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АННОТАЦИЯ
Актуальность. Синдром множественной эндокринной неоплазии (МЭН) – наследственное за-
болевание с аутосомно-доминантным типом наследования, с характерным развитием опухолей 
в нескольких эндокринных органах на фоне герминальных мутаций генов-супрессоров опухо-
левого роста. Несмотря на наличие характерных клинико-генетических маркеров, диагностика 
МЭН 1-го типа нередко запаздывает. Особые сложности представляют случаи с неклассической 
манифестацией. 
Описание клинического наблюдения. Пациентка П., 29 лет, с верифицированным синдромом 
МЭН 1-го типа. Находится под динамическим наблюдением эндокринолога по месту житель-
ства с 2022 г. Формирование эндокринной патологии носило поэтапный характер, демонстри-
ровав типичную эволюцию заболевания с последовательным вовлечением околощитовидных 
желез, аденогипофиза и поджелудочной железы. Заболевание манифестировало первичным 
гиперпаратиреозом с лабораторно подтвержденной гиперкальциемией (общий кальций –  
2,74 ммоль/л) и повышением паратгормона (до 28,09 пмоль/л). В последующем диагностирована 
маммосоматотропинома гипофиза с клинически значимой гиперпролактинемией (пролактин 
до 1226 мЕд/л, мономерный пролактин до 402 мЕд/л), лабораторными признаками акромегалии 
(соматотропный гормон – 13,3 нг/мл, соматомедин-С – 451 нг/мл) и характерными клинически-
ми проявлениями (увеличение размера ноги, галакторея). При инструментальном обследова-
нии дополнительно выявлены множественные солидные образования поджелудочной железы, 
расцененные как нейроэндокринные опухоли, и конкременты обеих почек. Пациентке выпол-
нены субтотальная паратиреоидэктомия (24.10.2025) и эндоскопическое транссфеноидальное 
удаление маммосоматотропиномы в Национальном медицинском исследовательском центре 
им. В.А. Алмазова (22.12.2025) с нормализацией гормональных показателей в послеоперацион-
ном периоде. 
Заключение. Клиническое наблюдение демонстрирует типичную эволюцию синдрома МЭН 
1-го типа – от манифестации первичного гиперпаратиреоза до формирования полной клас-
сической триады с вовлечением аденогипофиза и поджелудочной железы. Особенностью дан-
ного случая явилось сочетание гиперпролактинемии и акромегалии в рамках маммосомато-
тропиномы, что потребовало комплексной оценки функции передней доли гипофиза. Пред-
ставленный случай показывает необходимость формирования синдромального клинического 
мышления у врачей, наблюдающих пациентов молодого возраста с сочетанной эндокринной 
патологией.
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гиперпаратиреоз; гиперкальциемия; маммосоматотропинома; акромегалия; гиперпролактине-
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ABSTRACT
Background. Multiple endocrine neoplasia syndrome (MEN) is a hereditary disease with an autosomal 
dominant mode of inheritance, characterized by the development of tumors in several endocrine or-
gans against the background of germline mutations in tumor suppressor genes. Despite the presence 
of characteristic clinical and genetic markers, the diagnosis of type 1 MEN is often delayed. Cases with 
non‑classical manifestation present particular challenges. 
Description of a clinical case. Patient P., 29 years old, with verified MEN type 1 syndrome. Has 
been under dynamic monitoring by an endocrinologist at her place of residence since 2022. The 
development of endocrine pathology was gradual, demonstrating a typical evolution of the disease 
with sequential involvement of the parathyroid glands, the adenohypophysis, and the pancreas. The 
disease manifested as primary hyperparathyroidism with laboratory‑confirmed hypercalcemia (total 
calcium – 2.74 mmol/L) and elevated parathyroid hormone levels (up to 28.09 pmol/L). Subsequently, 
a mammosomatotropinoma of the pituitary gland was diagnosed, accompanied by clinically significant 
hyperprolactinemia (prolactin levels up to 1226 mU/L, monomeric prolactin up to 402 mU/L), laborato-
ry signs of acromegaly (growth hormone – 13.2 ng/mL, somatomedin‑C – 451 ng/mL), and character-
istic clinical manifestations (increased foot size, galactorrhea). During instrumental examination, mul-
tiple solid masses in the pancreas were additionally identified; they were assessed as neuroendocrine 
tumors, and calculi were found in both kidneys. The patient underwent subtotal parathyroidectomy  
(on 24.10.2025) and endoscopic transsphenoidal removal of a mammosomatotropinoma at the V.A. Al-
mazov National Medical Research Center (on 22.12.2025), with normalization of hormonal parameters 
in the postoperative period. 
Conclusion. The presented clinical observation demonstrates the typical evolution of MEN type 1 
syndrome – from the manifestation of primary hyperparathyroidism to the formation of a complete 
classical triad involving the adenohypophysis and the pancreas. A distinctive feature of this case was 
the combination of hyperprolactinemia and acromegaly within the framework of a mammosomatotro-
phinoma, which required a comprehensive assessment of the function of the anterior pituitary lobe. 
The presented case illustrates the need for doctors who treat young patients with combined endocrine 
pathology to develop syndromic clinical thinking.

Keywords: multiple endocrine neoplasia type 1; MEN‑1; Verner syndrome; hyperparathyroidism; 
hypercalcemia; mammosomatotropinoma; acromegaly; hyperprolactinemia; neuroendocrine tumors
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摘要
重要性。 多发性内分泌肿瘤综合征（MEN）是一种常染色体显性遗传的遗传性疾病，其特征是在体细胞
阶段发生肿瘤抑制基因突变的同时，多个内分泌器官出现肿瘤。 尽管存在典型的临床遗传学标志，但I型
MEN的诊断往往延迟。 非典型表现的病例尤其棘手。
临床观察的描述。 患者P.，29岁，具有验证的1型MENG综合征。 自2022年以来，他一直在居住地的内分
泌学家的动态监督下。 内分泌病理的形成是渐进的，表明该疾病的典型演变与甲状旁腺，腺垂体和胰腺
的顺序参与。 该疾病表现为原发性甲状旁腺功能亢进，伴有实验室证实的高钙血症（总钙-2.74mmol/l）
和甲状旁腺激素增加（高达28.09pmol/l）。 随后，垂体乳腺肿瘤被诊断为临床显着的高催乳素血症  

（催乳素高达1226mEd/l，单体催乳素高达402mEd/l），肢端肥大症的实验室体征（生长激素– 
13.3ng/ml，somatomedin-C–451ng/ 仪器检查还显示了胰腺的多个实体形成，被认为是神经内分泌肿
瘤，以及两个肾脏的混凝土。 该患者在V.A.Almazov国家医学研究中心（22.12.2025）接受了小计甲状旁
腺切除术（24.10.2025）和内窥镜经肾切除乳腺肿瘤（22.12.2025），术后激素参数正常化。
结论。 本临床观察展示了I型多发性内分泌腺瘤综合征的典型演变过程——从原发性甲状旁腺功能亢进
发病，直至形成涉及垂体和胰腺的完整经典三联征。 本病例的特殊之处在于乳房生长激素瘤伴有高泌乳
素血症和肢端肥大症，这需要对垂体前叶功能进行综合评估。 本病例表明，诊治患有复合性内分泌疾病
的年轻患者的医生必须形成综合征的临床思维。
关键词： 1型多发性内分泌肿瘤；MEN-1；韦尔默综合征；甲状旁腺功能亢进；高钙血症；乳腺生长激素
瘤；肢端肥大症；高泌乳素血症；神经内分泌肿瘤
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ВВЕДЕНИЕ

Синдром множественной эндокринной нео- 
плазии (МЭН) – группа наследственных заболе-
ваний с аутосомно-доминантным типом насле-
дования, характеризующаяся развитием опухо-
лей в нескольких эндокринных органах вслед-
ствие герминальных мутаций генов-супрессоров 
опухолевого роста [1]. Наибольшее клиническое 
значение имеют МЭН 1-го и МЭН 2-го типов, 
различающиеся по спектру поражаемых орга-
нов и молекулярно-генетической основе [2].

Синдром МЭН 1-го типа (синдром Верме-
ра) обусловлен мутациями гена MEN1, кодиру-
ющего белок менин, и характеризуется класси-
ческой триадой: первичный гиперпаратиреоз, 
опухоли аденогипофиза и нейроэндокринные 
опухоли поджелудочной железы и двенадцати-
перстной кишки [1]. Распространенность МЭН 
1-го типа в популяции оценивается как 1–3 слу-
чая на 100 000 населения, при этом клиниче-

ская манифестация чаще всего приходится на 
возраст 20–40 лет [2]. По данным российского 
регистра, включающего 102 пациента из 43 се-
мей, первичный гиперпаратиреоз становится 
наиболее частым и ранним компонентом син-
дрома, выявляясь более чем у 90% пациентов, 
тогда как нейроэндокринные опухоли поджелу-
дочной железы диагностируются в 50–70% слу-
чаев, а опухоли гипофиза – в 30–40% [2].

Опухоли гипофиза при МЭН 1-го типа 
представлены преимущественно пролактино-
мами (до 60% всех аденом), однако встречают-
ся и смешанные формы, в том числе маммо-
соматотропиномы, секретирующие как пролак-
тин, так и соматотропный гормон [1]. Частота 
акромегалии среди пациентов с МЭН 1-го типа 
составляет около 10% [2]. Следует отметить, 
что клинические проявления акромегалии на 
ранних стадиях могут быть стертыми, что за-
трудняет своевременную диагностику.
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Несмотря на наличие характерных клинико- 
генетических маркеров, диагностика МЭН 1-го 
типа нередко запаздывает. Согласно данным 
литературы, средний интервал между мани
фестацией первого компонента синдрома и по-
становкой синдромального диагноза может со-
ставлять несколько лет [3]. Это обусловлено как 
постепенным этапным формированием клини-
ческой картины, так и объективными трудностя-
ми дифференциальной диагностики на ранних 
стадиях, когда компоненты синдрома проявля-
ются последовательно и могут восприниматься 
как самостоятельные нозологические формы [3, 
4]. Особые сложности представляют случаи с 
неклассической манифестацией, когда заболева-
ние дебютирует нетипично, например с гипер-
пролактинемии или абдоминальных симптомов, 
маскирующих нейроэндокринные опухоли [3].

Своевременная диагностика МЭН 1-го ти-
па имеет принципиальное значение для опре-
деления адекватной хирургической тактики 
(при мультигландулярном характере гиперпа-
ратиреоза объем операции отличается от тако-
вого при спорадической аденоме), прогноза и 
скрининга родственников первой линии [1, 5].  
Формирование синдромального подхода у вра-
чей амбулаторно-поликлинического звена яв-
ляется важной задачей [4].

Цель работы – демонстрация клиниче-
ского наблюдения синдрома МЭН 1-го типа у 
пациентки, 29 лет, с поэтапным вовлечением 
эндокринных органов и анализом клинических 
особенностей, затруднявших раннюю верифи-
кацию синдромального диагноза.

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО  
НАБЛЮДЕНИЯ

Пациентка П., 29 лет, наблюдалась у эндо-
кринолога по месту жительства с 2022 г. Фор-
мирование эндокринной патологии носило по-
этапный характер.

Ранний этап (2022). Во время первой бе-
ременности у пациентки диагностированы 
гестационный сахарный диабет, корригируе-
мый диетой (гликемия натощак до 4,9 ммоль/л, 
постпрандиально – до 6,4 ммоль/л), и субкли-
нический гипотиреоз (тиреотропный гормон –  
1,03 мЕд/л на фоне приема левотироксина на-
трия 25 мкг/сут, Т4 свободный – 23,6 пмоль/л). 
Данные состояния расценивались в рамках рас-
пространенной акушерской патологии. Роды в 
августе 2022 г. – срочные, масса тела ребенка – 
2470 г. Грудное вскармливание завершено через  
2 мес после родов, однако галакторея сохраня-
лась и в последующем.

Манифестация гиперпаратиреоза и гипер-
пролактинемии (конец 2024 г.). С июня 2024 г. 
пациентка отмечала появление галактореи, 
сохранявшейся после прекращения грудно-
го вскармливания. В октябре 2024 г. в связи с 
жалобами на общую слабость самостоятельно 
выполнила лабораторное обследование, по ре-
зультатам которого выявлены недостаток вита-
мина D (25,2 нг/мл) и гиперкальциемия (общий 
кальций – 2,74 ммоль/л при референсном ин-
тервале 2,1–2,55 ммоль/л). При дообследовании 
21.11.2024 выявлено повышение паратгормона 
до 17,77 пмоль/л. 

При лабораторном контроле 19.11.2024 об-
наружена гиперпролактинемия: пролактин – 
652 мЕд/л, мономерный пролактин – 402 мЕд/л. 
Повышение мономерного пролактина позволи-
ло исключить макропролактинемию и подтвер-
дить истинную гиперпролактинемию. Иниции-
рована терапия каберголином в дозе 0,125 мг 
1 раз в неделю. На фоне терапии пролактин 
от 29.12.2024 составил 670 мЕд/л, в связи с чем 
доза каберголина увеличена до 0,25 мг 1 раз в 
неделю.

При динамическом контроле кальций-фос-
форного обмена 26.01.2025: паратгормон – 28,09 
пмоль/л, фосфор – 0,95 ммоль/л, кальций в су-
точной моче – 11,1 ммоль/сут. Форма гипер-
кальциемии определена как паратгормон-за-
висимая, была исключена семейная гипокаль-
циурическая гиперкальциемия, установить 
диагноз первичного гиперпаратиреоза [5, 6].

По данным магнитно-резонансной томо-
графии (МРТ) гипофиза от 02.06.2025 (1,5 Т) 
структура гипофиза неоднородная, в правой 
доле визуализируется структура с жидкост-
ным содержимым без накопления контраст-
ного препарата размерами 3,5×5×5 мм. За-
ключение: кистозная структура в правой доле 
аденогипофиза. С учетом лабораторно под-
твержденной гиперпролактинемии образова-
ние расценено как пролактин-секретирующая 
микроаденома.

Таким образом, к середине 2025 г. у паци-
ентки имелось сочетание первичного гиперпа-
ратиреоза и пролактин-секретирующей микро-
аденомы гипофиза, что соответствует 2 компо-
нентам классической триады МЭН 1-го типа [1].

Прогрессирование и верификация акроме-
галии (2025 г.). В июне 2025 г. произошла не-
запланированная беременность (срок 5 нед), 
выполнено медикаментозное прерывание. Пе-
ред прерыванием беременности терапия ка-
берголином отменена. Пролактин от 14.07.2025 
составил 1226 мЕд/л, пролактин мономерный – 
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>1000 мЕд/л, терапия каберголином возобнов-
лена в дозе 0,5 мг 1 раз в неделю.

В октябре 2025 г. пациентка направле-
на в Национальный медицинский исследо-
вательский центр (НМИЦ) им. В.А. Алмазова 
Минздрава России (Санкт-Петербург, Россия) 
для дообследования и определения такти-
ки лечения. При оценке функции передней 
доли гипофиза от 12.11.2025 выявили: сома-
тотропный гормон – 13,3 нг/мл, соматоме-
дин-С (инсулиноподобный фактор роста 1) –  
451 нг/мл. Клинически пациентка отмечала 
увеличение размера ноги (с 36 на 37 размер).  
С учетом лабораторных данных и клиниче-
ской картины диагностирована акромегалия, 
опухоль гипофиза расценена как маммосома-
тотропинома.

Оперативное лечение гиперпаратирео-
за. При сцинтиграфии паращитовидных же-
лез (с радиофармацевтическим препаратом 
99mTc-Технетрил) от 21.10.2025 выявлены сцин-
тиграфические признаки аденомы/гиперпла-
зии нижней правой паращитовидной железы. 
При лабораторном обследовании обращал вни-
мание повышенный уровень кальцитонина  – 
127,7 пг/мл (при норме <5), что могло отражать 
реактивную С-клеточную гиперплазию на фо-
не длительной гиперкальциемии или являться 
проявлением МЭН 1-ассоциированной патоло-
гии С-клеток щитовидной железы [1]. 24.10.2025 
выполнена двусторонняя ревизия шеи, субто-
тальная паратиреоидэктомия с оставлением ле-
вой верхней околощитовидной железы. Объем 
операции соответствует рекомендациям по ле-
чению мультигландулярного гиперпаратиреоза 
при МЭН 1-го типа [1, 5].

Оперативное лечение маммосоматотропи
номы. 22.12.2025 в НМИЦ им. В.А. Алмазова вы- 
полнено эндоскопическое транссфеноидаль-
ное удаление аденомы гипофиза. Гистологиче-
ское исследование операционного материала: 
аденома гипофиза. Послеоперационный период 
протекал без осложнений. Признаков назальной 
ликвореи, вторичной надпочечниковой недо
статочности и несахарного диабета не отме-
чено. Гормональный профиль после операции 
(24.12.2025): соматотропный гормон – 2,66 нг/мл, 
пролактин – 10,79 мЕд/л, что свидетельствует 
о радикальности выполненного вмешательства. 
Пациентка выписана в удовлетворительном со-
стоянии на 5-е сутки после операции с реко-
мендациями динамического наблюдения эндо-
кринолога, невролога и офтальмолога по месту 
жительства, контрольной МРТ гипофиза через  
6 мес.

Выявление нейроэндокринных опухолей 
поджелудочной железы. При инструменталь-
ном дообследовании в НМИЦ им. В.А. Алмазова 
(КТ органов брюшной полости с внутривенным 
контрастированием) выявлены множественные 
солидные образования поджелудочной железы, 
по характеристикам соответствующие нейро-
эндокринным опухолям. Таким образом, кли-
ническая картина дополнилась третьим компо-
нентом классической триады МЭН 1-го типа [2, 
7]. Дополнительно при ультразвуковом иссле-
довании почек выявлены конкременты обеих 
почек – типичное осложнение длительно суще-
ствующего гиперпаратиреоза [5, 6].

Гастроэнтерологические проявления. С ию-
ня 2025 г. пациентка отмечала периодические 
спастические боли в эпигастрии, не связанные 
с приемом пищи и не купирующиеся спазмо-
литиками, склонность к запорам. По данным 
эзофагогастродуоденоскопии от 07.10.2025 вы-
явлены кандидозный эзофагит, эритематозная 
гастропатия, дуоденогастральный рефлюкс. 
При ультразвуковом исследовании органов 
брюшной полости определялись пневматоз ки-
шечника, диффузные изменения паренхимы 
поджелудочной железы, осадочные структуры 
и внутриполостная деформация желчного пу-
зыря. Указанные симптомы требуют дальней-
шего наблюдения и исключения гормональной 
активности выявленных нейроэндокринных 
опухолей поджелудочной железы, в первую 
очередь гастриномы [3, 7].

Семейный анамнез. Наследственность отя-
гощена по сахарному диабету 2-го типа по от-
цовской линии. Случаев эндокринных опухолей 
у родственников первой линии не зарегистри-
ровано, что не исключает мутацию de novo, 
встречающуюся, по данным литературы, до 
10% случаев МЭН 1-го типа [1].

ОБСУЖДЕНИЕ

Представленный клинический случай де-
монстрирует классическую эволюцию синдро-
ма МЭН 1-го типа с последовательным вовлече-
нием околощитовидных желез, аденогипофиза 
и поджелудочной железы. Особенностью дан-
ного наблюдения является сочетание двух кли-
нических «масок» опухоли гипофиза – гипер-
пролактинемии и акромегалии, – что расширя-
ет представление о спектре аденом гипофиза 
при МЭН 1-го типа и подчеркивает необходи-
мость комплексной оценки функции передней 
доли гипофиза у данной категории пациентов.

Первичный гиперпаратиреоз, обнаружен-
ный у пациентки в возрасте 28 лет, является 
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наиболее частым и ранним проявлением МЭН 
1-го типа, регистрируемым более чем у 90% 
пациентов [1, 2]. По данным российского реги-
стра, медиана возраста манифестации гипер-
паратиреоза при МЭН 1-го типа приходится на 
третью декаду жизни, что соответствует наше-
му наблюдению [2]. В отличие от спорадиче-
ских случаев, гиперпаратиреоз при МЭН 1-го 
типа характеризуется мультигландулярным ха-
рактером поражения, как правило, диагности-
руется гиперплазия или множественные адено-
мы нескольких околощитовидных желез [1, 5].  
В представленном случае оперативное лечение 
выполнено в адекватном объеме: двусторонняя 
ревизия шеи с субтотальной паратиреоидэкто-
мией, что является методом выбора при МЭН 
1-ассоциированном гиперпаратиреозе ввиду 
высокого риска рецидива после селективной 
аденомэктомии [1, 5].

Диагностированный у пациентки нефро-
литиаз (конкременты обеих почек) является 
классическим осложнением гиперпаратиреоза 
и отражает длительность воздействия гипер-
кальциемии и гиперкальциурии на мочевы-
делительную систему [5, 6]. Данная находка 
подтверждает, что гиперпаратиреоз развился 
задолго до лабораторной верификации, что 
согласуется с данными литературы о посте-
пенном, малосимптомном дебюте заболевания 
при МЭН 1 [3, 4].

Вторым компонентом синдрома явилась 
маммосоматотропинома – смешанная аденома 
гипофиза, секретирующая пролактин и сома-
тотропный гормон. Пролактин-секретирующий 
компонент опухоли был выявлен первым: ги-
перпролактинемия зарегистрирована в ноябре 
2024 г., образование гипофиза верифицировано 
по данным МРТ в июне 2025 г. Однако ретро-
спективно следует отметить, что галакторея 
сохранялась у пациентки с июня 2022 г., то есть 
фактически с I триместра беременности, и не 
регрессировала после прекращения грудного 
вскармливания. Это может свидетельствовать 
о более раннем дебюте гиперпролактинемии, 
на который не было обращено внимание на 
фоне физиологической гиперпролактинемии 
беременных.

Соматотропный компонент опухоли диа-
гностирован позже, при целенаправленном об-
следовании в НМИЦ им. В.А. Алмазова. Уровень 
соматотропного гормона (13,3 нг/мл) и сомато-
медина-С (451 нг/мл) значительно превышал 
референсные значения, а клинически акроме-
галия проявлялась увеличением размера ноги. 
Данный случай подтверждает, что клинические 

признаки акромегалии на ранних стадиях мо-
гут быть минимальными и требуют активного 
выявления, особенно у пациентов с установ-
ленной гиперпролактинемией и подозрением 
на МЭН 1-го типа [1, 2]. Частота маммосома-
тотропином при МЭН 1-го типа невелика, что 
делает представленное наблюдение особенно 
ценным с клинической точки зрения.

Следует отметить, что после субтотальной 
паратиреоидэктомии (24.10.2025) и транссфено-
идальной аденомэктомии (22.12.2025) достигну-
та нормализация гормональных показателей: 
соматотропный гормон снизился до 2,66 нг/мл,  
пролактин – до 10,79 мЕд/л. Это свидетель-
ствует о радикальности выполненных вмеша-
тельств и адекватно выбранной хирургической 
тактике. Вместе с тем пациентке показано про-
должение динамического наблюдения, учиты-
вая наличие третьего компонента синдрома – 
нейроэндокринных опухолей поджелудочной 
железы [1, 7].

Отдельного внимания заслуживает по-
вышенный уровень кальцитонина (127,7 пг/мл 
при норме <5), выявленный в октябре 2025 г.  
У пациентов с МЭН 1-го типа описана ассоции
рованная С-клеточная гиперплазия щитовид-
ной железы, которая может сопровождаться 
умеренным повышением кальцитонина [1]. 
Кроме того, длительная гиперкальциемия са-
ма по себе способна стимулировать секрецию 
кальцитонина С-клетками. Дифференциальная 
диагностика между реактивной гиперплазией 
и медуллярной микрокарциномой щитовидной 
железы требует динамического наблюдения и 
при необходимости тонкоигольной аспираци-
онной биопсии узлов щитовидной железы [1].

Выявление множественных солидных об-
разований поджелудочной железы, расценен-
ных как нейроэндокринные опухоли, заверши-
ло формирование классической триады МЭН 
1-го типа. Нейроэндокринные опухоли подже-
лудочной железы и двенадцатиперстной киш-
ки регистрируются у 50–70% пациентов с МЭН  
1-го типа и являются основной причиной ле-
тальности при данном синдроме [1, 2]. У па-
циентки имеются абдоминальные симптомы 
(боли в эпигастрии, запоры, пневматоз кишеч-
ника), которые в сочетании с эндоскопически-
ми находками (эритематозная гастропатия, 
дуоденогастральный рефлюкс) могут быть как 
проявлением функциональной патологии, так 
и следствием гормональной активности ней-
роэндокринных опухолей, в первую очередь 
гастриномы. Дальнейшее дообследование 
(определение гастрина, глюкагона, хромогра-
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нина А, эндоскопическая ультрасонография) 
позволит уточнить функциональный статус 
выявленных новообразований и определить 
оптимальную лечебную тактику [7].

Анализ анамнестических данных демон-
стрирует, что ранние проявления синдрома бы-
ли неспецифичными. Гестационный сахарный 
диабет (2022 г.), хотя и не является компонен-
том МЭН 1-го типа, мог рассматриваться как 
косвенный маркер эндокринной нестабильно-
сти. В литературе описаны осложнения бере-
менности у пациенток с МЭН 1-го типа, включая 
гестационный сахарный диабет и усугубление 
гиперкальциемии [8]. Субклинический гипоти-
реоз на фоне беременности мог дополнительно 
маскировать ранние проявления гиперпарати-
реоза.

Представленное наблюдение наглядно ил-
люстрирует клиническую проблему, с которой 
сталкиваются врачи амбулаторно-поликлини-
ческого звена: на ранних этапах компоненты 
МЭН 1-го типа проявляются последовательно 
и могут восприниматься как самостоятельные 
нозологии, что отсрочивает формирование це-
лостной синдромальной картины. Подобная 
ситуация не является уникальной и описана в 
литературе как одна из ведущих причин позд-
ней диагностики наследственных эндокрин-
ных синдромов [3, 4]. Важно подчеркнуть, что 
запоздалая диагностика не всегда становится 
следствием недостаточной квалификации вра-
ча: она отражает объективную сложность диф-
ференциальной диагностики на этапе, когда 
еще не все компоненты синдрома клинически 
манифестировали. Вместе с тем выявление у 
пациента молодого возраста любого из ком-
понентов триады МЭН 1-го типа требует нас-
тороженности в отношении наследственного 
синдрома и целенаправленного поиска других 
компонентов, даже при отсутствии явного се-
мейного анамнеза, учитывая возможность му-
таций de novo (до 10% случаев) [1].

Костные проявления гиперпаратиреоза 
при МЭН 1-го типа заслуживают отдельного 
внимания. Известно, что при МЭН 1-ассоции-
рованном гиперпаратиреозе костная патоло-
гия может иметь особенности по сравнению со 
спорадическими формами: описаны как клас-
сический фиброзно-кистозный остит, так и 
более стертые формы в виде вторичного осте-
опороза [9, 10]. В представленном случае вы-
раженных костных нарушений не зарегистри-
ровано, однако пациентке показан мониторинг 
минеральной плотности костной ткани с уче-
том длительного анамнеза гиперпаратиреоза и 

риска остеопороза [10–13].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Представленное клиническое наблюдение 
демонстрирует типичную эволюцию синдрома 
МЭН 1-го типа – от манифестации первично-
го гиперпаратиреоза до формирования полной 
классической триады с вовлечением аденоги-
пофиза и поджелудочной железы у 29-летней 
пациентки. Особенностью данного случая яви-
лось сочетание гиперпролактинемии и акроме-
галии в рамках маммосоматотропиномы, что 
потребовало комплексной оценки функции пе-
редней доли гипофиза.

Выявление у пациентов молодого возраста 
(до 30 лет) первичного гиперпаратиреоза тре-
бует обязательного исключения синдромаль-
ной патологии, в первую очередь МЭН 1-го ти-
па, даже при отсутствии отягощенного семей-
ного анамнеза.

При установленной гиперпролактинемии у 
пациентов с подозрением на МЭН 1-го типа не-
обходимо определение уровня соматотропного 
гормона и соматомедина-С (инсулиноподобный 
фактор роста 1) для исключения смешанной 
маммосоматотропиномы, даже при отсутствии 
ярких клинических признаков акромегалии.

Мультигландулярный характер гиперпара-
тиреоза при МЭН 1-го типа диктует необходи-
мость выполнения субтотальной паратиреои-
дэктомии, что было своевременно и адекватно 
реализовано в представленном случае.

Повышение кальцитонина у пациентов с 
МЭН 1-го типа требует дифференциальной ди-
агностики между реактивной С-клеточной ги-
перплазией и медуллярной карциномой щито-
видной железы.

Формирование синдромального клиниче-
ского мышления у врачей первичного звена 
является необходимым условием своевремен-
ной диагностики наследственных эндокринных 
синдромов, что напрямую влияет на выбор 
адекватной лечебной тактики и долгосрочный 
прогноз.
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