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ВВЕДЕНИЕ
Опухоли из периваскулярных эпителиоидных кле-

ток (пекомы) представляют собой группу родствен-
ных мезенхимальных опухолей и опухолеподобных 
состояний, обнаруживаемых в различных органах  
и системах организма [1, 2]. Впервые такая опухоль 
была описана в 1943 г. [3]. 

Тип клеток, из которого происходят эти опухоли, 
остается неизвестным. В норме периваскулярные эпи-
телиоидные клетки не существуют: название относит-
ся к характеристикам опухоли при исследовании под 
микроскопом [4] .

Семейство пеком включает множество опухолей 
различных локализаций, которые являются гетеро-
генными. К группе пеком относят ангиомиолипому, 
светлоклеточную «сахарную» опухоль легкого, лим-
фангиолейомиоматоз, светлоклеточную миеломела-
ноцитарную опухоль круглой связки матки/серповид-
ной связки печени, необычные опухоли других 
органов (поджелудочной железы, прямой кишки, 
брюшины, вульвы, сердца, орбиты) [5]. 

Определение злокачественного потенциала этих 
опухолей остается сложной задачей, хотя для этого 
был предложен ряд критериев, в частности размер 
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опухоли >5 см, митотическая активность – более 1 ми-
тоза в 50 полях зрения, некрозы в опухоли [2]. 

Среди взрослых пациентов пекомы чаще встреча-
ются у женщин, в структуре пеком у детей не наблю-
далось преобладания по гендеру. Потенциально это 
можно объяснить влиянием половых гормонов  
у взрослых [6]. Возможно сочетание пеком с тубероз-
ным склерозом, но данная клиническая ситуация 
встречается крайне редко [7, 8]. 

На сегодняшний день не существует клинических 
стандартов и протоколов лечения этой патологии.  
В основном имеются данные о хирургических вари-
антах лечения пеком. Также есть случаи успешного 
применения стратегий в виде сочетания хирургиче-
ского метода с дистанционной лучевой и лекарствен-
ной терапией  [9], однако радикальная резекция оста-
ется основным методом лечения, поскольку считается, 
что пекомы характеризуются устойчивостью к клас-
сической лучевой и химиотерапии [10]. 

Остается нерешенным вопрос о назначении сис-
темной терапии. Существуют работы, показывающие 
эффективность применения сиролимуса – за счет воз-
можного наличия мутации в генах TSC1 или TSC2  
в опухоли, которые могут привести к активации пути 
mTOR, что делает эффективной таргетную терапию  
у некоторых пациентов [4] . 

Одной из редких локализаций опухолей из пери-
васкулярных эпителиоидных клеток можно считать 
орбиту глаза. На момент публикации в литературе 
представлено описание не более 10 клинических слу-
чаев развития пеком данной области, при этом опи-
сано всего 2 случая внутриглазного распространения 
пеком [6, 11]. 

Радикальное хирургическое лечение пеком орби-
ты сопряжено с высокими рисками потери органа 
зрения, что может приводить к значительному ухуд-
шению качества жизни пациента. 

Мы детально рассмотрим клинический случай 
рецидива пекомы правого глаза у мужчины, заболев-
шего в возрасте 33 лет. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Пациент, 1976 г. р., считает себя больным с 2009 г., 

когда появился птоз верхнего века правого глаза.
18.08.2010 по месту жительства проведено уда-

ление опухоли. Гистологическое заключение: папил-
лярная гемангиома. По поводу рецидива 10.09.2015  
в ФГБУ «НМИЦ глазных болезней им. Гельмгольца» 
Минздрава России выполнены транскутанная орби-
тотомия, удаление опухоли орбиты. По данным па-
томорфологического исследования –  гемангиоэндоте-
лиома.

Позднее, 22.11.2016, проведено иссечение остаточ-
ных фрагментов образования орбиты. Гистологичес-
кое заключение: пекома мягких тканей орбиты.

Пациент консультирован хирургом в ФГБУ «НМИЦ 
онкологии им. Н.Н. Блохина» Минздрава России 
17.01.2017: рекомендованы консультация лучевого те-
рапевта, компьютерная томография лицевого скеле-
та и шеи с контрастным усилением. 

По данным компьютерной томографии шеи и ли-
цевого скелета от 25.01.2017 в верхнемедиальных от-
делах правой орбиты, между медиальной и верхней 
глазодвигательной мышцей, определяются уплотне-
ния на протяжении 16 × 6 мм, в передних отделах орби-
ты – до 7 × 6 мм. Выявленные изменения в правой ор-
бите следует расценивать как остаточную опухоль. 

С целью уточнения гистогенеза и степени злока-
чественности опухоли мягких тканей орбиты прове-
дено иммуногистохимическое исследование с использо-
ванием антител к виментину, панцитокератину, EMA, 
десмину, S-100, CD31, CD34, CD99, Ki-67, HMB45, Melan A, 
GFAP, NFP, ALK, β-катенину, MSA, CD57, коллагену  
IV типа, CD68, CD163, H-caldesmon, calponin, Mitf, тиро-
зиназе, NSE. Клетки опухоли экспрессируют виментин, 
MSA, CD99, S-100, Mitf, тирозиназу, NSE. В дисперсно 
рассеянных светлых клетках – экспрессия Melan A. Ин-
декс пролиферативной активности Ki-67 – 5 %. Экспрес-
сия остальных маркеров отрицательная. Гистоло-
гическая структура и иммунофенотип опухоли 
соответствуют пекоме (светлоклеточная миеломе-
ланоцитарная опухоль, монотипическая эпители-
оидная ангиомиолипома). 

Заключение: пекома мягких тканей.
С учетом ранее проведенного лечения пациенту  

в соответствии с решением консилиума ФГБУ «НМИЦ 
онкологии им. Н.Н. Блохина» Минздрава России реко-
мендовано провести стереотаксическую лучевую те-
рапию на аппарате «КиберНож». 

07.02.2017 выполнена топометрическая магнитно-
резонансная томография (МРТ) (рис. 1): на полученных 

Рис. 1. Топометрическая магнитно-резонансная томогра-
фия. Рецидивная опухоль правой орбиты (красный контур)
Fig. 1. Topometric magnetic resonance imaging. Recurrent tumor 
of the right orbit (red contour)

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/


43

MD-onco 4 2023
Том 3 / Vol. 3

4.0

43

РЕДКИЕ И  СЛОЖНЫЕ КЛИНИЧЕСКИЕ СИТУАЦИИ: ДИАГНОСТИКА И ВЫБОР ТАКТИКИ  ЛЕЧЕНИЯ
Rare and complex clinical situations: DIAGNOSIS and Selection of treatment tactics

изображениях в верхнемедиальных отделах правой 
орбиты определяются участки патологической ин-
тенсивности магнитно-резонансного сигнала, непра-
вильной формы, с неровными контурами, интенсивно 
накапливающие контрастный препарат после вну-
тривенного введения, расположенные между верхней 
стенкой и верхней прямой мышцей глаза (размерами 
до 10 × 15 мм), в передних отделах орбиты (размера-
ми до 5 × 7 × 5 мм), в средних отделах орбиты (раз-
мерами до 5 × 6 × 6 мм). 

Заключение: МРТ-картина соответствует реци-
диву/продолженному росту опухоли в правой орбите.

С 20.02.2017 по 22.02.2017 проведена стереотак-
сическая лучевая терапия на аппарате «КиберНож»  
на рецидивную опухоль правой орбиты (суммарная оча-
говая доза 12 Гр, разовая очаговая доза 36 Гр) (рис. 2). 
Пациент перенес лечение без острых лучевых реакций. 

В дальнейшем пациент находился под динамиче-
ским наблюдением врача-офтальмолога и проходил 
МРТ-исследования головного мозга (рис. 3).

По данным МРТ от 05.02.2021 был выявлен реци-
див образования правой орбиты с распространением 
на базальные отделы правой лобной доли головного 

мозга (рис. 4, а). По данным позитронно-эмиссионной 
томографии, совмещенной с компьютерной томогра-
фией (ПЭТ/КТ), головного мозга с аминокислотами: 
участки патологического накопления радиофармпре-
парата  в правой орбите и правой лобной доле голов-
ного мозга (рис. 4, б).

Пациент отказался от повторного хирургическо-
го вмешательства ввиду риска потери глаза. Конси-
лиумом принято решение о проведении повторного 
курса стереотаксической лучевой терапии на аппара-
те «КиберНож».

МРТ-топометрия от 24.03.2021: веретенообразно 
утолщена медиальная прямая мышца OD, максималь-
ная ширина на уровне брюшка – до 5,5 мм, диффузно 
накапливает контрастное вещество – более выра-
женно по контуру; между медиальной прямой мышцей 
и верхнемедиальной стенкой орбиты – фрагмент опу-
холи аксиальным размером 10 × 7,5 мм, вертикаль-
ным – до 6,5 мм; на уровне крыши орбиты, между 
верхней прямой мышцей и крышей, – зона контрасти-
рования 14 × 7 мм. 

В основании правой лобной доли определяется зо-
на отека или глиоза, преимущественно распростра-

Рис. 2. Дозиметрические характеристики плана лучевой терапии
Fig. 2. Dosimetric characteristics of the radiotherapy plan
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няется на белое вещество, аксиальным размером  
34 × 30 мм, вертикальным – до 20 мм. При контраст-
ном усилении определяются фокусы патологического 
контрастирования на уровне основания правой лоб-
ной доли, прилежащие широким основанием к крыше 
правой орбиты: 14 × 10 мм, 13 × 9 мм, 16,6 × 8,5 мм, 
6 × 3 мм.

С 29.03.2021 по 02.04.2021 проведен повторный 
курс стереотаксической лучевой терапии на рецидив-
ные опухолевые очаги (разовая очаговая доза 7 Гр, 
суммарная очаговая доза 35 Гр).

В дальнейшем проводилось динамическое наблю-
дение с выполнением контрольных МРТ головного моз-
га с контрастным усилением каждые 2 мес. Однако  

Рис. 3. Сравнительное контрольное исследование в системе Multiplan за 2020 г.
Fig. 3. Comparative control examination in the Multiplan system from 2020

а б

Рис. 4. Контур ранее облученной рецидивной опухоли (красный цвет) и его соотношение с рецидивным образованием  
по данным магнитно-резонансной томографии от февраля 2021 г. (а) и позитронно-эмиссионной томографии, совмещен-
ной с компьютерной томографией, от марта 2021 г. (б)
Fig. 4. Contour of the previously irradiated recurrent tumor (red contour) and its relation to the recurrent tumor per magnetic 
resonance imaging data from February 2021 (а) and positron emission tomography-computed tomography from March 2021 (б)

а б
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у пациента появились жалобы на головную боль.  
В январе 2022 г. был начат прием дексаметазона  
в дозе 4 мг внутримышечно. 

По данным MPT головного мозга с контрастным 
усилением от 23.02.2022: стабилизация заболевания 
(без признаков прогрессирования болезни); постлуче-
вые изменения (постлучевой некроз) в области правой 
орбиты и в правой лобной доле головного мозга с пе-
рифокальным отеком.

По данным ПЭТ/КТ головного мозга с тирозином 
от 01.03.2022: без признаков метаболически актив-
ной опухоли в области правой орбиты и в правой лоб-
ной доле головного мозга; постлучевые изменения 
(постлучевой некроз) с перифокальным отеком.  
На серии компьютерных и реконструированных пози-
тронно-эмиссионных томограмм головы определяет-
ся диффузно-очаговое повышенное накопление  
18F-фторэтилтирозина без четких границ, в базальных 
отделах правой лобной доли, по верхнемедиальному 
контуру правой глазницы  – до SUVmax1 1,28, SUVmax2 – 
1,52, SUVmax3 – 2,17 (ранее до SUVmax1 – 2,3, SUVmax2 – 
2,15, SUVmax3 – 2,05), что соответствует контраст-
накапливающему компоненту по данным МРТ. При 
анализе количественных показателей TBR (tumor to brain 
ratio) в указанном отделе отмечается: TBR1 = 1,13;  
TBR2 = 1,24; TBR3 = 1,61 (ранее TBR1 = 2,31; TBR2 = 2,24;  
TBR3 = 1,5).

Заключение: при сравнении с ПЭТ/КТ от 09.03.2021 
после лучевой терапии на фоне противоотечной тера-
пии дексаметазоном отмечается положительная ди-
намика в виде снижения уровня накопления 18F-фтор-

этилтирозина в правой орбите и правой лобной 
доле. С учетом динамики количественных показате-
лей TBR вышеуказанные изменения в большей степе-
ни соответствуют постлучевым. Убедительных 
данных о наличии активной опухолевой ткани  
не получено.

 В связи с наличием постлучевых изменений паци-
енту по решению консилиума ФГБУ «НМИЦ онкологии 
им. Н.Н. Блохина» Минздрава России назначен беваци-
зумаб  7,5 мг/кг внутривенно капельно каждые 3 нед.  
С 28.04.2022 по 18.08.2022 проведено 6 курсов по схе-
ме: бевацизумаб 7,5 мг/кг внутривенно в 1-й день каж-
дые 3 нед.

По данным контрольной МРТ головного мозга от-
мечена положительная динамика в виде значитель-
ного уменьшения перифокального отека и уменьшения 
размеров постлучевых изменений. 

При дальнейшем наблюдении отмечается регресс 
постлучевых изменений. Данных, указывающих на ре-
цидив опухоли, не получено (рис. 5). 

В декабре 2022 г. пациент потерял зрение на пра-
вый глаз. Осмотр офтальмолога выявил нисходящую 
атрофию зрительного нерва справа и отслойку сет-
чатки с обеих сторон. 

При контрольном осмотре офтальмологом в ян-
варе 2023 г.: зрение слева сохранено, без отрицатель-
ной динамики.

На момент написания статьи (октябрь 2023 г.) 
пациент новых жалоб не предъявляет, чувствует се-
бя удовлетворительно. Специальные методы лечения 
не проводятся.

Рис. 5. Контуры ранее облученной рецидивной опухоли (фиолетовый цвет) и их соотношение с участком радионекроза  
по данным магнитно-резонансной томографии от февраля 2022 г. (а) и от августа 2023 г.(б)
Fig. 5. Contours of the previously irradiated recurrent tumor (violet color) and their relation to the area of radiation necrosis  
per magnetic resonance imaging data from February 2022 (а) and August 2023 (б)

а б
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ОБСУжДЕНИЕ
Клиническое наблюдение, описанное в нашей ста-

тье, представляет интерес ввиду редкости данного 
типа опухоли, что создает сложности при определе-
нии тактики лечения таких пациентов. 

Случай пациента неоднократно обсуждался совмес-
тно с врачами-хирургами опухолей головы и шеи, ней-
рохирургами, врачами-офтальмологами и врачами-хи-
миотерапевтами по поводу рецидивов в 2017 и 2021 г. 
С учетом локализации в области орбиты и невозможно-
сти выполнения органосохранной радикальной опера-
ции был предложен вариант проведения стереотаксиче-
ской лучевой терапии с высокими разовыми дозами для 
преодоления возможной радиорезистентности новоо-
бразований данного гистологического типа. Длитель-
ность локального контроля после стереотаксической 
лучевой терапии в 2017 и 2021 г. составила 48 и 30 мес 
соответственно, что может свидетельствовать о том, что 
высокие разовые и суммарные дозы, в отличие от клас-
сических режимов фракционирования, позволяют до-
биваться отсутствия опухолевого роста в течение боль-
шого периода времени.

В данном случае мы столкнулись с местно-реци-
дивирующим характером течения заболевания после 
3 хирургических удалений опухоли в течение 6 лет 
(2010, 2015 и 2016 гг.), а также после курса стерео-
таксической лучевой терапии в 2017 г., что свидетель-
ствует об агрессивном характере данной опухоли. 

Проведение повторной стереотаксической луче-
вой терапии при рецидиве в 2021 г. было сопряжено 
с высокими рисками осложнений, в частности слепоты.  

Пациент был ознакомлен со всеми возможными ва-
риантами лечения – химиотерапевтическим, хирур-
гическим, радиотерапевтическим. Наиболее радикаль-
ный вариант локального лечения – хирургический – 
был отвергнут пациентом ввиду калечащего, инвали-
дизирующего характера. В связи с отсутствием дан-
ных высокой степени доказательности об успешности 
проведения лекарственного лечения пеком этот вари-
ант терапии также был отвергнут пациентом.

Со всеми рисками проведения повторной стерео-
таксической лучевой терапии пациент был ознаком-
лен и дал свое согласие. Слепота из-за атрофии зри-
тельного нерва справа возникла спустя 20 мес после 
повторной лучевой терапии. Максимальная доза на 
правый зрительный нерв в 2017 г. составила 20,4 Гр, 
в 2021 г. – 34,75 Гр.

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Как было сказано выше, возможности классиче-

ской лучевой терапии как одного из относительно 
щадящих методов локального лечения ограничены 
радиорезистентностью опухоли, которую можно пре-
одолеть путем подведения высоких доз ионизирую-
щего излучения в режиме стереотаксической лучевой 
терапии. Представленный клинический случай де-
монстрирует, что этот метод является методом выбо-
ра (как альтернатива калечащим, инвалидизирую-
щим операциям у пациентов с пекомами данной 
локализации), который обеспечивает высокую сте-
пень локального контроля и удовлетворительное ка-
чество жизни.
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