíäîöåíòðå ÐÔ â ã. Ìîñêâå. ×åðåç 1,5 ìåñÿöà 
ïîñëå ïåðâîé îïåðàöèè âíîâü âîçîáíîâèëèñü 
êàòåõîëàìèíîâûå êðèçû è â äàëüíåéøåì 4 
ðàçà ïðîâîäèëèñü îïåðàöèè ïî ïîâîäó ðåöè-
äèâîâ ôåîõðîìîöèòîìû: â 1980, 1987, 1988, 
1995 ãã. Óäàëåíû îáà íàäïî÷å÷íèêà. Ïîëó÷à-
ëà ïîñòîÿííóþ çàìåñòèòåëüíóþ òåðàïèþ ãëþ-
êîêîðòèêîèäàìè è ìèíåðàëîêîðòèêîèäàìè. Ñ 
1995 ã. êðèçû íå ïîâòîðÿëèñü.  

Â 1997 ã. ïðè ÓÇÈ ùèòîâèäíîé æåëåçû â 
îáåèõ äîëÿõ âûÿâëåíû ãèïîýõîãåííûå îáðà-
çîâàíèÿ ñ íåðîâíûìè êîíòóðàìè è ìåëêèìè 
êàëüöèíàòàìè, ïîä÷åëþñòíîé ëèìôàòè÷åñêèé 
óçåë ïîíèæåííîé ýõîãåííîñòè. Â êðîâè îáíà-
ðóæåíî çíà÷èòåëüíîå ïîâûøåíèå óðîâíÿ 
êàëüöèòîíèíà — áîëåå 3000 íã/ìë (â íîð-
ìå — äî 10 íã/ìë). Ïðè ïóíêöèîííîé áèî-
ïñèè ùèòîâèäíîé æåëåçû — äâóõñòîðîííåå 
îáðàçîâàíèå èç Ñ-êëåòîê. Íà îñíîâàíèè ïðè-
âåäåííûõ ðåçóëüòàòîâ îáñëåäîâàíèÿ äèàãíî-
ñòèðîâàí ìåäóëëÿðíûé ðàê ùèòîâèäíîé æå-
ëåçû. Ïðîèçâåäåíà ýêñòèðïàöèÿ ùèòîâèäíîé 
æåëåçû è ïîä÷åëþñòíîãî ëèìôàòè÷åñêîãî 
óçëà. Ïðè ãèñòîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè ïîä-
òâåðäèëîñü íîâîîáðàçîâàíèå èç Ñ-êëåòîê 
îáåèõ äîëåé ùèòîâèäíîé æåëåçû, ìåòàñòàçû 
â ïîä÷åëþñòíûå ëèìôîóçëû. Â 2001 ã. âíîâü 
îáíàðóæåíî ïîâûøåíèå êàëüöèòîíèíà êðîâè. 
Ïðè ÓÇÈ â íèæíåé òðåòè øåè ñëåâà îáíàðó-
æåí ãèïîýõîãåííûé ëèìôàòè÷åñêèé óçåë. 
Ïðîèçâåäåíà îïåðàöèÿ ïî ïîâîäó ìåòàñòàçîâ 
ìåäóëëÿðíîãî ðàêà, óäàëåíû ëèìôàòè÷åñêèå 

óçëû ëåâîãî è ïðàâîãî áîêîâûõ òðåóãîëüíè-
êîâ øåè, à òàêæå ïàðàòðàõåàëüíàÿ êëåò÷àòêà 
ñ ëèìôîóçëàìè. Ïðè êîíòðîëüíîì îáñëåäî-
âàíèè â êîíöå 2002 ã. ïðèçíàêîâ ðåöèäèâà è 
ìåòàñòàçîâ íå âûÿâëåíî. Â ïîñëåäíèå ãîäû 
áîëüíàÿ íàõîäèòñÿ íà çàìåñòèòåëüíîé òåðà-
ïèè: ïðåäíèçîëîí — 10 ìã/ñóò, êîðòè-
íåôô — 1/2 òàáëåòêè óòðîì, L-òèðîêñèí — 
150 ìêã/ñóò.  

Íåîáõîäèìî îòìåòèòü îòÿãîùåííûé ñåìåéíûé 
àíàìíåç áîëüíîé. Ìàòü ïàöèåíòêè ñòðàäàëà 
ãèïåðòîíè÷åñêèìè êðèçàìè, óìåðëà â âîçðàñ-
òå 29 ëåò îò èíñóëüòà, íà àóòîïñèè îáíàðóæå-
íî óâåëè÷åíèå íàäïî÷å÷íèêîâ. Ó ñåñòðû îò-
ìå÷àëîñü óâåëè÷åíèå ùèòîâèäíîé æåëåçû ñ 
16 ëåò, óìåðëà â 25 ëåò îò ïíåâìîíèè, íà 
âñêðûòèè âûÿâëåíà äâóõñòîðîííÿÿ ôåîõðî-
ìîöèòîìà. Ó ïëåìÿííèöû áîëüíîé â 8-ëåòíåì 
âîçðàñòå ïðè îáñëåäîâàíèè îáíàðóæåíî ïî-
âûøåíèå óðîâíÿ êàëüöèòîíèíà.  

Ïðîâåäåííîå ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîå èñ-
ñëåäîâàíèå áîëüíîé Í., åå ñûíà è ïëåìÿííè-
öû âûÿâèëî ãåòåðîçèãîòíóþ ìóòàöèþ â 634-ì 
êîäîíå 11-ãî ýêçîíà REÒ-ïðîòîîíêîãåíà 10-é 
õðîìîñîìû TGC → CGC Cys 634 Arg. Ñûíó è 
ïëåìÿííèöå áîëüíîé âûïîëíåíà òèðåîèäýêòî-
ìèÿ.  

Îñîáåííîñòüþ çàáîëåâàíèÿ â îïèñàííîì ñëó-
÷àå ÿâëÿåòñÿ äåáþò ÌÝÍ 2À ñ ôåîõðîìîöè-
òîìû, à òàêæå åå ìíîãîêðàòíûå ðåöèäèâû.  

Ðàçâèòèå ïðåäñòàâëåíèé î ñèíäðîìàõ ÌÝÍ 
èìååò áîëüøîå ïðàêòè÷åñêîå çíà÷åíèå. Ïðè 
âûÿâëåíèè ó ïàöèåíòà îäíîãî èç êîìïîíåíòîâ 
ÌÝÍ íåîáõîäèìî åãî îáñëåäîâàíèå ñ öåëüþ 
âîçìîæíîãî îáíàðóæåíèÿ äðóãèõ îïóõîëåé. 
Ïðè óñòàíîâëåííîì äèàãíîçå ñèíäðîìà ÌÝÍ 
îáÿçàòåëüíî ðåãóëÿðíîå ïðîôèëàêòè÷åñêîå 
îáñëåäîâàíèå ðîäñòâåííèêîâ ïàöèåíòà ïåðâîé 
è âòîðîé ñòåïåíè ðîäñòâà [2]. Âàæíûì ôàê-
òîðîì â óëó÷øåíèè ïðîãíîçà çàáîëåâàíèÿ ïðè 
ïðàâèëüíî è ñâîåâðåìåííî ïîñòàâëåííîì äè-
àãíîçå ÿâëÿåòñÿ ïðîâåäåíèå ïðîôèëàêòè÷å-
ñêîé òèðåîèäýêòîìèè ó ðîäñòâåííèêîâ áîëü-
íûõ íà îñíîâàíèè äàííûõ ãåíåòè÷åñêîãî 
ñêðèíèíãà. 
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