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РЕФЕРАТ. Редкие опухоли – неоднородная группа новообразо-
ваний, которые встречаются не чаще чем у 6 на 100 000 чело-
век в год. Несмотря на это, редкие опухоли легких регулярно 
выявляются в практике торакальных хирургов и онкологов. 
Данная группа новообразований разнообразна и является 
актуальным объектом исследования для улучшения резуль-
татов их ранней диагностики, верификации и лечения. В ряде 
случаев достаточно выполнения видеоторакоскопической 
резекции легких в пределах здоровых тканей (R0), а в после-
дующем, при верификации опухоли с более высоким потен-
циалом злокачественности, возможно проведение повторной 
видеоторакоскопической анатомической резекции с лимфа-
тической диссекцией.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: редкие опухоли легких, резекции легко-
го, видеоторакоскопия, видеоассистированная торакальная 
хирургия.

SUMMARY. Rare tumors are a heterogeneous group of tumors that 
occur in less than 6 out of 100,000 people per year. Despite this, 
rare lung tumors are regularly revealed in the practice of thoracic 
surgeons and oncologists. This diverse group of neoplasms 
is a relevant subject of research to improve early diagnosis, accurate 
verification and treatment outcomes. In some cases, it is sufficient 
to perform thoracoscopic non-anatomical wedge lung resection 
with negative margins (R0). However, if subsequent histopathological 
examination confirms a tumor with higher malignant potential, 
a repeat surgical intervention involving thoracoscopic anatomical 
lung resection with lymph node dissection may be warranted.

KEY WORDS: rare lung tumors, lung resection, videothoracoscopy, 
video-assisted thoracic surgery.

Введение
Редкие опухоли – это различные доброкачествен-
ные и злокачественные новообразования, которые 
встречаются не чаще чем у 6 на 100 000 человек 
в год [17]. При этом в Европейском союзе около 
4 300 000 (24%) онкологических пациентов стра-
дают редкими формами рака, а редкие новообра-
зования составляют около 22% от всех опухолей, 
диагностируемых за год [13]. Согласно данным за-
рубежных популяционных регистров, редкие виды 
рака являются основной причиной смертности от 
онкологических заболеваний в США, а пятилетняя 
выживаемость у данной группы пациентов ниже, 
чем у пациентов с более часто встречающимися 
формами. В публикациях, посвященных проблемам 
торакальной хирургии, отмечается, что среди всех 
резекций легких по поводу первичных новообра-
зований у 9,6% пациентов была верифицирована 
редкая опухоль [3].
Представленные статистические показатели де-
монстрируют, что редкие опухоли легкого в сово-
купности являются достаточно распространенной 
группой, требующей стандартизации подхода 
к раннему выявлению, эффективной верифика-
ции и своевременному лечению.
На данный момент существует несколько проектов 
различных ассоциаций, занимающихся изучением 

редких опухолей: RareCare Project, The Master Key 
Project, The Rare Cancer Research Foundation, Rare 
Cancers Working Group. В России также существует  
Научно-Практическое Общество «Редкие Опу-
холи». Вышеперечисленные объединения за-
нимаются анализом популяционных реги-
стров новообразований, формированием бан-
ка данных морфологических исследований,  
отбором пациентов с  редкими опу холями  
согласно принятой классификации, освеще-
нием актуальных проблем, связанных с  вы-
яв лением и  лечением пациентов д анной  
категории [19].
В современной медицинской литературе по дан-
ной теме представлено ограниченное число пу-
бликаций. При анализе статей встречаются опи-
сания отдельных клинических случаев или серии 
наблюдений [9–10]. Обобщающие литературные 
обзоры представлены также единичными публи-
кациями [1, 3].
Таким образом, отсутствие достаточного клини-
ческого опыта может привести к недооценке роли 
и значимости редких опухолей легких – низкая 
встречаемость данной патологии может стать 
препятствием для проведения клинических ис-
следований по разработке эффективных методов 
диагностики и лечения.
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Цель исследования
Улучшение результатов хирургического лечения 
пациентов с редкими опухолями легких.
Для реализации данной цели были поставлены 
следующие задачи:
– проанализировать встречаемость редких опухо-
лей в группе первичных новообразований легких;
– рассмотреть роль предоперационной морфо-
логической верификации при редких новообра-
зованиях легких;
– оценить ближайшие результаты хирургического 
лечения у данной группы пациентов.

Материал и методы исследования
Проведено сплошное нерандомизированное ре-
троспективное исследование историй болезни 
593 пациентов после резекций легких по поводу 
первичных новообразований, выполненных с 2010 
по 2024 год одной хирургической командой в Цен-
тре торакальной хирургии ФГБУ «Северо-Запад-
ный окружной научно-клинический центр имени 
Л. Г. Соколова» ФМБА России. Во всех случаях 
осуществлялись стандартное гистологическое 
и иммуногистохимическое исследования опера-
ционного материала.
Пациенты и формулировка диагноза отбира-
лись согласно классификации опухолей легкого 
ВОЗ (2015) и принципам RareCare Project. Редкой 
считалась опухоль, встречающаяся менее чем у 6 
на 100 000 человек в год согласно Европейскому 
регистру злокачественных новообразований [13].
По гистологическому типу среди всех редких 
опухолей были выделены три основных груп-
пы: эпителиальные, мезенхимальные и лимфо-
пролиферативные. По морфологическому коду 
Международной классификации онкологических 
болезней (ICD-O Code) использовалось следую-
щее распределение: /0 – для доброкачественных 
опухолей; /1 – для новообразований неопреде-
ленной злокачественности или неясного пове-
дения; /2 – для карциномы in situ или III степени 
злокачественности внутриэпителиальных неопла-
зий; /3 – для злокачественных опухолей [5, 17].
У некоторых пациентов наблюдались различной 
степени выраженности проявления паранеопла-
стических синдромов, которые во всех случаях ку-
пировались после радикального удаления опухоли.
После окончательного морфологического иссле-
дования из 593 были выявлены 113 (19,1%) паци-
ентов с редкими опухолями легких.
Средний возраст пациентов – 55,1 ± 3,2 года. Муж-
чины и женщины в группе исследования встреча-
лись почти поровну: 58 мужчин (51,3%) и 55 жен-
щин (48,7%).

Результаты исследования
Распределение редких опухолей легких в зависи-
мости от гистологической структуры представле-
но в таблице 1.

В исследуемой группе чаще всего встречались 
эпителиальные опухоли (n = 86; 76,1%), реже – ме-
зенхимальные (n = 24; 21,2%), в единичных случа-
ях – лимфопролиферативные (n = 3; 2,7%).
По результатам иммуногистохимического иссле-
дования среди эпителиальных опухолей самая 
частая – атипичный карциноид (n = 41; 36,3%), 
среди мезенхимальных – миофибробластическая 
опухоль (n = 6; 5,3%), среди лимфопролифератив-
ных – MALT-лимфома (n = 2; 1,8%).
Распределение по морфологическому коду ново-
образований (ICD-O Code) выглядело следующим 
образом (отражено на рис. 1): 85,0% первичных опу-
холей были злокачественными (/3), 8,8% обладали 
неопределенным потенциалом злокачественности 
(/1) и 6,2% оказались доброкачественными (/0).
Лишь 28 (24,8%) пациентам был верифицирован 
точный диагноз до операции. Важно отметить, 
что 5 пациентам при выполнении предопераци-
онной биопсии был установлен неверный диа-
гноз, который изменился после операции. Четыре 
из 7 срочных интраоперационных гистологических 
исследований были ошибочными, что потребовало 
в одном случае повторной операции с расшире-
нием объема вмешательства.
Большинству пациентов (n = 98; 86,7%) оператив-
ное вмешательство было проведено из малоинва-
зивного видеоторакоскопического (ВТС) доступа. 
При этом расширенные анатомические резекции 
легких с лимфатической диссекцией были произ-
ведены у 91 (80,6%) пациентов. Неанатомические 
(атипичные) резекции легких осуществлялись 
по поводу карциноидных опухолей и low-grade 
сарком. В одном случае была сделана изолиро-
ванная резекция бронха, и еще в одном – эндо-
бронхиальная резекция. Структура выполненных 
операций отражена в таблице 2.
Все операции были проведены в пределах здо-
ровых тканей с гистологически подтвержденным 
чистым краем (R0).
Все пациенты были выписаны в удовлетворитель-
ном состоянии. 30- и 90-дневной летальности от-
мечено не было.
Выявленные сложности предоперационной диа-
гностики проиллюстрированы на следующих кли-
нических примерах.
Клинический пример № 1. У пациентки 55 лет, 
предъявлявшей жалобы на кашель со скудной 
слизистой мокротой, при плановом обследовании, 
по данным флюорографии, впервые было обнару-
жено патологическое новообразование верхней 
доли правого легкого. С целью дополнительно-
го обследования была выполнена компьютерная 
томография органов грудной клетки с внутривен-
ным контрастированием. По результатам иссле-
дования определены признаки патологического 
округлого новообразования S3 правого легкого 
с четкими контурами размерами до 11 мм, нака-
пливающего контрастное вещество более +90HU 
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в артериальную фазу с единичными увеличенными 
лимфатическими узлами средостения (до 11–12 мм 
по короткой оси).
В связи с небольшим размером новообразова-
ния и расположением его в толще паренхимы 
легкого, ожидаемо малоинформативной биоп-
сии с помощью бронхоскопии, была осущест-
влена инвазивная верификация патологическо-
го новообразования с возможным радикальным  
хирургическим лечением в объеме ВТС верхней 
лобэктомии справа после срочного интраопера-
ционного гистологического исследования. Из ВТС 
двухпортового доступа произведена неанатоми-
ческая (атипичная) резекция верхней доли право-
го легкого и биопсия лимфатических узлов сре-
достения. По данным срочного гистологического 
исследования – признаки мелкоклеточного рака. 

Редкая опухоль легкого ICD-O Code Число п-ов %

Атипичный карциноид 8249/3 41 36,3

Типичный карциноид 8240/3 18 15,9

Аденосквамозный рак 8560/3 11 9,7

Крупноклеточный рак 8013/3 7 6,1

Воспалительная миофибробластическая опухоль 8825/1 6 5,3

Карциносаркома 8980/3 5 4,4

Плеоморфная карцинома 8022/3 4 3,5

Лимфангиолейомиома 9174/1 3 2,6

MALT-лимфома 9699/3 2 1,8

Пневмоцитома 8832/0 2 1,8

Мукоэпидермоидная карцинома 8430/3 1 0,9

ПЭКома доброкачественная 8714/0 1 0,9

Веретеноклеточная саркоматоидная карцинома 8032/3 1 0,9

Шваннома 9560/0 1 0,9

Недифференцированная плеоморфная саркома 8802/3 1 0,9

Папиллярная аденома 8260/0 1 0,9

Синовиальная саркома 9040/3 1 0,9

Плеоморфная липосаркома 8850/3 1 0,9

Пульмональная бластома 8972/3 1 0,9

Лейомиосаркома 8890/3 1 0,9

Диффузная В-клеточная крупноклеточная лимфома 9680/3 1 0,9

Гемангиоперицитома 9150/0 1 0,9

Солитарная фиброзная опухоль 8815/1 1 0,9

Аденофиброма 9013/0 1 0,9

Всего 113 100%

Таблица 1

Распределение редких опухолей легких

Рис. 1. Распределение по морфологическому коду
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От расширения объема операции принято реше-
ние воздержаться.
Согласно плановому гистологическому исследо-
ванию, опухоль верхней доли правого легкого со-
ответствует атипичному карциноиду (Ki67 в 5–10%) 
без признаков поражения лимфатических узлов 
средостения, в связи с чем была проведена реВТС 
расширенная верхняя лобэктомия справа.
Послеоперационный период протекал без ос-
ложнений. Дренаж удален на 3-и сутки, пациент-
ка выписана в удовлетворительном состоянии 
на 4-е сутки после заключительной операции 
под наблюдение онколога по месту жительства 
с диагнозом: атипичный карциноид верхней доли 
правого легкого, pT1аN0M0, IА ст., ВТС расширен-
ная верхняя лобэктомия справа.
Пациентка регулярно выполняла плановое кон-
трольное обследование, наблюдалась у профиль-
ных специалистов. Через 5 лет – без признаков 
прогрессирования или местного рецидива.
Клинический пример № 2. У пациентки 53 лет, 
предъявлявшей жалобы на умеренную одышку 
при физических нагрузках, потливость, периоди-
ческий сухой кашель, боли в коленях, повышение 
температуры тела до субфебрильных значений, 
при амбулаторных обследованиях в течение трех 
лет диагностировали рецидивирующие пневмонии 
слева, по поводу чего неоднократно проходила 
лечение, в том числе стационарное. По результа-
там компьютерной томографии органов грудной 
клетки впервые были выявлены признаки ателек-
таза левого легкого, в связи с чем была назначена 
бронхоскопия с эндобиопсией. По данным гистоло-
гического исследования биопсийного материала, 
был верифицирован мелкоклеточный рак легкого.
В последующем пациентке было проведено шесть 
циклов первой линии полихимиотерапии в режиме 
EC, пять циклов VAC и монохимиотерапии вепези-
дом. При контрольной компьютерной томографии 
органов грудной клетки, брюшной полости и мало-
го таза с внутривенным контрастированием со-
хранялись признаки центральной опухоли левого 
главного бронха размерами 27,0 × 38,7 × 35,2 мм 
с полным ателектазом левого легкого. Существен-
ной динамики по сравнению с предыдущими ис-
следованиями, признаков лимфаденопатии сре-
достения и вторичного поражения других орга-
нов и систем отмечено не было. При контрольной 
бронхоскопии сохранялись признаки централь-

ного новообразования левого главного бронха, 
располагавшегося на три хрящевых кольца ниже 
бифуркации трахеи, была произведена повторная 
эндобиопсия.
По результатам повторных гистологического и им-
муногистохимического исследований биопсий-
ного материала выявлена карциноидная опухоль 
легкого.
Проведен онкологический консилиум для опре-
деления дальнейшей тактики лечения: показано 
радикальное хирургическое лечение в объеме 
расширенной пневмонэктомии слева. Из боко-
вой торакотомии слева выполнена расширенная 
пневмонэктомия слева с билатеральной медиа-
стинальной лимфаденэктомией.
Согласно гистологическому и иммуногистохими-
ческому исследованиям операционного матери-
ала, морфологическая картина и иммунофенотип 
опухоли легкого соответствовали атипичному 
карциноиду; в лимфатических узлах всех групп – 
без признаков метастатического поражения; 
в крае резекции бронха опухоли не выявлено 
(Ki67 в 5–7%).
Послеоперационный период протекал без ос-
ложнений. Дренаж удален на 1-е сутки, пациент-
ка выписана в удовлетворительном состоянии 
на 7-е сутки с диагнозом: атипичный карцино-
ид левого главного бронха pT3N0M0, IIB ст., ос-
ложненный полным ателектазом левого легкого, 
химиотерапевтическое лечение, расширенная 
пневмонэктомия слева с билатеральной медиа-
стинальной лимфаденэктомией.
По результатам планового контрольного обсле-
дования через 5 лет – без признаков прогресси-
рования или местного рецидива.

Обсуждение
Редкие опухоли легких – достаточно разнород-
ная группа заболеваний, что нам удалось про-
демонстрировать на собственном материале. 
Как по нашим данным, так и по данным литера-
туры, злокачественные опухоли легких встреча-
лись чаще других морфологических вариантов  
(85,0% редких опухолей) [13].
По гистологическому типу среди всех редких опу-
холей выделяют три основных группы: эпителиаль-
ные, мезенхимальные и лимфопролиферативные. 
Среди оперированных нами пациентов эпите-
лиальные опухоли выявлялись чаще остальных 

Анатомические Неанатомические Другие Всего

Видеоторакоскопические 80 18 – 98

Открытые 11 2 – 13

Другие – – 2 2

Всего 91 20 2 113

Таблица 2

Структура оперативных вмешательств
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(76,1% редких опухолей), что также соотносится 
с результатами исследований других авторов [13].
К редким эпителиальным опухолям легких отно-
сят карциноидные опухоли, аденосквамозный рак, 
крупноклеточный рак и другие виды. В публикаци-
ях наиболее часто среди этой группы выделяются 
типичный и атипичный карциноиды, которые со-
ставляют около 1–2% всех инвазивных опухолей 
легких [12]. Согласно проведенному нами иссле-
дованию, среди редких эпителиальных опухолей 
чаще всего также встречались карциноиды (52,2% 
редких опухолей).
Среди мезенхимальных опухолей легких наиболее 
часто обнаруживались воспалительная миофи-
бробластическая опухоль, лимфангиолейомио-
ма, ПЭКома и синовиальная саркома [13]. Среди 
редких лимфопролиферативных опухолей легких 
в первую очередь выделяют MALT-лимфому, кото-
рая составляет около 0,5% всех новообразований 
легких [13].
Результаты, полученные в ходе нашего исследо-
вания, также соответствуют данным литературы: 
среди мезенхимальных опухолей чаще всего встре-
чалась миофибробластическая опухоль, а среди 
лимфопролиферативных – MALT-лимфома (5,3% 
и 1,8% редких опухолей соответственно).
Из особенностей клинического течения редких опу-
холей легких стоит отметить возможные паранео-
пластические синдромы: карциноидный синдром, 
синдром Кушинга, синдром Пьера Мари – Бамбер-
гера и прочие. В мировой литературе описывается 
от 10 до 30% «функционирующих» карциноидов, 
которые наиболее ярко проявляются клинически 
при распространенных стадиях. Согласно пред-
ставлениям большинства авторов, удаление мета-
болически активной опухоли купирует клинические 

симптомы и вызывает стойкую ремиссию. Однако 
описываются случаи возобновления клинических 
проявлений заболевания у оперированных пациен-
тов при прогрессировании или местном рецидиве 
карциноидной опухоли [8]. В нашем исследовании 
во всех случаях паранеопластические синдро-
мы устранялись после хирургического лечения, 
но в одном случае, после атипичной резекции 
легкого при метаболически активном типичном 
карциноиде, мы наблюдали возвращение доопе-
рационных паранеопластических симптомов, что 
было связано с местным рецидивом заболевания. 
После проведения завершающей анатомической 
резекции с лимфатической диссекцией рецидива 
заболевания не наблюдалось, что также описы-
вается другими авторами в научных публикациях.

Рис. 3. Различная КТ-картина карциноидных опухолей (a, b, c).  
Новообразования отмечены красным кругом

Рис. 4. Эндоскопическая картина при шванноме (a), типичном карциноиде (b) и атипичном карциноиде (c)

Рис. 2. Схожие скиалогические признаки у редких 
опухолей легких. КТ-сканы: типичный карциноид (a), 

ПЭКома (b), атипичный карциноид (c), воспалительная 
миофибробластическая опухоль (d). Новообразования 

отмечены красным кругом
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Несмотря на неоднородность редких опухолей 
легких, группу объединяют общие принципы об-
следования и лечения. Один из основных принци-
пов – сложность диагностики на любом из этапов: 
как при попытке предоперационной верификации, 
так и при интраоперационном срочном гистоло-
гическом исследовании [18].
При рентгенологической диагностике новообра-
зования легких со скиалогическими признаками 
доброкачественного процесса могут оказаться 
медленно прогрессирующими опухолями с не-
предсказуемым поведением. Часть авторов вы-
являет скиалогические закономерности, харак-
терные для доброкачественных опухолей легких, 
однако во множестве случаев результаты ком-
пьютерной томографии могут быть неадекватно 
оценены в связи с меньшим опытом клинических 
наблюдений [6]. Исходя из нашего клинического 
опыта, дифференциальная предоперационная 
диагностика, по данным компьютерной томо-
графии, может быть достаточно затруднительна 
в связи с разнообразием вида новообразований 
легких (рис. 2, 3).
При эндоскопических методах диагностики частота 
ошибочных и неинформативных результатов до-
стигает 57,0%, особенно при маленьком размере 
новообразования (меньше 2 см) [11, 16].
Эндоскопическая картина при различных редких 
опухолях легких также может быть схожей (рис. 4).
Несмотря на описанные в литературе случаи 
успешной верификации редких опухолей при по-
мощи тонкоигольной биопсии [18], ряд авторов 
указывает на низкую информативность подобных 
методов для этой группы. Так, Z. Yang и соавт. опи-
сывают, что при трансторакальной биопсии точный 
диагноз устанавливается лишь в 40,0% случаев [4]. 
Наш клинический опыт подтверждает сложность 
диагностики редких опухолей легкого на всех эта-
пах: лишь 24,8% пациентам был установлен точный 
диагноз до операции, а четыре из семи срочных 
интраоперационных гистологических исследова-
ний были ошибочными.
Основной метод лечения редких опухолей легкого – 
хирургический, при этом объем резекции и лим-
фатической диссекции обсуждается для каждого 
конкретного случая. Главные принципы при любом 
объеме оперативного вмешательства – чистый край 
резекции и последующее иммуногистохимическое 
исследование препарата для определения даль-
нейшей тактики. Анатомические резекции легких 
с лимфатической диссекцией рассматриваются 
как стандарт хирургического лечения первичных 
злокачественных опухолей легкого, в том чис-
ле редких. Особое значение расширенной ана-
томической резекции легкого авторы отмечают 
при редких злокачественных эпителиальных опу-
холях, инвазивных опухолях, при метаболически 
активных и больших (более 2 см) новообразова-

ниях [15]. Сублобарные резекции легких, в свою 
очередь, могут рассматриваться как вариант хи-
рургического лечения при маленьких (менее 2 см) 
опухолях со скиалогическими признаками добро-
качественного процесса, карциноидных опухо-
лях, а также для пациентов старшей возрастной 
группы [7]. Эндобронхиальные методы лечения 
и изолированная резекция бронха могут приме-
няться для типичных карциноидов центральной 
локализации при отсутствии экстрабронхиаль-
ного распространения как этапное лечение перед 
резекцией легкого, лечение местного рецидива 
или радикальное лечение при условии тщатель-
ного последующего наблюдения [2].
Таким образом, по данным многих авторов, а так-
же исходя из собственного опыта, в ряде случаев 
для группы редких опухолей достаточно выпол-
нения ВТС резекции легких в пределах здоровых 
тканей (R0), которая может стать не только диа-
гностическим, но и окончательным лечебным вме-
шательством. При определении по результатам 
планового иммуногистохимического исследова-
ния признаков опухоли с более высоким потенци-
алом злокачественности возможно проведение 
повторной ВТС анатомической резекции с лим-
фатической диссекцией [14]. При наличии пара-
неопластических синдромов у новообразований 
со скиалогическими признаками доброкачествен-
ного процесса вариант выбора ВТС – анатомиче-
ская резекция с лимфатической диссекцией – как 
радикальный метод лечения.

Заключение
В исследовании нами были проанализированы 
основные характеристики, распределение ред-
ких опухолей легких в структуре пациентов, пере-
несших резекции по поводу первичных новообра-
зований легких, и результаты их хирургического 
лечения.
Редкие опухоли легких – неоднородная группа, 
сложная для диагностики на любом из этапов. 
При анализе совокупности случаев группа редких 
опухолей в клинической практике встречается до-
статочно часто, что не всегда бывает адекватно 
оценено при составлении рекомендаций по диа-
гностике и лечению онкологических заболеваний. 
Пункционные методы биопсии и срочное гисто-
логическое исследование недостаточно инфор-
мативны, а скиалогические признаки доброкаче-
ственного процесса могут оказаться ошибочными 
и неадекватно оцененными в связи с меньшим 
опытом клинических наблюдений. Требуется по-
всеместное выполнение иммуногистохимических 
исследований операционного материала по пока-
заниям молекулярно-генетических и иммунологи-
ческих исследований крови. Целесообразно соз-
дать единую национальную базу данных пациентов 
с редкими опухолями и их гистологическим бан-
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ком. Что касается хирургического лечения, в ряде 
случаев для группы редких опухолей достаточно 
выполнения ВТС резекции легких в пределах здо-
ровых тканей (R0), которая может стать не только 
диагностическим, но и окончательным лечебным 
вмешательством. При верификации опухоли с бо-

лее высоким потенциалом злокачественности 
возможно осуществление повторной ВТС анато-
мической резекции с лимфатической диссекцией. 
При наличии установленных паранеопластических 
синдромов показана радикальная анатомическая 
резекция с лимфатической диссекцией.


