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Цель представления клинического наблюдения: представить клинико-морфологическое наблюдение 
крайне редкого сочетания медуллярной карциномы тощей кишки и интестинальной лимфангиэктазии у боль-
ного 33 лет с клиническими проявлениями синдрома мальабсорбции на протяжении 10 лет.
Основные положения. На вскрытии обнаружено опухолевое образование, распространяющееся из стенки 
тощей кишки в область брыжейки, с метастазами в мезентериальные лимфоузлы. Диагностирована медул-
лярная карцинома тощей кишки с позитивной экспрессией EMA, PanCK, виментина, PDL-1, мозаичной не-
интенсивной экспрессией CEA, MUC-5AC, CDX2, CD117, CA19-9, кальретинина, CD10, SATB2 и негативной 
реакцией на CD3, CD8, CD20, CD30, CD34, CD45, CD56, хромогранин, CK7, CK20, ALK, десмин. Индекс про-
лиферативной активности высокий: Ki-67 > 80  %. Кроме того, при гистологическом исследовании стенки 
кишки была диагностирована интестинальная лимфангиэктазия, в результате которой развился синдром 
мальабсорбции.
Заключение. Уникальность данного клинико-морфологического случая заключается в сочетании медулляр-
ного рака тощей кишки с метастазами в мезентериальные лимфатические узлы с фоновой лимфангиэктази-
ей кишечника, сопровождающейся развитием синдрома мальабсорбции.
Ключевые слова: тонкокишечная медуллярная карцинома, медуллярная карцинома, интестинальная лим-
фангиэктазия, синдром мальабсорбции, иммуногистохимическое исследование
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Аim: to present a clinical and morphological observation of an extremely rare combination of medullary carcinoma 
of the jejunum and intestinal lymphangiectasia in a 33-year-old patient with clinical features of malabsorption syn-
drome over the 10 years.
Key points. An autopsy revealed a tumor formation spreading from the wall of the jejunum to the mesentery, with 
metastases to the mesenteric lymph nodes. The medullary carcinoma with positive expression of СD117, DOG1, 
EMA, PanCK, PDL-1, vimentin, mosaic non-intense expression of CA19-9, calretinin, CD10, CDX2, CEA, MUC-5AC, 
SATB2, and negative reaction to ALK, CD3, CD8, CD20, CD30, CD31, CD34, CD45, CD56, chromogranin, CK7, 
CK20, desmin. The proliferative index was high: Ki-67 > 80  %. Moreover, during the histological examination of the 
intestinal wall, intestinal lymphangiectasia complicated by the malabsorption syndrome was revealed.
Conclusion. The uniqueness of this clinical and morphological case is in the combination of medullary carcinoma of 
the jejunum metastasized to the mesenteric lymph nodes with the underlying intestinal lymphangiectasia accompa-
nied by the development of malabsorption syndrome.
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syndrome, immunohistochemical analysis
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Введение
Медуллярная  карцинома  (МК)  толстой  киш-

ки — редкое новообразование, на долю которого 
приходится  менее  0,04  %  всех  случаев  колорек-
тального  рака.  Это  новообразование  чаще  всего 
встречается в восходящей ободочной кишке у жен-
щин  и  чаще  возникает  в  пожилом  возрасте.  МК 
исключительно редко встречается в тонкой кишке. 
Развитие  МК  может  быть  связано  с  микросател-
литной  нестабильностью  и  дефектом  репарации 
ДНК.  Наличие  хронических  воспалительных  за-
болеваний,  таких  как  язвенный  колит,  целиакия 
или  болезнь Крона,  может  служить  предраспола-
гающим фактором для развития МК [1].

МК  морфологически  и  гистологически  сходна 
с  низкодифференцированной  аденокарциномой. 
По данным литературы и Всемирной организации 
здравоохранения, гистологические отличия МК за-
ключаются в отсутствии железистых структур, на-
личии пласта опухолевых клеток с везикулярными 
ядрами,  четко  очерченными  ядрышками  и  обиль-
ной  цитоплазмой  с  выраженной  инфильтрацией 
интраэпителиальными  лимфоцитами,  а  также  бо-
лее редком метастазировании по сравнению с низ-
кодифференцированной аденокарциномой. Но, не-
смотря на трудность диагностирования, МК имеет 
более благоприятный прогноз [2, 3].

Интестинальная лимфангиэктазия (ИЛ) — ред-
кое  заболевание,  характеризующееся  аномаль-
ным расширением и разрастанием лимфатических 

сосудов слизистой, подслизистой или субсерозной 
оболочек желудочно-кишечного тракта. По этиоло-
гии ИЛ бывает первичной и вторичной. Вторичные 
ИЛ  чаще  всего  связаны  со  злокачественными  за-
болеваниями, такими как лимфома [4]. Первичная 
ИЛ  —  идиопатическое  заболевание,  которое  мо-
жет  приводить  к  развитию  синдрома  мальабсорб-
ции. Чаще всего эта патология развивается у детей 
до 3 лет, но в редких случаях манифестация забо-
левания возможна в подростковом или во взрослом 
возрасте [5].

Описание клинико-морфологического случая
Приводим  клинико-морфологический  случай 

медуллярной  карциномы  в  сочетании  с  интести-
нальной лимфоангиоэктазией и развитием синдро-
ма мальабсорбции у больного 33 лет. Из анамнеза 
заболевания известно, что первые симптомы появи-
лись за 10 лет до последней госпитализации, когда 
впервые был диагностирован синдром мальабсорб-
ции  с  преобладанием  экссудативной  энтеропатии. 
При проведении компьютерной томографии брюш-
ной полости данных об опухолевом поражении по-
лучено не было.

Ухудшение  самочувствия  развилось  за  не-
сколько  дней  до  госпитализации,  когда  появился 
обильный жидкий стул до 4 раз в день и нарастала 
общая слабость. Пациента срочно доставили в ста-
ционар  на  машине  скорой  медицинской  помощи. 
Со слов пациента, при регулярном питании за по-
следние две недели он потерял 10 кг (с 57 до 47 кг). 
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Состояние  было  тяжелым:  клиническая  картина 
перитонита, нестабильная гемодинамика, тяжелая 
анемия  (гемоглобин  —  36  г/л),  нарастала  поли-
органная  недостаточность.  Экстренно  выполнена 
операция: лапаротомия, санация и ревизия органов 
брюшной полости, лапаростомия. Резецированные 
участки  в  области  перфораций  кишки  и  мезенте-
риальные  лимфоузлы  взяты  на  гистологическое 
исследование.  В  послеоперационном  периоде  па-
циент находился на искусственной вентиляции лег-
ких, при этом сохранялась клинико-лабораторная 
картина  септического  шока  и  прогрессирующей 
полиорганной недостаточности. Вскоре после опе-
рации пациент умер. Прижизненная компьютерная 
томография  органов  брюшной  полости  и  гистоло-
гическое  исследование  операционного  материала 
не проводились вследствие кратковременного пре-
бывания пациента в стационаре.

На  вскрытии  наиболее  значимые  патологиче-
ские изменения были обнаружены в брюшной поло-
сти. В месте перехода двенадцатиперстной кишки 
в тощую на границе с брыжейкой локализовалось 
крупное  бугристое  образование  плотной  конси-
стенции с четкими границами, растущее из стенки 
тощей кишки. К опухолевому узлу были припаяны 
петли  поперечно-ободочной  кишки  и  мезентериаль-
ные лимфоузлы. Размеры опухоли — 6 × 4 × 4 см, 
на разрезе бледно-желтого цвета. Слизистая тощей 
кишки в проекции опухоли шероховатая, со сгла-
женной  складчатостью,  не  выбухала  в  просвет 
кишки  и  содержала  дефекты,  ушитые  хирургиче-
скими швами. В других участках слизистая кишки 
была бледная, отечная, с множественными крово-
излияниями. В просвете кишки было обнаружено 
700 мл сгустков крови. Серозная оболочка тусклая, 
с фибринозными наложениями.

Рисунок 1.  Гистологическое  исследование  ткани  опухоли  тощей  кишки  (окраска  гематоксилином  и  эозином): 
A — опухоль построена из  солидно-трабекулярных комплексов крупных атипичных клеток с  гиперхромными 
ядрами, развитой цитоплазмой и частыми фигурами митозов (увеличение ×10); Б — лимфоидная ткань замещена 
крупными атипичными клетками с гиперхромными ядрами и светлой цитоплазмой в мезентериальных лимфоузлах 
(увеличение ×40); В — интестинальные лимфангиэктазии в слизистой и подслизистой оболочках стенки тощей 
кишки (увеличение ×20); Г — ячеистые структуры в подслизистой оболочке тонкой кишки, мальформации лимфа-
тических сосудов (увеличение ×60)

Figure 1. Histological examination of jejunal tumor tissue (hematoxylin and eosin staining): A — the tumor consists of 
solid-trabecular complexes of large atypical cells with hyperchromatic nuclei, matured cytoplasm, and frequent mitotic 
figures (magnification ×10); Б — in the mesenteric lymph nodes, the lymphoid tissue was substituted by large atypical 
cells with hyperchromatic nuclei and light cytoplasm (magnification ×40); В — the intestinal lymphangiectasia in the 
mucous and submucous layers of the jejunum (magnification ×20); Г — the cellular structures in the submucous layer 
of the small intestine, the malformation of the lymphatic vessels (magnification ×60)

A

В

Б

Г
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При  гистологическом  исследовании  ткани  опу-
холи  тощей  кишки  было  показано,  что  опухоль 
построена  из  солидно-трабекулярных  комплек-
сов крупных атипичных клеток с гиперхромными 
ядрами, развитой цитоплазмой и частыми фигура-
ми митозов (рис. 1A). Строма опухоли имела вид 
фиброзных септ с лимфогистиоцитарным инфиль-
тратом.  Опухолевая  ткань  прорастала  все  слои 
стенки кишки с инвазией в лимфатические сосуды.

Метастазы были обнаружены в шести из восьми 
исследованных  мезентериальных  лимфатических 
узлов. Лимфоидная ткань была замещена крупны-
ми атипичными клетками с гиперхромными ядрами 
и светлой цитоплазмой (рис. 1B). Фигуры митозов — 
более 10 в поле зрения при увеличении ×20.

В  слизистой  и  подслизистой  оболочках  тон-
кой  кишки  вне  опухоли  были  обнаружены  рас-
ширенные  лимфатические  сосуды  с  выраженной 
извитостью —  лимфангиэктазия  (рис.  1C).  В  не-
которых участках мальформации приводили к зна-
чительному  истончению  слизистой  оболочки  киш-
ки и формированию ячеистых структур (рис. 1D). 
Окружающая строма отечна, с лимфоплазмоцитар-
ной инфильтрацией.

Дифференциальная  диагностика  проводилась 
между  медуллярной  карциномой,  низкодифферен-
цированной  аденокарциномой,  нейроэндокринной 
карциномой, лимфомой, гастроинтестинальной стро-
мальной опухолью эпителиоидного или смешанного 
типа. Для этого было проведено иммуногистохими-
ческое фенотипирование опухолевой ткани.

При  иммуногистохимическом  исследовании 
мы  получили  позитивную  реакцию  к  СD117, 
DOG1, EMA, PanCK, PDL-1, виментину; мозаич-
ную  неинтенсивную  экспрессию  CA19-9,  кальре-
тинина,  CD10,  CDX2,  CEA,  MUC-5AC,  SATB2; 
и  негативную  реакцию  к  ALK,  AMACR,  CD3, 
CD8,  CD20,  CD30,  CD31,  CD34,  CD45,  CD56, 
хромогранину, CK7, CK20, десмину. Индекс про-
лиферативной  активности  был  высокий:  Ki-67  
>  80  %.  Результаты  иммуногистохимического  ис-
следования представлены в таблице и на рисунке 2.

Обсуждение
Медуллярная  карцинома  имеет  различную 

экспрессию  иммуногистохимических  маркеров, 
что может затруднить диагностику опухоли.

Таблица. Результаты иммуногистохимического исследования
Table. Results of immunohistochemical study

Маркер 
Marker

Наши результаты 
Our results

Литература 
References

ALK – –  [7]
CA19-9 ± +  [14]
Кальретинин / Calretinin ± +  [3, 8, 11, 12]
CD3 – –  [8]
CD10 ± ±  [7]
CD20 – –  [8]
CD30 – ±  [7]
CD34 – – [7]
CD56 – – [7]
СD117 + – [7]

CDX2 ± ± 
– 

[3, 11] 
[7, 8, 12, 13]

CEA + ± [14]
Хромогранин / Chromogranin – –  [7, 8, 11]

CK7 – + 
– 

[8] 
[3, 7, 11]

CK20 – –  [3, 7, 8, 11, 12]
Десмин / Desmin – –  [7]
DOG1 + –  [7]
EMA + ± [7]
Ki-67 > 80 % > 90 %  [7]
MUC-5AC ± ± [11]
PanCK + +  [13]
PDL-1 + +  [6]

SATB2 ± ± 
–

[15] 
[3]

Виментин / Vimentin + +  [7, 13]
Примечание: «+» — положительное выражение; «±» — мозаичное неинтенсивное выражение; «–» — отрицательная реакция.
Note: “+” — positive expression; “±” — mosaic non-intense expression; “–” — negative reaction.
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При  иммуногистохимическом  исследовании 
мы получили негативную реакцию к CD45, CD20, 
CD3, CD8, CD30, что позволило исключить лим-
фому. Данные статей по МК толстой кишки [6–8] 
и аденокарциноме тонкой кишки [9] подтверждают 
наши результаты.

Неспецифическое окрашивание DOG1 в отдель-
ных  клетках  позволило  исключить  гастроинтести-
нальную стромальную опухоль, что подтверждают 
данные литературы по МК толстой кишки [7].

Негативная  реакция  к  CD56  и  хромогранину 
позволила  исключить  нейроэндокринную  карци-
ному,  что  совпадает  с  данными  литературы  [10]. 
Наши результаты также подтверждаются данными 
статей по МК толстой кишки [7, 8, 11].

Негативная  реакция  к  CK7  и  CK20  частич-
но  подтверждается  данными  литературы  по  МК 
тонкой  кишки:  негативная  реакция  к  CK7  и  по-
зитивная реакция к CK20 [10]. Полученные нами 
результаты  полностью  совпадают  с  описанными 
в  литературе  случаями МК  толстой  кишки  [3,  7, 
8, 11, 12].

В опухолевых клетках была диффузная коэкс-
прессия EMA, PanCK, виментина и мозаичная не-
интенсивная  экспрессия  CEA,  MUC-5AC,  CDX2, 
CD117,  CA19-9,  кальретинина.  Авторы  статьи 
о МК тонкой кишки I. Brcic et al. получили такую 
же реакцию к PanCK и положительную реакцию — 
на CDX2  [10]. В  статьях по МК  толстой  кишки 
авторы  наблюдали  схожую  реакцию  к  PanCK, 
виментину, MUC-5AC  и CDX2  [3,  7,  8,  11,  13]. 
Исследователи Y. Morimoto et al. также сообщают 
о наличии маркеров CEA и CA19-9 в плазме паци-
ентов при МК толстой кишки [14].

Негативная  реакция  к  ALK,  CD34,  десмину 
и мозаичная неинтенсивная экспрессия CD10 под-
тверждаются данными литературы по МК толстой 
кишки  [7]. Позитивная  экспрессия  PDL-1  полно-
стью  соответствует  данным  литературы  по  МК 
толстой кишки [6]. Мозаичная неинтенсивная экс-
прессия SATB2 соответствует данным по МК тол-
стой кишки в литературе [15].

Индекс  пролиферативной  активности  был  вы-
сокий: Ki-67 > 80  %. Такие же данные получили 

Рисунок 2. Иммуногистохимическое исследование медуллярной карциномы (увеличение ×40): A — иммуноги-
стохимическая реакция с антителами к CK7; Б — иммуногистохимическая реакция с антителами к виментину; 
В — иммуногистохимическая реакция с антителами к PDL-1; Г — иммуногистохимическая реакция с антителами 
к SATB2

Figure 2. Immunohistochemical analysis of the medullary carcinoma (magnification ×40): A — immunohistochemical 
staining for CK7; Б — immunohistochemical staining for vimentin; В — immunohistochemical staining for PDL-1; 
Г — immunohistochemical staining for SATB2

A

В

Б

Г
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исследователи при изучении МК подвздошной [1] 
и толстой кишки [7].

Заключение
Уникальностью  описанного  в  данной  статье 

клинико-морфологического  случая  является  соче-
тание медуллярной карциномы тощей кишки с ме-
тастазами в мезентериальные лимфоузлы на фоне 
интестинальной лимфангиэктазии с развитием син-
дрома мальабсорбции. Опухоль характеризовалась 
нетипичным для медуллярной карциномы высоким 
злокачественным  потенциалом:  быстрое  клиниче-
ское прогрессирование и раннее метастазирование 
в  регионарные  лимфатические  узлы,  гистологиче-
ски и иммуногистохимически выявлен высокий ин-
декс пролиферации.

Маловероятно, что причина развития синдрома 
мальабсорбции  связана  с  медуллярной  карцино-
мой, поскольку синдром мальабсорбции наблюдал-
ся  на  протяжении  более  10  лет,  а  развитие  опу-
холевого процесса началось сравнительно недавно 

— на компьютерной томографии органов брюшной 
полости,  выполненной  10  лет  назад,  опухолевого 
процесса не обнаружено. Мы считаем, что причи-
ной  синдрома  мальабсорбции  была  интестиналь-
ная  лимфангиэктазия.  В  данном  случае  ранняя 
манифестация, персистирующий характер течения 
и  отсутствие  других  нозологий  говорят  о  нали-
чии  первичной  интестинальной  лимфангиэктазии. 
Однако  механизм  развития  медуллярной  карци-
номы  на  фоне  интестинальной  лимфангиэктазии 
и синдрома мальабсорбции пока неизвестен и тре-
бует дальнейшего изучения.
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