
Плевропульмональная бластома  – ред-
кая первичная злокачественная опу-
холь, которая растет из легочной тка-
ни и/или плевры и  имеет смешанное 

происхождение. Чаще встречается у детей млад-
шего возраста. Отличается от других опухолей 

легкого гистопатологическими особенностями 
и  прогнозом. Классическая легочная бластома 
состоит из незрелой эпителиальной и  мезенхи-
мальной ткани, напоминающей эмбриональную 
ткань легкого. На основании гистологической 
картины выделяют три типа этой опухоли: ки-
стозный, или тип I, солидно-кистозный, или 
тип II, и солидный, или тип III [1]. Лечение – хи-
рургическое с  последующей полихимиотерапи-
ей. Прогноз – неблагоприятный.

Приводим собственное клиническое наблю-
дение.

Пациент О., 3  года, поступил в  детское сома-
тическое отделение по месту жительства экстрен-
но с  жалобами на затрудненное дыхание, кашель, 
повышение температуры тела до 38  °C. После 
рентгенологического обследования была выпол-
нена пункция левой плевральной полости, уда-
лено около 200  мл геморрагического выпота. Для 
дальнейшего лечения ребенок переведен в  детское 
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реанимационное отделение ГБУЗ МО МОНИКИ 
им. М.Ф. Владимирского.

При поступлении состояние ребенка расценено 
как крайне тяжелое. Объективно: при осмотре был 
беспокоен, температура тела 38,6  °C, цианоз носо-
губного треугольника, частота дыхания 44  в  мину-
ту. Отмечено участие вспомогательной мускулатуры 
в акте дыхания. Левая половина грудной клетки вы-
бухала, не участвовала в  акте дыхания. При перкус-
сии определялось притупление перкуторного звука 
в  левой половине грудной клетки. При аускульта-
ции  – дыхание жесткое, резко ослаблено слева. По 
остальным органам – без патологических изменений. 
В  гемограмме  – умеренный лейкоцитоз с  незначи-
тельным сдвигом лейкоцитарной формулы влево, 
анемия легкой степени, тромбоцитоз, увеличение 
скорости оседания эритроцитов.

Обзорная рентгенограмма грудной клетки (ис-
следование выполнено в  детском реанимационном 
отделении, палатным аппаратом, лежа) показала: 
прозрачность левого легочного поля практически на 
всю высоту легкого значительно снижена за счет то-
тального гомогенного затемнения, за исключением 
небольшого участка воздушной легочной ткани в над-
диафрагмальной зоне. Правое легкое без очаговых 
и инфильтративных теней. Легочный рисунок справа 
усилен, более выраженно в прикорневых отделах. Тень 
средостения умеренно смещена вправо, сердце не уве-
личено. Диафрагма расположена обычно. Заключение: 
рентгенологическая картина левосторонней плевро-
пневмонии, осложненной левосторонним осумко-
ванным гидротораксом. По экстренным показаниям, 
в  соответствии с  клинической картиной и  рентгено-
логическим исследованием грудной клетки, проведе-
но дренирование левой плевральной полости. Было 
получено 500 мл жидкости черного цвета (рис. 1).

При цитологическом исследовании экссудата 
плевральной полости на фоне элементов крови об-
наружены клетки реактивно измененного мезотелия 
и  многочисленные лейкоциты: нейтрофилы  – 90%, 
гистиоциты  – 6%, лимфоциты  – 2%, эозинофилы  – 
2%. Обнаружены также макрофаги с  включениями 
гемосидерина и  эритрофаги (до  5 в  поле зрения). 
Заключение: цитологическая картина воспалитель-
ного экссудата.

Пациенту продолжена антибактериальная тера-
пия. В связи с нарастанием симптомов дыхательной 
недостаточности ребенок был интубирован и переве-
ден на искусственную вентиляцию легких. Состояние 
стабилизировалось. На контрольной обзорной рент-
генограмме органов грудной клетки, сделанной на 
2-е  сутки от момента поступления в  детское реани-
мационное отделение и  после выполненной пунк-
ции, динамики в  рентгенологической картине не 

отмечено, сохранялось гомогенное затемнение левого 
легкого со смещением средостения вправо.

При ультразвуковом исследовании в  левой 
плевральной полости отмечено наличие незначи-
тельного количества свободной жидкости. Всю 
плевральную полость от верхушки и  практически 
до диафрагмы занимало образование размерами 
9,5 × 8,5  см неоднородной структуры за счет участ-
ков различной эхогенности, имеющих четкие и  ров-
ные контуры. Левое легкое было оттеснено кзади. 
В  правой плевральной полости жидкости не было. 
Визуализация вилочковой железы затруднена из-за 
образования. Заключение: эхографические признаки 
образования переднего средостения, вероятно, ви-
лочковой железы (рис. 2).

При дальнейшем обследовании пациента, на 
3-и  сутки пребывания в  детском реанимационном 
отделении, была проведена мультиспиральная ком-
пьютерная томография грудной клетки с внутривен-
ным болюсным введением контрастного препарата: на 
компьютерных томограммах практически весь объем 
левой половины грудной клетки выполнен дополни-
тельным многоузловым образованием, краниокау-
дальный размер которого составил 103 мм. Структура 
его негомогенная, с  наличием крупных сливных зон 
пониженной (кистозной) плотности и  солидных 
участков, мелких плотных включений (рис. 3).
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Рис. 1. Прямая рентгенограмма грудной клетки (после 
дренирования, лежа, палатным аппаратом, в детском 
реанимационном отделении) – субтотальное гомогенное 
затемнение левой половины грудной клетки
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После внутривенного введения контрастного 
препарата в  артериальную фазу мультифазного ис-
следования отмечена визуализация невыраженной 
сосудистой сети вдоль медиального контура обра-
зования, в  венозную и  отсроченные фазы  – более 
выраженное контрастирование с  выявлением пятен 
контраста по типу лакун, расположенных преимуще-
ственно по контуру образования. Оценить источник 
кровоснабжения образования было затруднительно. 
Средостение смещено вправо. Правая доля тимуса 
была небольших размеров, левая не дифференциро-
валась и сливалась с вышеописанным образованием 
(рис. 4).

Нижняя и  верхняя доли левого легкого были 
смещены книзу и  кзади, легочная ткань компреми-
рована. В  левой плевральной полости определялось 
небольшое количество воздуха по ходу смещенной 
междолевой плевры, вдоль задней поверхности пра-
вого легкого – участки инфильтрации легочной тка-
ни сливного характера (рис. 5). Заключение: огромное 
объемное образование левого гемиторакса многоуз-
ловой структуры, вероятно, исходящее из перед-
него средостения (дезонтогенетическая опухоль?). 
Полисегментарная правосторонняя пневмония.

На 8-е сутки пребывания ребенка в  стационаре 
выполнена операция – переднебоковая торакотомия 
слева. При ревизии выявлено большое  – 12 × 12  см  – 
округлое кистозно-солидное образование, исходящее 
из верхней доли левого легкого, практически полно-
стью оттесняющее здоровые участки легкого книзу. 

Образование частично вылущено из ткани верхней 
доли с  обработкой приводящего сосуда, оставшаяся 
ткань опухоли, интимно прилежащая к ткани легко-
го, удалена  – выполнена атипичная резекция верх-
ней доли. Гистологически  – плевропульмональная 
бластома, солидный вариант с  преобладанием раб-
домиобластической дифференцировки с обширными 
очагами некроза опухоли.

При иммуногистохимическом исследовании 
в  большинстве клеток отмечалась экспрессия ви-
ментина и  мышечного актина, очагово  – десмина 
и мио глобина, в единичных клетках – MyOD1 и S-100. 
Отсутствовала экспрессия гладкомышечного ак-
тина, цитокератина широкого спектра (клон АЕ1/
АЕ3), цитокератинов высоких молекулярных весов 
(клон 34  бета Е12). Индекс пролиферации опухоле-
вых клеток Ki-67 в точках максимальной активности 
достигал 57–59%  – картина плевропульмональной 
бластомы с  преобладанием рабдомиобластической 
дифференцировки (тип II).

В послеоперационном периоде проводилась ан-
тибактериальная, инфузионная и симптоматическая 
терапия. Пациент переведен для дальнейшего хими-
отерапевтического лечения в  онкологический дис-
пансер.

Обсуждение
Плевропульмональная бластома  – редкая 
и  агрессивная дизонтогенетическая внутри-
грудная опухоль детского возраста, исходящая 
из легких, плевры или смешанного характера 
роста. Включена в  подгруппу XIIa (код забо-
левания 8973) Международной классифика-
ции детских злокачественных новообразова-
ний (International Classification of Childhood 
Cancer  – ICCC-3), в  которой представлены ис-
ключительно редко встречающиеся опухоли, 
составляющие не более 0,1% в  структуре забо-
леваемости [2, 3]. Стандартизованный по воз-
расту показатель заболеваемости составляет 
0,03–0,07 на 100 тыс. детей [2, 4, 5]. Болезнь име-
ет плохой прогноз [2, 4]. Обычно плевропуль-
мональная бластома поражает детей младшей 
возрастной группы, опубликованы сообщения 
о  редких случаях заболевания у  детей старше 
10 лет и только об 1 случае у 36-летнего паци-
ента [6]. Возраст возникновения опухоли в зна-
чительной степени зависит от ее типа: для 
типа  I  средний возраст составляет 10  месяцев, 
для типа II – 34 месяца, для типа III – 44 месяца 
[7]. Плевропульмональная бластома диагности-
руется чаще у мальчиков (соотношение «маль-
чики/девочки» составляет 1,6:1) и  преимуще-
ственно в возрасте 2–3 лет [8, 9, 10].

Рис. 2. Ультразвуковая томограмма  левой половины грудной клетки – образование 
с четкими и ровными контурами, неоднородной эхогенности (стрелка)
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В 1952  г. W.G. Barnard описал данное забо-
левание как «эмбриональное легкое», основы-
ваясь на гистологическом подобии опухоли 
и  эмбриональной ткани легкого плода [11, 12]. 
Термин «бластома» был введен позже, в 1961 г., 
H.  Spencer, который предположил происхож-
дение этой опухоли из плевропотенциальной 
легочной бластомы, аналогично таким редким 
опухолям у  детей, как опухоль Вильмса, ней-
робластома, гепатобластома и другие, имеющие 
такие же гистологические особенности и  отно-
сящиеся к  «мезенхимальным новообразовани-
ям» по классификации Всемирной организации 
здравоохранения [8, 12, 13]. В 1988 г. J.C. Manivel 
ввел термин «пульмональная бластома», ко-
торый применялся для определения данного 
типа опухоли у взрослых. Позднее был предло-
жен термин «плевропульмональная бластома» 
для обозначения данного заболевания у  де-
тей, которое, в  отличие от опухоли взрослых, 
имеет в  большинстве случаев сложную гисто-
логическую структуру, но не содержит злока-
чественных эпителиальных клеток [8, 12, 13]. 
Приблизительно в  25%  случаев плевропульмо-
нальная бластома связана с  синдромом наслед-
ственной опухоли. J.R. Priest (1996) анализиро-
вал информацию относительно семей 45  детей 
с плевропульмональной бластомой. У 12 из них 
была найдена ассоциация между плевропуль-
мональной бластомой и  другими дисплазиями, 
неоплазиями или злокачественными образо-
ваниями у  пациентов или их родственников. 
Болезни, выявленные в  ассоциации, включали 
другие случаи плевропульмональной бластомы, 
легочных кист, кистозных нефробластом, сар-
ком, медулобластом, дисплазий щитовидной же-
лезы, злокачественных опухолей зародышевых 
клеток, болезни Ходжкина, лейкемии и др. [14].

Несмотря на то что проведен целый ряд ис-
следований, гистогенез опухоли до сих пор оста-
ется спорным. Некоторые авторы считают, что 
плевропульмональная бластома может быть 
подтипом карциносаркомы. S.O. Vargas и соавт. 
на основании цитогенетического исследования 
утверждают: при плевропульмональной бласто-
ме всегда определяется полирибосома хромо-
сомы 8, а  клоновая пролиферация ограничена 
злокачественными мезенхимальными элемен-
тами, тем самым поддерживая точку зрения, со-
гласно которой эпителиальные компоненты не 
относятся к опухоли [15]. Плевропульмональная 
бластома встречается не только в  легком, но 
и  в  средостении, диафрагме и  плевре. Это дало 
основания предположить, что опухоль может 

произойти из грудной спланхоплевры или сома-
топлевральной мезодермы. В свою очередь, этим 
объясняются отсутствие эпителиального компо-
нента, мультинаправленная дифференцировка 

Рис. 3. Компьютерные томограммы, нативная фаза, в аксиальной (А) и фронтальной (Б) 
проекциях – многоузловое объемное образование левой половины грудной клетки

А Б

Рис. 4. Компьютерные томограммы во фронтальной проекции: А (артериальная фаза) – 
сеть патологических сосудов вдоль медиального контура образования, Б (венозная фаза) – 
контрастирование солидных участков опухоли

А Б

А

Рис. 5. Компьютерные томограммы, легочный режим: А (аксиальная проекция) – 
инфильтрация в 6-м сегменте нижней и в средней долях правого легкого, образование 
левой половины грудной клетки, Б (косая сагиттальная проекция) – визуализация 
просветов бронхов левого легкого на фоне смещенной кзади и книзу компремированной 
легочной ткани

Б
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и  анатомическое расположение опухоли [8, 16]. 
Таким образом, плевропульмональная бласто-
ма  – это исключительно мезенхимальная опу-
холь, представленная эмбриональной стромой 
без злокачественного эпителия, причем не толь-
ко легочного, но и  плеврального или медиа-
стинального происхождения. Симптоматика 
плевропульмональной бластомы неспецифична, 
часто болезнь протекает с  клиникой воспали-
тельных заболеваний, сопровождается жало-
бами на боли в  груди, кашель, повышение тем-
пературы, одышку, слабость (более характерно 
для II и III типов опухоли). Иногда плевропуль-
мональная бластома манифестирует напря-
женным пневмотораксом, сопровождающимся 
дыхательной недостаточностью и  выраженной 
одышкой (чаще при I типе) [8, 17].

Учитывая крайнюю редкость плевропуль-
мональной бластомы, отсутствие патогномо-
ничной симптоматики, быстрый рост и  метас-
тазирование опухоли, диагностика и лечение ее 
представляют большие трудности.

Лабораторные данные неспецифичны, чаще 
всего наблюдаются тенденция к анемии, увели-
чение скорости оседания эритроцитов, могут 
присутствовать умеренный лейкоцитоз, тром-
боцитоз.

Рентгенологические исследования так-
же неспецифичны и  зависят от типа опухоли, 
могут проявляться унилакунарными киста-
ми или мультикистозными структурами (как 
субплевральной, так и  легочной локализа-
ции), кистами с  солидным компонентом или 
солидными мягкотканными образованиями. 
Полученные данные должны дифференциро-
ваться с  паразитарным поражением легких, 
бронхогенными кистами, абсцессом легко-
го, кистозно-аденоматозной мальформацией, 
опухолью средостения, диафрагмы, грудной 
стенки. Мультиспиральная компьютерная то-
мография может оказать помощь в диагности-
ке плевропульмональной бластомы. Чаще все-
го на серии томограмм выявляются солидный 
компонент опухоли и  несколько тонкостен-
ных кист, смещение средостения в  здоровую 
сторону. После внутривенного введения кон-
трастного препарата наблюдается накопление 
последнего в  солидных фрагментах опухоли 
[16]. Бронхоскопия с биопсией и последующим 
цитологическим исследованием, как правило, 
не приносят результатов, так как плевропуль-
мональная бластома имеет периферическую 
локализацию. Самым эффективным диагно-
стическим методом признана эндоскопическая 

торакоскопия с  проведением полноценной 
биопсии образования и последующим гистоло-
гическим и  иммуногистохимическим исследо-
ванием [18, 19].

Макро- и  микроскопические особенности 
плевропульмональной бластомы различаются 
в  зависимости от типа опухоли. Тип I  харак-
теризуется чаще всего субплеврально располо-
женными одиночными или множественными 
тонкостенными кистами без солидных струк-
тур в  перегородках. Опухолевые клетки могут 
быть обнаружены под поверхностным эпите-
лием в  камбиальном слое как зоны, содержа-
щие пролиферирующие мелкие клетки с невы-
раженным цитоплазматическим компонентом 
и  эксцентрично расположенными гиперхром-
ными ядрами. Иногда встречаются рабдомио-
бласты. Некоторые опухоли могут иметь незре-
лый хрящ в волокнистых перегородках. Тип II 
состоит из неоднородной солидной и  кистоз-
ной опухоли, характеризующейся различными 
размерами. В эпителиальных клетках не наблю-
дается митотической активности, а их скопле-
ния напоминают железистую ткань без при-
знаков злокачественности. Мезенхимальный 
компонент представлен веретенообразными 
клетками с овальным ядром и выраженной ми-
тотической активностью, встречаются клетки 
мышечной и  хрящевой тканей. Тип III харак-
теризуется хорошо очерченной слизеподоб-
ной солидной опухолью с  участками некрозов 
и  кровоизлияний, гистопатологически пред-
ставлен гетерогенной опухолью, состоящей из 
маленьких клеток с  гиперхромными ядрами 
и  высоким ядерно-цитоплазматическим со-
отношением с  обилием митозов, овальными 
клетками, встроенными в  миксоидную стро-
му, незрелыми или злокачественными хряще-
подобными элементами, изолированными или 
группами больших анапластических клеток 
с плеоморфными ядрами и атипичными мито-
зами.

При иммуногистохимическом исследовании 
отмечается положительная реакция на вимен-
тин CD117 (с-комплект) и альфа-1-антитрипсин; 
слабоположительная реакция на CD99; отри-
цательная реакция с  EMA, миогенином, S100, 
GFAP, нейроном энолазы, TTF-1, альфа-фето-
протеином, хромогранином и синаптофизином. 
Эпителиальный компонент имеет тропность 
к  цитокератину А  и  поверхностному антигену 
эпителиоцитов [5, 20].

Главной целью терапии должно быть ради-
кальное удаление опухоли, сопровождаемое 
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химиотерапией. Однако из-за высокой агрес-
сивности опухолевого процесса и быстрого ме-
тастазирования (особенно при типах II и  III) 
применяемая в  настоящее время схема мало-
эффективна, и  поиск рациональной химиоте-
рапии продолжается. Ряд авторов указывают 
на успешное применение препаратов платины, 
другие предлагают химиотерапию сочетать 
с местной лучевой терапией у большинства па-
циентов. Существует рекомендательное мнение 
о  проведении химиотерапии перед радикаль-
ной операцией, однако в связи с нечастой встре-
чаемостью опухоли и редкими случаями доопе-
рационной диагностики это мало выполнимо 
[16, 21].

Прогноз для плевропульмональной бласто-
мы в  большинстве случаев неблагоприятный. 
Опухоль быстро увеличивается в  размерах, 
обладает инвазивным ростом, быстро метас-
тазирует в  головной мозг, кости, печень [16]. 
Две трети пациентов умирают в  течение 2  лет 
после диагностики заболевания, 5-летняя вы-
живаемость составляет около 15%  после ком-
бинированного лечения. Наихудший прогноз 

у пациентов с поражением средостения, плевры, 
имеющих метастазы на момент установления 
диагноза [5, 14, 21].

Заключение
Диагностика плевропульмональной бласто-
мы в  целом представляет значительные труд-
ности, так как данную патологию приходится 
дифференцировать с  различными кистозными 
и  солидными образованиями грудной полости 
другого генеза. Даже комплексный, всеобъем-
лющий подход к диагностике не всегда позволя-
ет определить точную локализацию и  характер 
опухоли на дооперационном этапе. Тем не ме-
нее следует помнить о  существовании данно-
го заболевания у  детей младшего возраста при 
выявлении кистозных образований и/или пнев-
моторакса, а также в случае отсутствия динами-
ки при лечении воспалительных заболеваний. 
Наше клиническое наблюдение не стало исклю-
чением: окончательный диагноз был поставлен 
только интраоперационно и по результатам ги-
стологического и  иммуногистохимического ис-
следования. 
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A rare lung malignancy  
in a 3-year-old child

Pleuropulmonary blastoma is a rare primary malignant tumor originating from lungs and/or pleura. It is 
more frequent in young children and differs from other lung neoplasms by a number of histopathological 
particulars. We present a clinical case of such tumor in a 3-year-old child. Initially, the disease was diag-
nosed as pleuropneumonia, however, computed tomography revealed a tumor originating from medias-
tinum. Current data indicates that diagnostics of pleuropulmonary blastoms is difficult even with the use 
of a full range of radiation assessment methods and participation of qualified specialists.
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