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периваскулярная эпителиоидноклеточная 
опухоль (пЕкома) является редкой неопла-
зией мезенхимальной ткани, характеризую-
щейся экспрессией как меланоцитарных, так 
и гладкомышечных маркеров. к настоящему 
моменту описано не более десяти наблюдений 
первичной злокачественной пЕкомы легкого. 
настоящее наблюдение о лечении 59-летнего 
пациента, которому, по поводу 3,5 см. образо-
вания, расположенного на границе верхней, 
средней и нижней долей, выполнена торако-
томия справа, атипичная резекция верхней, 
средней и нижней доли правого легкого, до-
полненная ипсилатеральной медиастинальной 
лимфодиссекцией. В послеоперационном пери-
оде имел место хилоторакс, что потребовало 
лапароскопического клипирования грудного 
лимфатического протока. пациент выписан 
на 10-е сутки после повторной операции в 
удовлетворительном состоянии. Этим сообще-
нием мы намерены расширить ограниченные 
сведения о течении и возможных вариантах 
лечения такого редкого заболевания, как пер-
вичная злокачественная пЕкома легкого. 
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Введение

Согласно классификации опухолей мягких 
тканей и костей Всемирной организации Здра-
воохранения (Fletcher et al. 2002), пекома пред-
ставляет собой мезенхимальную опухоль, состоя-
щую из гистологически и иммуногистохимически 
определяемых периваскулярных эпителиоидных 
клеток [6]. Злокачественные пекомы легочной 
локализации относятся к редким заболеваниям. 
Проведенный Chakrabarti et al. (2017) целенаправ-
ленный поиск первоисточников позволил авторам 
установить, что в мировой литературе описано не 
более десяти клинических наблюдений первич-
ных злокачественных пеком легких [3].

описание клинического случая. Пациент 
н., 59 лет, поступил на лечение в онкологиче-
ское отделение хирургических методов лечения 

Волгоградского областного клинического он-
кологического диспансера 21.11.2018. При по-
ступлении активных жалоб не предъявлял. Из 
анамнеза установлено, что в результате очеред-
ного рентгенологического исследования органов 
грудной клетки было выявлено новообразование 
в проекции правого легкого. Из сопутствующих 
заболеваний у больного определены ИБС, кар-
диосклероз н I ФК II, атеросклероз аорты и ли-
пома мягких тканей грудной стенки.

В ходе дооперационного инструментального 
обследования при фибробронхоскопии онкопа-
тологии не выявлено. При СКт органов грудной 
полости обнаружено образование S3 правого 
легкого, при ПЭт Кт  — картина метаболически 
активного (SUV=17,0 г/мл) образования средней 
доли правого легкого.  

28.11.2018 после боковой торакотомии справа 
по V межреберью на границе S3 с S4 выявлено 
периферическое образование сероватого цвета 
плотноэластической консистенции до 3,5 см. в 
диаметре с инъецированными в этой зоне со-
судами висцеральной плевры. также были вы-
явлены несколько отдельных образований от 0,5 
до 1,2 см в диаметре в средней и нижней долях. 
Была произведена атипичная резекция верхней, 
средней и нижней долей правого легкого. По 
результатам срочного гистологического иссле-
дования и вероятном метастазировании низко-
дифференцированной опухоли мезенхимального 
генеза объем операции дополнен ипсилатераль-
ной медиастинальной лимфодиссекцией. Плев-
ральная полость дренирована по Бюлау через 
отдельную контраппертуру в VIII-ом межребе-
рье. Послеоперационная рана ушита послойно. 
Выполнено удаление инкапсулированного ново-
образования мягких тканей левой боковой по-
верхности грудной стенки до 5 см в диаметре. 
По заключению срочного морфологического ис-
следования  — липома.

Со 2-х суток послеоперационного периода 
у больного выявлено поступление 1,5 литров 
хилезного содержимого по дренажу, что было 
связано с выполненной медиастинальной лим-
фодиссекцией. несмотря на консервативные 
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мероприятия по купированию развившегося ос-
ложнения, активное поступление хилезного со-
держимого сохранялось в течение 3-х недель, в 
связи с чем, 20.12.2018 выполнена лапароскопия, 
клипирование грудного лимфатического протока 
в области правой ножки диафрагмы. 

В дальнейшем послеоперационный период 
протекал без осложнений. накопление хилез-
ной жидкости в плевральной полости прекрати-
лось. Пациент выписан в удовлетворительном 
состоянии 

По результатам патологоанатомического ис-
следования операционного материала в нмИЦ 
онкологии им. н.н. Петрова от 20.02.2019 уста-
новлено, что у пациента имела место злокаче-
ственная периваскулярная эпителиоидноклеточ-
ная опухоль  — пекома легкого, а также антракоз 
всех исследованных лимфатических узлов и в 
ткани легкого.

основной диагноз: C34.8, Зно (злокаче-
ственная пекома) верхней доли правого легкого 
с инвазией средней доли.

обсуждение

Первичные злокачественные пекомы легких 
являются редкостью. на основании анализа пер-
воисточников и с учетом собственного наблюде-
ния Chakrabarti et al. (2017) установили, что, по 
состоянию на 2017 год, в медицинской литерату-
ре опубликовано 7 случаев диагностированных 
злокачественных пеком легких (Parfitt et al. 2006, 
Ye et al. 2010, Yan et al. 2011, Lim et al. 2013, 
Sambo 2015, Liang et al. 2015, Chakrabarti et al. 
2017) [3, 8, 10, 12, 14, 16, 17]. также, не исклю-
чается возможность первично множественной (в 
том числе легочной) локализации злокачествен-
ных пеком (Parfitt et al. 2006) [12].

характерной особенностью пеком является 
периваскулярный рост. Для особого вида кле-
ток, описанных впервые в 1943 Karl Apitz в ан-
гиомиолипоме почки, Bonetti et al. (1992) пред-
ложил использовать термин «периваскулярная 
эпителиоидная клетка» [2]. Zamboni et al. 
(1996) стал обозначать новообразования из про-
лиферующих периваскулярных эпителиоидных 
клеток как пекомы (The perivascular epithelioid 
cell -PEComas) [18]. С учетом всех возможных 
локализаций, а пекомы могут находиться в лег-
ких, печени, почках, поджелудочной железе и 
других органах, эти новообразования стали от-
носить к мезенхимальным опухолям (Zamboni 
et al. 1996) [18].

При иммуногистохимическом исследовании, 
в пекомах, в 50%  — 100% определяется экс-
прессия хотя бы одного из меланоцитарных 
(нмВ-45, Melan-A, MiTF), а также в 50%  — 
80%, мышечных актин-специфичных (HHF-35) 

маркеров (Близнюков 2010, Zamboni et al. 1996, 
Martignoni et al. 2008) [11, 18, 19].

При оценке генетических факторов онкоге-
неза (нечушкина 2016, Crino et al. 2006, Saxton 
et al. 2017), оказывающих влияние на развитие 
и течение пеком, необходимо учитывать воз-
можные мутации генов TSC1 и TSC2, (Tuberous 
sclerosis complex  — TSC), что также приво-
дят к развитию туберозного склероза (болезнь 
Бурневилля) [4, 20]. TSC1 и TSC2 относятся к 
генам супрессорам новообразований. они опре-
деляют синтез белков гамартина и туберина и 
функционирование одной из внутриклеточных 
протеинкиназ серин-треониновой специфично-
сти (фосфорилирующую остатки аминокислот 
и изменяющую структуру белка) обозначае-
мую как TOR, так как она является мишенью 
рапамицина (Target of rapamycin — мишень 
рапамицина). При этом TOR является частью 
сигнальных комплексов TORC1 и TORC2 от-
ветственных за синтез белка, размножение и 
выживание клеток (Crino et al. 2006, Saxton et 
al. 2017) [4].

При изучении серии наблюдений периваску-
лярных эпителиоидно-клеточных новобразова-
ний, Folpe et al. (2005) было предложено разде-
лять пекомы мягких тканей и гинекологических 
органов на доброкачественные, с неуточненным 
потенциалом злокачественности (неясным по-
тенциалом роста) и злокачественные, а также 
исходя из их топографического расположения 
(Близнюков 2010) [19].

К основным признакам возможной малигни-
зации Folpe et al. (2005) относят размер опухоли 
более 8 см. (по данным других авторов более 
5 см.), наличие некрозов опухолевой ткани и 
митотический индекс 1/50 HPF (per High Power 
Field  — поле зрения на большом увеличении) 
[7]. также необходимо учитывать факторы ин-
вазии сосудов, инфильтративный рост и клеточ-
ную атипию (Близнюков 2010, Shih-Hao Tang et 
al. 2017) [15, 19]. 

Проведенный анализ литературы показывает, 
что пекомы, выявляемые в легких, в основном, 
относятся к доброкачественным опухолям. Лим-
фангиолейомиоматоз вызывает медленно про-
грессирующее двухстороннее интерстициальное 
поражение. Светлоклеточные «сахарные» опу-
холи легкого (сlear cell «sugar» lung tumor  — 
CCST), впервые подробно проанализированные 
Liebow et al. (1971), также имеют доброкаче-
ственную природу и, как правило, протекают 
бессимптомно [9].

описано и вторичное метастатическое пора-
жение легкого, в частности при злокачествен-
ной пекоме мягких тканей передней брюшной 
стенки (Shih-Hao Tang et al. 2017) [15]. ещё 
более казуистическим является метастатическое 
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поражение легочной ткани из первичной пеко-
мы контралатерального легкого (Lim et al. 2013) 
[10].

анализ первоисточников не позволяет опре-
делить наиболее предпочтительные подходы 
в лечении первичных злокачественных пеком 
легких. При оценке отдельных наблюдений, 
описывающих их лечение, можно предполо-
жить, что основным методом лечения первич-
ных злокачественных пеком в легких является 
их хирургическое удаление. В шести из семи 
опубликованных в печати наблюдений, так же, 
как и в описанном нами случае (была выпол-
нена атипичная резекция верхней и средней 
долей правого легкого), пациенты перенес-
ли резекционные операции. одному пациенту 
(Sambo 2015) была выполнена левосторонняя 
пневмонэктомия, пятеро  — перенесли различ-
ные лобэктомии (Ye et al. 2010, Yan et al. 2011, 
Lim et al. 2013), в том числе билобэктомию 
(Chakrabarti et al. 2017) и комбинированную ло-
бэктомию (Liang et al. 2015) [3, 8, 10, 14, 16, 
17]. С учетом множественности поражения (го-
ловной мозг, оба легких, левый надпочечник) 
оперативное вмешательство на легких не было 
использовано в лечении только одной пациент-
ки (Parfitt et al. 2006) [12].

однако, резекционные вмешательства не 
дают полной гарантии выздоровления. В период 
наблюдения от четырех до семи месяцев было 
описано прогрессирование заболевания Lim et 
al. (2013), Liang et al. (2015), Chakrabarti et al. 
(2017) [3, 8, 10].

Исходя из того, что у пациентов со злокаче-
ственными пекомами имеется поражение лимфа-
тических узлов, (Darai et al. 2004) лимфодиссек-
цию следует рассматривать как неотъемлемую 
часть радикальных операций [5]. В нашем на-
блюдении лимфодиссекция была выполнена, но, 
при этом, метастатического поражения лимфоуз-
лов не выявлено.

С учетом характерных для пеком измене-
ний на генетическом уровне (мутации TSC1 и 
TSC2 генов), ингибитор протеинкиназ рапами-
цин (сиролимус, темсиролимус) используется в 
их лечении (Benson C. et al. 2014) [1]. однако, 
детальная оценка эффективности этого препара-
та при злокачественных пекомах легочной ткани 
требует дальнейшего изучения.

Заключение

таким образом, первичная злокачественная 
ПеКома легкого является редким заболевани-
ем. Все атипичные карциномы легкого должны 
исследоваться иммуногистохимически с при-
менением антител, специфичных для ПеКомы. 
основным методом специального лечения на 

настоящий момент является хирургический. 
Лекарственные препараты на основе ингиби-
тора протеинкиназ показали свою эффектив-
ность в лечении этой патологии, однако, их 
долгосрочные эффекты требуют дальнейшего 
изучения.
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Perivascular epithelioid cell tumor (PEComa) is a rare mes-
enchymal neoplasm characterized by expression of both mela-
nocytic and smooth muscle markers. Only 10 primary malig-
nant lung PEComas have been reported up to date. We report 
a 59-year-old male who presented with a lung neoplasm, found 
during the routine X-ray examination. Preoperative CT-scan re-
vealed the 3,5-cm-sized mass, located at the border of the upper, 
middle and lower lobes of the right lung. Patient underwent a 
thoracotomy, resection of the upper, middle and lower lobes of 
the right lung accompanied with mediastinal lymphadenectomy. 
After surgery, chylothorax was revealed. Conservative treatment 
was unsuccessful, so we performed laparoscopic clipping of the 
thoracic lymph duct. Patient was dismissed from hospital on the 
10-th day after the second operation in good condition. In this 
report, we intend to increase the limited knowledge relating to 
natural history and optimal treatment of such a rare condition 
as a primary malignant lung PEComa.

Key words: perivascular epithelioid cell tumor; PEComa; 
chylothorax


