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Цель исследования: представить клиническое наблюдение ПЭКомы поджелудочной железы (ПЖ) с ме-
тастазами в печень с акцентом на морфологические особенности, данные лучевых методов исследования 
и особенности тактики лечения, позволяющие практическим врачам составить представление об этой ред-
кой опухоли, состоящей из «периваскулярных эпителиоидных клеток», а также данных литературы ПЭКом 
ПЖ, включающий 32 наблюдения.
Основные положения. Женщина 22 лет перенесла хирургическую операцию по поводу ПЭКомы головки 
ПЖ с инфильтрацией вирсунгова протока, общего желчного протока, стенки двенадцатиперстной кишки, 
очаговой инвазией кровеносных и лимфатических сосудов, инфильтрацией периневрального пространства. 
Синхронно были выявлены метастазы в обе доли печени, по поводу которых в течение 6 лет принимала Эве-
ролимус под контролем лучевых методов исследования с коррекцией дозы и кратности приема. В НМИЦ хи-
рургии им. А.В. Вишневского пациентке выполнена правосторонняя гемигепатэктомия и атипичная резекция 
II–III сегментов печени.
Заключение. Для определения более четких критериев диагностики и дифференциальной диагностики  
ПЭКом, выявления критериев злокачественности этих опухолей, выработки тактики лечения и дальнейшего 
динамического наблюдения необходим набор статистически значимой группы и проведение рандомизиро-
ванных клинических исследований. ПЭКомы ПЖ встречаются крайне редко и чаще имеют доброкачествен-
ное течение. Представленное клиническое наблюдение демонстрирует наиболее злокачественную форму 
этой опухоли с локализацией в ПЖ и метастазами в печень.
Ключевые слова: периваскулярная эпителиально-клеточная опухоль, поджелудочная железа, ПЭКома, 
диагностика, лечение
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Аim: to present a clinical case of pancreatic PEComa with liver metastases with an emphasis on morphological fea-
tures, radiology diagnostic methods and features of treatment tactics, allowing practitioners to get an idea about this 
rare mesenchymal tumors composed of “perivascular epithelioid cells”, and a review of literature data on pancreatic 
PEComa, including 32 author's cases.
General statements. A 22-year-old woman who was surgically treated for pancreatic head PEComa with infiltration 
of the duct of Wirsung, common bile duct, duodenal wall, focal invasion into the blood and lymphatic vessels, and 
perineural space infiltration. Synchronously, metastases were detected in both liver lobes, for which she took Everoli-
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Введение
В  2002  г.  в  Международной  классификации 

опухолей костей и мягких тканей было выделено 
семейство  мезенхимальных  опухолей,  обозначен-
ных общим  термином «ПЭКомы»  (PEComas)  [1]. 
Периваскулярные  эпителиально-клеточные  опу-
холи  (ПЭКомы)  относятся  к  категории  мезенхи-
мальных  опухолей,  состоящих из  эпителиоидных 
или  веретенообразных  клеток,  имеющих  прозрач-
ную или очагово-зернистую эозинофильную цито-
плазму, в центре расположены круглые или оваль-
ные ядра и незаметные ядрышки [2]. Для ПЭКом 
типично расположение эпителиальных клеток бли-
же  к  сосудам;  веретеновидные  клетки,  похожие 
на  гладкие  миоциты,  как  правило,  определяются 
в отдалении от сосудов [3]. Строма опухоли может 
быть  гиалинизирована.  ПЭКомы  экспрессируют 
как  меланоцитарные  (HMB-45,  Melan-A,  MiTF), 
так и мышечные маркеры (SMA, десмин, миозин), 
а  также  виментин,  рецепторы  к  эстрогену  и  др. 
По  уровню  экспрессии  маркеров  ПЭКомы  отли-
чаются друг  от  друга. ПЭКомы  с преобладанием 
веретенообразных  клеток  показывают  высокую 
экспрессию мышечных маркеров и  ограниченную 
экспрессию меланоцитарных маркеров. В обычных 
эпителиоидных  клетках  экспрессия  маркеров  но-
сит противоположный характер [4].

В группу ПЭКом входят [5]:
– ангиолейомиолипома;
– светлоклеточная «сахарная» опухоль легкого 

(clear-cell «sugar» tumour, CCST);
– лимфангиолейомиома;
–  светлоклеточная  миомеланоцитарная  опухоль 

круглой связки матки / серповидной связки печени;
– брюшно-тазовая саркома из периваскулярных 

эпителиоидных  клеток  (необычная  светлоклеточ-
ная  опухоль  поджелудочной  железы  (ПЖ),  пря-
мой  кишки,  брюшины,  матки,  влагалища,  бедра 
и сердца).

Образование чаще всего встречается спорадиче-
ски, но возможно и сочетание с туберозным склеро-
зом (tuberous sclerosis complex, TSC). Туберозный 
склероз  является  генетическим  заболеванием,  ко-
торое  вызывает  умственную  отсталость,  судороги 

и развитие доброкачественных опухолей во многих 
органах [5, 6]. Считается, что около 10 % ПЭКом 
сочетаются с туберозным склерозом [7].

Впервые, по данным G. Martignoni et al., осо-
бые светлоклеточные опухолевые клетки описаны 
в  работе K. Apitz  в  1943  г.  [2].  В  исследовании 
F.  Bonetti  et  al.  была  подчеркнута  важная  осо-
бенность  —  рост  опухолевых  клеток  происходит 
вокруг  тонкостенных  ветвящихся  сосудов  [8]. 
Появился  термин  «периваскулярная  эпителиоид-
ная  клетка»  (perivascular  epithelioid  cell,  PEC). 
Дальнейшие  клинические  исследования  показали, 
что  кроме  классической  локализации  —  легкие, 
почки  и  печень  —  опухоли  из  периваскулярных 
эпителиоидных  клеток  могут  находиться  в  ПЖ. 
Первая публикация с описанием подобной опухоли, 
локализованной в ПЖ, была сделана G. Zamboni 
et al. в 1996 г. [9]. Авторы сформулировали поло-
жение о  семействе мезенхимальных опухолей,  со-
стоящих из периваскулярных эпителиоидных кле-
ток, и обозначили данную группу опухолей общим 
термином «ПЭКомы».

Тип клеток, из которых происходят эти опухоли, 
остается  неизвестным.  В  норме  периваскулярные 
эпителиоидные клетки отсутствуют; название отно-
сится  к  характеристикам  опухоли  при  исследова-
нии под микроскопом [5]. В ранних исследованиях 
предполагалось, что источником развития ПЭКом 
могут быть стенки сосудов [8] или специфические 
мышечные клетки [10, 11]. Современные достиже-
ния  эмбриологии  показали,  что  источником  опу-
холевых клеток могут являться стволовые клетки 
нервного гребешка, способные дифференцировать-
ся  в  процессе  развития  в  мышечные  и меланоци-
тарные клетки [12]. Исследования в этой области 
продолжаются.

Исходя из вышеописанных характеристик эпи-
телиальных клеток, можно сказать, что для ПЭКом 
характерна  периваскулярная  локализация,  часто 
с  радиальным  расположением  клеток  вокруг  про-
света  сосуда  [13].  ПЭКомы  были  обнаружены 
в  матке,  серповидной  связке  печени,  желудочно-
кишечном тракте, почках, ПЖ, костях таза, черепе, 
вульве, предстательной железе, мягких тканях бе-
дра, общем желчном протоке и сердце. Считается, 

mus for 6 years under the control of radiology methods with dose adjustment and frequency of administration. At the 
A.V. Vishnevsky National Medical Research Center of Surgery, the patient underwent right-sided hemihepatectomy 
and atypical resection of II–III liver segments.
Conclusion. To determine clearer criteria for the diagnosis and differential diagnosis of PEComa, to identify criteria 
for the malignancy of these tumors, to develop treatment tactics and further dynamic monitoring, a set of statistical 
data of significant group and randomized clinical trials are needed. Pancreatic PEComas in this group are extremely 
rare and often have a benign course. The presented clinical case demonstrates the most malignant form of this tumor 
with localization in the pancreas and liver metastases.
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что ПЭКомы могут локализоваться в любом органе, 
но наиболее часто встречаются в матке. По данным 
литературы,  к  концу  2007  г.  было  описано лишь 
51 наблюдение ПЭКомы, 46 % из них находились 
в теле матки [3]. Окончательный диагноз ПЭКомы 
возможно поставить только после гистологического, 
а зачастую иммуногистохимического исследования.

Некоторые  ПЭКомы  имеют  злокачественные 
признаки, в то время как другие могут быть с осто-
рожностью обозначены как имеющие «неопределен-
ный  злокачественный  потенциал».  Установление 
злокачественного  потенциала  этих  опухолей  оста-
ется  сложной  задачей,  хотя  были  предложены 
критерии  [14]:  размер > 5  см, инфильтративный 
рост,  гиперклеточность,  атипия  высокой  степени, 
высокий митотический индекс (> 1/50 HPF (поле 
зрения  при  большом  увеличении)),  инвазия  в  со-
суды и некроз, а также другие находки, которые 
могут  свидетельствовать  о  возможности  злокаче-
ственного роста. При рассмотрении критериев все 
опухоли были разделены на три группы: доброка-
чественные, опухоли с неясным потенциалом роста 
и  злокачественные. Опухоли, не имеющие ни од-
ного фактора  риска,  являются  доброкачественны-
ми; опухоли, имеющие один из признаков, относят 
к опухолям неясного прогноза; опухоли, имеющие 
два  и  более  фактора,  являются  злокачественны-
ми [15]. J.S. Bleeker et al., проанализировав 234 
случая  ПЭКом,  описанных  в  англоязычной  лите-
ратуре, пришли к заключению, что только разме-
ры опухоли свыше 5  см и высокая митотическая 
активность  (1/50  HPF)  являлись  достоверными 
факторами  рецидивов  после  удаления  опухоли 
[16]. Эти же авторы в продолжение своих исследо-
ваний сообщают, что при наличии критериев зло-
качественности у 71 % больных развиваются мета-
стазы или рецидив  [17].  J.K. Schoolmeester  et  al. 
указывают на значение четырех и более факторов 
для определения злокачественного поражения [18].

В  связи  с  крайне  редкой  встречаемостью 
ПЭКомы  ПЖ  считаем  целесообразным  предста-
вить  собственное  клиническое  наблюдение  паци-
ентки с данной опухолью.

Клиническое наблюдение
Пациентка Т., 22 года. При поступлении жалоб 

не предъявляет.
Анамнез заболевания. В сентябре 2016 г. па-

циентка предъявляла жалобы на слабость и пери-
одический дегтеобразный стул. При осмотре была 
отмечена бледность кожных покровов, при общем 
анализе крови — геморрагическая анемия. По дан-
ным гастроскопии выявлено кровотечение в верх-
нем гастроинтестинальном отделе.

При  МСКТ  в  области  головки  ПЖ  выявили 
гиперваскулярную  солидную  опухоль  с  четкими 
и  ровными  контурами,  максимальным  размером 
5,4  см.  Определялись  увеличенные  парапанкреа-
тические лимфатические узлы размером до 4,5 см 
с  измененной  структурой.  В  обеих  долях  печени 

были  множественные  гиперваскулярные  метаста-
зы:  в  сегментах  левой  доли — мелкие,  наиболее 
крупные — в VI–VII сегментах печени.

Выполнена биопсия образования в головке ПЖ. 
По данным гистологического заключения: перива-
скулярная эпителиоидно-клеточная опухоль.

Пациентка обратилась в Университетскую меди-
цинскую клинику Майнцского университета имени 
Иоганна Гутенберга (Германия). 23.11.2016 выпол-
нена  пилоросохраняющая  панкреатодуоденальная 
резекция  (пПДР),  диагностическая  атипичная  ре-
зекция IV сегмента печени.

Диагноз  по  данным  гистологического  исследова-
ния удаленного органокомплекса: первичная перива-
скулярная эпителиоидно-клеточная опухоль головки 
ПЖ  с  инфильтрацией  вирсунгова  протока,  общего 
желчного протока, стенки двенадцатиперстной киш-
ки, очаговой инвазией кровеносных и лимфатических 
сосудов,  инфильтрация  периневрального  простран-
ства,  9/20  положительных местно-регионарных ме-
тастазов в лимфатических узлах, метастазы в печени. 
Стадирование: рТ3: при инфильтрации двенадцати-
перстной  кишки;  pN1:  9/20  резецированных  лим-
фатических узлов поражены; рМ1: множественные 
метастазы в печени; резекционный статус первичной 
опухоли  R0  при  продолжающихся  множественных 
метастазах в печени. Иммуногистохимическое иссле-
дование: опухолевые клетки обнаруживают четко вы-
раженную ядерную позитивность TFE3; часть клеток 
с позитивностью экспрессии AMACR при негативно-
сти СК7,  пан-цитокератина,  виментина;  небольшие 
скопления  с  позитивностью CD10;  выраженная  по-
зитивность HBM45 и Е-кадерина. Заключение: пер-
вичная  периваскулярная  эпителиоидно-клеточная 
опухоль (PEComa).

Онкоконсилиум от 20.12.16.  ПЭКомы  устой-
чиво резистентны как по отношению к традицион-
ной лучевой терапии, так и по отношению к хими-
отерапии. В послеоперационном периоде показана 
таргетная  терапия  Эверолимусом  (текущий  уро-
вень — 7,1 мкг/л, цель — 8–15 мкг/л). Пациентка 
принимает препарат по настоящее время.

Ежегодно выполняли КТ органов брюшной по-
лости и грудной клетки. С 2021 г. отмечена стаби-
лизация процесса в виде стойкого отсутствия роста 
метастазов печени. МРТ от 21.06.22: в обеих долях 
печени множественные гиперваскулярные метаста-
зы. На фоне приема Эверолимуса отмечена мини-
мальная регрессивная динамика в отношении раз-
мера  метастазов,  однако  по-прежнему  отмечается 
активная  васкуляризация  очагов  как  проявление 
витальной опухолевой ткани.

Пациентка госпитализирована в НМИЦ хирур-
гии  им.  А.В.  Вишневского  для  планового  опера-
тивного лечения метастазов печени.

При осмотре. Общее состояние удовлетвори-
тельное. Сознание ясное, больная контактна, адек-
ватна, ориентирована в месте, времени и собствен-
ной личности. Кожные покровы умеренно бледные, 
чистые. В легких дыхание везикулярное, хрипов нет. 
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ЧДД — 16 в мин. Тоны сердца приглушены, ритмич-
ны. ЧСС — 72 уд. в мин. АД — 120/70 мм рт. ст.

Семейный анамнез. Семейный анамнез отца 
неизвестен,  со  стороны  матери  известно  о  хро-
мосомной  аномалии  (трисомия  по  Х-хромосоме), 
у бабушки и прабабушки со стороны матери — рак 
шейки матки и тромбофлебит.

Лабораторные данные.  Показатели  биохи-
мии крови, коагулограммы в пределах физиологиче-
ской нормы. Общий анализ крови: СОЭ — 29 мм/ч, 
лейкоциты — 4,3 × 109/л, гемоглобин — 108 г/л.

Описание данных МРТ, выполненной амбу-
латорно в другом учреждении. Следовое коли-
чество  свободной  жидкости  в  правом  латеральном 
канале и по контуру печени. Осумкованной жидко-
сти в брюшной полости не выявлено. Печень пропор-
ционально увеличена в размере, правая доля кранио-
каудально — 17 см, стеатогепатоз умеренной степени 
выраженности (HFF 12 %). Накопление контрастно-
го вещества неизмененной паренхимой печени в экс-
трацеллюлярные фазы типичное, накопление и экс-
креция  гепатоспецифичного  контрастного  вещества 
печенью в гепатобилиарную фазу обычные. В обеих 
долях  печени  определяются  множественные  очаги, 
в  сегментах левой  доли — мелкие,  не  более  4 мм, 
в VI–VII сегментах — два крупных, 77 мм (серия 9 
срез 87), 65 мм (серия 9 срез 92), и множественные 
мелкие аналогичные очаги в сегментах правой доли 
(рис.  1).  Данные  очаги  имеют  повышенный  МР-
сигнал в Т2-ВИ, сниженный — в Т1-ВИ (крупные 
очаги в правой доле с гетерогенным МР-сигналом). 
При внутривенном контрастировании крупные очаги 
в правой доле (VI–VII сегменты) накапливают кон-
трастное  вещество преимущественно по периферии, 
в  артериальную фазу исследования,  область  в цен-
тре очагов практически без накопления контрастного 
вещества (распад). Очаги меньших размеров гипер-
васкулярны,  «вымывание»  происходит  в  венозную 
фазу  исследования.  В  гепатоспецифическую  фазу 
сканирования  все  вторичные  очаги  без  признаков 
накопления  контрастного  вещества.  Субокклюзия 
задней  секторальной  ветви  воротной  вены,  раннее 
артериовенозное шунтирование крови в VI–VII сег-
ментах печени.

Желчный пузырь не визуализируется. Внутри-
печеночные желчевыводящие протоки не расширены.

В подпеченочном пространстве прослеживается 
петля  тонкой  кишки,  несущая  гепатикоеюноана-
стомоз, общий печеночный проток диаметром 3 мм.

Состояние  после  пПДР,  культя  ПЖ  толщи-
ной  до  18  мм,  без  явных  очаговых  изменений. 
Накопление  контрастного  вещества  типичное. 
Панкреатический проток — 2 мм. Область панкре-
атикоеюноанастомоза без особенностей.

Селезенка  увеличена  (92  × 60  ×  111  мм),  па-
ренхима не изменена, мелкие добавочные дольки 
селезенки.

Стенки  желудка,  тонкой  кишки,  ободочная 
кишка без признаков очаговых/инфильтративных 

изменений  стенок,  область  гастроеюноанастомоза 
без особенностей.

Почки и надпочечники не изменены.
Контрастирование магистральных сосудов на уров-

не исследования гомогенное.
Лимфатические узлы на уровнях сканирования 

мелкие.
Кости на уровне исследования без явных изме-

нений метастатического характера.
Заключение. Состояние после пПДР. Множест-

венные  билобарные  гиперваскулярные  метастазы 
в печени. Субокклюзия задней секторальной ветви 
воротной вены. Гепатомегалия. Стеатогепатоз уме-
ренной степени выраженности. Спленомегалия.

Ультразвуковое исследование печени. 
Печень  в  размерах не  увеличена:  передне-задний 
размер  правой  доли  —  133,7  мм,  левой  доли  — 
54,5 мм, контуры четкие ровные, структура парен-
химы печени диффузно уплотнена. Внутри- и вне-
печеночные желчные протоки не расширены.

В  обеих  долях  печени  определяются  множе-
ственные очаговые образования. Наибольшие лока-
лизуются в VI–VII сегментах печени. Образование 
расположено подкапсульно, двухузловое солидное, 
с четкими, несколько бугристыми контурами, общи-
ми размерами 103,0 × 74,2 мм. Образование имеет 
неоднородную эхоплотность, отмечается некоторое 
снижение эхогенности к его периферии (рис. 2А). 
К  нему  прослеживается  ход  правой  печеночной 
вены, а также сегментарных ветвей правой ветви 
воротной вены и собственной печеночной артерии, 
участвующих  в  его  кровоснабжении  (рис.  2Б). 
При  дуплексном  сканировании  в  структуре  обра-
зования лоцируются артериальные и венозные сиг-
налы, локализованные преимущественно у полюса, 
где прослеживаются питающие сосуды (рис. 2В).

Заключение. Состояние после пПДР по поводу 
периваскулярной  эпителиоидно-клеточной  опухо-
ли от 2016 г. Учитывая данные анамнеза, метаста-
зы ПЭКомы в обеих долях печени.

Гастродуоденоскопия.  Луковица  двенад-
цатиперстной  кишки  укорочена  за  счет  ранее  пе-
ренесенной  операции.  Дуоденоэнтероанастомоз 
расположен  тотчас  за  привратником,  осмотру  не-
доступен. Приводящая петля тонкой кишки не ви-
зуализируется.  Отводящая  петля  тонкой  кишки 
осмотрена  на  расстоянии  30  см:  просвет  не  де-
формирован, в нем — незначительное количество 
слизистого содержимого. Перистальтика активная, 
прослеживается  по  всем  стенкам,  слизистая  обо-
лочка тонкой кишки розовая, бархатистая.

Заключение. Состояние после пПДР по поводу 
ПЭКомы от 2016 г.

На  основании  данных  обследования  был  по-
ставлен  диагноз:  билобарные  метастазы  перива-
скулярной эпителиоидно-клеточной опухоли ПЖ.

Выполнено  оперативное  вмешательство: право-
сторонняя гемигепатэктомия, атипичная резек-
ция II–III сегментов печени.
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Рис. 1. МРТ-изображения метастазов в печени (MTS) — два крупных очага в VI–VII сегментах печени: А — 
Т1-ВИ; Б — Т1-ВИ с контрастным усилением; В — Т2-ВИ; Г — T2-ВИ в режиме жироподавления; Д — круп-
ный очаг VII и мелкий очаг VIII (указан стрелкой) сегментов печени, Т1-ВИ; Е — мелкий очаг V сегмента 
печени (указан стрелкой), Т1-ВИ

Fig. 1. MRI of liver metastases, two large foci in the VI–VII liver segments: A — T1-WI; Б — T1-WI with con-
trast enhancement; В — T2-WI; Г — T2-WI in fat suppression mode; Д — large focus of VII and small focus of 
VIII liver segments, T1-WI; Е — small focus of V liver segment, T1-WI

A

B
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Б

Г
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Описание операции. Доступ J-разрезом с ис-
сечением  части  старого  послеоперационного  руб-
ца, послойно вскрыта брюшная полость. Имеется 
умеренный  спаечный  процесс  после  предыдущей 
операции.  Патологических  изменений  в  желудке, 
ПЖ,  селезенке,  тонкой  и  толстой  кишке  не  вы-
явлено. Почки без особенностей. Парааортальные 
лимфоузлы не увеличены. Печень обычных разме-
ров и окраски. В VI–VII сегментах печени имеют-
ся два плотных узла,  сливающихся между  собой, 

размерами 4 × 3 и 5 × 5 см (рис. 3А). Также име-
ются мелкие очаги на границе II–III сегментов пе-
чени. Желчный пузырь удален ранее. Выполнено 
интраоперационное  УЗИ.  В  VI–VII  сегментах 
печени  имеются  очаговые  образования  солидной 
структуры,  неоднородной  эхоплотности  (преиму-
щественно  повышенной  эхогенности  со  снижени-
ем плотности к периферии). Также определяются 
множественные мелкие очаги в V и VIII сегментах 
печени.
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Выполнена  атипичная  резекция  II–III  сегмен-
тов печени с метастатическими очагами. Проведено 
срочное  гистологическое исследование: очаги опу-
холи, вероятнее всего принадлежащие метастазам 
периваскулярной  эпителиоидно-клеточной  опухо-
ли. Ткань печени вне опухоли с крупнокапельной 
жировой дистрофией гепатоцитов.

С  помощью  УЗИ  намечена  проекция  средней 
вены на  поверхности  печени. Правая  печеночная 
артерия  извита,  от  нее  рано  отходят  правые  сег-
ментарные  артерии.  Выделены,  перевязаны  и  пе-
ресечены  правая  передняя  и  задняя  печеночные 
артерии, правая ветвь воротной вены, после чего 
появилась  отчетливая  демаркация  между  долями 

печени (рис. 3Б). Выделены и перевязаны правые 
печеночные  протоки.  Мобилизована  правая  доля 
печени, при  этом были перевязаны и пересечены 
5 коротких печеночных вен. Выделена, пережата, 
пересечена  и  прошита  обвивным  проленом  4–0 
правая  печеночная  вена.  Отступя  5  мм  кнаружи 
от линии демаркации (последняя полностью соот-
ветствовала  намеченной  под УЗИ  границам  сред-
ней печеночной вены),  капсула печени надсечена 
электроножом,  трубчатые  структуры  в  плоскости 
резекции  частично  коагулированы,  клипированы 
и  лигированы.  Выполнена  правосторонняя  геми-
гепатэктомия. Паренхиматозный гемостаз коагуля-
цией и прошиванием.

Рис. 2. УЗ-изображения метастаза (MTS) VI–VII сегментов печени: А — изображение в В-режиме; Б — в ре-
жиме цветового допплеровского картирования, определяются сегментарные вены и артерии (VA) от правой 
ветви воротной вены (VPD) и правой собственной печеночной артерии (AHPD), кровоснабжающие метастаз 
(IVC — нижняя полая вена); В — в режиме цветового допплеровского картирования, в структуре образования 
лоцируются артериальные и венозные сигналы, локализованные преимущественно у полюса, где прослежива-
ются питающие сосуды

Fig. 2. Ultrasound images of metastasis (MTS) of VI–VII liver segments: A — image in B-mode; Б — Color Dop-
pler Imaging, segmental veins and arteries (VA) are determined from the right branch of the portal vein (VPD) 
and the right own hepatic artery (AHPD), supplying the metastasis (IVC — inferior vena cava); В — Color Dop-
pler Imaging, arterial and venous signals are located in the lesion structure, localized mainly at the pole, where 
the feeding vessels are traced
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Гистологическое  исследование.  При  микро-
скопическом  исследовании  узел  опухоли  печени 
построен  из  эпителиоидных  выраженно  поли-
морфных клеток со  светлой эозинофильной цито-
плазмой и полиморфными гиперхромными ядрами, 
местами  содержащими  эозинофильные  ядрышки 
(рис. 4А). Клетки опухоли формируют солидные 
и альвеолярные структуры (рис. 4Б), инфильтра-
тивно  распространяясь  на  подлежащую  ткань  пе-
чени и обрастая желчные протоки. Имеются очаги 
некроза,  занимающие  до  50  %  площади  опухоли 
в срезе. Количество митозов, включая патологиче-
ские  —  5  на  10  репрезентативных  полях  зрения 
при увеличении 400 (рис. 4В). Окружающая ткань 
печени  с  сохранной  гистоархитектоникой.  Край 
резекции печени без элементов опухоли (рис. 4Г).

С целью дифференциальной диагностики выпол-
нено  иммуногистохимическое исследование. 
Клетки  опухоли  обнаруживают  следующие  реак-
ции: HMB-45 (клон HMB-45, Cell Marque) — вы-
раженную  цитоплазматическую  экспрессию  (рис. 
5А);  S100  (polyclonal,  DAKO)  —  слабую  цито-
плазматическую  экспрессию;  Ki67  (клон  MIB-1, 
DAKO) — ядерную экспрессию в 15 %.

Клетки опухоли негативны к: Arginase-1 (клон 
SP156,  Cell  Marque)  (рис.  5Б);  PanCytokeratin 
(клон  AE1/AE3,  Cell  Marque)  (рис.  5В);  CD34 
(клон  QBEnd/10,  Cell  Marque);  Cytokeratin  19 

(клон  A53-B1/A2.26,  Cell  Marque);  TFE3  (клон 
MRQ-37, Cell Marque).

Заключение.  Принимая  во  внимание  клини-
ческие  данные,  а  также  результаты  гистологиче-
ского  и  иммуногистохимического  исследований —  
морфологическая картина метастаза  злокачествен-
ной  периваскулярной  эпителиоидно-клеточной 
опухоли (ПЕКомы) в печень.

Послеоперационный  период  протекал  без  ос-
ложнений. Выявленные до  операции  гидроторакс 
справа  и  незначительное  количество  свободной 
жидкости  в  подпеченочном  пространстве  регрес-
сировали  самостоятельно.  В  отделении  проводи-
лась  анальгетическая,  симптоматическая  терапия, 
перевязки  послеоперационных  ран  с  растворами 
антисептиков.  В  стабильном  удовлетворительном 
состоянии пациентка выписалась на амбулаторное 
наблюдение на 14-е сутки после оперативного вме-
шательства.

При контрольном исследовании через месяц по-
сле  оперативного  вмешательства  патологических 
изменений не выявлено.

Обсуждение
ПЭКомы,  возникающие  в  ПЖ,  встречают-

ся  крайне  редко  [2].  На  настоящее  время  выяв-
лены  только  32  подобных  случая  [9,  14,  19–47]. 

Рис. 3. Вид в интраоперационном поле: А — метастазы в VI–VII сегментах печени; Б — разметка срединной 
печеночной вены и линией демаркации

Fig. 3. Intraoperative field view: A — metastases in the VI–VII liver segments; Б — marking of the median he-
patic vein and a demarcation line

A Б
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Все они описаны в виде клинических наблюдений. 
В публикации C. Geng et al. представлены также 
еще  два  подобных  наблюдения  в  обзорной  части 
[46], однако мы не смогли подтвердить данные ис-
точники.  Более  поздние  по  времени  публикации 
представляют собой обзоры литературы, обобщаю-
щие данных по ПЭКомам, локализующимся в ПЖ 
[14,  39,  44].  В  таблице  1  представлены  сводные 
данные всех 32 клинических случаев, а также соб-
ственного наблюдения.

ПЭКомы ПЖ могут возникать у пациентов лю-
бого  возраста  (возраст  —  от  17  до  74  лет,  сред-
ний  возраст  —  48,3  года).  Преимущественно  их 
выявляют у женщин (78,8 %). Практически в по-
ловине  случаев  (54,5  %)  пациенты  предъявляли 
жалобы  на  боли  в животе. Отсутствие жалоб  от-
мечено  у  18,1  %  больных.  Размер  опухолей  ва-
рьировал в пределах от 0,38 до 11,5 см. Следует 

отметить,  что размеры опухоли 0,38  см были вы-
явлены  в  опухоли,  локализованной  в  гетерото-
пической  ПЖ  [37].  Чаще  всего  опухоль  локали-
зовалась  в  головке  ПЖ  (16  пациентов,  48,5  %). 
Сочетание с туберозным склерозом выявлено в од-
ном наблюдении (данные отсутствовали в 11 слу-
чаях).  Большинство ПЭКом ПЖ  доброкачествен-
ные (90,6 %). Злокачественные ПЭКомы выявили 
в трех случаях. В двух из них через 6 и 8 месяцев 
выявили  метастазы  в  печень  [25,  30].  В  третьем 
(это наше собственное наблюдение) — метастазы 
в лимфатические узлы и в печень были выявлены 
синхронно с первичной опухолью. Некроз в ткани 
опухоли как один из признаков злокачественности 
выявлен в 4 наблюдениях. В двух из них при сроке 
наблюдения от 7 до 18 месяцев рецидива опухоли 
и/или  отдаленных  метастазов  выявлено  не  было 
(50,0 %). В  одном  из  них  в  отдаленном  периоде 

Рис. 4. Микропрепараты, окраска гематоксилин и эозин: А — клетки опухоли полиморфные с гранулярной 
эозинофильной цитоплазмой, частью со светлой цитоплазмой и гиперхромными полиморфными ядрами, ме-
стами  содержащими  эозинофильные  ядрышки,  клетки  опухоли формируют  альвеолярные  структуры  (уве-
личение 630); Б — опухоль построена из эпителиоидных клеток с обильной эозинофильной, местами грану-
лярной цитоплазмой,  частью  светлыми ядрами, формирующих  альвеолярные  структуры  (увеличение  430); 
В — атипичный митоз и ядра, содержащие эозинофильные ядрышки (увеличение 1000); Г — узел опухоли 
с ровным краем без признаков наличия псевдокапсулы (увеличение 50)

Fig.  4. Micropreparations,  stained with  hematoxylin  and  eosin:  A — polymorphic  tumor  cells with  granular 
eosinophilic cytoplasm, part with light cytoplasm and hyperchromic polymorphic nuclei, sometimes containing 
eosinophilic nucleoli, tumor cells form alveolar structures (magnification 630); Б — the tumor is built from epi-
thelioid cells with abundant eosinophilic, sometimes granular cytoplasm, partly with light nuclei, forming alveolar 
structures (magnification 430); В — atypical mitosis and nuclei containing eosinophilic nucleoli (magnification 
1000); Г — tumor node with a smooth edge without signs of the presence of a pseudocapsule (magnification 50)
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выявили  метастазы  в  печень.  В  нашем  собствен-
ном наблюдении в структуре синхронно выявлен-
ных  метастазов  в  печень  имелись  очаги  некроза, 
занимающие  до  50  %  площади  опухоли  в  срезе. 
Количество  митозов,  включая  патологические, 
в нашем случае было 5 на 10 репрезентативных по-
лей  зрения при увеличении 400. Представленные 
данные демонстрируют, что мы встретились с наи-
более злокачественной формой этой опухоли.

Макроскопически солидный компонент ПЭКомы 
имеет  серовато-белый  цвет  и  хрупкую  текстуру, 
кистозные включения содержат небольшое количе-
ство  кровянистой  жидкости.  Опухоль  имела  чет-
кую границу с окружающими тканями ПЖ [46].

При диагностике ПЭКом УЗИ чаще всего упо-
минается  в  качестве  неспецифичного  метода  ис-
следования.  Однако,  обобщая  данные  литерату-
ры  и  собственный  опыт,  можно  сказать,  что  эти 
опухоли  обычно  визуализируется  как  эхоплотное 
образование,  четко  отграниченное  от  паренхи-
мы  органа,  чаще  всего  с  затуханием  эхосигнала 
к  периферии.  Меньшие  образования  имеют  бо-
лее  однородную  структуру,  в  больших  возможно 

наличие участков пониженной эхоплотности в цен-
тре и/или кистозных включений. При дуплексном 
сканировании в структуре опухоли регистрируется 
кровоток с артериальным спектром [48, 49].

При  МСКТ  ПЭКома  определяется  в  виде  ге-
терогенного  солидного  гиподенсного  образова-
ния  рентгеновской  плотности менее  чем –20 HU 
(–20…–120  HU).  При  введении  контрастного  ве-
щества образование гиперваскулярно, накопление 
контрастного вещества происходит в артериальную 
фазу исследования со сбросом его к отсроченной 
фазе, с гиперваскулярной капсулой [40, 46].

Несмотря  на  то  что  МРТ  является  методом, 
специфичным для дифференциации жировой ткани, 
в случае ПЭКом верификация не всегда очевидна. 
Эта  ситуация  обусловлена  различным  содержани-
ем  жировой  ткани  в  различных  типах  ангиоли-
пом (например, при миоматозном (мономорфном) 
типе — не более 10 %). На МР-томограммах анги-
омиолипома представляется гиперинтенсивным об-
разованием на T1-взвешенном изображении (ВИ) 
и гипоинтенсивным на T1-ВИ с подавлением жира, 
на T2-ВИ образование умеренно гиперинтенсивно. 

Рис. 5. Микропрепараты, DAB и гематоксилин: А — экспрессия маркера меланосом HMB-45 в клетках опу-
холи (увеличение 200); Б — экспрессия маркера гепатоцеллюлярной дифференцировки Arginase-1 в окружаю-
щей опухоль ткани печени (увеличение 200); В — экспрессия общего цитокератина в гепатоцитах и протоках 
ткани печени указывает на широкий фронт инвазии опухоли (увеличение 100)

Fig. 5. Micropreparations, DAB and hematoxylin: A — expression of the HMB-45 melanosome marker in tumor 
cells (magnification 200); Б — expression of the marker of hepatocellular differentiation Arginase-1 in the liver 
tissue surrounding the tumor (magnification 200); В — expression of total cytokeratin in hepatocytes and ducts 
of the liver tissue indicates a wide front of tumor invasion (magnification 100)
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Клинические наблюдения/Clinical cases

Динамика  накопления  контрастного  вещества 
при МР-исследовании аналогична таковой при КТ 
[40, 50].

Что касается метастазов ПЭКомы ПЖ, то, к со-
жалению, лучевая картина их неспецифична, ана-
логичные признаки будут также и при метастазах 
нейроэндокринной опухоли, и почечно-клеточного 
рака. В большинстве представленных в литературе 
клинических наблюдений делается акцент на мор-
фологические,  иммуногистохимические  и  генети-
ческие  аспекты  ПЭКом  ПЖ.  Учитывая  редкость 
встречаемости злокачественных ПЭКом в ПЖ, от-
дельного акцента на метастазы и их признаки нами 
не встречено. В связи с этим считаем целесообраз-
ным  в  представленном  клиническом  наблюдении 
привести  описание  и  иллюстрации  ультразвуко-
вых  и  магнитно-резонансных  характеристик  дан-
ных метастазов. Следует отметить, что метастазы 
ПЭКомы содержат крайне незначительное количе-
ство жира, и последовательность T2 в режиме жи-
роподавления  в  данной  ситуации  не  эффективна 
для дифференциальной диагностики.

Хирургическое  лечение  остается  основным  ме-
тодом  лечения  больных  с  ПЭКомами  различных 
локализаций.  К  сожалению,  химиотерапия  и  лу-
чевое  лечение  не  показали  каких-либо  значитель-
ных результатов ни у взрослых, ни у детей. Также 
хирургическое  лечение  остается  основным  мето-
дом при лечении как рецидивов, так и метастазов 
[51–54].  Редкость  данных  опухолей  затрудняет 
исследования  по  использованию  новых  препара-
тов и их режимов у больных ПЭКомами различных 
локализаций. Роль неоадъювантной терапии до сих 
пор  остается  неясной  из-за  малого  количества  на-
блюдений.  Предпринимались  попытки  примене-
ния ингибиторов mTOR при лечении ПЭКом. Так, 
H. Gondran et al. в 2019 г. описали случай ПЭКомы 
головки ПЖ у 17-летнего юноши, имевшего жалобы 
на потерю веса, астению и гриппоподобный синдром. 
Образование имело размер  55 мм и не  сдавливало 
желчный и панкреатический протоки. В таком слу-
чае  обычно  пациенту  выполняют ПДР. Но  авторы 
решили,  что  это  будет  слишком  калечащая  опе-
рация  при  относительно  доброкачественной  опу-
холи  (от  биопсии  отказались,  так  как  результат 

однократной  биопсии  может  быть  сомнительным). 
Пациенту в течение 42 месяцев проводили терапию 
Сиролимусом (ингибитор mTOR) в таблетированной 
форме, мониторируя состояние по данным лучевых 
методов  обследования  и  корригируя  дозу  и  крат-
ность приема. Через 42 месяца МРТ показала умень-
шение размеров опухоли и стабилизацию состояния. 
Авторы  планируют  в  дальнейшем  выполнить  РЧА 
опухоли под УЗ-контролем [42]. В представленном 
выше  клиническом  наблюдении  пациентка  с  мета-
стазами  в  печень получала  терапию Эверолимусом, 
что позволило несколько стабилизировать ее состоя-
ние в течение 6 лет.

Следует отметить, что в целом ПЭКомы имеют 
низкий злокачественный потенциал. Так, описано 
клиническое наблюдение пациента 49 лет с забрю-
шинной  локализацией ПЭКомы  размером  7,0  см, 
который жив в течение 4 лет после удаления опу-
холи  при  наличии  метастазов  в  головном  мозге 
и легких [55].

Заключение
Периваскулярная  эпителиоидно-клеточная  опу-

холь,  также  известная  как  ПЭКома  (PEComa), 
представляет  собой  семейство  мезенхимальных 
опухолей,  состоящих  из  периваскулярных  эпите-
лиоидных клеток (PECs). Это редкие опухоли, ко-
торые могут возникать в любой части человеческо-
го тела. PEComa представляет собой гетерогенную 
и обычно доброкачественную опухоль с благопри-
ятным прогнозом. Злокачественные новообразова-
ния встречаются редко и часто проявляются мест-
ными рецидивами и отдаленными метастазами.

В литературе опубликованы сообщения только 
о 32 наблюдениях ПЭКом ПЖ. Собственное клини-
ческое наблюдение демонстрируют,  что мы встре-
тились  с  наиболее  злокачественной  формой  этой 
опухоли.  Необходимы  дальнейшие  исследования 
на больших сериях, чтобы лучше понять биологи-
ческие  особенности ПЭКомы,  иметь  возможность 
разработать  рекомендации  по  диагностике,  лече-
нию  и  последующему  наблюдению,  что  сегодня 
кажется  чрезвычайно  сложным  из-за  редкости 
этой опухоли.
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