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Введение

Пекома – крайне редко встречающаяся злока-
чественная мезенхимальная опухоль, состоящая из 
периваскулярных эпителиоидных клеток с особыми 
гистологическими и иммуногистохимическими ха-
рактеристиками, согласно определению Всемирной 
организации здравоохранения [1]. Впервые данная 
опухоль была описана в 1943  г.  [2]. Несмотря на 
редкость данной опухоли, существует классифика-
ция, позволяющая прогнозировать риск локального 
рецидива и отдаленного метастазирования после 
проведенного лечения, основанная на размерах опу-
холи и ряде ее гистологических характеристик [3].

Тактика лечения больных этим заболеванием 
остается дискутабельной. По мнению ряда авто-
ров, единственным методом лечения, который, 
возможно, может привести к улучшению показа-
телей выживаемости, является хирургический [2]. 
В  литературе описаны случаи излечения больных 
пекомой, во всяком случае – на момент публикации 
результатов наблюдения [4, 5]. Считается, что R0-ре-
зекции опухоли в состоянии привести к ремиссии в 
течение нескольких лет; циторедуктивные операции 
также могут помочь продлить жизнь таким больным.

Однако неудовлетворительные результаты вы-
нуждают исследователей проводить поиск сочета-
ния модальностей лечения, способного привести к 
достижению лучших показателей контроля болез-
ни. Редкость болезни не способствует разработке 
единых критериев лечения пекомы, поэтому ме-
та-анализ 2012 г., включающий в себя 234 пациен-
та, описанных в англоязычной литературе на тот 
момент, изучает самые разнообразные подходы 
к их лечению  [6]. Другим неудовлетворительным 
аспектом анализируемого материала является в 
основном малый период наблюдения пролеченных 
пациентов: многие авторы публиковали результаты 
наблюдения спустя всего несколько месяцев после 
окончания лечения. Данный подход не дает возмож-
ности сравнить эффективность лечения пациентов, 
получавших только хирургическое лечение, а также 
хирургическое в сочетание с неоадъювантным и 
адъювантным лечением различного объема (лучевая 
терапия, химиотерапия, гормональная терапия).

Случай, представленный в данной статье, опи-
сывает эффективность неоадъювантной гормонолу-
чевой терапии (но не комплексного лечения в силу 
небольшого периода наблюдения), поэтому группа 
авторов считает корректным привести здесь данные 
мета-анализа, посвященные результатам схожих 
подходов терапии больных пекомой.

Шестеро пациентов из 222 (для которых были 
опубликованы какие-либо подробности проведен-
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ного лечения) были подвергнуты неоадъювантной 
терапии различного объема. В  3 случаях перед 
операцией была проведена только химиотерапия, в 
2 – только лучевая терапия, в 1 – последовательная 
химиолучевая терапия. В  одном случае 9-летней 
девочке с пекомой матки было проведено 2 курса 
химиотерапии винкристином, ифосфамидом и 
доксорубицином с 10%-ным уменьшением раз-
меров опухоли, однако без значимых гистологи-
ческих признаков терапевтического патоморфоза 
в послеоперационном материале. В  связи с этим 
после операции была назначена конкурентная хи-
миолучевая терапия. В течение 17 мес наблюдения 
после резекции не было выявлено признаков про-
грессирования заболевания, однако у пациентки 
развилась острая лимфобластная лейкемия, связан-
ная авторами с применением антрациклинов [7, 8]. 
Наиболее значительный ответ на неоадъювантное 
лечение был зафиксирован в виде 80%-ного умень-
шения опухоли мягких тканей верхней конечности в 
ответ на 6 курсов химиотерапии доксорубицином и 
ифосфамидом с последующим прогрессированием 
(по данным авторов мета-анализа, авторы ориги-
нальной статьи свидетельствуют о стабилизации 
опухолевого процесса) во время предоперационного 
курса дистанционной лучевой терапии с суммарной 
очаговой дозой 50  Гр. Была выполнена резекция 
опухоли. По данным патоморфологического ис-
следования, 20% опухолевых клеток были некроти-
зированы (что, вероятно, следует расценивать как 
признак I степени лечебного патоморфоза по шкале 
Лавниковой/Dworak) [9]. В течение 21 мес наблю-
дения локальный рецидив не был выявлен, однако 
было выявлено метастатическое поражение легких. 
В  двух других случаях проведения химиотерапии 
в неоадъювантном периоде было зафиксировано 
прогрессирование процесса в процессе лечения [10] 
и живая опухолевая ткань в послеоперационном 
материале [3]. В наблюдениях больных, которым в 
неоадъювантном периоде была проведена только лу-
чевая терапия, не приводятся данные патоморфоло-
гического ответа в операционном материале [11, 12].

Подытоживая этот материал, авторы мета-а-
нализа сообщают о том, что 5 из 6 приведенных 
случаев могут быть отнесены к «злокачественным» 
в соответствии с критериями Folpe, и только один 
случай (последовательной химиолучевой терапии) 
может считаться свидетельством значимого ответа 
на неоадъювантное лечение.

Пациент Н., 43 года. Диагноз: внеорганная пе-
кома малого таза. Состояние после хирургического 
лечения 27.08.2015 г. Рецидив заболевания, состоя-
ние после комплексного лечения.

В мае 2015 г. начали беспокоить боли в области 
левого тазобедренного сустава. При обследова-
нии выявлен асептический некроз головки левой 
бедренной кости IV стадии с ее импрессионным 

переломом, синовит левого тазобедренного сустава. 
Кроме этого, случайной находкой обследования 
оказалось узловое образование 6×6×7  см в пара-
ректальной клетчатке, тесно прилегающее к левой 
стенке прямой кишки, без четкой границы. Нельзя 
исключить, что образование исходит из стенки 
кишки (по данным КТ от 30.07.2015 г.).

В августе 2015 г. по месту жительства была вы-
полнена лапаратомия, удаление опухоли. При ги-
стологическом исследовании опухоль состояла из 
крупных клеток со светлой и слабо эозинофильной 
цитоплазмой, формирующих гнезда (рис. 1). Гнезда 
разделены тонкими соединительнотканными про-
слойками с капиллярами. Ядра опухолевых клеток 
относительно однотипны, с четкими ядрышками и 
единичными типичными митозами. При иммуноги-
стохимическом исследовании в опухолевых клетках 
выявлена диффузная экспрессия HMB45 (рис. 2), 
Melan A и TPE3 (рис. 3). В части опухолевых клеток 

Рис. 1. Опухоль состоит из крупных клеток со светлой цито-
плазмой и округлыми ядрами с ядрышками. Гематоксилин-эо-
зин, ×400

Рис. 2. Характерным признаком этой опухоли является экс-
прессия HMB45, ×200
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ленного образования определяется многоузловая 
опухоль размерами 3,1×3,5×3,7 см, солидной струк-
туры, тесно прилегающая к стенке прямой кишки 
на протяжении 2,8 см (рис. 4).

С  ноября 2015-го по июнь 2016  г. проводилась 
гормональная терапия препаратом Провера в дозе 
500 мг в сутки.

Лучевая терапия

С  23.11.2015 по 27.11.2015  г. проведен курс 
дистанционной лучевой терапии на ускорителе 
электронов Varian Clinac 2300iX с применением 
трехмерного планирования (3D CRT) фотонами 
энергией 18  МэВ. Верификация плана дистанци-
онной лучевой терапии проводилась каждодневным 
выполнением компьютерной томографии в кониче-
ском пучке (Cone-Beam CT) (рис. 5).

Область облучения: рецидивная опухоль в па-
раректальной клетчатке, РОД 6 Гр, 5 раз в неделю, 
СОД 30 Гр.

В течение последующего срока наблюдения про-
должалась гормональная терапия проверой. При 
контрольных обследованиях, в том числе по данным 
МРТ от 30.03.2016 г., отмечается небольшое умень-
шение размеров опухоли, плотная капсула четко 

Рис. 3. Ядерная экспрессия TFE3, ×400

Рис. 4. Магнитно-резонансная томография до начала лечения

ограничивает неоднородное содержимое, прямая 
кишка подтянута к опухолевому узлу.

16.06.2016 г. было выполнено удаление рецидив-
ной опухоли. После проведенного лечения разме-
ры рецидивной опухоли составили 4,5×2,5×2,5 см. 
Около 70% опухоли замещено соединительной 
тканью с кристаллами холестерина и отложениями 
гемосидерина. В остаточной опухоли отмечаются 
дистрофические изменения и мелкие очаги не-
кроза. Выраженность вышеописанных изменений 
соответствовала II степени лечебного патоморфоза 
(рис. 6).

На данный момент пациент наблюдается в тече-
ние 10 мес после операции без признаков рецидива 
заболевания.Рис. 5. Компьютерная терапия до начала лечения

отмечалась слабая экспрессия общего актина, тогда 
как экспрессия гладкомышечного актина, калпо-
нина и h-калдесмона отсутствовала. На основании 
данных светооптической микроскопии и результа-
тов иммуногистохимического исследования был 
поставлен диагноз пекома.

В октябре 2015 г. возник рецидив заболевания. 
По данным МРТ от 10.10.2015 г., в ложе ранее уда-
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Заключение

Размер первичной опухоли перед первой опе-
рацией (более 5  см) и наличие в ней некрозов 
указывают на принадлежность описанной опухоли 
к «злокачественным» пекомам в соответствии с 
критериями Folpe. Приведенный пример указыва-
ет на вероятную эффективность неоадъювантной 
терапии пекомы при применении нестандартных 
схем фракционирования дистанционной лучевой 
терапии. Возможность повышения эффективно-
сти такого подхода видится в эскалации разовой и 
суммарной очаговых доз (возможно, до 7 Гр/35 Гр 
соответственно, с последующей оценкой степени 
лечебного патоморфоза в удаленной опухоли).
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PEComa is a mesenchymal malignant tumor, which optimal treatment strategy remains undeveloped because of the rarity of occurrence 
of this tumor. The main treatment is surgery, but investigators continue to search for solutions that could enhance the effectiveness of 
resection and improve long-term results. This paper presents the case of the relative effectiveness of preoperative hormonal and radiation 
therapy patient with pelvic PEComa: fixed degree of therapeutic effect in remote tumor was higher than that in the above large meta analysis.

Рис. 6. Выраженный лечебный патоморфоз: островки остаточ-
ной опухоли (на фото справа) расположены среди малоклеточ-
ной соединительной ткани. Гематоксилин-эозин, ×100


