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Таблица 1
Таксономическая структура семейства Papillomaviridae

Род Видовая группа Вирус
Alphapapillomavirus 
(инфицирует оральный и
урогенитальный 
эпителиальный слой людей и
приматов)

Human papillomavirus 2 HPV 2,27,57
Human papillomavirus 6 HPV 6, 11, 13,44,74;PCPV1, 1С
Human papillomavirus 7 HPV 7, 40, 43,cand91
Human papillomavirus 10 HPV 3, 10, 28, 29, 77, 78, 94
Human papillomavirus 16 HPV 16, 31, 33,35, 52, 58, 67
Human papillomavirus 18 HPV 18, 39, 45, 59, 68, 70, cand85
Human papillomavirus 26 HPV 26, 51,69, 82
Human papillomavirus 32 HPV 32, 42
Human papillomavirus 34 HPV 34, 73
Human papillomavirus 53 HPV 30, 53, 56, 66
Human papillomavirus 54 HPV 54
Human papillomavirus 61 HPV 61,72, 81, 83, 84,cand62, cand86, cand87, cand89
Human papillomavirus 71 HPV 71
Human papillomavirus-cand90 HPV-cand90
Rhesus monkey papillomavirus 1 RhPV1

Betapapillomavirus
(инфицирует клетки кожи человека)

Human papillomavirus 5 HPV 5, 8, 12, 14, 19, 20, 21, 24, 25, 36, 47
Human papillomavirus 9 HPV 9, 15, 17, 22, 23, 37, 38, 80
Human papillomavirus 49 HPV 49, 75, 76
Human papillomavirus-cand92 HPV-cand92
Human papillomavirus-cand96 HPV-cand96

Gammapapillomavirus
(инфицирует клетки кожи
человека)

Human papillomavirus 4 HPV 4, 65, 95
Human papillomavirus 48 HPV 48
Human papillomavirus 50 HPV 50
Human papillomavirus 60 HPV 60
Human papillomavirus 88 HPV 88

Mupapillomavirus
(инфицирует клетки кожи человека)

Human papillomavirus 1 HPV 1
Human papillomavirus 63 HPV 63

Nupapillomavirus (вызывает
доброкачественные и злокачественные
новообразования) 

Human papillomavirus 41 HPV 41

Папилломавирусы представляют собой группу ДНК-
содержащих вирусов, которые вызывают образование 
папиллом, бородавок на коже или слизистых оболочках 
людей и животных. Первые папилломавирусы описал 
R. Shoup в 1933 г. Вирус был выделен из биологического 
материала, взятого у кролика. Полная последователь-
ность генома папилломавируса впервые была опубли-
кована O. Danos в 1982 г.

До 2002 г. папилломавирусы входили в семейство 
Рароvaviridae, которое включало также Polyomaviridae, 

в дальнейшем папилломавирусы были выделены в от-
дельное семейство. На VII Международном конгрессе 
по таксономии была принята классификация вирусов, 
по которой все папилломавирусы относят к семейству 
Papillomaviridae [43].

Данная классификация состоит из 16 родов папил-
ломавирусов, представители 5 из которых патогенны 
для человека (табл. 1).

В настоящее время молекулярно-генетическим мето-
дом, по главному белку капсида вируса L1, идентифици-
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ровано более 140 генотипов ВПЧ, 75 из них молекуляр-
но клонированы и полностью секвенированы [42,54].

На сегодняшний день по данным Национального 
бюро клеточных исследований США и медицинской 
сети Medline, идентифицировано более 300 новых па-
пилломавирусов, еще не вошедших в таксономию [43]. 
Папилломавирусы человека разделены на пять эволю-
ционных групп – α, β, γ, μ, η [52]. 90% всех известных на 
данное время вирусов папилломы входят в α- и β- груп-
пы [20,30].

К α-группе от-
несены все гени-
тальные типы ви-
руса папилломы 
человека. Согласно 
классификации, 
α-группа разде-
лена на 7 филоге-
нетических групп 
(45 серотипов), на 
основе различий 
последовательно-
стей генов E6, E7, 
L1. Вирусы папил-
ломы, входящие в 
β-, γ-, μ- и η- груп-
пы, паразитируют 
в клетках кожи че-
ловека.

Все папилло-
мавирусы объеди-
нены в группы по 
степени родства вирусного генома (нуклеотидная по-
следовательность участка MY09/MY11 гена L1), на осно-
вании этого было построено филогенетическое древо. 
Выделено несколько групп родственных папилломави-
русов, относительно которых необходимо тщательное 
исследование их онкогенных свойств [39,41].

Так, например, онкогенные типы ВПЧ 16 и 18 при-
надлежат различным ветвям этого древа, и рядом с 
ними группируются аналогичные им типы вирусов. Тип 
ВПЧ 18 образует одну группу с типами ВПЧ 39, 45, 59, 
70, 54, 68, в то время как ВПЧ 16, 33, 58, 67 типов образу-
ют другую группу, но при этом к группе, образованной 
«вокруг» типа ВПЧ 16, близки такие типы, как 31, 32, 
52. Также отдельную ветвь образуют вирусы ВПЧ 6 и 11 
типов (ассоциирующиеся с папилломатозом гортани и 
половых органов) вместе с аналогичными им типами 13, 
44, 55, 61. ВПЧ 6 и 11 типов эволюционно очень близки, 
что не наблюдается в случае типов 16 и 18, ассоцииро-
ванных с опухолями половых органов. Некоторые груп-
пы представляют собой родственные папилломавирусы 
человека и животных, что свидетельствует о двукратной 
инвазии папилломавирусов животных в человеческую 
популяцию.

ВПЧ является простым, не имеющим липидной обо-
лочки вирусом, размером от 45 до 55 нм, белковый кап-
сид которого состоит из 72 капсомеров (организован-
ных в 12 пента- и 60 гексамеров) и имеет сферическую 
форму в виде двадцатигранника – икосаэдра [1,9,52]. 
Важной особенностью структуры вириона является 
включение в ее состав клеточных белков.

Генетический материал ВПЧ представляет собой 
кольцевую двухцепочечную молекулу ДНК протяжен-
ностью 7200-8000 пар нуклеотидов, покрытую белко-
вым капсидом. Одна нить ДНК содержит 8-10 открытых 
рамок считывания (open reading frames, ORF), которые 
потенциально кодируют до 10 протеинов: ранние не 
структурные (Е1, Е2, Е4, Е5, Е6, Е7) и поздние структур-
ные (L1, L2), и регуляторный участок генома (upstream 
regulatory region, URR), участвующий в регуляции транс-
крипции вирусных генов. Вторая нить ДНК некодирую-
щая [6,10,16,29,53]. Вирусные частицы сначала прикре-
пляются к мембранным белкам клеток с помощью бел-
ка L1, в дальнейшем они попадают в цитоплазму. ДНК 

Рис. 1. Схематическое представление развития ВПЧ инфекции.

вируса освобождается от капсида при участии белка L2 
папилломы и транспортируется в ядро клетки [50,55]. 
При продуктивной инфекции репликация вирусной 
ДНК происходит синхронно с репликацией ДНК клетки 
при участии вирусных белков Е1 и Е2 [8,14].

Согласно существующим представлениям ВПЧ в 
процессе инфицирования поражает базальные слои не-
зрелых клеток кожи и слизистых оболочек, которые за-
тем являются постоянным источником инфицирования 
эпителиальных клеток. Зараженная клетка может содер-

жать от 10 до 200 эписом в цитоплазме клеток базально-
го слоя в течение некоторого времени. Инфицированию 
способствуют микротравмы (бактериальные микропов-
реждения, механическая травматизация и др.) кожи и 
слизистых оболочек. Наиболее уязвимым участком яв-
ляется слизистая оболочка в зоне трансформации шей-
ки матки – месте перехода многослойного плоского в 
цилиндрический эпителий [11,27]. Для инфицирования 
достаточно единичных вирусных частиц чтобы тригги-
ровать инфекционный процесс (рис. 1).

ДНК ВПЧ сохраняется в латентной форме на уровне 
базального слоя эпителия и воспроизводится как низ-
кокопийная кольцевая эписома синхронно с клеточным 
делением. На уровне недифференцированных клеток 
ВПЧ не синтезирует капсидные белки и не образует ин-
фекционных вирионов. Нарушается нормальный про-
цесс дифференцировки, особенно это касается клеток 
шиповатого слоя, в котором наблюдается клональная 
экспансия инфицированных ВПЧ клеток базального 
слоя, прошедших только первичную стадию дифферен-
цировки. За процессы трансформации и иммортализа-
ции отвечают генами, кодирующими ранние белки, Е6 
и Е7 [34,35,51].

В стадии развитой инфекции клетки шиповатого 
слоя эпидермиса при переходе в зернистый слой оказы-
ваются наиболее активными в синтезе вирусной ДНК. 
Число копий эписомной ДНК ВПЧ увеличивается, запу-
скается синтез капсидных белков. Экспрессия поздних 
генов на этом этапе отсутствует, она наступает в рого-
вом слое на конечной стадии дифференцировки [56]. 
Здесь и происходит активная сборка зрелых вирусных 
частиц, их дальнейшее выделение из клеток и почкова-
ние прямо на поверхности кожи. Именно эти участки 
кожи являются инфекционно опасными в отношении 
контактного заражения.

Время, проходящее от момента первичного зараже-
ния до клинических проявлений, может варьировать и 
определяется титром инфекционных частиц. Низкий 
титр приводит к формированию латентной инфекции 
(носительство) [22,38]. Известно, что активация ла-
тентной инфекции возможна лишь на фоне снижения 
иммунитета. Синтезируемые вирусом папилломы чело-
века специфические белки оказывают помимо прямого 
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онкогенного действия (стимуляции пролиферации и 
опухолевой трансформации клеток) и супрессирующее 
влияние на определенные звенья иммунной системы у 
данной категории больных. Причем сложность в осу-
ществлении полноценного и эффективного иммуноло-
гического ответа на ВПЧ-инфекцию связана с особен-
ностями жизненного цикла вируса. Поскольку в тече-
нии ВПЧ-инфекции отсутствует фаза виремии, т.е. вы-
хода вирусных частиц в кровоток, невозможно развитие 
полноценного системного иммунного ответа [3,18,49].

Важная составляющая врожденной иммунной си-
стемы – это нормальная микрофлора, которая абсолют-
но необходима для формирования самой системы им-
мунитета и является первой линией защиты от инфици-
рования [28]. Частота рецидивов папилломавирусных 
поражений гениталий напрямую зависит от состояния 
местного иммунитета. Местная противоинфекционная 
резистентность обеспечивается лимфоидными струк-
турами, фагоцитирующими клетками, в том числе ма-
крофагами стромальных тканей шейки матки, гумо-
ральными микробицидными факторами, секреторной 
иммунной системой [5,21,31]. Слизистая шейки матки 
имеет скопления плазматических клеток, секретирую-
щих, в основном, иммуноглобулины класса IgA, IgG, и 
в меньшей степени, IgM. Также в ее секрете содержатся 
различные иммунологические факторы, обладает бак-
терицидными свойствами. В зависимости от фазы мен-
струального цикла количество IgA, IgG в цервикальном 
секрете циклично изменяется [2,5,21]. По результатам 
исследований имеются данные о значимом повышении 
по сравнению с нормой содержания IgА и IgG к белкам 
ВПЧ типа 16 у пациенток с цервикальной интраэпите-
лиальной неоплазией (CIN) [7,45].

Но сведения о роли гуморальных факторов, к кото-
рым относятся иммуноглобулины (Ig), в защите орга-
низма от ВПЧ-инфекции весьма противоречивы [40]. 
Обнаружены антитела к вирусным протеинам. Но их 
выработка при инфицировании отмечается лишь в по-
ловине случаев при хроническом характере инфекции.

Проведенный анализ состояния местного иммуни-
тета при различной степени распространенности ПВИ 
выявил снижение в цервикальном секрете секреторного 
Ig (sIg) [15], а в крови отмечено снижение IgA и IgG, и в 
ряде исследований и IgM. Но наряду с этим, по данным 
других исследователей, количество IgA и IgG в церви-
кальном секрете выше, чем в сыворотке крови [13,25]. 
Нарушение системы местного иммунитета объясняет 
частоту рецидивов папилломатозных поражений шей-
ки матки.

Иммунный ответ имеет важную роль в предотвра-
щении клинической манифестации ПВИ. В защите от 
папилломавирусной инфекции важная роль принадле-
жит клеткам Лангерганса и интраэпителиальным лим-
фоцитам в базальных слоях эпителия, которые играют 
важную роль в иммунном ответе и первично реагируют 
на воздействие возбудителей, однако их взаимодействие 
может быть нарушено [5,15,17,21]. Эффективность этих 
иммунокомпетентных клеток определяется уровнем 
экспрессии молекул адгезии и типом антигенов главно-
го комплекса гистосовместимости, которые участвуют в 
презентации вирусных антигенов Т-лимфоцитами [24].

По мнению некоторых исследователей, активация 
клеточного звена иммунной системы при ПВИ может 
выражаться как в стимуляции лимфопролифератив-
ного ответа мононуклеарными клетками перифери-
ческой крови, так и в привлечении в очаг инфекции 
клеток, формирующих воспалительный инфильтрат 
[7,37]. Механизм миграции в очаг папилломавирусной 
инфекции макрофагов и других эффекторных клеток в 
настоящее время изучается [2,21,24].

Основная масса Т-лимфоцитов имеет функции хел-
перов, и относится к субпопуляции CD4+, которые делят 
на 2 группы: Th1 и Th2. Полагают, что нарушение коли-
чественного равновесия этих клеток лежит в основе па-
тогенеза иммунопатологического процесса, вызванного 

вирусом папилломы человека. Поддержание баланса 
Th1 и Th2, очень важно для нормального функциони-
рования иммунокомпетентных клеток [3,5,12,24,26,46]. 
Таким образом, ВПЧ-инфекция затрагивает многие 
компоненты иммунитета как на системном, так и на ло-
кальном уровнях.

Ведущая роль в регуляции иммунного ответа при-
надлежит цитокинам. Они представляют собой группу 
факторов межмолекулярного взаимодействия, в кото-
рую входят интерлейкины (ИЛ), интерфероны, росто-
вые факторы [4]. Синтезировать цитокины способны 
различные клетки. В соответствии с названием клеток 
их основных продуцентов цитокины делятся на группы 
(лимфокины, монокины, цитокины типа Th1 и Th2), а 
также в соответствии с главными принципами или объ-
ектами их действия (хемокины, про- и противовоспали-
тельные цитокины). Лимфоциты типа Th1 в основном 
вырабатывают провоспалительные цитокины, интер-
лейкины (ИЛ-1, ИЛ-2), ИФН, фактор некроза опухоли-
альфа (ФНО) – фактор противовирусной, противоопу-
холевой, антибактериальной защиты. Лимфоциты типа 
Th2 выделяют ИЛ-4, -5, -6, -9, -10, -13, причем ИЛ-10 об-
ладает ярко выраженными противовоспалительными и 
иммуносупрессорными свойствами [4,12,15,33].

По имеющимся данным установлено, что соотноше-
ние уровней выработки ИЛ-12 / ИЛ-10 клетками крови 
пациентов с CIN было снижено. Это свидетельствует 
об угнетении Th1-звена цитокинов. При этом не было 
выявлено изменений в секреции ИФН и ИЛ-4 [19]. В то 
же время, другие авторы наблюдали снижение продук-
ции ИЛ-2 и рост продукции ИЛ-4 и ИЛ-10 у пациентов 
с CIN.

Ряд исследователей отмечают изменения уровня ло-
кальной продукции цитокинов противовоспалительно-
го (ИЛ-10) и провоспалительного (ФНО) ряда у пациен-
ток с ВПЧ-инфекцией по сравнению с нормой. У данных 
женщин наблюдалось значимое повышение количества 
ФНО в цервикальной слизи. При этом повышение уров-
ня ФНО приводит к активации провоспалительных ци-
токинов и повышению уровня экспрессии гена ИЛ-10. 
Параллельно с этим, по результатам других авторов 
отмечено снижение количества ИЛ-10 в шеечной сли-
зи у пациенток, инфицированных ВПЧ, по сравнению 
с нормой, что, по-видимому, является следствием влия-
ния ВПЧ на продукцию провоспалительных цитокинов 
[7,17,31].

Известно, что система ИФН обеспечивает неспеци-
фическую противовирусную защиту организма. ИФН 
выполняют несколько функций: защищают организм 
от проникновения чужеродной генетической инфор-
мации, поддерживают гомеостаз, являются эффек-
тивными иммуномодуляторами и могут оказывать на 
иммунную систему как стимулирующий, так и инги-
бирующий эффект [4]. Результаты различных исследо-
ваний свидетельствуют о том, что ВПЧ-инфекция раз-
вивается на фоне изменений в системе ИФН, причем у 
большинства пациенток показатели интерферонового 
статуса нарушены более существенно, чем показатели 
клеточного иммунитета. Установлено, что продукция 
ИФНγ и ИФНβ у больных ВПЧ-инфекцией значитель-
но снижена, а общего сывороточного ИФН – повышена 
[23]. Хотя другие авторы считают, что уровень ИФНγ в 
крови пациентов с CIN не меняется [47].

Установлено что, ИФНγ и ИФНβ в клетках, инфици-
рованных ВПЧ, повышают уровень продукции мРНК 
антигенов HLA класса I, при этом не влияют на количе-
ство антигенов на клеточной мембране [48].

По сей день остается не ясным вопрос о механизме 
непосредственного воздействия интерферонов на ВПЧ. 
Рядом авторов отмечена активация экспрессии генов 
ИФН ВПЧ, в результате чего отмечалось повышение 
содержания ИФН в крови пациенток с ВПЧ инфекци-
ей. При этом наибольшую активацию системы ИФН 
вызывали типы ВПЧ высокого онкологического риска. 
Дальнейшие исследования о роли цитокинов в регуля-
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ции иммунного ответа, направленного против инфек-
ционных и неопластических процессов, предоставляют 
возможность разработки систем физиологической им-
мунокоррекции, позволяющих избежать химиотерапии 
и хирургического вмешательства.

Диагностика ПВИ основана также на использова-
нии молекулярно-генетических методов обнаружения 
фрагментов генома вируса папилломы человека непо-
средственно в цервикальных соскобах или биоптатах 
ткани.

Система HLA является одной из наиболее поли-
морфных генетических систем, выполняющей в орга-
низме человека ряд функций, важнейшими из которых 
являются генетический контроль иммунного ответа и 
поддержание иммунного гомеостаза, нарушение ко-
торого является основой для развития аутоиммунных 
заболеваний и развития опухолей. Гены HLA осущест-
вляют генетический контроль взаимодействия всех им-
мунокомпетентных клеток организма, запуск и реали-
зацию иммунного ответа [32].

Распознавание ВПЧ-антигенов продуктами генов 
основного комплекса гистосовместимости HLA I и II 
класса необходимо для элиминации вирусинфициро-
ванных клеток. Поскольку гены HLA I и II класса отли-
чаются генетическим полиморфизмом, предполагают, 
что иммунологическая чувствительность к инфекции 
ВПЧ генетически предопределена и может быть важна 
для прогрессии CIN и РШМ. Для изучения полимор-
физма системы HLA класса II используется, в основ-
ном, анализ особенностей распределения DRB1 гена. 
Объяснением этого факта может служить значительно 
более выраженный полиморфизм гена DRB1, по срав-
нению с DQA1 и DQB1 генами. Гаплотипические соче-
тания DRB1-DQA1-DQB1, вследствие их еще большей 
вариабельности, лучше отражают разнообразие HLA-
системы. Многочисленные исследования, проведенные 
в различных популяциях, показали, что среди женщин 
с CIN и РШМ чаще встречаются женщины с определен-
ными вариантами генов HLA I и II класса. Однако часто-
та распространения того или иного варианта HLA I и II 
классов варьирует в различных популяциях. Имеются 
данные об увеличении риска развития рака шейки мат-
ки у женщин с антигеном HLA DQw3 (человеческий 
лейкоцитарный антиген) классов I и II, связанных с им-

мунореактивностью [44]. Увеличение риска развития 
рака шейки матки при инфицировании ВПЧ 16 типа 
также описано для женщин с антигеном DRB1*1001, 
DRB1*1101, DRB1*0401, и DQB1*0301. Снижение ри-
ска развития рака шейки матки описано у женщин с 
антигеном DRB1*0301, DRB1*13, DBQ1*0603, DQB1*02, 
DQB1*06 [36]. Поскольку эти аллели чаще встречаются 
не только среди больных РШМ, но и у «здоровых» жен-
щин с инфекцией ВПЧ 16-го типа, они, по-видимому, 
обусловливают длительную персистенцию вируса в ор-
ганизме. Высокие титры ВПЧ 16 у больных раком in situ 
женщин выявляются в течение ряда лет еще до появле-
ния цитологических изменений. Таким образом, на на-
чальном этапе инфекции ВПЧ – нарушения в иммунном 
ответе могут способствовать длительной персистенции 
вируса в относительно высоких титрах.

Проведенный анализ литературы свидетельству-
ет о нарушении общего иммунного статуса, а именно 
клеточного звена иммунитета у пациентов с активны-
ми проявлениями ПВИ, отмечаются понижения и/или 
повышения основных его показателей в зависимости 
от характера течения процесса. Данные нарушения яв-
ляются косвенным показателем действия триггерных 
факторов (стрессового, гормонального, наличие хро-
нических инфекций и т.д.). По итогам обследования па-
циентов с инфекцией и определение иммунологических 
параметров вируса накапливаются данные, характери-
зующие особенности вирусного агента, генетические и 
функциональные особенности макроорганизма, кото-
рые помогут определить тактику ведения пациентов с 
ВПЧ.
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РЕДКИЕ ВАРИАНТЫ СИНДРОМА МНОЖЕСТВЕННЫХ ЭНДОКРИННЫХ НЕОПЛАЗИЙ

Семен Борисович Пинский1, Владимир Анатольевич Белобородов1, 
Юрий Климентьевич Батороев2, Виктория Владимировна Дворниченко1,2

(1Иркутский государственный медицинский университет, ректор – д.м.н., проф. И.В. Малов, кафедра общей 
хирургии с курсом урологии, зав. – д.м.н., проф. В.А. Белобородов, кафедра онкологии и лучевой терапии, 
зав. – д.м.н., проф. В.В. Дворниченко, 2Иркутская медицинская академия последипломного образования, 

ректор – д.м.н., проф. В.В. Шпрах, кафедра онкологии, зав. – д.м.н., проф. В.В. Дворниченко)

Резюме. Наряду с общепризнанными синдромами множественных эндокринных неоплазий (МЭН)-1, МЭН-
2А и МЭН-2Б, на основе выявленных различных вариантов сочетаний эндокринных и неэндокринных опухолей 
разных локализаций, выявления генетической специфичности ряда известных ранее заболеваний позволило уста-
новить новые варианты и МЭН-подобные (МEN-like) формы наследственных заболеваний, генетическая природа 
которых была идентифицирована только в последние два десятилетия. Приводятся новые варианты наследствен-
ных синдромов, ассоциированных с первичным гиперпаратиреозом и аденомами гипофиза, их клинические про-
явления. Подчеркивается значение молекулярно-генетических исследований для улучшения их диагностики и ле-
чения.

Ключевые слова: синдром МЭН, первичный гиперпаратиреоз, опухоль гипофиза.

RARE VARIANTS OF SYNDROME OF MULTIPLE ENDOCRINE NEOPLASIA

S.B. Pinsky1, V.A. Beloborodov1, Y.K. Batoroev2, V.V. Dvornichenko1,2

(1Irkutsk State Medical University; 2Irkutsk State Medical Academy of Continuing Education, Russia)

Summary. Along with the generally recognized syndromes MEN-1, MEN-2A and MEN-2B, on the basis of the various 
options of identified combinations of endocrine and non-endocrine tumors of different localizations, identifying the genetic 
specificity of a number of previously known diseases allowed to establish new options and MEN-like forms of hereditary 
diseases, the genetic nature of which has been identified only in the last two decades. The new versions of hereditary 
syndromes, associated with primary hyperparathyroidism and pituitary adenomas, their clinical manifestation are presented. 
The importance of molecular genetics research to improve diagnosis and treatment is shown.

Key words: MEN syndrome, primary hyperparathyroidism, pituitary tumours.

Под синдромом множественная эндокринная нео-
плазия (МЭН) понимают группу разнородных наслед-
ственных заболеваний, передающихся по аутосомно-
доминантному типу с высокой степенью пенетрант-
ности гена и вариабельной экспрессивностью, при 
которых отмечается синхронное (чаще метахронное) 
развитие в двух или более органах эндокринной систе-
мы доброкачественных или злокачественных опухолей 
и других гиперпластических процессов с повышенной 
продукцией гормонов [9].

Эти заболевания ранее были известны под разны-
ми названиями: «множественный эндокринный аде-
номатоз», «эндокринный полиаденоматоз», «синдром 
множественных эндокринных опухолей». В последние 

десятилетия названия этих заболеваний с общим тер-
минологическим определением «множественные эн-
докринные неоплазии» и аббревиатурой «МЭН» стали 
общепризнанными.

Основу всех МЭН-синдромов составили два типа: 
МЭН-1 (синдром Вермера) и МЭН-2. Позднее, с учетом 
характерных особенностей клинических проявлений, 
были выделены 2 сходных, описанных ранее самостоя-
тельных варианта синдрома МЭН-2: МЭН-2А (синдром 
Сиппла) и МЭН-2Б (синдром Горлинга), генетическая 
специфичность которых установлена в 1997 г. и 1993 г., 
соответственно [14]. В структуре МЭН-синдромов эти 3 
наиболее изученные и отличные друг от друга варианта 
считаются классическими.


