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Статья посвящена клиническим и эпидемиологическим особенностям нейроэндокринных опухолей (НЭО) органов женской репро-
дуктивной системы, в частности НЭО яичников. В ней представлены современные подходы к классификации этих новообразо-
ваний в зависимости от эмбриогенеза и биологических свойств опухоли. Подробно освещены вопросы клинико-морфологических 
особенностей НЭО яичников, представлены также микроскопические и иммуногистохимические критерии, характеризующие 
НЭО этой локализации.
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This article describes the clinical and epidemiological characteristics of neuroendocrine tumors (NET) of the female reproductive system, 
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В современной научной литературе все чаще упо-
требляется термин «нейроэндокринная система», ко-
торый объединяет 2 важнейшие системы регуляции 
гомеостаза организма: нервную и эндокринную. 
В свою очередь, нейроэндокринная система состоит 
из гландулярной нейроэндокринной системы (в кото-
рой эндокринные клетки составляют паренхиму желез 
внутренней секреции) и диффузной нейроэндокрин-
ной системы (APUD-система). Железы внутренней 
секреции участвуют в регуляции гомеостаза путем се-
креции и выброса в кровеносное русло специфических 
секретов и субстратов, таких как гормоны щитовидной 
и поджелудочной желез, надпочечников и яичников.

Нейроэндокринная система является промежуточ-
ным звеном между нейрогенными и гормональными 

механизмами управления всех систем организма 
и представляет собой совокупность клеток, имеющих 
предполагаемого общего эмбрионального предшест-
венника. Нейроэндокринные клетки (апудоциты, эн-
докриноцитомы) присутствуют во всех органах и сис-
темах в виде отдельных клеток и скоплений групп 
мономорфных клеток. Клетки диффузной нейроэндо-
кринной системы способны поглощать предшествен-
ников аминов и путем декарбоксилирования превра-
щать их в биогенные амины и / или пептидные 
гормоны и нейромедиаторы. По этой причине нейро-
эндокринная система называется также APUD-систе-
мой, по первым буквам следующих английских слов: 
amine (амин), precursor (предшественник), uptake (по-
глощение), decarboxylation (декарбоксилирование).
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К числу гормонов и нейромедиаторов этой систе-
мы относятся серотонин, гистамин, ацетилхолин, гор-
моны аденогипофиза, щитовидной и паращитовидных 
желез, гастропанкреатические гормоны и т. д. В физи-
ологических условиях медиаторы и гормоны, секрети-
руемые клетками APUD-системы, регулируют обмен 
углеводов, кальция и электролитов, мышечный и со-
судистый тонус, влияют на секрецию и всасывание 
в желудочно-кишечном тракте, изменяют дифферен-
цировку и пролиферацию разных типов клеток.

Нейроэндокринные опухоли (НЭО) встречаются 
во всех органах, имеющих нейроэндокринные клетки. 
НЭО представляют собой гетерогенную группу ново-
образований, происходящих из нейроэндокринных 
клеток, обладающих биологически активными свой-
ствами.

В литературе встречается множество синонимов 
НЭО: карциноид, эндокринная опухоль, апудома, ар-
гентаффинома, карциноидная опухоль, нейрокарци-
нома.

Впервые НЭО была описана Зигфридом Оберн-
дорфером в 1907 г. как карциноид тонкой кишки. Ав-
тор обратил внимание на то, что в тонкой кишке воз-
никают опухоли, которые вызывают такие симптомы, 
как диарея, боли в животе, хрипы и бронхоспазм, ги-
перемия лица, повышенная потливость, чувство жара, 
повышение уровня 5-гидроксииндола уксусной кис-
лоты в моче и др. Совокупность этих симптомов Зиг-
фрид Оберндорфер назвал карциноидным синдромом. 
В последующем было установлено, что эти симптомы 
обусловлены гиперпродукцией биогенных аминов 
в ходе возникновения и развития НЭО [1].

В 1963 г. Уильямс и Сандлер предложили одну 
из самых известных классификаций карциноидных 
опухолей. Все карциноидные новообразования были 
классифицированы эмбриогенетически: опухоли 
из передней кишки (респираторная система, желудок, 
двенадцатиперстная кишка и проксимальный отдел 
тощей кишки), средней кишки (дистальный отдел то-
щей кишки, подвздошная кишка, аппендикс и восхо-
дящий отдел толстой кишки) или задней кишки (по-
перечный и нисходящий отделы толстой кишки 
и прямая кишка) [2].

Кроме того, в 2000 г. была принята еще одна клас-
сификация НЭО человека, где НЭО классифицирова-
ны в зависимости от происхождения и биологических 
свойств опухоли, в частности от того, какой гормон 
она продуцирует:

1) инсулинома – опухоль из инсулинсекретиру-
ющих бета-клеток поджелудочной железы;

2) гастриномы – гастринпродуцирующие опухо-
ли поджелудочной железы или двенадцати-
перстной кишки, их развитие сопровождается 
гиперсекрецией в желудке соляной кислоты, 
которая повреждает слизистую оболочку 

желудочно-кишечного тракта (синдром Зол-
лингера–Эллисона);

3) карциноиды – опухоли, развивающиеся 
из энтерохромаффинных ЕС-клеток желудоч-
но-кишечного тракта, выделяющие множест-
во гормонов, производящие и запасающие 
серотонин;

4) випома – опухоль, исходящая из эндокринных 
клеток поджелудочной железы, продуцирую-
щих вазоактивный интестинальный полипеп-
тид (синдром Вернера–Моррисона);

5) глюкагонома – опухоль из альфа-клеток 
островков поджелудочной железы, секретиру-
ет глюкагон;

6) феохромоцитома – гормонально-активная 
опухоль мозгового слоя надпочечников, секре-
тирует адреналин и норадреналин;

7) множественные эндокринные неоплазии, харак-
теризующиеся возникновением новообразова-
ний в нескольких (≥2) эндокринных органах.

В классификацию НЭО, разработанную Всемир-
ной организацией здравоохранения в 2000 г., впервые 
были введены термины «эндокринная опухоль» и «эн-
докринный рак» для стратификации устаревшего тер-
мина «карциноид» на различные прогностические 
группы [3].

Основная концепция данной классификации за-
ключается в выделении доброкачественных НЭО, 
НЭО с неопределенным биологическим поведением 
и злокачественных нейроэндокринных карцином. 
Оценка злокачественности была основана на морфо-
логических параметрах (ангиоинвазии) и наличии 
метастазов. Однако практическое использование этой 
системы было ограничено необходимостью комбини-
ровать критерии стадирования и градации при диаг-
ностике НЭО с неопределенным биологическим по-
ведением [4, 5].

В 2004 г. опухоли были разделены в зависимости 
от морфологической структуры на 2 группы: высоко-
дифференцированные НЭО, которые схожи с класси-
ческими карциноидами и имеют относительно добро-
качественное течение, и низкодифференцированные 
НЭО (нейроэндокринный рак) [6].

В 2010 г. Всемирная организация здравоохра-
нения представила пересмотренную классифика-
цию, основанную на пролиферативной активности 
(с использованием как митотического индекса, так 
и Ki-67). Высокодифференцированные опухоли клас-
сифицируются как НЭО класса I или II, а низкодиф-
ференцированные – как класс III (нейроэндокрин-
ная карцинома). Предполагается, что морфология 
и корреляция классов таковы: высокодифференци-
рованные опухоли (класс I или II) имеют низкий ин-
декс пролиферации, а низкодифференцированные 
опухоли (III класс) – высокий [7–9].
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Единой классификации НЭО женской репродук-
тивной системы нет [10].

НЭО локализуются преимущественно в желудоч-
но-кишечном тракте (73,7 % случаев) и бронхолегоч-
ной системе (25,1 %). В пределах желудочно-кишеч-
ного тракта большинство опухолей развиваются 
в тонкой кишке (28,7 % наблюдений), аппендиксе 
(18,9 %) и прямой кишке (12,6 %). Также НЭО встре-
чаются в поджелудочной железе, желчном пузыре, 
печени, половых органах (<10 %). НЭО половых ор-
ганов, в частности яичников, являются редкими ново-
образованиями.

При этом во всех наблюдениях и публикациях ука-
зывается на то, что наиболее распространенной фор-
мой первичных НЭО женской репродуктивной систе-
мы является карциноид яичников, и эти опухоли 
встречаются в сочетании со зрелой тератомой. Эти 
новообразования редко идентифицируются в сочета-
нии с опухолями желточного мешка, Бреннера и опу-
холями из клеток Сертоли–Лейдига.

Первичные карциноиды яичников составляют 
<0,1 % всех опухолей яичников и 0,5–1,7 % всех кар-
циноидных опухолей. Они содержат высокодиффе-
ренцированные нейроэндокринные клетки и напоми-
нают их аналоги в желудочно-кишечном тракте [11].

Согласно данным немногочисленных публикаций, 
заболевание развивается у женщин в возрасте от 14–15 
до 79 лет, пик приходится на период перименопаузы 
и постменопаузы. У трети пациенток наблюдается кар-
циноидный синдром, который чаще всего возникает 
при инсулярном карциноиде.

В большинстве случаях НЭО в яичниках встреча-
ются в виде смешанных и мономорфных опухолей. 
Cмешанные НЭО состоят из 2 компонентов: адено-
карциномы и железисто-плоскоклеточного рака 
с включением клеток НЭО. Мономорфные НЭО со-
стоят только из клеток мелкоклеточного рака, круп-
ноклеточного рака, атипической карциноидной опу-
холи или типичной карциноидной опухоли.

Большинство первичных карциноидов яичников 
выявляются как случайная микроскопическая находка 
в толще зрелой тератомы («дермоидной кисти»), редко 
карциноид виден макроскопически в виде солидного 
узла желтого цвета.

В настоящее время выделены несколько разновид-
ностей высокодифференцированных НЭО яичников: 
инсулярные карциноиды, трабекулярные карциноиды, 
струмальные карциноиды, карциноиды кубических 
клеток и карциноиды смешанного типа (рис. 1) [12, 13].

Инсулярный карциноид – наиболее распространен-
ный тип карциноидной опухоли яичника. Он обычно 
развивается в зрелой тератоме («дермоидной кисте»), 
в частности в тех случаях, когда в толще опухоли при-
сутствует эпителий органов дыхания или желудочно-
кишечного тракта (рис. 2). Треть опухолей 

ассоциированы с карциноидным синдромом. 
При этом показано, что степень выраженности карци-
ноидного синдрома прямо пропорционально зависит 
от размера опухоли. Отмечено, что 2 / 3 опухолей диа-
метром >7 см вызывают карциноидный синдром [14].

Обычно опухоль твердая, светло-коричневая 
или желтая и варьирует в размерах от микроскопиче-
ской до 20 см в диаметре. Гистологически она характе-
ризуется небольшими ацинусами или трубчатыми же-
лезами, расположенными в виде небольших групп 
в волокнистой строме, в которой видны твердые 
островки. Ячейки обычно однородны и полигональны 
по форме, с центрально расположенными закруглен-
ными ядрами, в которых имеются включения хрома-
тина «соль и перец». Обильная клеточная цитоплазма 
имеет базофильный или амфофильный вид; плотные 
эозинофильные выделения, которые иногда подвер-
гаются псаммоматозной кальцификации, обычно 
встречаются в просвете [15, 16].

Инсулярный карциноид следует дифференциро-
вать с опухолью Бреннера, гранулезоклеточной опу-
холью, метастатической желудочно-кишечной карци-
номой и метастатической карциноидной опухолью.

Важным признаком дифференциальной диагно-
стики является то, что карциноидная опухоль не име-
ет «кофейных» ядер, которые характерны для опухоли 
Бреннера. Гранулезоклеточная опухоль может быть 

Рис. 1. Варианты карциноидной опухоли яичников: а – инсулярный кар-
циноид; б – трабекулярный карциноид, состоящий из параллельных 
лент опухолевых клеток; в – струмальный карциноид с примесью тра-
бекулярных карциноидов и случайных элементов щитовидной железы 
(в центре слева); г – муцинозный карциноид, состоящий из гнезд клеток 
с обильным внутрицитоплазматическим муцином. Окрашивание гема-
токсилином и эозином

Fig. 1. Variants of ovarian carcinoid tumors: a – insular carcinoid; б – 
trabecular carcinoid consisting of tumor cells arranged in parallel strips; 
в – strumal carcinoid admixed with trabecular carcinoids and random 
elements of the thyroid gland (in the center left); г – mucinous carcinoid 
consisting of cells with abundant intracytoplasmic mucin arranged in nests. 
Hematoxylin and eosin staining

а

в

б

г
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ошибочно принята за карциноидную, особенно в тех 
случаях, когда опухолевые клетки представлены аци-
нальной архитектурой и обильной цитоплазмой. 
Метастатические желудочно-кишечные опухоли 
обычно двусторонние и более крупные, чем первич-
ные карциноидные опухоли. Они, как правило, имеют 
более волокнистую строму, плеоморфизм и оживлен-
ную митотическую активность.

Трабекулярные карциноиды похожи по внешнему 
виду на карциноиды, развивающиеся в процессе эм-
бриогенеза из передней и задней трубок. Они обычно 
возникают из тератоматозных элементов яичника, по-
этому плотная структура напоминает тератому. Ми-
кроскопически опухоли состоят из разветвляющихся 
лент или трабекул однородных опухолевых клеток 
в плотной волокнистой строме. Ленты и шнуры обыч-
но имеют толщину 1 слоя, но иногда отмечается тол-
щина 2 клеточных слоев, и длинные оси клеток парал-
лельны друг другу. Дифференцировать трабекулярный 
карциноид следует с опухолью клеток Сертоли–Лей-
дига. Прогноз почти всегда благоприятный, посколь-
ку в нескольких исследованиях сообщалось, что у па-
циентов не было метастазов, и только 1 больная 
умерла. Карциноидный синдром редко встречается 
у пациентов с трабекулярным карциноидом [17].

Струмальные карциноиды состоят из ткани щито-
видной железы, смешанной с карциноидной опухолью 

(рис. 3). При этом чаще всего встречается сочетание 
карциноида трабекулярного типа с включениями ти-
реоидной ткани (нормального либо фолликулярно-
узлового строения). За счет последней в 8 % наблюде-
ний возникают симптомы функционирования ткани 
щитовидной железы.

Доля каждого элемента в разных опухолях различ-
на. Прогноз струмального карциноида яичников 
на ранних стадиях весьма благоприятный. При этом 
в литературе описано несколько клинических случаев, 
когда струмальный карциноид яичников имел множе-
ственные метастазы в костях скелета и молочной же-
лезе [18].

Муцинозный карциноид является наименее распро-
страненным типом карциноида яичников и составля-
ет 1,5 % случаев НЭО женской репродуктивной сис-
темы. Эти новообразования состоят из мелких желез, 
выстланных столбчатыми или кубовидными клетками 
в волокнистой строме. Некоторые железы плавают 
в пулах бесклеточного муцина. Опухолевые клетки 
могут содержать как нейроэндокринные гранулы, так 
и интрацитоплазматический муцин (рис. 4).

Некоторые клетки муцинозного карциноида 
имеют внешний вид бокаловидных клеток. Микро-
скопические признаки цитологической атипии ми-
нимальны. Редко опухоль имеет атипичный или да-
же карциноматозный компонент, со скоплением 
опухолевых клеток в виде островков или тесно сло-
женных желез с тяжелой цитологической атипией, 

Рис. 2. Инсулярный карциноид яичника, связанный со зрелой тератомой 
(верхняя область, слева). Островок опухолевых клеток в фиброматоз-
ной строме (нижняя область, справа). Окрашивание гематоксилином 
и эозином, ×40

Fig. 2. Insular carcinoid tumor of the ovary associated with mature teratoma 
(top, left field). Island of the tumor cell in fibromatous stroma (bottom, right 
field). Hematoxylin and eosin staining, ×40

Рис. 3. Струмальный карциноид яичника. Струма (нижняя часть) сме-
шивается с карциноидной опухолью (сверху). Окрашивание гематок-
силином и эозином, ×40

Fig. 3. Strumal carcinoid of the ovary. Struma (bottom) is admixed with 
carcinoid tumor (top). Hematoxylin and eosin staining, ×40
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некрозами и высокой митотической активностью 
ядер [19–21].

Первичная муцинозная карциноидная опухоль 
яичника дифференцируется с метастазами карцинои-
да тонкой кишки в яичниках и первичными муциноз-
ными опухолями яичников. Метастатические опухоли 
яичников, как правило, двусторонние и имеют много-
узловую структуру. Первичная муцинозная карцино-
идная опухоль яичника несколько более агрессивна, 
чем другие типы НЭО яичника, так, большинство му-
цинозных карциноидов имеют склонность к лимфо-
васкулярной инвазии и региональному и системному 
метастазированию. Кроме того, при метастазах карци-
ноида тонкой кишки в яичниках признаки карцино-
идного синдрома продолжают наблюдаться после уда-
ления опухолей яичников.

Карциноиды яичников смешанного типа характери-
зуются тем, что в толще опухоли определяются как ми-
нимум 2 и более типов карциноидных опухолей. К чи-
слу смешанных карциноидов яичников относят 
мелкоклеточную карциному гиперкальциемического 
типа (рис. 5), мелкоклеточную карциному легочного 
типа и НЭО немелкоклеточного типа.

Мелкоклеточная карцинома гиперкальциемического 
типа представляет собой низкодифференцированную 
опухоль, состоящую в основном из небольших синих 
клеток. Гистогенез опухоли до сих пор неизвестен, 

Рис. 4. Муцинозная карциноидная опухоль яичника. Опухолевые клетки 
имеют вид бокаловидных клеток и содержат муцин. Окрашивание ге-
матоксилином и эозином, ×200

Fig. 4. Mucinous carcinoid tumor of the ovary. Tumor cells have goblet cell 
phenotype and contain mucin. Hematoxylin and eosin staining, ×200

Рис. 5. Мелкоклеточная карцинома – гиперкальциемический тип нейроэндокринной опухоли яичника: а – диффузно распределенные небольшие 
овальные круглые клетки и фолликулоподобные кистозные пространства. Окрашивание гематоксилином и эозином, ×200; б – мелкоклеточный 
компонент (сверху) сопоставлен с немелкоклеточным компонентом (снизу), который состоит из крупных ядер и умеренной и обильной эозино-
фильной цитоплазмы. Окрашивание гематоксилином и эозином, ×100

Fig. 5. Small cell carcinoma – hypercalcemic type of ovarian neuroendocrine tumors: a – diffusely distributed small oval to round cells and follicle-like cystic 
spaces. Hematoxylin and eosin staining, ×200; б – small cell component (top) juxtaposed to large cell component (bottom) that comprise of large nuclei and 
moderate to abundant eosinophilic cytoplasm. Hematoxylin and eosin staining, ×100

а б



63

1   ’ 2 0 1 9
Том 15 / Vol. 15

ОПУХОЛИ ЖЕНСКОЙ РЕПРОДУКТИВНОЙ СИСТЕМЫ
TUMORS OF FEMALE REPRODUCTIVE SYSTEM

Г
и

н
е

к
о

л
о

г
и

я
 

 
/

 
 

G
y

n
e

c
o

l
o

g
y

Обзорные статьи

но она больше не считается НЭО. Эти опухоли обычно 
наблюдаются у молодых женщин (средний возраст 
24 года). У 2 / 3 пациенток наблюдается паранеопласти-
ческая гиперкальциемия, которая связана с секрецией 
паратиреоидного гормона [22, 23].

Эти опухоли чаще всего односторонние, имеют 
многоузловую структуру, их размеры достигают 15 см. 
Поверхность разреза твердая, серо-коричневого цве-
та, наблюдаются некрозы, кровоизлияния и кистоз-
ная дегенерация. Микроскопически опухоль обычно 
представляет собой листы, гнезда и шнуры. Клетки 
опухоли имеют скудную цитоплазму и небольшие 
овальные округлые ядра. Обычно видны ядрышки 
и митотические фигуры. Большие клетки с везику-
лярными ядрами и обильной цитоплазмой могут на-
блюдаться на отдельных участках. В 10 % случаев 
присутствуют злокачественные, атипичные или зло-
качественные муцинозные эпителиальные очаги. При 
иммуногистохимических исследованиях установлено, 
что большинство мелкоклеточных опухолей гипер-
кальцемического типа положительны к цитокератину 
AE1 / AE3, CD10, WT-1, кальретинину и ЕМА, реже – 
к виментину, BerEP4, CD56 и синаптофизину. И от-
рицательны к S100, CD99, ингибину, B72.3, десмину, 
хромогранину и TTF-1 [24, 25].

Мелкоклеточные опухоли гиперкальцемического 
типа следует дифференцировать с гранулезоклеточной 
опухолью яичников. Гранулезоклеточная опухоль дет-
ского типа обычно наблюдается у девочек в первые 
10 лет жизни и связана с эстрогенными проявлениями. 
Микроскопически опухолевые клетки имеют узлова-
тый вид и более хаотичную структуру. Кроме того, гра-
нулезоклеточная опухоль детского типа положительна 
к ингибину, кальретинину, SF1, FOXL2.

В мелкоклеточной карциноме гиперкальциемиче-
ского типа также присутствуют зародышевые и сома-
тические мутации в гене комплекса ремоделирования 
хроматина SWI / SNF SMARCA4. С мутацией этого гена, 
также известного как BRG1, клетка утрачивает способ-
ность синтезировать белок SMARCA4. Таким образом, 
отсутствие этого белка в толще исследуемого среза 
опухоли с большей вероятностью свидетельствует 
в пользу мелкоклеточного карциноида гиперкальце-
мического типа, что может стать важным дифферен-
циальным критерием [26–28]. Однако белок 
SMARCA4 отсутствует и в 95 % рабдоидных опухолей 
внутричерепных и экстракраниальных локализаций. 
В связи с этим некоторые авторы предложили пере-
именовать мелкоклеточный карциноид яичников ги-
перкальцемического типа в злокачественную рабдо-
идную опухоль яичника [29].

Мелкоклеточная карцинома яичников легочного ти-
па подобна мелкоклеточной карциноме легких 
и в то же время по клинике и гистологической струк-
туре отличается от мелкоклеточной карциномы 

гиперкальциемического типа. Этот тип карционоида 
яичников обычно встречается у женщин в постмено-
паузе. У большинства пациенток заболевание прояв-
ляется увеличением живота в объеме за счет асцита. 
Диаметр опухоли варьирует от 4,5 до 26 см (в среднем 
13,5 см). При микроскопическом исследовании мел-
коклеточная карцинома яичников легочного типа вы-
является в сочетании с эпителиальными опухолями, 
наиболее часто – с эндометриоидной аденокарцино-
мой. Опухолевые клетки имеют скудную цитоплазму 
и небольшие овальные ядра с мелкозернистым хрома-
тином и незаметным ядрышком. Иммуногистохими-
чески опухоль обычно положительна к цитокератину 
AE1 / AE3, цитокератину 20, хромогранину A, синап-
тофизину, NSE и CD56. Мелкоклеточную карциному 
яичников легочного типа следует дифференцировать 
с метастатическим раком легких. Несмотря 
на то что эти опухоли сходны гистопатологически, им-
муногистохимический ответ на TTF-1 чаще характерен 
для метастазов рака легких. Мелкоклеточная карци-
нома гиперкальциемического типа чаще встречается 
у молодых женщин и не сочетается с другими формами 
эпителиальных опухолей яичников. Эти опухоли чрез-
вычайно злокачественны и ведут себя очень агрессив-
но независимо от стадии [30].

Немелкоклеточная нейроэндокринная карцинома 
яичников является недифференцированной формой 
карциномы и состоит из крупных клеток, демонстри-
рующих нейроэндокринную дифференцировку. Обыч-
но ассоциируется с муцинозной пограничной опухо-
лью, эндометриоидной аденокарциномой. Опухолевые 
клетки крупные, с гиперхроматическими ядрами 
и простейшими ядрышками, часто встречаются мито-
тические фигуры и некрозы. Иммуногистохимически 
опухоль отвечает положительно на все нейроэндо-
кринные маркеры [31]. Крайне агрессивна и в боль-
шинстве случаев имеет плохой прогноз [32].

Таким образом, НЭО яичников редко проявляют-
ся специфическими для них симптомами, их симпто-
мы не отличаются от таковых при распространенных 
формах новообразований. В связи с этим диагностика 
НЭО яичников происходит в рамках обследований 
больных с подозрением на злокачественную опухоль. 
Более того, в доступной нам литературе нет достовер-
ных и исчерпывающих сведений об алгоритме обсле-
дования.

Наряду с этим, как правило, пациентки с НЭО 
подвергаются стандартному алгоритму обследования 
больных с новообразованиями яичников.

Алгоритм обследования женщин с целью выявле-
ния рака яичников в качестве международного стан-
дарта диагностики рака яичников принят в 1988 г. Об-
ществом онкологов-гинекологов (Society of 
Gynecologic Oncology, SGO) и Американской коллеги-
ей акушеров и гинекологов (American College of 
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Obstetricians and Gynecologists, ACOG) и включает 
клинический осмотр, лучевые методы визуализации 
(ультразвуковое исследование, компьютерную и маг-
нитно-резонансную томографию) и иммунологиче-
ский метод (определение уровня опухолевых маркеров 
в сыворотке крови). Однако согласно клиническим 
рекомендациям по лечению НЭО от 2014 г. обследова-
ние больных с НЭО независимо от их локализации 
предполагает:

1) осмотр гинекологом (бимануальное ректова-
гинальное исследование с цитологическим 
контролем состояния шейки матки и эндоме-
трия, целесообразно проведение пункции зад-
него свода влагалища для верификации диаг-
ноза);

2) инструментальные исследования (электро-
кардиография стандартная, рентгенография 
органов грудной клетки, ультразвуковое ис-
следование органов брюшной полости, 
забрюшинного пространства, малого таза, 
шейно-надключичных областей, щитовид-
ной и паращитовидных желез, спиральная 
компьютерная томография органов брюшной 
полости и забрюшинного пространства с пе-
роральным и внутривенным болюсным кон-
трастированием);

3) диагностическую лапароскопию;
4) лабораторные исследования (исследование 

уровня специфических биохимических марке-
ров НЭО в сыворотке крови, моче);

5) определение уровней общего (универсального) 
маркера (хромогранина А в крови) и специфи-
ческих маркеров (5-гидроксииндолуксусной 
кислоты в суточной моче; серотонина в крови; 
нейронспецифической енолазы в крови; адре-
налина в крови; норадреналина в крови; инсу-
лина в крови; кальцитонина в крови; гистами-
на в крови; адренокортикотропного гормона 
в крови; вазоинтестинального пептида в кро-
ви; глюкагона в крови; паратиреоидного гор-
мона в крови; кортизола в крови; пролактина 
в крови; метанефрина в суточной моче; нор-
метанефрина в суточной моче);

6) срочное и плановое патоморфологическое ис-
следование операционного материала;

7) плановое иммуногистохимическое исследова-
ние операционного материала (определение 
экспрессии Кi-67, синаптофизина, хромогра-
нина A);

8) генетическое исследование на наличие син-
дрома множественной эндокринной неопла-
зии (множественная эндокринная неоплазия 
типа I, IIA, IIB, синдром Хиппеля–Линдау, 
синдром Карни); лица с установленным син-
дромом множественной эндокринной 

неоплазии и их родственники во II–III дека-
де жизни также должны подвергаться тща-
тельному обследованию и мониторингу 
при подозрении на синдром множественной 
эндокринной неоплазии при генетическом 
исследовании.

В связи с редкостью НЭО яичников отдельной 
классификации ТNМ и FIGO для них не установлено, 
и стадируются они по системе ТNМ, принятой для ра-
ка яичников.

Основной метод лечения НЭО яичников – хирур-
гический. Возможные варианты хирургического лече-
ния определяются гистологической формой и биоло-
гической активностью опухоли, стадией заболевания.

Важно учитывать, что лечение карциноидов яич-
ников и карциноидного рака различно, это обуслов-
лено различной степенью дифференцировки опухо-
лей и агрессивностью течения. Так, карциноиды 
являются высокодифференцированными и менее 
агрессивными НЭО, поэтому молодым больным 
при одностороннем поражении яичников может быть 
предложена органосохраняющая операция, в осталь-
ных случаях выполняется полная циторедуктивная 
операция (абдоминальная гистерэктомия с билате-
ральной сальпингооварэктомией и оментэктомией). 
При наличии карциноидного синдрома могут быть 
предложены аналоги соматостатина.

Мелко- и крупноклеточный рак яичников харак-
теризуется агрессивным течением, по гистологической 
характеристике схож с мелкоклеточным раком легких. 
Стандартным хирургическим вмешательством являет-
ся полная циторедуктивная операция (абдоминальная 
гистерэктомия с билатеральной сальпингооварэкто-
мией и оментэктомией) с последующим проведением 
адъювантной химиотерапии по схеме, аналогичной 
таковой при мелкоклеточном раке легкого. При этом 
в доступной нам литературе не рассматривается во-
прос о выполнении тазовой и парааортальной лимфа-
денэктомии как обязательного этапа хирургического 
лечения. На наш взгляд, больным с мелко- и крупно-
клеточным раком яичников необходимо выполнить 
как минимум селективную подвздошную лимфаден-
эктомию со срочным гистологическим исследованием 
для уточнения микроскопической структуры лимфа-
тических узлов и стадирования заболевания. При на-
личии метастазов правомерно выполнение тотальной 
тазовой лимфаденэктомии.

При мелкоклеточном раке яичников гиперкальце-
мического типа часто встречаются гиперкальциемия, 
гипонатриемия и задержка жидкости.

С учетом агрессивного характера НЭО назначают 
адъювантную химиотерапию. По данным литерату-
ры, наиболее эффективными схемами химиотерапии 
являются этопозид + цисплатин или винкристин + 
дактиномицин + циклофосфан. Применение 
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высоких доз химиотерапии еще не исследовано. Лу-
чевую терапию проводят только для локального воз-
действия.

Общая 5-летняя выживаемость больных с карци-
ноидными опухолями яичников, по данным разных 
авторов, составляет от 67,2 до 82 % [33]. На момент 
установления диагноза около 13 % пациенток имеют 
метастазы. Наиболее часто (60 % случаев) злокачест-

венные карциноиды метастазируют в печень и лимфа-
тические узлы, реже – в кости. Редкими локализаци-
ями метастазов являются головной мозг и молочная 
железа [34].

Прогноз заболевания зависит от степени распро-
страненности, локализации, гистологического строе-
ния, степени дифференцировки опухоли, а также 
от подходов и стратегии лечения [35].
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