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Резюме
Склерозирующая пневмоцитома легких (СПЛ) – редкая доброкачественная опухоль легкого эпителиального происхождения. 
Дифференциальная диагностика этого новообразования с аденокарциномой и карциноидными опухолями легкого по-прежнему пред­
ставляет собой сложную задачу из-за отсутствия специфических рентгенологических признаков и  гетерогенности гистологической 
картины. Несмотря на длительный период изучения, СПЛ продолжает представлять значительные диагностические сложности ввиду 
полиморфной гистологической картины, при которой требуется включение в дифференциально-диагностический ряд широкого спек­
тра нозологий. Актуальность изучения СПЛ обусловлена необходимостью ее точной верификации для предотвращения неадекватного 
агрессивного лечения, поскольку СПЛ нередко ошибочно принимают за злокачественные новообразования. Целью работы являлась 
демонстрация клинического наблюдения за пациенткой с СПЛ, а также детальный анализ морфологических и иммуногистохимических 
(ИГХ) особенностей опухоли и  обзор литературы, показывающие трудности ее диагностики и  дифференциальной диагностики. 
Материал и методы. Проведен анализ публикаций по СПЛ в поисковых системах PubMed и Medline, глубина поиска составила 10 лет. 
Представлено собственное клиническое наблюдение за пациенткой 51 года с выявленным по данным компьютерной томографии орга­
нов грудной клетки субплеврально расположенным очаговым уплотнением на уровне язычковых сегментов левого легкого размерами 
10 × 9 мм с  ровными контурами. По  поводу этого образования выполнена видеоассистированная торакоскопическая прецизионная 
резекция опухоли V сегмента (S5) с краевой резекцией II сегмента левого легкого. Выполнено гистологическое исследование операци­
онного материала с применением ИГХ-методов (эпителиального мембранного антигена (Epithelial Membrane Antigen – EMA), тиреоид­
ного фактора транскрипции (Thyroid Transcription Factor – TTF-1), Vimentin, CD31, CD34, CK 8/18, CK Cocktail, Chromogranin A, 
Synaptophysin). Результаты. У пациентки диагностирована СПЛ с характерной бифазной морфологической структурой и экспрессией 
в клетках TTF-1 и виментина, очаговой экспрессией CK Cocktail, CK 8/18 и EMA. Заключение. При диагностике СПЛ требуется ком­
плексная оценка гистологической картины и  результатов ИГХ-исследования. Применение расширенной диагностической панели 
антител необходимо для исключения морфологически сходных злокачественных новообразований легких и определения выбора пра­
вильной лечебной тактики, что особо подчеркнуто в представленном клиническом наблюдении.
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Abstract
Pulmonary sclerosing pneumocytoma is a rare benign epithelial lung tumor. Differential diagnosis of this lesion with adenocarcinoma and lung 
carcinoid tumors remains challenging due to nonspecific radiological findings and histological heterogeneity. Despite extensive study over many 
years, pulmonary sclerosing pneumocytoma continues to pose significant diagnostic difficulties due to its polymorphic histological pattern that 
requires an extensive differential diagnostic workup. Studying this tumor is relevant due to the need for its precise verification to prevent inadequate 
aggressive treatment, as this tumor is often mistaken for malignancy. The aim of this work is to present a clinical case of pulmonary sclerosing 
pneumocytoma with detailed analysis of morphological and immunohistochemical features, along with a literature review to illustrate diagnostic 
challenges and differential diagnosis with malignant lung tumors. Methods. Analysis of literature on pulmonary sclerosing pneumocytoma was 
performed in PubMed and Medline systems with the search depth of 10 years. We also present a clinical case of a 51 y.o. woman with a subpleural 
focal consolidation area 10 × 9 mm with smooth contours in the lingular segments of the left lung detected by chest CT. Video-assisted thoracoscopic 
precision resection of segment V (S5) with margin resection of segment 2 of the left lung was then performed. Histological examination of the 
surgical specimen was performed with immunohistochemistry (thyroid transcription factor (TTF-1), epithelial membrane antigen (EMA), 
Vimentin, CD31, CD34, CK 8/18, CK Cocktail, Chromogranin A, Synaptophysin). Results. Pulmonary sclerosing pneumocytoma was diagnosed 
by typical biphasic morphology, TTF-1/vimentin expression and focal CK Cocktail, CK 8/18, and EMA expression. Conclusion. Diagnosis of 
pulmonary sclerosing pneumocytoma requires comprehensive histological and immunohistochemical assays. Application of an expanded panel of 
antibodies is recommended to exclude morphologically similar malignant lung neoplasms, which determines the correct treatment strategy, as 
emphasized in the presented clinical case.
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Склерозирующая пневмоцитома легкого (СПЛ) – ред­
кая доброкачественная опухоль, состоящая из двух 
популяций клеток – поверхностных кубических 
и округлых стромальных [1–5]. Впервые данная опу­
холь была описана A.A.Liebow и D.S.Hubbel в 1956 г. 
как склерозирующая гемангиома легкого – данное 
определение отражало первоначальное представ­
ление о ее сосудистом происхождении [6]. Однако 
после дальнейших иммуногистохимических (ИГХ) 
и генетических исследований было доказано, что это 
новообразование возникает из альвеолярных эпи­
телиальных клеток II типа, в связи с этим в 2015 г. 
Всемирной организацией здравоохранения первич­
ная склерозирующая гемангиома легких официально 
была переименована в СПЛ и отнесена к аденомам 
легких [2–4, 5, 7].

СПЛ является редкой опухолью, она чаще встре­
чается у женщин (соотношение женщин и мужчин 
составляет 5 : 1) [4]. Опухоль обычно развивается 
в возрасте 30–60 лет [3, 5], однако в литературе были 
описаны случаи более раннего выявления СПЛ [8]. 
Чаще всего это новообразование встречается у жен­
щин, проживающих в Восточной Азии [1, 9].

Патогенез заболевания до конца неясен. Большин­
ством исследователей указывается на эпителиальное 
происхождение опухоли [10]. По данным молекуляр­
ных и ИГХ-исследований выявлен моноклональный 
генотип обоих типов клеток, что подтверждает истин­
ную опухолевую природу образования [4, 5]. Описаны 
также соматические мутации в гене AKT1, выявленные 
практически во всех СПЛ, что может играть ключевую 
роль в ее патогенезе через активацию пути PI3K/AKT/
mTOR [9, 11].

СПЛ в большинстве случаев протекает бессим­
птомно и выявляется случайно при обследовании 
по другому поводу. Редко наблюдаются такие кли­
нические проявления, как кашель, одышка, кровохар­
канье, ощущение сдавления в груди [1, 3], вызванные 
механическим воздействием опухоли на окружающие 
ткани [5, 7]. На рентгенограммах органов грудной 
клетки образование выглядит как четко отграничен­
ный узел гомогенной структуры, локализованный 
преимущественно в периферических отделах, реже 
встречаются множественные очаги [4], однако спе­
цифические рентгенологические признаки отсутст­
вуют [12]. При компьютерной томографии (КТ) ор­
ганов грудной клетки (ОГК) обнаруживается четко 
очерченное круглое или овальное образование [2, 5, 
9, 13, 14], которое может сопровождаться обызвеств­
лением и кистозной дегенерацией. При контраст­
ном усилении возможно визуализировать различные 
степень и характер контрастирования в зависимости 
от размера образования и соотношения компонен­

тов ткани, при этом характерной особенностью будет 
являться постепенное и отсроченное непрерывное 
контрастирование [3, 12]. По данным позитронно-
эмиссионной томографии обычно выявляется низкое 
или умеренное поглощение 18F-фтордезоксиглюко­
зы (18F-ФДГ), что позволяет предположить наличие 
злокачественного потенциала образования [1, 2, 9, 10], 
однако в ряде исследований описана вариабельная 
активность 18F-ФДГ [15, 16].

При макроскопическом исследовании СПЛ вы­
глядит как хорошо очерченный инкапсулированный 
узел плотной или мягкой консистенции диаметром 
0,3–8 см, от серого до желто-коричневого цвета, од­
нородной или пестрой структуры на разрезе [9]. Иног­
да определяются участки кровоизлияний, кистозной 
дегенерации, кальцификации и зоны некроза [1, 5].

Основная гистологическая характеристика СПЛ – 
наличие опухолевых клеток двух типов:
•	 кубических поверхностных клеток, морфологиче­

ски схожих с пневмоцитами II типа (эозинофиль­
ная цитоплазма, небольшие гиперхромные ядра);

•	 округлых стромальных клеток меньшего размера 
с центрально расположенными светлыми ядрами, 
в которых иногда определяются ядрышки, напо­
минающие эмбриональный респираторный эпи­
телий [1, 2, 4, 5, 12].
Гистологические варианты строения СПЛ – па­

пиллярный, склеротический, солидный, геморраги­
ческий – сочетаются в разных пропорциях [4, 5, 9]:
•	 папиллярный – сосочковоподобные структуры, 

основу которых составляют округлые клетки, по­
крытые поверхностными клетками (отличаются 
от истинных сосочков с фибрососудистыми стерж­
нями);

•	 склеротический – фиброз с гиалинизацией колла­
геновых волокон, воспалительным инфильтратом, 
гемосидерином, кальцинатами и т. д.;

•	 солидный – массивы округлых клеток с наличием 
тубулярных и железистоподобных структур из по­
верхностных клеток;

•	 геморрагический – наличие полостей и щелей, 
выстланных поверхностными клетками и запол­
ненные эритроцитами [4, 5].
При этом практически во всех СПЛ удается обна­

ружить как минимум 2 из 4 гистологических вариантов 
строения, а сочетание 3 паттернов встречается в 95 % 
наблюдений [1, 2, 12].

Ключевым методом верификации СПЛ и ее диф­
ференциальной диагностики является ИГХ-иссле­
дование. Отмечается экспрессия эпителиального 
мембранного антигена (Epithelial Membrane Antigen – 
EMA) и тиреоидного фактора транскрипции (Thyroid 
Transcription Factor – TTF-1) как в поверхностных, так 
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и в округлых клетках [1, 5, 9]. Экспрессия эпители­
альных маркеров вариабельна, CK cocktail и CK 8/18 
могут очагово экспрессироваться поверхностными 
клетками, тогда как в округлых клетках экспрессия 
этих маркеров выражена слабо или отсутствует [2–4, 
12]. Округлые клетки также экспрессируют Vimen-
tin [5]. Нейроэндокринные маркеры (Synaptophysin, 
Chromogranin A) в клетках опухоли не экспрессируют­
ся [2, 4, 9, 17]. В редких случаях может наблюдаться 
очаговая слабовыраженная экспрессия Synaptophysin, 
что не свидетельствует о нейроэндокринной диффе­
ренцировке в целом, но при которой требуется оценка 
в комплексе с другими маркерами [3].

Эндотелиальные маркеры (CD34, CD31) не экс­
прессируются опухолевыми клетками [5]. Положи­
тельная экспрессия сосудистых маркеров отмечается 
только в эндотелии сосудов внутри опухоли, что явля­
ется важной особенностью для исключения истинных 
сосудистых новообразований [11].

Стандартом лечения является радикальная хирурги­
ческая резекция опухоли, которая часто выполняется 
с использованием видеоассистированных торакоско­
пических технологий [7, 18]. Рассматриваются также 
лучевая терапия [18] и иммунотерапия ипилимумабом 
и ниволумабом [19] в качестве альтернативы для паци­
ентов с неоперабельными опухолями, однако необхо­
димы дальнейшие клинические исследования для под­
тверждения эффективности данных методов лечения.

Прогноз считается благоприятным, однако в ли­
тературе появляется все больше сообщений о спо­
собности опухоли метастазировать в лимфатические 
узлы, врастать в стенку бронхов, давать отдаленные 
метастазы и местно рецидивировать [20], особенно 
после неполноценной резекции [18].

Клиническое наблюдение

Пациентка 51 года поступила в отделение онкохирургии 
Федерального государственного бюджетного учреждения 
«Государственный научный центр Российской Федерации – 
федеральный медицинский биофизический центр имени 
А.И.Бурназяна» Федерального медико-биологического 

Рис. 1. Морфологическая картина склерозирующей пневмоцитомы легкого: A – опухолевый узел с четкими границами, наличием по­
лостей и щелей, заполненных эритроцитами (× 10); B – два типа клеток: кубические поверхностные и округлые стромальные (× 400); 
окраска гематоксилином и эозином
Figure 1. Pathology of pulmonary sclerosing pneumocytoma: A – well-defined tumor node with cavities and slit-like spaces filled with erythrocytes 
(× 10); B – two cell types: cubic surface and round stromal cells (× 400). Hematoxylin and eosin staining

агентства с диагнозом образование язычкового сегмента 
левого легкого неизвестной этиологии для дообследования 
и определения тактики лечения. Согласно данным меди­
цинской документации, пациентке ранее была выполнена 
КТ ОГК, по результатам которой выявлено субплеврально 
расположенное очаговое образование размерами 10 × 9 мм 
с ровными контурами на уровне язычковых сегментов ле­
вого легкого. Также была выполнена видеоассистированная 
торакоскопическая прецизионная резекция опухоли V сег­
мента (S5) с краевой резекцией II сегмента левого легкого.

Первичное прижизненное гистологическое исследова­
ние операционного материала:
•	 в S5 определяется нейроэндокринная опухоль (диффе­

ренциальный диагноз с мезенхимальной (сосудистой) 
опухолью и опухолью слюнных желез);

•	 в S2 опухолевые элементы не выявлены.
При пересмотре готовых гистологических препаратов 

в патологоанатомическом отделении Федерального госу­
дарственного бюджетного учреждения «Государственный 
научный центр Российской Федерации – федеральный ме­
дицинский биофизический центр имени А.И.Бурназяна» 
Федерального медико-биологического агентства во фраг­
менте ткани легкого выявлен округлый опухолевый узел 
с четкими границами (рис. 1A), максимальным размером 
7 мм, представленный скоплениями монотонных эпителио­
идных клеток со слабополиморфными ядрами, дисперсным 
хроматином низкой митотической активности, обильной 
цитоплазмой и выраженными мембранами (см. рис. 1B). 
Среди структур опухоли определяются многочисленные 
полости и щели, заполненные эритроцитами.

Для уточнения гистогенеза опухоли было проведено 
ИГХ-исследование, при котором в клетках опухоли выяв­
лена диффузная цитоплазматическая экспрессия Vimentin 
(рис. 2A), ядерная экспрессия TTF-1 (см. рис. 2B), очаго­
вая мембранно-цитоплазматическая экспрессия CK8/18, 
CK cocktail и EMA (см. рис. 2C). Клетки опухоли не экс­
прессировали CD34 (см. рис. 2D), CD31, Synaptophysin 
и Chromogranin A.

На основании проведенного морфологического иссле­
дования было сделано заключение о наличии у пациентки 
СПЛ.

В связи с доброкачественным характером новообра­
зования, при котором не требуется дальнейшее активное 
лечение, и удовлетворительным состоянием пациентка вы­
писана под наблюдение пульмонолога по месту жительства. 
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Обсуждение

Представлен типичный для СПЛ клинико-морфо­
логический профиль: опухоль была выявлена у жен­
щины среднего возраста [3–5], локализовалась в пе­
риферических отделах легкого [4], а при гистологи­
ческом исследовании выявлено бифазное строение, 
сочетание поверхностных и округлых клеток [1, 2, 12] 
и наличие геморрагических полостей [4, 5]. Диагно­
стические трудности были обусловлены морфологи­
ческим сходством с нейроэндокринной и сосудистой 
опухолью, потребовалось применение расширенной 
ИГХ-панели. При совпадении выявленного в пред­
ставленном случае ИГХ-профиля с данными лите­
ратуры подтверждена ключевая роль таких антител, 
как TTF-1 [1, 9], Vimentin [5], цитокератины [2–4, 12], 
EMA [1, 5, 9], а также эндотелиальных [5, 11] и ней­
роэндокринных [2, 4, 9, 17] маркеров в верификации 
СПЛ и исключении ее морфологических имитаторов.

Заключение

Таким образом, СПЛ представляет собой доброкаче­
ственную опухоль легкого со специфической морфо­
логической картиной. При современной диагности­
ке требуется тщательное изучение гистологической 
структуры данной опухоли с учетом ее полиморфно­
сти, а также обязательное применение ИГХ-исследо­

вания. Рекомендованная стандартизированная диаг­
ностическая панель, включающая TTF-1, Vimentin, 
цитокератины, EMA, эндотелиальные и нейроэндо­
кринные маркеры, может быть предложена в качестве 
«золотого стандарта» для верификации данной опу­
холи и исключения морфологически сходных зло­
качественных новообразований. При таком подходе 
обеспечивается выбор верной тактики хирургического 
лечения и благоприятный прогноз заболевания.
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Figure 2. Immunohistochemical profile of pulmonary sclerosing pneumocytoma: A – Сytoplasmic vimentin expression in round stromal cells 
(× 200); B – Nuclear TTF-1 expression in both cell types (× 200); C – Membranous and cytoplasmic EMA expression in both cell types (× 200); 
D – Lack of CD34 expression in tumor cells, positive staining only in endothelium of intact vessels (× 200)
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