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Введение

ПЭКома, согласно определению 
Всемирной организации здравоохране-
ния [1],  — это крайне редко встречающая-
ся злокачественная мезенхимальная опу-
холь, представленная периваскулярными 
эпителиоидными клетками со специфиче-
скими гистологическими и иммуногисто-
химическими характеристиками, впервые 
описанная в 1943 г. [2]. Несмотря на малую 
встречаемость ПЭКом, для прогноза веро-

ятности развития локального рецидива и 
отдалённых метастазов после лечения была 
разработана классификация, основанная 
на размерах и гистологических характери-
стиках опухоли [3] (рис. 1).

Тактика лечения больных ПЭКомой яв-
ляется предметом дискуссии. Ряд авторов 
полагает хирургический метод единствен-
ным способным привести к улучшению 
показателей выживаемости таких пациен-
тов [2]. Описаны случаи формального из-
лечения больных ПЭКомой на момент пу-
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бликации результатов наблюдения [4, 5]. 
Доказано, что R0-резекции опухоли позво-
ляют привести к ремиссии в течение не-
скольких лет; циторедуктивные операции 
также могут оказать положительное влия-
ние на продолжительность жизни пациен-
тов. В частности, в 2018 г. был опубликован 
случай длительного наблюдения за боль-
ным ПЭКомой прямой кишки, которому в 
2006 г. было выполнено удаление первич-
ной опухоли, а в августе 2014 г. — резекция 
метастазов в печени, находившихся под ди-
намическим наблюдением с 2010 г. На мо-
мент описания случая пациент находился в 
ремиссии уже 28 мес [6]. 

В целом же результаты лечения боль-
ных ПЭКомой остаются неудовлетвори-
тельными, поэтому поиск оптимальной 
тактики лечения продолжается и ослож-
няется редкостью болезни и отсутствием 
координации между центрами, в которые 
обращаются за помощью такие пациенты. 
В частности, мета-анализ 2012 г., включив-
ший в себя 234 пациента, описанных в ан-

глоязычной литературе, отражает самые 
разнообразные подходы к лечению боль-
ных ПЭКомой [7]. Ещё одной характерной 
чертой публикаций, затрудняющей анализ, 
является незначительный период (всего не-
сколько месяцев после окончания лечения) 
наблюдения на момент публикации, встре-
чающийся в большинстве из них. Эти про-
блемы не позволяют определить роль не-
оадъювантной и/или адъювантной терапии 
различного объёма (лучевая и лекарствен-
ная терапия).

Среди 222 пациентов из 234, в публи-
кациях о которых приведены подробности 
выполненного им лечения, лишь у 6 перед 
операцией проводилась консервативная те-
рапия различного объёма. Троим в неоадъ-
ювантном периоде была проведена только 
химиотерапия, двоим — только лучевая те-
рапия, одному — последовательная химио-
лучевая терапия. 

В одном случае 9-летней девочке с 
ПЭКомой матки было проведено 2 кур-
са химиотерапии винкристином, ифосфа-

Рис. 1: Адаптированная классификация злокачественности по Folpe, et al. ФР — факторы 
риска: инифльтративный характер роста, тяжёлая ядерная атипия, некроз, митотический 

индекс >1/50 HPF, полиморфизм ядер / многоядерные гигантские клетки
Fig. 1. Adapted classification of malignancy by Wolfe, et al. FR-risk factors: infiltrative growth, severe 

nuclear atypia, necrosis, mitotic index >1/50 HPF, nuclear polymorphism / multi-core giant cells
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мидом и доксорубицином с уменьшением 
размеров опухоли на 10  %, однако без зна-
чимого терапевтического патоморфоза в 
послеоперационном материале, в связи с 
чем после операции была назначена конку-
рентная химиолучевая терапия. В течение 
17 мес после операции не было выявлено 
признаков прогрессирования заболевания, 
однако у пациентки развился острый лим-
фобластный лейкоз, который авторы связа-
ли с применением антрациклинов [8, 9]. 

У другого пациента заметный ответ в 
виде уменьшения размеров опухоли на 80 % 
был отмечен после проведения 6 курсов 
химиотерапии доксорубицином и ифосфа-
мидом. Далее пациенту был выполнен курс 
дистанционной лучевой терапии до СОД 50 
Гр. В мета-анализе и оригинальной статье 
есть разночтения: авторы мета-анализа ут-
верждают о росте опухоли на фоне прово-
димой лучевой терапии, а в оригинальной 
статье — о стабилизации. Была выполнена 
резекция опухоли, при анализе операцион-
ного материала некроз составил 20  % объ-
ёма опухоли (что следует расценивать как 
признак I степени лечебного патоморфоза 
по шкале Лавниковой/Dworak) [10]. В тече-
ние 21 мес наблюдения локальный рецидив 
не был выявлен, однако были выявлены ме-
тастазы в лёгких. 

Из двух других случаях предопераци-
онного проведения химиотерапии в одном 
случае в процессе лечения была отмечена 
отрицательная динамика [11], а в другом — 
отсутствие признаков лечебного патомор-
фоза в операционном материале [3]. К со-
жалению, в публикациях клинических 
случаев с неоадъювантной лучевой терапи-
ей не отражены данные гистологического 
исследования операционного материала и, 
соответственно, степень лечебного пато-
морфоза [12, 13]. 

Авторы мета-анализа сообщают о том, 
что 5 из 6 приведённых случаев могут быть 
расценены как «злокачественные» в со-
ответствии с критериями Folpe, и только 
один случай (последовательной химиолу-
чевой терапии) может рассматриваться 
как значимый ответ на неоадъювантную 
терапию. 

В 2018 г. Kriste et al. опубликовали слу-
чай успешного комбинированного лечения 
пациентки с исходно нерезектабельной 
ПЭКомой печени. Огромная опухоль сум-
марным объёмом 1280  см3 была подвер-
гнута стереотаксической радиотерапии 
с РОД 7,5 Гр до СОД 60 Гр (BED10 = 105 Гр). 
Из проявлений токсичности было отмечено 
лишь повышение содержания печёночных 
ферментов I и III степени. По данным ПЭТ/
КТ, через 8 нед было отмечено снижение 
уровня накопления радиофармпрепарата 
(РФП) без уменьшения размеров опухоли, 
но через 17 нед — уменьшение объёма опу-
холи на 49 %. Через 21 нед после стереотак-
сической радиотерапии была выполнена 
тотальная резекция образования в печени, 
при гистологическом исследовании 80  % 
опухолевой ткани оказались некротизиро-
ваны (III степень лечебного патоморфоза 
по Лавниковой/Dworak), были подтвержде-
ны интактные края резекции. На момент 
описания случая пациентка наблюдалась 
21 мес без признаков рецидива и прогрес-
сирования опухолевого процесса, так что 
данный случай свидетельствует о высокой 
эффективности такого комбинированного 
подхода [14]. 

Роль послеоперационной лучевой те-
рапии также остаётся дискутабельной. 
Отдельные публикуемые случаи [15] не 
дают чёткого представления о преимуще-
ствах и недостатках такого комбиниро-
ванного подхода по сравнению с только 
хирургическим. При этом ряд авторов по-
лагает оправданным проведение адъювант-
ного лечения, в том числе лучевой терапии 
как одного из вариантов, у пациентов с 
определёнными клиническими ситуация-
ми, например, у пациенток с ПЭКомой тела 
матки высокого риска [16]. 

Таким образом, анализ имеющихся в 
мировой литературе данных демонстри-
рует в среднем невысокую эффективность 
лучевой терапии как метода лечения боль-
ных ПЭКомой. При этом отдельные кли-
нические наблюдения свидетельствуют 
о возможности достижения приемлемых 
показателей локального контроля таких 
опухолей с использованием агрессивных 
нетривиальных схем фракционирования. 
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Одним из таких наблюдений, демонстриру-
ющих определенную эффективность дис-
танционной лучевой терапии в сравнении с 
группой исторического контроля, является 
следующий клинический случай. 

клинический случай

Пациент Н., 43 года. Диагноз: внеорган-
ная ПЭКома малого таза.

В мае 2015 г. больного начали беспоко-
ить боли в области левого тазобедренного 
сустава. При обследовании по данным КТ 
от 30.07.2015 был выявлен асептический 
некроз головки левой бедренной кости 
IV стадии с её импрессионным переломом, 
синовит левого тазобедренного сустава. 
Кроме того, случайной находкой при об-
следовании оказалось узловое образование 
до 60×60×70 мм в параректальной клетчат-
ке, тесно прилегающее (не исключая проис-
хождение из стенки) к левой стенке прямой 
кишки без чёткой границы.

27.08.2015 было выполнено удаление 
опухоли. При гистологическом исследо-
вании опухоль состоит из крупных кле-
ток со светлой и слабо эозинофильной ци-
топлазмой, формирующих гнезда (рис. 2). 

Гнезда разделены тонкими соединитель-
но-тканными прослойками с капилляра-
ми. Ядра опухолевых клеток относитель-
но однотипны, с четкими ядрышками и 
единичными типичными митозами. При 
иммуногистохимическом исследовании в 
опухолевых клетках выявлена диффузная 
экспрессия HMB45 (рис. 3), Melan A и TPE3 
(рис. 4). В части опухолевых клеток отмеча-
ется слабая экспрессия общего актина, тог-
да как экспрессия гладкомышечного акти-
на, калпонина и h-калдесмона отсутствует. 
Основываясь на данных светооптической 
микроскопии и результатов иммуногисто-
химического исследования, был поставлен 
диагноз — ПЭКома.

В октябре 2015 г. был выявлен рецидив 
заболевания. По данным МРТ от 10.10.2015, 
в ложе ранее удаленного образования, тес-
но прилегая к стенке прямой кишки на 
протяжении 28  мм, определяется много-
узловая опухоль размерами 31×35×37  мм 
(рис. 5). 

С ноября 2015 г. по июнь 2016  г. прово-
дилась гормональная терапия медрокси-
прогестероном с суточной дозой 500  мг 
(назначена в связи с 95  %-ной экспрессией 
рецепторов прогестерона в опухоли).

Рис. 2. Опухоль состоит из крупных клеток 
со светлой цитоплазмой и округлыми 
ядрами с ядрышками. Гем.-эозин, ×400
Fig. 2. The tumor consists of large cells 

with a light cytoplasm and rounded nuclei 
with nucleoli. Heme.-eosin, ×400

Рис. 3. Характерным признаком этой 
опухоли является экспрессия HMB45. ×200
Fig. 3. A characteristic feature of this tumor 

is the expression of HMB45. ×200
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С 23 по 27.11.2015 проведён курс стерео-
таксической лучевой терапии на рецидив-
ную опухоль в параректальной клетчатке с 
РОД 6 Гр, ежедневно, СОД 30 Гр.

По данным МРТ от 30.03.2016, было от-
мечено небольшое уменьшение размеров 
опухоли.

16.06.2016 было выполнено удаление ре-
цидивной опухоли. После проведенного 
лечения размеры рецидивной опухоли со-
ставили 45×25×25 мм. Около 70  % опухоли 
замещено соединительной тканью с кри-
сталлами холестерина и отложениями ге-
мосидерина. В остаточной опухоли отмеча-
ются дистрофические изменения и мелкие 
очаги некроза. Выраженность вышеопи-
санных изменений соответствовала II сте-
пени лечебного патоморфоза.

По данным КТ от 04.09.2017, признаки 
рецидива опухоли выявлены не были, одна-
ко при следующем обследовании 22.03.2018 
было заподозрено метастатическое пора-
жение лимфатических узлов таза.

Пациенту была назначена ПЭТ/КТ, 
которая была выполнена 04.06.2018. 
Пресакрально на уровне S1–4 и по ходу вну-
тренних подвздошных сосудов была выяв-
лена многоузловая опухоль до 64×65×57 мм, 
распространяющаяся в крестцовые отвер-
стия S1–2 и 2–3 слева с вовлечением одно-
имённых корешков, с узурацией передней 
поверхности позвонка S3. Нижний полюс 
образования прилегал к верхней левой 
стенке ректо-сигмоидного перехода, а 
ниже образования определялся участок 
фиброзных изменений послеоперацион-
ного генеза. Таким образом, локализация 
рецидивной опухоли не совпадала с пер-
вичной и её генез был не до конца ясен (им-
плантационный метастаз, метастатическое 
поражение лимфатических узлов).

15.08.2018 была предпринята попытка 
выполнения циторедуктивной операции, 
объём которой, по сути, был сведён к биоп-
сии рецидивной опухоли, подтвердившей 
ранее известный диагноз.

По данным КТ от 03.10.2018, размеры 
рецидивного образования составили уже 
95×82×89 мм. 

Резервы хирургического лечения паци-
ента представлялись исчерпанными, поэ-
тому было принято решение о выполнении 
курса дистанционной лучевой терапии на 
рецидивную опухоль. Эффект и потенци-

Рис. 4. Ядерная экспрессия TFE3. ×400
Fig. 4. Nuclear expression of TFF3. ×400

Рис. 5. Магнитно-резонансная и компьютерная томография до начала лечения
Fig. 5. Magnetic resonance and computed tomography before treatment
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альные риски были труднопрогнозируемы 
из-за гигантских размеров опухоли, её ра-
диорезистентности, курса стереотаксиче-
ской радиотерапии в смежной зоне в анам-
незе, а также в связи с тем, что участок 

сигмовидной кишки был включён в состав 
опухолевого конгломерата, впрочем, без 
признаков кишечной непроходимости.

С 17.10 по 01.11.2018 был проведён курс 
дистанционной лучевой терапии на реци-
дивную опухоль в пресакральной клетчат-
ке с РОД 4 Гр, СОД 48 Гр.

Из побочных эффектов в течение ле-
чения и после него отмечались явления 
сигмоидита, нарушения дефекации не от-
мечались. По данным контрольной КТ от 
21.03.2019, было отмечено некоторое умень-
шение размеров опухолевого конгломерата 
(рис. 6–12), однако, к сожалению, не было 
зафиксировано явное метастатическое по-
ражение парааортального лимфатического 
узла. 

При следующей КТ от 30.07.2019 про-
грессирование болезни было зафиксирова-
но, а затем подтверждено данными ПЭТ/
КТ от 20.09.2019 (множественное метаста-
тическое поражение лёгких, жировой клет-
чатки брюшной полости, лимфатических 
узлов). Размеры подвергнутой дистанцион-

Рис. 6. Выраженный лечебный патоморфоз: 
островки остаточной опухоли (на фото 

справа) расположены среди малоклеточной 
соединительной ткани. Гем.-эозин, ×100

Fig. 6. Pronounced therapeutic pathomorphosis: 
Islands of residual tumor (in the photo on 
the right) are located among the small-cell 

connective tissue. Heme.-eosin, ×100

Рис. 7
Fig. 7

Рис. 8
Fig. 8
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Рис. 7–12. Уменьшение размеров рецидивной опухоли после курса дистанционной 
лучевой терапии при сравнении данных КТ от 03.10.2018 (слева) и 21.03.2019 (справа)

Fig. 7–12. Reduction of the size of a recurrent tumor after a course of remote radiotherapy 
when comparing CT data from 03.10.2018 (left) and 21.03.2019 (right)

Рис. 9
Fig. 9

Рис. 10
Fig. 10

Рис. 11
Fig. 11

Рис. 12
Fig. 12
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ной лучевой терапии рецидивной опухоли 
увеличились в рамках стабилизации.

Клиническая ситуация пациента была 
обсуждена на междисциплинарном кон-
силиуме. С учётом отсутствия иных 
вариантов лечения было предложено 
проведение лекарственной терапии эверо-
лимусом, в которой пациенту было отказа-
но по месту жительства по причине назна-
чения офф-лейбл.

Проживание пациента в маленьком ре-
гиональном городе, отсутствие доступно-
сти надлежащего объёма возможностей 
обследования, лечения (хирургического, 
лучевого, лекарственного), социальные 
трудности пациента, сказывающиеся не-
возможностью частого и оперативного при-
езда в федеральный медицинский центр, 
которые выражались заметными в анамне-
зе значительными временными перерыва-
ми между обследованиями (и частично их 
несвоевременностью), привели к тому, что 
назначенное лечение было начато только 
12.02.2020. Тем не менее, на данный момент 
состояние пациента остаётся удовлетвори-
тельным и надежды его семьи и лечащих 
его врачей основываются на потенциаль-
ной эффективности лечения эверолимусом. 

Размер первичной опухоли более 5  см 
(перед первой операцией) и наличие некро-
зов указывают на возможность отнесения 
её к злокачественным ПЭКомам в соответ-
ствии с критериями Folpe. Тем не менее, 
в настоящее время пациент остаётся жи-
вым в течение 55 мес от её обнаружения. 
Определённые трудности, не относящиеся 
к клиническим, привели к несвоевремен-
ности выполнения ряда диагностических 
и лечебных мероприятий, однако в насто-
ящее время состояние пациента продол-
жает быть удовлетворительным, а резер-
вы лечения  — не до конца исчерпанными. 
Приведённый пример указывает на отсут-
ствие причин считать дистанционной лу-
чевую терапию однозначно неэффективной 
в лечении больных ПЭКомой, а увеличение 
эффективности такого лечения предполо-
жительно может быть достигнуто исполь-
зованием более агрессивных схем фракци-
онирования лучевой терапии. 

Заключение

Невзирая на сложившееся мнение о не-
эффективности лучевой терапии в каче-
стве метода лечения больных ПЭКомой, 
современные возможности данного мето-
да оставляют надежду на потенциальную 
эффективность в ряде клинических ситуа-
ций. Возможности дистанционной лучевой 
терапии в качестве, в частности, неоадъю-
вантной составляющей лечения пациентов 
с таким диагнозом требуют уточнения в 
рамках мультицентровых клинических ис-
следований, что продиктовано редкостью 
развития данной опухоли.
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Abstract

The main method of treating rare mesenchymal tumors PEComas is surgical removal of the tumor and 
external-beam radiation therapy has historically been considered ineffective. However, the individual cases 
in the foreign literature as well as this article authors’ experience in the form of the clinical case provided in 
it shows the possibility of achieving some anti-tumor effect due to the use of aggressive variants of radiation 
therapy. The use of variations of stereotactic radiotherapy with high dose per fraction and sum dose as an 
neoadjuvant and definitive treatment looks promising.
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