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Аннотация. Плевропульмональная бластома относится к редким опухолям мезенхимальной при-

роды лёгких. Выявляется в 0,5% от общего числа всех первичных опухолей легких. Считается, что бла-
стома возникает из примитивной плевропульмональной мезенхимальной ткани. Эта опухоль является 
легочным аналогом более знакомых дисэмбриональных опухолей у детей, таких как нефробластома, ре-
тинобластома и др. Макроскопически плевропульмональная бластома — крупное кистозное, солидное 
или солидно-кистозное новообразование; локализуется в периферических отделах легкого или отделено 
от легкого и соединяется с плеврой или диафрагмой. Природа заболевания связана с мутацией гена DI-
CER1, ассоциированного на 14-й хромосоме. Прогноз опухоли коррелирует с гистологическим типом как 
отражение чрезвычайно агрессивной природы данных новообразований в ряду от чисто кистозной до 
солидной опухоли. В статье дан краткий литературный обзор иммуноморфологических особенностей 
плевропульмональной бластомы современная классификация вариантов новообразования и описание 
собственное наблюдение плевропульмональной бластомы второго типа пациента 15 лет. Правильный 
патогистологичсекий диагноз установлен с помощью иммуногистохимического метода. 
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Abstract. Pleuropulmonary blastoma refers to rare tumors of the mesenchymal nature of the lungs, which 
is detected in 0.5% of the total number of all primary lung tumors. It is believed that the blastoma arises from a 
primitive pleuropulmonary mesenchymal tissue. This tumor is a pulmonary analogue of more familiar disem-
bryonic tumors in children, such as nephroblastoma, retinoblastoma, and others. Macroscopically pleuropulmo-
nary blastoma is a large cystic, solid or solid-cystic neoplasm that is located in the peripheral parts of the lung or 
is separated from the lung and connects to the pleura or diaphragm. The nature of the disease is associated with a 
mutation of the DICER1 gene associated with the 14th chromosome. Forecast pleuropulmonary blastoma corre-
lates with histological type as a reflection of the extremely aggressive nature of these tumors in a series of pure 
cystic to a solid tumor. The article presents a brief literature review of the immunomorphological features of the 
pleuropulmonary blastoma, a modern classification of variants of the neoplasm and a description of the own ob-
servation of the pleuropulmonary blastoma of the second type in a patient of 15 years. The correct pathohistolog-
ical diagnosis is established using the immunohistochemical method. 
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Плевропульмональная бластома (ППБ), код ICD Morpho 8973/3 – относится к редким опухолям 

мезенхимальной природы лёгких [19] Выявляется в 0,5% от общего числа всех первичных опухолей лег-
ких [2]. Соотношение между мужчинами и женщинами в случае классической бластомы легкого состав-
ляет 1,5:1 [17]. Несколько чаще отмечается поражение правого легкого. В то же время ППБ – наиболее 
частая первичная опухоль легких у новорожденных и детей раннего возраста [9]. В редких случаях 
встречаются пациенты, у которых ППБ диагностирована в возрасте старше 7 лет, по одному случаю у 
пациентов в 23 года [21] и в 36 лет [13]. В настоящее время существует Международный регистр по изу-
чению ППБ, который включает лиц с ППБ и связанными состояниями со всего мира, включая Россию. В 
2017 в регистре зарегистрировано 534 пациента, в том числе 4 случая из Российской Федерации. 

Считается, что ППБ возникает из примитивной плевропульмональной мезенхимальной ткани. Эта 
опухоль является легочным аналогом более знакомых дисэмбриональных опухолей у детей, таких как 
нефробластома, ретинобластома и др. [7, 9]. Природа заболевания связана с мутацией гена DICER1 ассо-
циированный на 14-й хромосоме [15]. Анализ связей в семьях с заболеванием позволил регистру ППБ 
впервые локализовать и путем секвенирования подтвердить, что мутации DICER1 – это высоко сохран-
ный ген, кодирующий эндонуклеазу, которая расщепляет предшественников микро-РНК в зрелые микро-
РНК. Можно предположить, что DICER1 является геном-супрессором опухоли. У большинства больных 
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фиксируется герминальная мутация, связанная с потерей функции. Большинство опухолей у пациентов с 
герминальной мутацией DICER1 также формируют вторую, специфичную для опухоли «точечную» му-
тацию одного из 5 кодонов домена РНК-азы IIIb. Ненормальное соотношение 5р и 3р микро-РНК в клет-
ках ведет к изменению экспрессии матричной РНК и повышенному риску формирования опухоли [28]. 
Мутация гена DICER1 установлена в соотношении 1:10 600. 

В настоящее время выделяют три типа ППБ. Тип I ППБ — это заполненное воздухом полностью 
кистозное новообразование (средний возраст диагностирования 10 мес.). Киста обычно представляет 
собой многокамерную полость с тонкими перегородками, локализуется в периферических отделах лег-
ких. Кистозная форма ППБ может быть унифокальной, унилатеральной и ограничиваться пораженной 
долей легкого, но в большинстве случаев характеризуется мультифокальным/билатеральным поражени-
ем. Кисты в легких, которые потом диагностируются как ППБ, диагностируются в пренатальном периоде 
с помощью ультразвукового исследования не ранее 31-й недели гестации [20]. ППБ I типа часто неотли-
чима при визуализации от врожденной кистозно-аденоматозной мальформации дыхательных путей 
(также называемой врожденной аномалией дыхательных путей). Детальное изучение семейного анамнеза 
может помочь определить наличие предшествующих состояний как у самого пациента, так у и членов 
семьи, которые могут быть ассоциированы с DICER1, что позволит заподозрить, что кисты являются 
ППБ [8, 11, 27].  

 Поскольку опухолевая прогрессия может отсутствовать, то данный тип можно рассматривать как 
опухоль с неясным биологическим потенциалом. О доброкачественном варианте развития новообразова-
ния свидетельствует и выделение в I типе бластомы ППБ Ir типа (r – регрессивный) — это кистозное 
проявление ППБ, который встречается редко и обычно (но не всегда) может быть диагностирован у род-
ственников пациентов с ППБ, т.е. у взрослых. По оценке опытных патологов, определенный случай типа 
I может со временем превратиться в тип Ir ППБ.  

 Тип II ППБ — это солидно-кистозное новообразование (средний возраст установки диагноза — 
33 мес). Эпителиальная выстелка идентичны I типу ППБ. Солидные элементы представляют собой аг-
рессивную саркому смешанного типа.  

 Тип III ППБ (солидный) является агрессивной саркомой (средний возраст диагностирования — 
44 мес). Все три типа возникают в периферической паренхиме легкого или висцеральной плевре [14, 23, 24].  

 Ежегодно в мире диагностируется 30-50 случаев ППБ типа I и 40-60 случаев типа II и III. Отно-
сительно безобидно выглядящая ранняя кистозная форма ППБ (тип I) у очень маленьких детей может 
прогрессировать в кистозно/солидный тип II ППБ и затем в солидный тип III, которые являются крайне 
агрессивными саркомами [7, 20]. В редких случаях встречаются пациенты, у которых ППБ диагностиро-
вана в возрасте старше 7 лет, в 1 случае – в 36 лет [9]. Типы II и III ППБ часто презентируют как большие 
по размерам злокачественные новообразования, всегда приводящие к смещению легких, сердца, диа-
фрагмы и печени. В связи с размером масс резекция на момент постановки диагноза не всегда возможна. 
В этой ситуации для подтверждения диагноза необходимо проведение биопсии опухоли. По данным 
только игольной биопсии поставить диагноз затруднительно. 

Прогноз ППБ коррелирует с гистологическим типом как отражение чрезвычайно агрессивной 
природы данных новообразований в ряду от чисто кистозной до солидной опухоли. На основании ретро-
спективного анализа Messinger Y.H. et al. установил, что общая выживаемость составляет при типе Ir – 
100%, при I типе – 94 %, при II типе – 71%, и наконец при III типе – 53% [20]. Наличие метастатического 
поражения при типах II и III на момент постановки диагноза ассоциировано с более низкими показателя-
ми выживаемости. Метастазируют ППБ II и III типа преимущественно в головной мозг, кости скелета, не 
отмечены метастазы в костный мозг. Лечение новообразований – комбинированная мультимодальная 
терапия, включающая хирургическое лечение и химиотерапию [4, 25].  

Гистологическое строение опухоли варьирует, так как бластематозный, эпителиальный и стро-
мальный компоненты могут быть представлены в различных соотношениях и различной степени зрело-
сти. Высокодифференцированная фетальная аденокарцинома представлена атипичными железами, вы-
стланными богатыми гликогеном эпителиоцитами, не имеющими ресничек, вокруг которых расположена 
мезенхима без признаков атипии. Кроме того, имеются участки, представленные атипичными железами 
и мезенхимой, напоминающей по структуре эмбриональную; плевролегочная бластома детского возраста 
содержит атипичную эмбриональную мезенхиму с заключенным в нее нормальным эпителием [1, 16, 17]. 
Согласно данным D. Francis и M. Jacobsen [10], в бластоме легкого в 20% наблюдений выявляется мио-
генная дифференцировка, в 31% – миксоидная дифференцировка стромы, в 24% – наличие хрящевых 
образований и в 5% – костеобразование. Если определяется рабдомиобластическая дифференцировка, то 
могут присутствовать клетки с выраженной эозинофильной цитоплазмой. Небольшие узелки незрелого 
хряща иногда находятся в перегородках, причем необязательно в сопровождении небольших незрелых 
клеток. Анапластические клетки редко обнаруживаются при ППБ I типа [26].  

В тубулярных структурах опухоли выявляются эпителиальные маркеры (цитокератин, эпители-
альный мембранный антиген), тогда как в строме преобладают мезенхимные маркеры (виментин, дес-
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мин, гладкомышечный актин) [6, 16]. S.M. Bodner и M.N. Koss установили, что мутации гена р53 и супер-
экспрессия его белка встречаются как в эпителиальных, так и в стромальных клетках опухоли, что под-
тверждает концепцию происхождения бластомы легкого из одного клеточного клона, который в после-
дующем дифференцируется по двум путям [5]. Некоторыми исследователями была выявлена выражен-
ная экспрессия CD 117 в эпителиальном и стромальном компонентах бластомы легкого, что также под-
тверждает ее происхождение из одной полипотентной клетки [12]. Наиболее полные иммуногистохими-
ческие и электронно-микроскопические исследования проведены J. Manivel et al. В бластемных, крупных 
анапластических клетках в 100% случаев выявляется α-1-антихемотрипсин, в 50% – α-1-антитрипсин; в 
недифференцированных мезенхимальных элементах – виментин; в рабдомиосаркоматозных – в 100% 
определяется десмин, в 55% – миоглобин, в 35% – нейронспецифическая енолаза; в эпителиальной вы-
стилке кист – раково-эмбриональный и эпителиально-мембранный антигены [3, 18, 22]. 

Собственное наблюдение. Представлены на консультацию с целью определения гистогенеза и 
биологического прогноза гистологические препараты (№ гистологического препарата 0336-37/15) и па-
рафиновые блоки опухоли больного П., 15-ти лет. Предварительный диагноз – опухоль плевры. В гисто-
логических препаратах бифазная опухоль, эпителиальный компонент которой представлен однорядным 
уплощенным или кубическим эпителием без признаков атипии, выстилающим железистые и кистозные 
структуры. Стромальный компонент состоит из вытянутых клеток с признаками пролиферации, обра-
зующих переплетающиеся пучки (рис. 1).  

 

 
 

Рис. 1. Гематоксилин-эозин (×100) 
 

При иммуногистохимическом исследовании установлена положительная реакция эпителия с анти-
телами к цитокератинам 7 и 34βE12, транскрипционному фактору щитовидной железы 1(TTF-1) (рис. 2) 
и Напсин А (Napsin A). 

 

 
 

Рис. 2. TTF 1 (×200) 
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В эпителии негативная реакция к фактору Вильямса (WT-1) и калретинину (Calretinin). Строма но-
вообразования позитивна к виментину (Рис. 3), CD56 (Рис. 4) и CD117.  
 

 
 

Рис. 3. Vimentin (×200) 
 

 
 

Рис. 4. CD 56 (×200) 
 

Обращает на себя внимание позитивная реакции клеток стромы на маркёр опухолевой супрессии 
(p53) и пролиферации (Ki 67), которые отрицательны в эпителии опухолевых желёз. На основании гисто-
логической картины и иммуногистохимического исследования был установлен фенотип бифазной  
(двухкомпонентной) злокачественной опухоли типа кистозной или плеврпульмональной бластомы II 
типа. Рекомендовано использовать молекулярный метод диагностики с целью выявления мутации гена 
DICER1.  Ввиду редкости патологии, гистологические препараты с результатами иммунофенотипирова-
ния проконсультированы у заведующей кафедрой «Патологическая анатомия» Первого Московского 
медицинского университета д.м.н.,  профессора Коган Евгении Алтаровны, которая подтвердила уста-
новленный диагноз.  
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