
Первичные злокачественные неэпителиальные опу-

холи легкого (ПЗНОЛ) – собирательное понятие, 

объединяющее различные заболевания, клинически 

протекающие по-разному (саркомы, злокачествен-

ные лимфомы и др.). С морфологической точки зре-

ния ПЗНОЛ – это гетерогенная группа мезенхималь-

ных опухолей, классифицируемая на основе проис-

хождения ткани, различных гистологических и био-

логических особенностей. По данным специальной 

литературы, на долю данной патологии приходится 

< 0,5% всех зарегистрированных ПЗНОЛ, а среди 

оперированных больных частота таких заболеваний 

может достигать 5% [1–6]. Относительная редкость 

ПЗНОЛ и небольшое число наблюдений, которы-

ми располагает та или иная группа исследователей, 

не позволяют однозначно ответить на многие вопро-

сы клиники, диагностики, морфологической вери-

фикации, первичности опухоли в легком и выбора 

оптимального плана лечения. Материалы многих 

публикаций несопоставимы вследствие различного 

гистогенеза рассматриваемых опухолей, отсутствия 

единой гистологической классификации, различий 

в морфологической трактовке одних и тех же новооб-

разований. Диагноз ПЗНОЛ должен устанавливаться 

на основании данных современного морфологиче-

ского исследования и только после исключения чаще 

встречаемой патологии, такой как саркоматоидный 

рак и метастаза внелегочной саркомы.

По данным одних авторов, ПЗНОЛ встречается 

у мужчин и женщин одинаково часто, другие от-

мечают преобладание мужчин, хотя и значительно 

менее выраженное, чем при раке. Средний возраст 

больных составляет 45–55 лет [1, 4, 6,7]. В действи-

тельности этот показатель во многом зависит от ги-

стологического варианта злокачественной опухоли. 

При первичной неходжкинской лимфоме легкого 

в демографических показателях отмечено преоб-

ладании женщин (56%) и повышение возрастного 

показателя (61 год) [8]. Следует отметить, что у 55% 

больных саркомой легкого опухоли были представ-

лены размером > 5 см, при этом > 40% – высокой 

степени злокачественности [9].

Неэпителиальные опухоли легких ассоциируют-

ся с более агрессивным поведением по отношению 

к другим новообразованиями данной локализа-

ции и саркомам мягких тканей, что обусловливает 

меньшие показатели выживаемости пациентов [4, 

9]. Однако, согласно многочисленным публикаци-

ям, наилучшие результаты лечения достигаются при 

выполнении радикальной операции. Подтвержден-

ными прогностическими факторами при саркомах 

легких являются: размер первичной опухоли, гисто-

логический тип, степень дифференцировки клеток 

(G) и радикальность операции (R0) [5, 10].

Классификации
В настоящее время отсутствует единая общепри-

знанная классификация и систематизация ПЗНОЛ, 

крайне необходимая для установления правильно-

го диагноза, оценки истинной распространенности 

опухолевого процесса, объема оперативного вме-

шательства и корректной оценки прогностических 

факторов, влияющих на отдаленные результаты хотя 

бы в пределах одной нозологической формы.

Клинико-анатомическая классификация
ПЗНОЛ, подобно немелкоклеточному раку 

легкого (НМРЛ), принято делить на центральные 

и периферические клинико-анатомические фор-

мы. Целесообразно выделять эндобронхиальную, 

перибронхиальную и смешанную формы роста при 

локализации опухоли в бронхе, а также одноузловую, 

многоузловую и пневмониеподобную (инфильтра-

тивную) – при поражении паренхимы легкого. В от-

личие от рака легкого и карциноидных опухолей, 

при ПЗНОЛ встречается преимущественно пери-

ферическая клинико-анатомическая форма (81,2% 

случаев) [1].

Гистологическая классификация
Общепринятой классификации неэпителиальных 

опухолей не существует. Данные отечественных и за-

рубежных публикаций и многолетний опыт Москов-

ского научно-исследовательского онкологического 

института имени П.A. Герцена (далее – МНИОИ 

им. П.А. Герцена) позволили на основании клини-

ческого течения и отдаленных результатов лечения, 

с учетом гистологических градаций опухолей мягких 
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тканей и легких предложить основные морфологи-

ческие группы злокачественных неэпителиальных 

опухолей и тем самым попытаться их систематизи-

ровать [1]:

1) саркомы (мягкотканные, хондросаркома, остео-

саркома);

2) злокачественные опухоли лимфоидной ткани 

(болезнь Ходжкина, неходжкинская лимфома, 

солитарная плазмоцитома);

3) карциносаркома;

4) злокачественная параганглиома;

5) бластома;

6) неклассифицируемые саркомы.

Среди первичных мягкотканных сарком легкого 

выделяют миогенные (лейомиосаркома, рабдоми-

осаркома), ангиогенные (злокачественная геман-

гио перицитома или гемангиоэндотелиома), зло-

качественную фиброзную гистиоцитому, злокаче-

ственную шванному, фибросаркому, липосаркому 

[2, 11–17].

При диагностике неэпителиальных опухолей 

легкого необходимо строго придерживаться совре-

менных знаний в области гистогенеза опухоли. В ги-

стологической классификации Всемирной организа-

ции здравоохранения (ВОЗ) 2015 г. были выделены 

редкие варианты злокачественных эпителиальных 

опухолей, имитирующих саркомы с наличием или 

полным отсутствием обычного компонента НМРЛ. 

Эту подгруппу новообразований принято именовать 

саркоматоидным раком, в нее входят плеоморфная 

карцинома, веретеноклеточный рак, гигантоклеточ-

ный рак, легочная бластома и карциносаркома [17], 

что не следует путать с неэпителиальными опухо-

лями легких. Следует отметить, что классификация 

опухолей ВОЗ имеет основополагающее значение 

для клинической диагностики и принципов лечения 

опухолевых или опухолеподобных состояний [18]. 

Она считается признанным международным стан-

дартом клинической онкологии, медицинского об-

разования и исследований в области этиологии, про-

филактики и лечения новообразований. В отличие 

от 4-го издания, в ее 5-й редакции (2021) отдельная 

глава посвящена мезенхимальным опухолям органов 

грудной клетки [19]. Среди неэпителиальных опу-

холей легкого выделяют: опухоли из эктопических 

тканей – меланому и менингиому; мезенхимальные 

опухоли, очень редкие, такие как саркома интимы 

легочной артерии, плевролегочная бластома, первич-

ная легочная миксоидная саркома со специальными 

молекулярно-генетическими нарушениями, пекомы; 

и группу гематологических опухолей, включающую 

MALT-лимфому, диффузную B-крупноклеточную 

лимфому, лимфому Ходжкина, плазмоцитому, лим-

фоматоидный гранулематоз и ряд гистиоцитарных 

неоплазий. Также в 5-й редакции классификации 

ВОЗ уделено большое внимание достижениям в об-

ласти молекулярной патологии, касающимся всех 

типов опухолей. Отдельные молекулярные аномалии 

являются частью диагностических критериев для 

нескольких более редких опухолей, например миксо-

идной саркомы легкого со слиянием EWSR1-CREB1 

[20]. От многих молекулярных аномалий, хотя они 

пока не влияют на классификацию конкретных под-

типов опухолей, может зависеть ведение пациентов.

Классификация по стадиям
Размер и локализация первичной опухоли, ее от-

ношение к окружающим органам и тканям, а также 

характер (регионарное, отдаленное) метастазиро-

вания являются основополагающими факторами 

в оценке распространенности сарком и карцино-

сарком, что позволяет использовать критерии TNM, 

как и при раке легкого, но не является общеприня-

тым. Поскольку степень дифференцировки опухоли 

при саркоме является исключительно важным про-

гностическим фактором, целесообразно при окон-

чательном установлении стадии добавлять катего-

рию G, на основании которой определяют лечебную 

тактику.

Клиническая симптоматика 
и эпидемиология

Клиническая симптоматология ПЗНОЛ лишена 

патогномоничных признаков. Частота и выражен-

ность симптоматики зависит от клинико-анатоми-

ческой формы опухоли и степени ее распространен-

ности. У 1/
3
 больных с периферической опухолью 

небольших размеров заболевание протекает бессим-

птомно [1, 21]. При центральных опухолях наиболее 

частыми жалобами являются кашель, кровохарканье, 

боли в грудной клетке [1, 4, 5], а при развитии об-

турационного пневмонита – повышение темпера-

туры, одышка и др. По данным A. Comandone et al., 
на момент установления диагноза саркомы легко-

го 42% больных предъявляли жалобы на одышку, 

39% – на боль в грудной клетке или плече, 35% – 

на кашель, 13% – на примесь крови в мокроте, 10% – 

на общую слабость [7]. При злокачественных лим-

фомах преобладают общие симптомы – слабость, 

повышенная утомляемость, потливость, анемия, что 

менее характерно для сарком.

Симптомы легочной гемангиоперицитомы ва-

рьируются в зависимости от величины первично-

го очага. Обычно ее диагностируют случайно при 

рентгенографии грудной клетки. Саркомы большо-

го размера могут сопровождаться болями в грудной 

клетке, кашлем, одышкой и кровохарканьем. Геман-

гиоперицитоме, как и солитарной фиброзной опу-

холи легкого, присущи специфические симптомы: 

ночная потливость, гипогликемия из-за выработки 

инсулиноподобного фактора роста и легочная осте-

оартропатия [22, 23].

Что касается клинических проявлений первичной 

остеосаркомы легкого, исследователи утверждают, 

что у 18,4% больных течение было бессимптомным, 

у 24,5; 8,2; 16,3 и 20,4% – сопровождалась болью 

в грудной клетке, лихорадкой, кашлем и одышкой 

соответственно [24].
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Выявление очагов плотности в структуре узла может 

быть характерным симптомом для остеосаркомы, 

хондросаркомы, синовиальной или недифференци-

рованной саркомы. Однако этот признак не патогно-

моничен, так как может встречаться при карциноиде, 

метастазах остеогенной или хондросаркомы, иногда 

при раке легкого [31]. Рентгенологическая семиотика 

центральной формы саркомы в зависимости от гене-

за аналогична таковой при НМРЛ или карциноиде 

(рис. 5).

Рентгенологически первичная легочная лейо-

миосаркома выглядит как хорошо очерченное об-

разование с гладкими контурами, нередко с каль-

цификацией в зонах ишемического повреждения 

ткани (некроза в структуре узла). Ее трудно отличить 

от рака легкого, туберкулеза, опухоли средостения 

(при медиастинальном расположении), саркомы 

легочной артерии или стеноза. Следует отметить, 

что саркома легочной артерии также проявляется 

в виде неоднородной плотности [32]. Позитронно-

эмиссионная томография (ПЭТ) в сочетании с КТ 

может быть полезна как при первичной диагностике, 

особенно для выявления других очагов, так и при 

наблюдении за пациентами [33–35].

Большинство исследователей, занимающихся 

проблемой злокачественных опухолей из оболочек 

периферических нервов (нейросарком) с проявле-

нием первичного очага в легком отмечают отсут-

ствие специфичных клинических признаков сарком 

по отношению к раку легкого. Рентгенологической 

особенностью сарком легкого является четкость, 

ровность контуров новообразования, особенно при 

размере опухоли < 3 см. При образованиях > 5 см 

контур саркомы на рентгенограммах и КТ-сканах 

приобретает бугристые очертания [36, 37]. Приме-

нение ПЭТ-КТ позволяет определить повышенную 

метаболическую активность выявляемого новооб-

разования [38], что помогает дифференцировать 

злокачественную опухоль с доброкачественным 

процессом, одновременно исключить опухоль дру-

гой локализации [39] и тем самым клинически от-

вергнуть возможную метастатическую природу очага 

в легком (рис. 6).

При лимфоме легкого на рентгенограммах вы-

являют нарушение легочной вентиляции или пнев-

монит сегмента или доли [40, 41]. Характерным КТ-

признаком является симптом воздушной бронхо-

граммы на фоне инфильтрации легочной ткани [54]. 

У < 10% больных выявляют 2-сторонние изменения, 

порой в сочетании с плевральным выпотом.

Лимфома Ходжкина в легком может проявляться 

в виде одиночного узелка, множественных узелков 

или кавитационных поражений [42]. Кавитационные 

поражения имеют широкий диапазон в дифферен-

циальной диагностике, включая гранулематозные 

заболевания (гранулематоз Вегенера), грамотрица-

тельные, анаэробные или грибковые инфекции (ак-

тиномикоз, гистоплазмоз, аспергиллез), туберкулез 

легких, некротическую пневмонию, абсцесс легкого, 

Среди 695 пациентов с легочной саркомой в ис-

следовании A.X. Li et al. в 23,1% случаев опухоль 

была гистологически представлена синовиальной 

саркомой, в 13,1% – злокачественной солитарной 

фиброзной опухолью, в 11,2% – саркомой неуточ-

ненной природы, в 11,5% – лейомиосаркомой [6]. 

Авторы сообщают, что средний возраст больных 

при диагностике саркомы легкого составил 57,7 года 

(диапазон – 18–90 лет), при этом у 40,3% пациентов, 

которым проводилось хирургическое лечение, диа-

гноз был поставлен в возрасте 45–64 лет. Большин-

ство опухолей располагались в нижних долях легких 

(39%), и в группе с дифференцированными неопла-

зиями выявлена высокая степень злокачественности.

Сходные данные представили M.B. Spraker et al., 
проанализировав национальную базу данных, ко-

торая включала 17 популяционных онкологических 

регистров, охватывающих 28% населения США. 

В исследование вошли 365 пациентов с саркомой 

легкого при среднем сроке наблюдения 21 мес. Сред-

ний возраст больных составил 63 года (диапазон – 

20–85 лет). У 55% пациентов опухоль имела размер 

> 5 см, при этом > 40% неоплазий были высокой 

степени злокачественности. После хирургического 

лечения только у 16% пациентов были выявлены 

метастазы во внутригрудных лимфатических узлах. 

Не было обнаружено корреляции между гистоло-

гическим подтипом и регионарным метастазиро-

ванием [9].

При лимфоме легкого у ~ 30% пациентов забо-

левание протекает бессимптомно, у остальных на-

блюдаются системные или связанные с органами 

симптомы, такие как лихорадка, недомогание, ка-

шель, одышка, реже – кровохарканье и боль в груди 

[25–27]; сосуществование лихорадки и потери веса 

должно вызывать подозрение на агрессивную форму 

заболевания [28, 29]. Зачастую из-за неспецифич-

ности клинической картины лимфома легкого оши-

бочно диагностируется как воспалительный процесс, 

сохраняющийся, несмотря на антибиотики [30].

Диагностика

Лучевые методы
Диагностика основывается на тех же принципах, 

что и при раке легкого. Отличительной особенно-

стью периферической узловой формы саркомы 

диаметром до 5 см служит четкость контуров тени 

при рентгенографии и компьютерной томографии 

(КТ) органов грудной клетки, как при доброкаче-

ственной опухоли (рис. 1). При больших размерах 

контуры тени бугристые, бронхи оттеснены и раз-

двинуты (рис. 2). У ряда больных тень имеет при-

чудливую форму (рис. 3) – грушевидную, бобовид-

ную или в виде трилистника. Пневмониеподобная 

форма чаще встречается при лимфомах, при этом 

тень неоднородная в связи с наличием на ее фоне 

просветов сегментарных бронхов и их делений – 

т. н. симптом «воздушной бронхограммы» (рис. 4). 
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Рис. 1. Периферическая саркома средней доли правого легкого: А – рентгенография в прямой проекции; Б – в боковой проекции; В – компью-
терная томография в легочном окне; Г – в мягкотканном окне

Рис. 2. Периферическая саркома верхней доли правого легкого, боль-
шого размера: А – прямая проекция; Б – боковая проекция. Рентге-
нография

А Б

В

А Б

Г
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Рис. 3. Периферическая гемангиоэндотелиома верхней доли правого 
легкого. Рентгенотомограмма правого гемиторакса

Рис. 4. Неходжкинская лимфома верхней доли правого легкого: А – 
легочное окно; Б – мягкотканное окно; симптом «воздушной бронхо-
граммы». Компьютерная томография

Рис. 5. Высокодифференцированная фибросаркома нижнедолевого 
бронха левого легкого. Компьютерная томография в легочном окне

Рис. 6. Опухолевый узел в нижней доле правого легкого: А – ком-
пьютерная томография в легочном окне; Б – в мягкотканном окне, 
В – позитронно-эмиссионная томография на уровне нижней доли 
правого легкого

А

А

Б

Б

В
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Методы уточняющей диагностики такие же, как 

при раке легкого. Помимо оценки распространен-

ности процесса необходимо исключить первичный 

очаг саркомы внелегочной локализации.

Клинико-морфологические характеристики 
различных

Мягкотканные саркомы
К гистологическим вариантам этой наиболее 

многочисленной группы опухолей относятся: ми-

огенные саркомы (лейомиосаркома, рабдомиосар-

кома); ангиогенные саркомы (гемангиоперицитома, 

гемангиоэндотелиома); злокачественная фиброзная 

гистиоцитома; злокачественная шваннома (нейро-

саркома); фибросаркома; липосаркома и синови-

альная саркома.

Миогенные саркомы
Миогенные саркомы представляют собой наибо-

лее часто встречаемую форму первичных мягкотканых 

сарком легкого. Лейомиосаркома составляет 13–32% 

от всех сарком легкого и 0,5–1,4% от всех злокаче-

ственных опухолей легкого [49]. B.D. Qin et al. про-

вели популяционное когортное исследование по базе 

данных Программы Национального института рака 

США по надзору, эпидемиологии и результатам ле-

чения (The Surveillance, Epidemiology, and End Results 
Program – SEER), чтобы выявить пациентов с гисто-

логическим диагнозом «пульмональная лейомиосар-

кома» за период 1973–2013 гг. В общей сложности 

был найден 231 больной, средний возраст составил 

65,8 года. У 30% имелись отдаленные метастазы [50].

Лейомиосаркома может быть классифицирована 

по типу роста: внутрипросветная (внутрибронхи-

альная), внутрилегочная или легочно-сосудистая. 

К данным новообразованиям относят опухоли, 

образующиеся в результате деления беспорядочно 

расположенных атипичных гладкомышечных воло-

кон, проникающих в окружающие ткани и дающие 

метастазы. Их источником могут быть мышечные 

волокна бронхов и кровеносных сосудов. Макро-

скопическая картина опухоли имеет вид серо-белого 

или серо-желтого узла с участками кровоизлияний 

и некроза. При эндобронхиальной локализации 

опухоль обычно мягкоэластичной консистенции, 

с фиброзной капсулой. Микроскопически лей-

омиосаркома состоит из тесно расположенных 

овальных, удлиненных и веретенообразных клеток, 

кое-где ориентированных вокруг сосудов. Клетки 

способны формировать короткие переплетающиеся 

пучки, для них характерна высокая митотическая 

активность (рис. 8). У каждого четвертого больно-

го (26,7%) обнаруживают очаги некроза в опухоли, 

а у каждого третьего – опухолевая инфильтрация 

окружающих тканей (37,6%). Этот гистологический 

тип чаще встречается в виде периферической (91,2%) 

клинико-анатомической формы, нередко (16,6%) 

выявляют врастание в бронх (централизация) [1].

септическую эмболию, эхинококковые кисты, ин-

галяционные заболевания (пневмокониоз, силикоз 

угольщиков), эозинофильную пневмонию, кавита-

ционные ревматоидные узлы [43, 44].

Фибробронхоскопия
При бронхологическом исследовании визуаль-

ная семиотика непатогномонична. Чаще при по-

ражении бронха визуализируется экзофитная опу-

холь с четкими гладкими контурами (рис. 7). При 

пневмониеподобной и центральной форме наи-

более результативно бронхологическое исследова-

ние с морфологическим исследованием биоптата. 

В целом верифицировать диагноз до лечения удает-

ся у 1/
2
 больных. При лимфоме легкого, по данным 

фибробронхоскопии, изменений в бронхиальном 

дереве чаще не выявляют [52, 55].

Рис. 7. Высокодифференцированная фибросаркома нижнедолевого 
бронха левого легкого. Эндофото

Морфологическая диагностика
Информативность цитологического исследова-

ния мокроты весьма низка (15%). Гистологическая 

дифференциальная диагностика этих новообразо-

ваний на светооптическом уровне часто затруднена, 

и для их верификации необходимо иммуногисто-

химическое (ИГХ) исследование. Дооперационная 

гистологическая верификация достаточно низка 

[1, 45].

Дооперационный диагноз лимфомы легкого тру-

ден, в 75% случаев клинико-рентгенологическую 

картину трактуют как рак легкого [46]. Лишь у 25% 

больных удается морфологически верифицировать 

процесс в легком при трансторакальной пункции под 

контролем КТ [47]. Большинству (66,7%) пациентов 

с неходжкинской лимфомой требуется видеоторако-

скопия или диагностическая торакотомия с целью 

морфологического подтверждения диагноза.
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53]. При ИГХ-исследовании опухолевые клетки 

демонстрируют положительную реакцию на дес-

мин, MyoD1, миогенин, синаптофизин (Syn), CD56 

и SMARCA4, при этом уровень (индекс) пролифе-

ративный активности (Ki-67) высокий – 90%. От-

рицательная реакция проявляется для эпителиаль-

ных маркеров CK (AE1/AE3), CK18, EpCAM, CK 

(CAM 5.2), CK7, CK8 и CK14, а также других марке-

ров, таких как тиреоидный фактор транскрипции-1 

(TTF-1), хромогранин A (CgA), FLI-1, CD99, CD20, 

CD3, Pax5, HMB45, S-100.

Ангиогенные саркомы
Сосудистые опухоли занимают 2-е по частоте ме-

сто среди мягкотканых сарком. В целом как первич-

ные саркомы легкого они встречается крайне редко, 

в публикациях сообщают об единичных наблюдениях 

[34]. Согласно данным литературы, средний возраст 

пациентов с легочной ангиосаркомой составляет 

55,9 года (от 23 до 82 лет), чаще болеют мужчины [54]. 

Опухолям присуща преимущественно перифериче-

ская (84,4%) форма, с вовлечением (18,5%) сегментар-

ных или долевых бронхов. При рентгенологическом 

исследовании увеличение регионарных лимфатиче-

ских узлов констатируют у 43% больных, при этом 

метастатическое их поражение при морфологическом 

исследовании выявляют лишь у 12,5% [1].

Для верификации ангиосаркомы обязательна би-

опсия с ИГХ-исследованием. Наличие аномальных, 

плеоморфных эндотелиальных клеток является от-

личительным признаком ангиогенной саркомы. Эти 

клетки могут быть округлыми, многоугольными или 

веретенообразными, с эпителиоидным внешним ви-

дом или без него. В хорошо дифференцированных 

областях аномальные эндотелиальные клетки обра-

зуют сосудистые синусоидальные каналы, которые 

являются непрерывными с нормальными сосуди-

стыми каналами. При агрессивном течении болез-

ни и у пациентов с прогрессированием заболевания 

архитектура становится более хаотичной, с менее 

четко очерченными сосудистыми пространствами. 

Ангиосаркома обычно экспрессирует эндотелиаль-

ные маркеры, включая антиген, связанный с факто-

ром VIII, CD34, CD31 и Fli-1. Среди этих маркеров 

антиген, связанный с фактором VIII, является наи-

более специфичным, но наименее чувствительным. 

Положительный результат на CD31 относительно 

специфичен и чрезвычайно чувствителен, выявля-

ется в ~ 90% случаев. B ~ 30% случаев ангиосаркома 

экспрессирует панцитокератин [55].

Злокачественная гемангиоперицитома – опухоль 

сосудистого происхождения, возникающая из пери-

оцитов Циммермана. Это периваскулярное новооб-

разование редко встречается как первичная злокаче-

ственная опухоль легкого. Торакальная локализация 

опухоли составляет лишь 10%. Болезнь может по-

ражать средостение, трахею и легкие [56].

Микроскопически гемангиоперицитома харак-

теризуется пролиферацией умеренно полиморфных 

Рабдомиосаркома – примитивная мезенхималь-

ная опухоль с дифференцировкой в направлении 

скелетных мышц. Известно, что в целом рабдоми-

осаркома чаще встречается у детей – на ее долю 

приходится > 50% сарком мягких тканей, в отличие 

от взрослых, у которых данное новообразование на-

блюдается в < 5% случаев [51]. Внутрилегочная ло-

кализация данной опухоли у взрослых крайне редка. 

На сегодняшний день опубликованы данные только 

34 случаев первичной рабдомиосаркомы легких у лиц 

среднего и пожилого возраста [52].

Выделяют следующие морфологические подтипы 

данной опухоли: альвеолярный, эмбриональный, 

плеоморфный. Последний характеризуется выра-

женным полиморфизмом клеток, часто встречаются 

гигантские клетки с одним или несколькими урод-

ливыми ядрами (рис. 9). Морфологический диагноз 

рабдомиосаркомы сложен и требует применения 

ИГХ-методик или электронно-микроскопического 

исследования [7].

Некоторые авторы сообщают о возможном оши-

бочном дооперационном морфологическом диагнозе 

за счет выявления небольших опухолевых клеток 

со скудной цитоплазмой, резко окрашенным ядер-

ным хроматином, что чрезвычайно похоже на мор-

фологию мелкоклеточного рака легкого (МРЛ) [52, 

Рис 8. Лейомиосаркома (эпителиоидно-клеточная) легкого; умерен-
ный полиморфизм клеток. Окраска гематоксилином и эозином; × 400

Рис. 9. Рабдомиосаркома (плеоморфная) легкого; многоядерные 
клетки и клетки с уродливыми ядрами. Окраска гематоксилином 
и эозином; × 400
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описано ~ 50 наблюдений гемангиоэндотелиом лег-

кого. Данная опухоль развивается в любом возрасте, 

одинаково часто у лиц обоих полов.

Злокачественная фиброзная гистиоцитома
Это наименее изученная, однако наиболее часто 

встречаемая из мягкотканых сарком легкого [1, 63]. 

На ее долю приходится < 0,2% от всех легочных но-

вообразований [64]. С момента первого описания 

гистиоцитомы легочной локализации опубликованы 

данные > 50 больных. У большинства из них опухоль 

диагностируют только по данным операционного 

материала, преобладает периферическая клинико-

анатомическая форма [1, 65]. Рентгенологически 

проявляется в виде медленно растущего солитар-

ного узла со спикулообразными контурами [62], 

реже определяется многоузловая форма. При рас-

положении периферической опухоли в прикорне-

вой зоне может вызывать пневмонит или ателектаз 

соответствующего отдела легкого за счет централи-

зации. Дополнительных семиотических признаков 

при КТ не выявлено. Применение методов ядерной 

медицины (ПЭТ-КТ) позволяет выявить высокоин-

тенсивное поглощение радиофармпрепарата в зоне 

поражения и исключить наличие очагов внелегочной 

локализации, тем самым подтвердить первичную 

природу в легком. При анализе публикаций отмече-

но преобладание фиброзной гистиоцитомы легких 

у мужчин, средний возраст больных – 53 года [66].

Макроскопически опухоль в паренхиме легкого 

имеет вид узла без четких границ, мягкой конси-

стенции, серовато-желтого цвета [1, 4]. Выделяют 

4 гистологических подтипа этой саркомы: верете-

ноклеточную, плеоморфную, миксоидную и гиган-

токлеточную, или воспалительную. Микроскопиче-

ски опухоль образована переплетающими пучками 

клеток (фибробластов, гистиоцитов, атипичных 

плеоморфных гигантских клеток) и коллагеновы-

ми волокнами, местами образующими «муаровые» 

структуры (рис. 12). При ИГХ-исследовании опухо-

левые клетки демонстрируют иммунореактивность 

клеток, нередко с гиперхромными ядрами. Опухоль 

обладает высокой митотической активностью, по-

стоянно встречаются очаги некроза и кровоизлияния 

(рис. 10). Макроскопически она представляет собой 

узел серовато-розоватого цвета и мягкой консистен-

ции. Размер опухоли колеблется от 1,5 до 16,0 см [8, 

21]. Неблагоприятными прогностическими факто-

рами считают размер образования > 8 см, распро-

странение на соседние структуры и органы, а также 

наличие > 3 митозов в полях зрения. Опубликованы 

сведения не более чем о 200 клинических наблюде-

ниях данной разновидности сосудистой опухоли.

Злокачественная гемангиоэндотелиома (ангиосар-
кома) – более редкая форма сосудистых сарком, име-

ющая промежуточное клиническое течение между 

гемангиомой и ангиосаркомой. Легочная эпители-

оидная гемангиоэндотелиома поражает молодых 

пациентов, их средний возраст составляет 39 лет, 

40% больных моложе 30 лет [1, 58, 59], некоторые ис-

следователи сообщают о преобладании женщин [60].

Учитывая, что при КТ ОГК часто выявляют 

множественные, мелкие, хорошо очерченные оча-

ги в легких [58, 61], морфологическая верификации 

т. н. диссеминированного процесса обязательна. 

Проводят дифференциальную диагностику геман-

гиоэндотелиомы с гранулематозными процессами 

(саркоидозом, коллагенозами и др.), а также метаста-

тическим поражением легких опухолей других лока-

лизаций. В плане выявления других очагов внелегоч-

ной локализации особую роль может иметь ПЭТ-КТ.

Опухоль на микроскопическом уровне представ-

лена неправильно анастомозирующими сосудами, 

выстланными одним или чаще несколькими рядами 

укрупненных атипичных, с полиморфными гиперх-

ромными ядрами эндотелиальных клеток разной вы-

соты (рис. 11), которые местами нагромождаются 

друг на друга, образуя многослойные пласты и сосоч-

ки [1]. Макроскопически периферическая геманги-

оэндотелиома имеет четкую границу с окружающей 

легочной тканью, на разрезе серо-белого цвета, мо-

жет напоминать хрящевую ткань [62]. В литературе 

Рис. 10. Злокачественная гемангиоперицитома легкого; веретено-
образные клетки местами ориентированы к сосудам. Окраска гема-
токсилином и эозином; × 400

Рис. 11. Злокачественная гемангиоэндотелиома (ангиосаркома) лег-
кого; плеоморфные клетки формируют атипичные сосудистые щели. 
Окраска гематоксилином и эозином; × 200
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зией легкого. За 50-летний период работы отделения 

хирургии университетской клиники в Осаке (Япо-

ния) ретроспективно выявили 146 случаев интрато-

ракальной локализации опухоли нейрогенной при-

роды. Следует отметить, что расположение новооб-

разования в легком имелось только в 1 наблюдении 

[71]. По данным B. Еtienne-Mastroianni et al., среди 

12 пациентов с саркомой легкого опухоль из оболо-

чек периферических нервов была диагностирована 

также в 1 случае [4]. Анализируя сведения канцер-ре-

гистра за 1988–2008 гг., M.B. Spraker et al. сообщили 

о 15 пациентах (4%) со злокачественной нейрогенной 

опухолью легкого среди 365 больных с первичными 

саркомами данной локализации [9].

В РФ отсутствует единая статистическая база 

учета больных с саркомами легкого. В МНИОИ 

им. П.А. Герцена собраны сведения о 157 пациен-

тах со ЗПНОЛ, среди которых саркомы оболочек 

периферических нервов диагностированы у 11 чел. 

(7%), что составило 10% от больных с мягкотканны-

ми саркомами данной локализации [45].

Некоторые авторы сообщают в целом о низкой 

частоте лимфогенного регионарного метастазирова-

ния сарком легкого [3], что может иметь дифферен-

циальную ценность при анализе рентгенограмм (КТ-

сканов), особенно при опухолях большого размера. 

В большинстве публикаций присутствует единое 

мнение о том, что при тонкоигольной пункционной 

биопсии возможности морфологической диагно-

стики периферических сарком легкого ограничены 

[38, 39] и необходимо ИГХ-исследование с целью 

типирования новообразования [72, 73].

Опухоль происходит из клеток, составляющих 

нервные оболочки, таких как шванновские, пери-

невральные клетки или фибробласты. На микро-

скопическом уровне определяют веретенообразные 

клетки с овальными палочковидными или слегка 

изогнутыми гиперхромными ядрами, образующие 

переплетающиеся пучки, местами клетки распола-

гаются равномерно, формируя палисадообразные 

структуры (рис. 13–14). Основным дифференци-

ально диагностическим критерием нейросаркомы 

является выявление белка S-100 с помощью ИГХ-

экспрессии. Макроскопически опухоль, как прави-

ло, представлена узлом плотноэластической конси-

к виментину, очаговому CD68, при этом негативны 

к S100, SMA, PanCK. Ki-67 достигает 80% [64].

Ангиоматоидно-фиброзная гистиоцитома
Это новообразование относится к группе сарком 

неопределенной дифференцировки, считается редко 

метастазирующим [67]. В англоязычной литературе 

имеются редкие сообщения о первичной локализа-

ции данной опухоли в легком, число случаев не пре-

вышает 14 [68]. Морфологические особенности и мо-

лекулярные изменения ангиоматоидно-фиброзной 

гистиоцитомы совпадают с широким спектром ме-

зенхимальных новообразований легких, включая 

воспалительные миофибробластические опухоли, 

первичную миксоидную саркому легких и фолли-

кулярно-дендритно-клеточную саркому. При ИГХ-

исследовании опухолевые клетки экспрессируют 

виментин и TLE1. Наблюдается положительная 

реакция с CD68 или CD163, а также с EMA, SMA, 

десмином, ALK [68–70].

Злокачественная опухоль из оболочек периферических 
нервов

В публикациях также встречаются термины «ней-

росаркома» и «злокачественная шваннома»). Зло-

качественная опухоль из оболочек периферических 

нервов является крайне редкой первичной неопла-

Рис. 12. Злокачественная фиброзная гистиоцитома легкого; усиленное 
коллагенообразование; пестрый клеточный состав; клетки типа клеток 
Тутона. Окраска гематоксилином и эозином; × 200

Рис. 13. Cаркома легкого из оболочек периферических нервов: А – × 400; Б – × 100. Окраска гематоксилином и эозином

А Б
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Макроскопически липосаркома представляет 

собой плотный узел, желтого цвета на разрезе, со 

структурами жировой ткани. Гистологически чаще 

соответствует высокодифференцированным вари-

антам – фиброзирующей или миксоидной липо-

саркоме (рис. 16). Рентгенологически выглядит как 

периферический узел в паренхиме легкого с четкими 

контурами, не имеющий дополнительных семиоти-

ческих признаков. При высокодифференцированных 

морфологических типах и размерах > 3 см структура 

узла при КТ имеет жировую плотность. В плане диф-

ференциальной диагностики, по всей видимости, 

может быть уместна магнитно-резонанская томо-

графия (МРТ), позволяющая при жировых опухо-

лях других локализаций выявить дополнительные 

семиотические признаки [62].

стенции, серо-желтого или серого цвета, с нечеткими 

контурами.

Фибросаркома – крайне редкая опухоль легкого, 

составляет ~ 16% всех первичных сарком данной 

локализации [29]. По гистологической картине она 

не отличима от соответствующих опухолей мягких 

тканей других локализаций (рис. 15).

Рис. 14. Cаркома легкого из оболочек периферических нервов. Положительная иммуногистохимическая реакция в клетках опухоли: А – к S100; 
Б – к CD34

Рис. 15. Фибросаркома легкого (опухоль из атипичных фибробла-
стов); зона инфильтрации легочной ткани. Окраска гематоксилином 
и эозином; × 200

Рис. 16. Высокодифференцированная липосаркома легкого; гипер-
хромия ядер, сохранность зрелых липоцитов. Окраска гематоксилином 
и эозином; × 200

Липосаркома
Чаще всего липосаркома возникает в забрюшин-

ном пространстве в мягких тканях бедра, а также 

может локализоваться в других анатомических зонах: 

паховой области, подколенной ямке, шее. Первичная 

внутригрудная липосаркома встречается очень редко. 

M. Chen et al. проанализировали опыт лечения боль-

ных липосаркомой внутригрудной локализации в то-

ракальной клинике при Шанхайском университете 

Jiao Tong с января 2003 г. по март 2013 г. Выявлены 

23 случая липосаркомы: у 10 больных она локализо-

валась в средостении, у 9 – на париетальной плевре, 

у 4 – в легком. Опухоль морфологически имела вы-

сокодифференцированную градацию клеток в 8 на-

блюдениях, недифференцированную – в 4 случаях, 

миксоидный тип встречался у 8 больных и плео-

морфный – у 3 пациентов [74]. Ранее в литературе 

были опубликованы не более 20 наблюдений [45].

Крупный популяционный анализ с самым вы-

соким показателем молекулярного тестирования 

в имеющейся англоязычной литературе представлен 

Y. Xie et al. в 2022 г. В исследование включены 43 слу-

чая липосаркомы внутригрудной локализации (сре-

достение, плевра, легкое). Генетические анализы, 

включая FISH, секвенирование всего экзома (WES) 

и секвенирование по Sanger, проведены в > 90% на-

блюдений [75].

А Б
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больных по характеру поражения легкого. В целом 

на долю остеосаркомы приходится всего 0,01% от зло-

качественных новообразований легких [88]. Средний 

возраст пациентов на момент постановки диагноза 

составлял 67 лет, причем 65,3% был мужского пола. 

Величина первичной опухоли варьировала от 1,8 

до 25,0 см, у 38,8% больных она была > 7 см [24]. 

Морфологически остеосаркома представлена вере-

тенообразными клетками, миксоидной, хрящевой 

и костной тканью (рис. 18). Средний возраст пациен-

тов – 62 года. Рентгенологически во всех наблюдениях 

выявляют солитарный периферический узел, чаще 

> 4 см. Практически все авторы сообщают о выявле-

нии очагов плотности в структуре узла при КТ.

Что касается первичной остеомы легкого, то в до-

ступной специальной литературе имеется только 

одно ее описание [89].

Синовиальная саркома
Эта необычная первичная саркома легкого была 

признана недавно, на ее долю приходится 0,1–0,5% 

всех новообразований данной локализации [76–78]. 

Микроскопически синовиальная опухоль включа-

ет эпителиальный и мезенхимальный компоненты 

и, в зависимости от их преобладания, может быть 

представлена 4 подтипами: бифазным, монофазным 

мезенхиальным, монофазным эпителиальным и не-

дифференцированным [4, 79, 80]. В определении 

морфологической структуры и первичности сино-

виальной саркомы большое значение имеют ИГХ-

реакции. По данным литературы, средний возраст 

пациентов – 47 лет, некоторые авторы сообщают 

о преобладании женщин (83%) над мужчинами [4, 

37, 38]. В МНИОИ им. П.А. Герцена зафиксированы 

2 наблюдения синовиальной саркомы легкого у муж-

чин 16 и 42 лет. Первого из них консультировали 

в Германии, диагноз был подтвержден. Пациенты 

погибли от генерализации процесса, развившегося 

через 4 и 3 года соответственно после оперативного 

лечения. Неблагоприятными факторами прогно-

за являются: размер опухоли > 5 см, мужской пол, 

возраст > 20 лет, обширные поля некроза, наличие 

> 10 митозов в 10 полях зрения [39]. Медиана общей 

выживаемости составляет 27 мес., у большинства 

пациентов выявляют отдаленные метастазы [81].

Редкие злокачественные опухоли легких
Хондросаркома – крайне редкая опухоль легкого, 

происходящая из стенки бронха или из хондрогамар-

томы [1, 82–84]. Микроскопически для нее харак-

терны полиморфизм и атипия клеток в межуточном 

веществе хондроидного характера (рис. 17). Возмож-

ны кальцификация или оссификация.

Остеосаркома легкого также встречается нечасто. 

В имеющихся публикациях описаны единичные на-

блюдения [2, 31, 85, 86]. В 2018 г. Wei Li и Shiquan 
Zhang представили обзор, посвященный лечению 

больных с данной неоплазией легкого, проанализи-

ровав результаты терапии 128 пациентов с первичной 

остеосаркомой и метастатическим поражением легко-

го [87]. Однако в данной работе нет четкого деления 

Рис. 17. Хондросаркома легкого; элементы незрелого гиалинового 
хряща. Окраска гематоксилином и эозином; × 400

Рис. 18. Остеосаркома легкого; формирование остеоида среди по-
лиморфных клеток. Окраска гематоксилином и эозином; × 400

Злокачественные опухоли лимфоидной ткани
Лимфомы развиваются в лимфатических узлах 

или лимфоидных тканях паренхиматозных органов 

(легких, желудка, кишечника), а также в коже. За по-

следние 30 лет накоплен коллективный опыт клини-

ческих наблюдений изолированного поражения лег-

кого. Группа В-клеточных лимфом, преимуществен-

но поражающих легкое, охватывает различные гисто-

логические образования со своими биологическими 

аспектами. Недавние достижения в молекулярной 

генетике существенно улучшили наше понимание 

механизмов возникновения лимфом. Первичные 

лимфопролиферативные процессы, поражающие 

паренхиму и/или бронхи, возникают из связанной 

со слизистой оболочкой лимфоидной ткани, спец-

ифичной для легкого, или бронхоассоциированной 

лимфоидной ткани, которая является одним из ком-

понентов сложной легочной лимфатической систе-

мы. Наиболее частой в легком встречается лимфома 

экстранодальной маргинальной зоны лимфоидной 

ткани, ассоциированной со слизистой оболочкой 

(MALT-лимфома), при этом другие подтипы низко-

дифференцированной лимфомы, лимфоматоидный 

гранулематоз и первичная диффузная В-клеточная 

лимфома встречаются гораздо реже [90].
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с минимальным поражением внутригрудных лимфа-

тических узлов или без такового, при этом должно 

быть исключено поражение внегрудных перифери-

ческих лимфатических узлов и органов на основании 

клинических и патоморфологических данных [103]. 

Наиболее распространенная локализация – пери-

бронхиальная ткань прикорневой зоны. Микро-

скопически чаще выявляют смешанно-клеточный 

вариант и нодулярный склероз (рис. 20). Типичной 

ошибкой при гистологическом исследовании явля-

ется неправильная трактовка полиморфных клеток 

с наличием тех, что напоминают клетки Штернберга, 

как проявления лимфогранулематоза, а не крупно-

клеточной НХЛ [1].

В наблюдении A. Radin среди 61 пациента с пер-

вичной лимфомой Ходжкина легкого мужчины со-

ставили 39%, женщины – 61%. Возраст больных 

колебался от 12 до 82 лет. При рентгенологическом 

исследовании грудной клетки поражение 1 легкого 

выявлено у 72%, билатеральное – у 25% больных. 

У 2 пациентов при бронхоскопии диагностировано 

эндобронхиальное поражение. У всех больных с би-

латеральным поражением выявляли множественные 

узлы. При поражении 1 легкого чаще диагностиру-

ют солитарный (85%), чем множественные (15%) 

узлы [103].

Неходжкинская лимфома
Первичная В-клеточная лимфома легких со-

ставляет 1% неходжкинских лимфом (НХЛ) в целом 

и 3–4% экстранодальных НХЛ [91, 92]. В-клеточные 

лимфомы низкой степени злокачественности со-

ставляют до 87% неходжкинских лимфом (рис. 19). 

Одинаково часто болеют мужчины и женщины, сред-

ний возраст – 50–60 лет [30, 93].

Рис. 19. Неходжкинская мелкоклеточная, низкозлокачественная, вы-
сокодифференцированная лимфома; крупные клетки типа лимфоцитов. 
Окраска гематоксилином и эозином; × 200

MALT-лимфома является наиболее распростра-

ненным типом первичной лимфомы легких, на долю 

которой приходится от 70% до 90% всех случаев 

[26, 94, 95]. Легкое является 4-м по частоте местом 

возникновения экстранодальных MALT-лимфом 

в США после желудка, селезенки и глаза [95]. Бо-

лезнь обычно наблюдается у женщин в возрасте 

60–70 лет [40,96].

В обширном метаанализе пациентов с MALT-

лимфомой легкого 45% пациентов имели стаж ку-

рения, 9% испытывали воздействие токсических ве-

ществ и у 19% были хронические заболевания легких 

[93, 97]. У 10–29% пациентов, имеющих в анамне-

зе заболевания соединительной ткани (системную 

красную волчанку, ревматоидный артрит, синдром 

Шегрена) или хронические инфекции (гепатит С 

и вирус иммунодефицита человека), встречалась 

данная разновидность лимфома [26, 97, 98].

При ИГХ MALT-лимфома демонстрирует поло-

жительную реакцию на CD19, CD20, CD22 и CD79a 

и отрицательную – на CD3, CD5, CD10, CD23, BCL6 

и циклин D1 [30, 92, 99]. Окрашивание BCL2 явля-

ется дополнительным средством, позволяющим от-

личить неопластические клетки от реактивных моно-

цитоидных лимфоцитов, однако его интенсивность 

ниже, чем при фолликулярных лимфомах [100].

Лимфома Ходжкина
В связи с редкостью заболевания в публикациях 

отражены единичные клинические наблюдения [101, 

102]. Критерием первичности лимфомы Ходжкина 

в легком, по мнению большинства авторов, явля-

ется изолированная локализация опухоли в легком 

Рис. 20. Первичная лимфома Ходжкина (нодулярный склероз) легких; 
крупные лакунарные клетки Рид–Штернберга. Окраска гематоксили-
ном и эозином; × 200

Солитарная плазмоцитома легкого
Экстрамедуллярная плазмоцитома (ЭМП) со-

ставляет 3–5% всех плазмоклеточных новообразова-

ний. Из них 80% возникают в тканях головы и шеи, 

в большинстве случаев поражаются верхние отделы 

пищеварительного тракта. Можно выделить сле-

дующие типы плазмоклеточных новообразований: 

множественную миелому (костный мозг и другие си-

стемные поражения), солитарную миелому (костная 

плазмоцитома), экстрамедуллярную плазмоцитому 

(мягкие ткани) и плазмобластическую саркому.

Первичная плазмоцитома легких является редким 

типом экстрамедуллярной плазмоцитомы. За по-

следние 20 лет в литературе имеется несколько со-



332 Раздел 19. Неопластические заболевания легких

Лечение
Лечение сарком легкого должно быть строго ин-

дивидуализированным, с учетом факторов, влияю-

щих на его результаты. При резектабельных формах 

большинства злокачественных неэпителиальных 

опухолей легких хирургическое лечение до насто-

ящего времени остается основным и наиболее эф-

фективным. Дискутабельными остаются вопросы 

о комбинированном и комплексном лечении сарком. 

У большинства (74%) пациентов удается выполнить 

органосохранные операции в объеме сублобарной 

резекции, лобэктомии, нередко с резекцией и пла-

стикой бронхов, с соблюдением принципов онколо-

гического радикализма.

По данным A.X. Li et al., среди оперированных 

695 больных с легочной саркомой только в 8,6% 

случаев при плановом морфологическом исследо-

вании выявлено поражение лимфатического узла, 

несмотря на то, что в 61,7% наблюдений размеры 

опухоли были > 5 см. У 64,3% пациентов было про-

ведено только хирургическое лечение, тогда как 

у 7,6% операцию сочетали с химиолучевую терапией, 

у 19,4% – с адъювантной химиотерапией, а у 8,6% – 

дополнительно с адъювантной лучевой терапией. 

Радикальная операция (R0) была выполнена у 73,2% 

больных. Превалировала анатомическая резекция 

легкого (76,6%), и лишь в 19,4% случаев потребо-

валась пневмонэктомия. При опухолях высокой 

степени злокачественности отдаленные результаты 

были низким, порог 5-летней выживаемости преодо-

лели 19% пациентов, а при неоплазиях низкой или 

неизвестной степени – 33,7 и 66,8% соответствен-

но (р < 0,0001). У пациентов, получивших только 

хирургическое лечение, отмечались лучшие отда-

ленные показатели (51%) в сравнении с больными, 

подвергшихся комбинированному воздействию [6]. 

Данная закономерность могла быть обусловлена 

тем, что при исключительно хирургическом лече-

нии опухоли были менее злокачественными, чем 

в иных случаях. Общая 5-летняя выживаемость до-

стигла 44%. Авторы констатируют, что у пациентов 

общений [105–111], в основном они характеризуют 

единичные случаи. Генез этого новообразования 

окончательно не установлен. При микроскопиче-

ском исследовании опухоль представлена зрелыми 

плазматическими клетками в сочетании с лимфоци-

тами, гистиоцитами и эозинофилами (рис. 21). Фи-

брозная строма варьирует от едва заметных волокон 

до широких коллагеновых пучков. Присутствуют 

тонкостенные сосуды. Как и при лимфоме легкого, 

морфологическая верификация диагноза на доопе-

рационном этапе затруднена, рентгенологическая 

картина не имеет специфических особенностей.

Для дифференциальной диагностики солитарной 

ЭМП от множественной миеломы требуется иссле-

дование костного мозга. У пациента должно быть 

< 5% плазматических клеток без дискразии; необ-

ходимо исследование костей скелета, исключающее 

наличие патологии. В отличие от случая множествен-

ной миеломы, в моче могут отсутствовать сывороточ-

ный М-белок или легкие цепи Бенс-Джонса [112].

В МНИОИ им. П.А. Герцена > 60 лет изучают 

проблемы хирургического и комбинированного ле-

чения больных с первичными злокачественными 

опухолями легких. Среди оперированных пациентов 

удельный вес ЗНОЛ составляет 3%. Среди всех об-

разований такого рода чаще диагностировали сарко-

мы, преимущественно мягкотканные. Характерными 

признаками сарком, позволяющими отличить их 

от рака легкого, являются:

• более молодой возраст пациентов (в среднем 

43,5 года, что на 15 лет меньше, чем при раке);

• сходная частота заболеваний среди мужчин 

и женщин (1,2 : 1,0 соответственно);

• преимущественно (в 81% случаев) перифериче-

ская клинико-анатомическая форма (узловая, 

пневмониеподобная);

• более длительный анамнез заболевания;

• значительно меньшая частота метастазирования 

во внутригрудные лимфатические узлы;

• низкий показатель морфологической верифика-

ции диагноза до начала лечения [1, 3, 45].

Рис. 21. Солитарная экстрамедуллярная плазмоцитома легкого; атипичные плазматические клетки: А – окраска гематоксилином и эозином; 
× 400; Б – иммуногистохимическая реакция с CD138, резко положительная; × 400

А Б
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гионарным рецидивом без поражения отдаленных 

органов. Из 5 больных, оперированных повторно, 

2 пациента прожили 3 и 6 лет соответственно без 

признаков прогрессирования заболевания [1, 45].

Согласно данным B.D. Qin et al., большинству 

пациентов с пульмональной леомисаркомой (60,4%) 

была выполнена операция, остальные получали кон-

сервативную терапию. Медиана общей выживаемо-

сти составила 14 мес., а 1-, 3- и 5-летняя выживае-

мость достигла 52,7; 29,0 и 22,2% соответственно. 

При многофакторном анализе установлено, что 

генерализованная стадия была независимым про-

гностическим фактором (относительный риск (ОР) – 

2,22; 95%-ный доверительный интервал (ДИ) – 1,30–

3,79). Применение хирургического варианта лечения 

(у операбельных больных) снижало риск смерти 

на 57% (ОР – 0,43; 95%-ный ДИ – 0,27–0,67) [50].

Из-за непредсказуемой природы и высокой 

частоты рецидивов злокачественной гемангиопе-

рицитомы легкого, особенно в течение 1-го года, 

применяют агресивную лечебную тактику, включая 

операцию [23, 113]. В последнее годы приобрело 

популярность рентгеноконтрасное исследование, 

позволяющее выявить питающий сосуд гигантской 

опухоли, эмболизировать его в предоперационном 

периоде химическими препаратами или механически 

для снижения риска интраоперационного крово-

течения с учетом богатой васкуляризации новооб-

разования [113]. Лучевая терапия упоминается как 

еще одно потенциальное дополнение к хирургии для 

улучшения результатов операции [56], однако геман-

гиоперицитома относительно радиорезистентна [22]. 

Химиотерапия показала некоторую эффективность 

при метастатическом заболевании. Прием адриа-

мицина в форме монотерапии или в комбинации 

с другими химиотерапевтическими препаратами 

сопровождался полной или частичной ремиссией 

болезни у 50% пациентов [22, 114]. В одном из по-

пуляционных анализов была описана эффективность 

бевацизумаба и темозоломида при метастатических 

формах с общей частотой ответа 21,4% и медианой 

выживаемости без прогрессирования 17 мес. [115]. 

Сунитиниб, ингибитор тирозинкиназы и фактора 

роста фибробластов, наряду с другими ингибиторами 

ангиогенеза, использовался в клинических случаях 

генерализованной гемангиоперицитомы, показывая 

ответ на терапию в виде стабилизации [114].

Y. Onishi et al. провели анализ публикаций о лече-

нии больных с эпителиоидной гемангиоэпителиомой 

легкого. Терапия была проведена в 35% случаев. Хи-

рургический компонент присутствовал у 16 из 52 па-

циентов. В лечении гемангиоэндотелиомы легко-

го существенную роль играет распространенность 

опухоли. Общая 5-летняя выживаемость достигает 

60%. У пациентов с геморрагическим плевральным 

выпотом данный показатель составляет всего 2%, без 

такого рода выпота – 73% [58].

У больных с первичной остеосаркомой легкого 

удается провести хирургическое лечение (65,3%), 

с хирургическим вмешательством неблагоприятными 

факторами являются: старший возраст (р = 0,009), 

наличие сопутствующих заболеваний (р = 0,002), вы-

сокая степень злокачественности (р < 0,0001), размер 

новообразования > 5 см (р = 0,01), метастазы в лим-

фатических узлах (р = 0,0004) и операция в объеме 

R1–2 (р < 0,001).

По данным национальной базы США, 75% боль-

ных саркомой получили хирургическое лечение, 

остальные – самостоятельную и послеоперационную 

лучевую терапию. Общая 5-летняя выживаемость 

при опухолях < 5 см составила 48%, при размере но-

вообразований > 5 см – 25% (p < 0,0001). С учетом 

степени дифференцировки сарком данный пока-

затель имел различия: при низкой степени злока-

чественности достигал 73%, при высокой – только 

23%. Как и в предыдущем исследовании, метаста-

тическое поражение лимфатического узла снижало 

показатель отдаленных результатов до 14% [9].

В целом 5-летняя выживаемость больных с пер-

вичной саркомой легкого составляет 38–52%, что 

статистически достоверно выше таковой при НМРЛ 

и особенно при МРЛ. Критическим периодом яв-

ляются первые 3 года после операции, в течение 

которых умирают 43% больных, как правило, от от-

даленных метастазов, что подтверждает ведущую 

роль гематогенного метастазирования сарком лег-

ких [3, 4].

Согласно данным МНИОИ им П.А.Герцена из 

106 больных с мягкоткаными саркомами легких по-

сле хирургического лечения > 5 лет в целом пережи-

ли 50,4%. Прогностическими факторами являются: 

размер первичной опухоли; состояние внутригруд-

ных лимфатических узлов; гистологический тип 

и степень дифференцировки саркомы. Среди тех, 

переживал порог 5 лет, пациентов с опухолью диа-

метром < 3 см было в 2 раза больше, чем лиц с но-

вообразованием 3,1–6,0 см, и в 3 раза больше, чем 

больных с опухолями ≥ 6 см: 86,0; 37,0 и 24,0% со-

ответственно. В группе низкодифференцированных 

сарком, особенно диаметром > 6 см, прогноз не-

благоприятен, ни один больной не дожил до 5 лет, 

а при высокодифференцированных опухолях этот 

срок преодолевают ~ 1/
2
 больных.

Существует прямая зависимость отдаленных ре-

зультатов хирургического лечения больных с сарко-

мами легкого от состояния внутригрудных лимфати-

ческих узлов. При их интактности 3-летняя выжива-

емость в 2 раза (62,0 и 29,0%), а 5-летняя – в 4 раза 

(59,0 и 14,0%) больше, чем при их метастатическом 

поражении. Лучшие отдаленные результаты в целом 

достигаются при ангиогенных саркомах (60,2%), 

злокачественной фиброзной гистиоцитоме (62,5%) 

и нейросаркоме (55,5%), менее благоприятен про-

гноз при миогенных саркомах (35,2%). В отдаленные 

сроки после операции по поводу саркомы легкого 

основной причиной смерти явилось метастазиро-

вание в отдаленные органы (75,7% случаев), у 24,3% 

пациентов летальный исход был обусловлен локоре-
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лучевую (22,4%) и химиотерапию (20,4%). В много-

факторном анализе в качестве независимых про-

гностических факторов были определены возмож-

ность выполнения операции, размер опухоли и ми-

кроскопические находки остеоида. У пациентов, 

перенесших операцию, были значительно лучшие 

показатели общей выживаемости (ОР – 0,20; 95%-

ный ДИ – 0,09–0,45; р < 0,001), а опухоль > 7 см 

негативно влияла на отдаленные результаты (ОР – 

2,98; 95%-ный ДИ – 1,21–7,34; р = 0,018). Кроме 

того, у пациентов без микроскопических находок 

остеоида также отмечалось значительное снижение 

общей выживаемости (ОР – 2,11; 95%-ный ДИ – 

1,01–4,42; р = 0,048) [24].

Лечение больных с MALT-лимфомой легкого 

включает хирургическую резекцию локализованных 

периферических поражений [116] и лучевую терапию 

или одноагентную химиотерапию в неоперабельных 

случаях, в зависимости от сопутствующих заболе-

ваний [90, 117]. Из-за вялотекущего клинического 

течения 5- и 10-летняя выживаемость пациентов со-

ставляет ~ 90 и ~ 70% соответственно [26, 93].

Таким образом, ПЗНОЛ следует рассматривать 

как излечимую болезнь, нередко с лучшим про-

гнозом, чем НМРЛ. Успешность лечения зависит 

от своевременной диагностики заболевания. При-

жизненное патологоанатомическое исследование 

позволяет уточнить диагноз, прогноз и выбрать опти-

мальную тактику лечения, в т. ч. персонализирован-

ного, включающего таргетную терапию. В настоящее 

время хирургическое лечение остается основным 

при резектабельных формах большинства ЗНОЛ 

хирургическое, позволяя продлить жизнь больных 

на ≥ 5 лет. У пациентов с небольшими (< 4 см) вы-

сокодифференцированными саркомами удается 

выполнить органосохранные операции с благопри-

ятным прогнозом. Нерешенным остается вопрос 

о комбинированном лечении больных с саркомами 

легких. Применение современных, более активных 

противоопухолевых препаратов, возможно, позво-

лит улучшить отдаленные результаты при умеренно- 

и низкодифференцированных саркомах.
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