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Злокачественная экстраренальная раб-
доидная опухоль (extra-renal rhabdoid 
tumor, ERRT) – редкая, преимуще-
ственно встречающаяся у детей, агрес-
сивно растущая низкодифференциро-
ванная опухоль группы мягкотканных 
сарком, имеющая морфологическую 
картину, схожую с опухолью Вилм-
са (Wilms’ tumor, нефробластома), 
но локализующаяся вне почечной тка-
ни. Макроскопически опухоль пред-
ставляет собой неправильной фор-
мы беловато-серый, многофокусный, 
довольно мягкий узел больших раз-
меров, содержащий зоны некроза 

и кровоизлияния. Микроскопически 
выявляют солидные поля и массивные 
пучки из сравнительно крупных мно-
гоугольных, веретеновидных и/или 
округлых клеток с относительно свет-
лыми, умеренно полиморфными ядра-
ми, обладающими крупными ядрыш-
ками; иногда встречаются гигантские 
многоядерные клетки, в обильной 
оксифильной цитоплазме кото-
рых имеются округлые гиалиновые 
или стеклянные включения, иногда 
смещающие ядро; часто попадаются 
фигуры митоза. Строма гиалинизи-
рована и может иметь вид хондрои-

да. Иммуногистохимически выявляют 
маркеры к виментину, цитокератину, 
эпителиальному мембранному анти-
гену (EMA) и CAM 5.2. Опухоль диф-
ференцируют с эпителиоидной сарко-
мой, эмбриональной и альвеолярной 
рабдомиосаркомами, меланомой, низ-
кодифференцированным почечно-
клеточным раком, злокачественной 
мезотелиомой, опухолью Вилмса, при-
митивной нейроэктодермальной опу-
холью [2, 3, 7].

Основные публикации конца 90-х – 
начала 2000-х гг., посвященные ERRT, 
касаются особенностей визуализации, 
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гистологической и иммуногистохи-
мической верификации разных лока-
лизаций опухоли – ЦНС, кишечник, 
печень, орбита, грудная клетка, мягкие 
ткани, шея и др. [4, 7, 9, 10]. В послед-
нее десятилетие больше внимания 
уделяется клинико-патологическим 
и генетическим особенностям опухо-
ли [6, 8], а также возможности ее лече-
ния [1, 5]: по данным Европейско-
го рабдоидного регистра, несмотря 
на применение комплексной, в том 
числе таргетной химиотерапии, луче-
вой терапии и хирургического лече-
ния, за последние 10 лет средняя 
общая выживаемость больных ERRT, 
хотя и увеличилась почти втрое, одна-
ко составила лишь 33 мес. [1].

Крайняя редкость заболевания 
позволяет представить нам собствен-
ное клиническое наблюдение. Паци-
ент П.А., 12 лет, впервые госпитали-
зирован в одну из детских больниц 
Санкт-Петербурга с диагнозом «острая 
правосторонняя пневмония» через 
2,5 недели от начала заболевания, 
сопровождавшегося подъемом темпе-
ратуры до 40 °C, затрудненным дыха-
нием, болями за грудиной при неэф-
фективном курсе антибактериальной 
терапии (зиннат).

При рентгенографии грудной клет-
ки (17.01.2012 г.) выявлено тоталь-
ное затенение ее правой половины 

(рис. 1а). При плевральной пункции 
получено 1400 мл геморрагическо-
го выпота. При КТ грудной клетки 
(19.01.2012 г.) обнаружено объемное 
образование заднего средостения 
с деструкцией тел и дуг позвонков 
Th9–Th10, головок и шеек прилежа-
щих ребер (рис. 1б–г).

Пациент госпитализирован в отде-
ление детской онкогематологии ГКБ 
№ 31 в крайне тяжелом состоянии, 
обусловленном, помимо исходно 
имевшихся жалоб (боли за груди-
ной, затруднение дыхания, высокая 
температура), наличием сухого каш-
ля, сухостью и шелушением кожи, 
снижением веса тела почти на 20 % 
(вес около 30 кг). В правой паравер-
тебральной области на задней по-
верхности грудной клетки, на уровне 
Th9–Th10 позвонков выявлено мягкот-
канное образование размером около 
8 см в диаметре, плотное, неподвиж-
ное, без четких контуров, болезнен-
ное при пальпации. При остеосцин-
тиграфии с Tс99 – очаги умеренной 
гиперфиксации радиофармпрепара-
та справа сзади по ходу IX, X ребер 
и паравертебрально в области VII, 
VIII ребер (136–143 %); в левой поло-
вине Th9–Th10 позвонков (125 %). 
В остальных отделах скелета распре-
деление радиофармпрепарата соот-
ветствует возрасту.

25.01.2012 г. произведены торако-
скопия и биопсия опухоли заднего 
средостения с исследованием матери-
ала в национальной референс-лабора-
тории патоморфологии ФНКЦ ДГОИ 
им. Д. Рогачева (Москва).

Гистологическое заключение 
(26.01.2012 г.) – экстраренальная раб-
доидная опухоль.

Иммуногистохимия: опухолевые 
клетки позитивны к антителам Vimen-
tin, CD99; отрицательная ядерная реак-
ция с а/т INI-1 при наличии позитив-
ного внутреннего контроля, отрица-
тельная реакция с а/т Desmin, EMA, 
PCK AE1/AE3, CD30, ALK, CD20, CD3, 
S100, PLAP, CD45, Fli-1.

Цитогенетическое исследование: 
при исследовании методом FISH пере-
строек гена EWSR1 не обнаружено.

Операция (02.02.2012 г.): торако-
томия справа, ревизия плевральной 
полости, субтотальная резекция опу-
холи, средняя лобэктомия, дрениро-
вание плевральной полости. Дальней-
шее лечение проводили по протоколу 
CWS-2008 для IV стадии заболевания; 
за период с 13.02. по 11.06.2012 г. 
пациент получил шесть курсов поли-
химиотерапии с хорошим эффектом 
и частичной клинической ремиссией.

Однако при КТ- и МРТ-исследо-
вании в позвоночно-реберном 
углу справа визуализируется оста-

Рис. 1
Рентгенограмма и КТ грудной клетки при первичном выявлении опухоли: тотальное затенение правой половины грудной клетки 
без смещения средостения (а), массивная опухоль заднего средостения (б, в), краевая деструкция позвонка (б, г)

а б в г
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точное объемное образование 
с признаками некроза в центре. Име-
ется тотальное разрушение тела Th9 
(рис. 2а, в) и очаговое – тела Th10 
позвонков (рис. 2б), а также прилежа-
щих отделов соответствующих ребер. 
Сохранение метаболической актив-
ности по данным ПЭТ-КТ в зоне зад-
него средостения паравертебрально. 
По согласованию с онкологами, спе-
циалистами по хирургии позвоночни-
ка и торакальным хирургом принято 
решение о возможности выполнения 

радикального удаления опухоли с соот-
ветствующей реконструкцией скелета.

17.07.2012 г. в детском хирургиче-
ском отделении СПбНИИФ мульти-
дисциплинарной бригадой хирургов 
проведена операция: из задней части 
Т-образного разреза осуществле-
но удаление дуг позвонков Th9, Th10 
c обнажением позвоночного канала, 
симметричной установкой транспеди-
кулярных винтов в позвонках Th7, Th8, 
Th11 и Th12, с временной стабилизаци-
ей позвоночника стержнем слева. Бло-

ком резецирован измененный отдел 
правой длинной мышцы спины с при-
лежащими позвоночными концами 
IX и X ребер. При выделении опухоли 
из реберно-позвоночного угла обна-
ружен тканевой детрит, опухоль спая-
на с тканью легкого, в связи с чем про-
изведена его краевая резекция в пре-
делах визуально измененной ткани. 
Проведена экстирпация тел Th9–Th10 
позвонков; диастаз Th8–Th11 заполнен 
титановой блок-решеткой с интакт-
ным ауторебром, после чего установ-

Рис. 2
КТ и МРТ грудной клетки и позвоночника при принятии решения о выполнении радикальной операции: субтотальное разру-
шение тела Th9 позвонка (а), ограниченная деструкция тела и дуги Th10 (б), образование позвоночно-реберного угла, распро-
страняющееся справа на протяжении трех позвонков (в) и сопровождающееся изменением прилежащей легочной ткани (в, г)

Рис. 3 
Интраоперационные фотографии на этапах вмешательства: а – в условиях временной задней инструментальной стабилизации 
удалены ребра, опухоль, позвонки, резецировано легкое; б – заключительная инструментация позвоночника (передняя стаби-
лизация титановым мешем, задняя – конструкциями транспедикулярной фиксации); в – задний спондилодез кортикальными 
аллотрансплантатами

а б в г

а б в
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лен второй стержень, и осуществле-
на симметричная компрессия задних 
металлоконструкций до плотного 
заклинивания меша. Вдоль металло-
конструкций на дуги Th7–Th12 уложе-
ны фрагменты кортикальной аллоко-
сти с перекрытием зоны ламинэкто-
мии (этапы операции представлены 
на рис. 3).

Гладкое послеоперационное тече-
ние без каких-либо осложнений. 
При гистологическом исследова-
нии всего операционного материа-
ла (участок длинной мышцы спины, 
детрит из послеоперационной поло-

сти, ткань легкого, ткань легочной 
вены, резецированные ребра, тела 
позвонков, мягкие ткани вдоль позво-
ночника и ребер) признаки опухо-
левого роста обнаружены в мягких 
тканях вокруг ребер. Все маркиро-
ванные края резецированных тка-
ней интактны, что позволяет счи-
тать удаление опухоли радикальным. 
С августа по сентябрь 2012 г. паци-
ент получил три курса интенсивной 
химиотерапии, затем с октября 2012 
по май 2013 г. – еще восемь курсов 
поддерживающей полихимиотера-
пии. Лечебная программа завершена 

03.05.2013 г. Радиоизотопное иссле-
дование всего тела с 18F фтордезок-
сиглюкозой 26.06.2014 г., плановые 
клинические и рентгенологические 
обследования каждые 6 мес. (послед-
нее – ноябрь 2014 г.). Полная ремис-
сия при хорошем объективном состо-
янии ребенка и стабильном поло-
жении как передних, так и задних 
металлоконструкций (рис. 4) сохра-
няется на протяжении всего периода 
наблюдения (к моменту подачи публи-
кации отдаленный период составля-
ет 2 года 11 мес. после начала лече-
ния и 2 года 7 мес. после радикальной 
операции).

Представленное наблюдение 
еще раз подтверждает мнение о том, 
что правильно выбранная тактика 
с соблюдением мультидисциплинар-
ного похода при планировании всего 
лечения и при выполнении сложного 
хирургического вмешательства позво-
ляет обеспечить хорошие ближайший 
и отдаленный результаты и надеяться 
на общий благоприятный исход даже 
таких распространенных и прогнос-
тически неблагоприятных злокаче-
ственных процессов, как рабдоидная 
опухоль с поражением легкого, ребер 
и позвоночника.
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