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Аннотация. Воспалительная миофибробластная опухоль (ВМО) — редкое новообразование мезенхимальной при-
роды с промежуточным биологическим потенциалом. Опухоль состоит из дифференцированных миофибробластных 
веретенообразных клеток. Частота встречаемости ВМО среди первичных новообразований легких составляет до 1%. 
Данный вид опухоли является самым распространённым типом первичных опухолей лёгких у детей. ВМО могут встре-
чаться как в детском, так и во взрослом возрасте. ВМО обнаруживается в мягких тканях брюшной полости, в органах 
малого таза, гортани, молочной железе, тканях головы и шеи. Диагностируется также и внеорганная локализация (за-
брюшинное пространство, средостение). ВМО лёгких часто не имеют клинических проявлений, а в случае их наличия 
имеет неспецифические симптомы, такие как кашель, кровохарканье, одышку, гипертермию, боли в грудной клетке. 
ВМО ранее рассматривались как новообразование с доброкачественным течением, однако эти опухоли имеют склон-
ность к местным рецидивам и отдаленному метастазированию. В статье приведены данные в отношении распростра-
нённости, клинических проявлений и лечения ВМО, а также собственное клиническое наблюдение течения данного 
заболевания у ребенка 8 лет. 
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Abstract. Inflammatory myofibroblastic tumor (VMO) is a rare neoplasm, which is currently referred to as a mesenchymal 
neoplasm with intermediate biological potential. The tumor consists of differentiated myofibroblastic fusiform cells. The 
frequency of occurrence of VMO among primary lung neoplasms is up to 1%. This type of tumor is the most common type of 
primary lung tumors in children. VMO can occur both in childhood and in adulthood. VMO is found in the soft tissues of the 
abdominal cavity, in the pelvic organs, larynx, mammary gland, head and neck tissues. Extra-organ localization (retroperitoneal 
space, mediastinum) is also diagnosed. Lung VMO often has no clinical manifestations, and if present has nonspecific symptoms, 
such as cough, hemoptysis, shortness of breath, hyperthermia, chest pain. VMO was previously considered as a neoplasm with a 
benign course, but these tumors tend to local relapses and distant metastasis. The article presents data on the prevalence, clinical 
manifestations and treatment of VMO, as well as own clinical observation of the course of this disease in an 8-year-old child.
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Введение
Воспалительная миофибробластическая опухоль 

(ВМО) — это редкий вид новообразования с характер-
ной гетерогенностью гистологической картины. В основе 
развития ВМО лежат также молекулярно-генетические 
изменения [1]. 

Данный вид опухоли может возникнуть в лю-
бом возрасте, но чаще встречается у детей и 

молодых людей [2]. Распространённость данной пато-
логии в мире колеблется от 0,04% до 0,7% независимо  
от расы. Соотношение мужчин и женщин составляет 1:3 
[3,4]. 

ВМО состоит из дифференцированных миофибро-
бластных веретенообразных клеток с многочисленными 
плазматическими клетками и/или инфильтратами лим-
фоцитов [2, 5]. 
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Согласно классификации опухолей мягких тканей, 
предложенной Всемирной организацией здравоохране-
ния (2020), данная опухоль относится к группе фибро-
бластических/ миофибробластических опухолей [6]. 

История изучения заболевания берёт свое начало в XX 
в., когда H. Brunn et al. в 1939 г. впервые описали воспа-
лительную псевдоопухоль грудной клетки. Термин «вос-
палительные псевдоопухоли» предложили W. Umiker и L. 
Iverson в 1954 г. для описания опухоли лёгкого, схожей по 
отдельным клинико-диагностическим характеристикам 
со злокачественными новообразованиями. Позднее, в 
1955 г., J.D. Lane et al. ввели термин «плазматическая гра-
нулема», основываясь на гистологической картине опухо-
ли, схожей с воспалительной псевдоопухолью, но харак-
теризующейся преобладанием плазматических клеток 
[2]. В 1990 г. J.M. Meis и F.M. Enzinger описали новообра-
зование, схожее по гистологической картине с воспали-
тельной псевдоопухолью, но имеющее более агрессив-
ное клиническое течение, и назвали её воспалительной 
фибросаркомой. В 1994 г. ВМО был определена как но-
вообразование, состоящее из веретенообразных клеток, 
характеризующихся миофибробластами и большим ко-
личеством ассоциированных воспалительных клеток, а в 
1995 г. C.M. Сoffin et al. впервые ввели термин «ВМО». В 
своём исследовании они представили данные 84 пациен-
тов с ВМО экстрапульмонарной локализации, имеющей 
схожие клиническую и гистологическую картины с вос-
палительной фибросаркомой. При этом ни в одном слу-
чае не было выявлено отдаленных метастазов, а частота 
рецидивов заболевания была несколько ниже опублико-
ванных ранее данных (25 %) [1, 7]. 

Однако на сегодняшний день точная этиология и па-
тогенез ВМО остаются неясными. Основными фактора-
ми, приводящими к развитию данной неоплазии, явля-
ются воспаление, травма, хирургическое вмешательство, 
аутоиммунный процесс, различные бактериальные и ви-
русные инфекции, в частности, вызванные микобактери-
ями, коринобактериями, вирусамм гепатита В, Эпштей-
на-Барра, папилломы человека. Кроме того, имеются 
данные о связи ВМО с хромосомными перестройками в 
локусе 2p23, расположенном на коротком плече 2-й хро-
мосомы, рядом с геном, кодирующим киназу анапласти-
ческой лимфомы (anaplastic lymphoma kinase, АLK). ALK 
представляет собой тирозинкиназу рецепторного типа, 
которая является драйвером онкогенеза в результате 
транслокации генов, при анапластической крупнокле-
точной лимфоме, раке легкого и ВМО. На сегодня извест-
но более 21 гена-партнера, участвующего в патогенезе 
ВМО, при этом каждый год спектр этих генов обновля-
ется [1, 3]. 

Клинические проявления ВМО тесно связаны с участ-
ком первичных очагов и могут сопровождаться общи-
ми симптомами, такими как боль и лихорадка. Легочная 
ВМО может манифестировать болью в груди и одышкой. 
При этом проявления клинических симптомов не зави-
сят от размера и массы опухоли [5, 8]. 

Результаты различных методов визуализации ВМО 
варьируются. На рентгенографии ВМО могут представ-
ляться в виде нескольких образований в одной анато-
мической области. Изображение может варьировать-
ся от инфильтрата до чётко очерченного образования, с 

различными пропорциями воспалительных и фиброз-
ных компонентов. При компьютерной томографии мо-
жет отмечаться дефицит контраста в фиброзном ком-
поненте новообразования. МРТ-визуализация может 
показывать низкую интенсивность сигнала из-за фибро-
за, наряду с ограниченной диффузией. 

При лабораторной диагностике ВМО может отмечать-
ся лейкоцитоз нейтрофильного характера, повышение 
уровня С-реактивного белка и скорости оседания эри-
троцитов (СОЭ) [3].

Стандартом терапии ВМО является хирургическая ре-
зекция. При невозможности проведения полной резек-
ции применяют лучевую, гормональную или молекуляр-
ную таргетную лекарственную терапию.

Открытие слияний АLK у пациентов с немелкоклеточ-
ной карциномой лёгкого способствовало клинической 
разработке ингибиторов АЛК, включая молекулярно-
таргертный препарат кризотиниб, появившийся в по-
следние годы, который продемонстрировал высокую эф-
фективность [3, 9]. 

ВМО обладает невысоким метастатическим потенци-
алом и имеет склонность к рецидивам, частота которых 
зависит от локализации процесса и варьируется в преде-
лах от < 2% (для лёгочной локализации) и до 37% (при 
внелёгочной локализации). 

К наиболее частым зонам метастазирования относят-
ся лимфатические узлы, лёгкие, кости. Поэтому для пре-
дотвращения рецидива необходимо длительное наблюде-
ние за пациентом [10].

Описание клинического случая
Пациентка Н., 2014 г. р., славянской национальности. 

Девочка от 4-й беременности, протекавшей на фоне угро-
зы прерывания в 1 и 2 триместрах, роды — 3-е, срочные 
самопроизвольные. Масса тела при рождении — 3620 г, 
длина тела — 55 см, окружность головы — 36 см, окруж-
ность груди – 35 см, оценка по шкале Апгар — 8/9 баллов. 
Ребенок был выписан из роддома на 5-е сутки в удовлет-
ворительном состоянии. Период новорождённости про-
текал без особенностей. 

Девочка росла и развивалась соответственно возрасту, 
находилась на грудном вскармливании до 6 месяцев, при-
вита по календарю. Перенесённые заболевания: ветряная 
оспа в возрасте 3 лет, ОРВИ — 2–3 раза в год. Аллерголо-
гический и генеалогический анамнез не отягощены. 

Обратились в инфекционное отделение ГБУ РО «Го-
родская клиническая больница N°11» г. Рязани 05.11.2020 
г. с жалобами на субфебрильную температуру тела, 
одышку. При поступлении общее состояние оценено как 
среднетяжёлое, температура тела — 37,5°C. Имеет ме-
сто малопродуктивный кашель, гиперемия ротоглотки. 
В легких аускультативно — дыхание жёсткое, сухие сви-
стящие хрипы, выдох удлинён, ЧД — 46 в минуту, SpO2 
— 95%. Предварительный диагноз — «Внебольничная 
пневмония».

В анализах крови отсутствовали признаки анемии, 
отмечался лейкоцитоз до 15,3 ×109/л, нейтрофилёз — до 
93%, ускорение СОЭ до 25 мм/ч. 

В анализе мочи — без патологии.
По данным ИФА АТ к M. pneumoniae IgM — поло-

жительно, IgG — положительно, к Chl. рneumoniae IgM 
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— отрицательно, IgG — отрицательно. На рентгенограм-
ме органов грудной клетки от 05.11.2020 г. слева в про-
екции I-го сегмента и нижнемедиальном отделе опре-
деляется инфильтрация легочной ткани. Заключение: 
левосторонняя сегментарная пневмония (рис. 1).

 

Рисунок 1. Рентгенограмма органов грудной клетки при 
госпитализации

Figure 1. Chest X-ray during hospitalization

На фоне проведённой антибактериальной и симпто-
матической терапии симптомы интоксикации и брон-
хообструкции были купированы. На контрольной 
рентгенограмме органов грудной клетки (13.11.2020 г.) 
инфильтрация отсутствует, в верхней доле слева затем-
нение с чёткими контурами. На компьютерной томогра-
фии органов грудной клетки (23.11.2020 г.) слева в верх-
ней доле определяется образование с четкими ровными 
контурами изоденсивной плотности с вхождением и об-
рывом верхнедолевого бронха, трахея смещена вправо, 
инфильтрации нет. Заключение: КТ-данные бронхоген-
ной кисты. 

Девочка для дообследования была переведена в отде-
ление пульмонологии РОДКБ им. Н.В. Дмитриевой г. Ря-
зани с диагнозом «Внебольничная пневмония, сегмен-
тарная, левосторонняя, верхнедолевая, острое течение, 
ДН 1 степени на фоне микоплазменной инфекции. Брон-
хогенная киста верхней доли левого лёгкого?».

При дальнейшем обследовании на рентгенограмме ор-
ганов грудной клетки (от 25.11.2020 г.) слева в верхней доле 
определялось дополнительное образование гомогенной 
структуры с чёткими контурами, прилегающее к верхне-
му средостению и левому корню. Левый корень уплотнён. 

Результаты компьютерной томографии с внутри-
венным контрастированием (27.11.2020 г.): КТ-картина 
дополнительного кистозно-солидного образования в 
проекции верхней доли левого лёгкого. Размеры лимфа-
тических узлов средостения в пределах нормальных ве-
личин. При спирометрии отмечается умеренное сниже-
ние проходимости по мелким бронхам. 

При УЗИ органов брюшной полости и малого таза 
(08.12.20), щитовидной железы (25.11.20) патологии не 
выявлено. Результаты бронхоскопии (25.11.20) также 
отвергли эндобронхиальную патологию. Диаскинтест 
(04.12.20) отрицательный.

МРТ органов грудной клетки с контрастным усилени-
ем (10.12.2020 г.) выявила признаки объёмного солидного 
образования в левом гемитораксе.

Результаты исследования уровня опухолевых марке-
ров: альфа-фетопротеин — менее 1,66 МЕ/мл (норма — 
от 0 до 5,5 МЕ/мл), NSE (нейро-специфическая енолаза) 
— 27,6 нг/мл (норма не более 17 нг/мл), b — хориониче-
ский гонадотропин человека общий, < 1,20 (норма — 0–5 
мЕд/мл). 

Для дальнейшего обследования девочка направлена в 
РДКБ им Пирогова г. Москвы. 

При поступлении (26.01.21) общие анализы крови и 
мочи были в пределах формально-нормативных. 

Рентгенограмма органов грудной клетки от 27.01.2021 
г.: в проекции S I-II верхней доли левого лёгкого опре-
деляется вытянутой формы образование (45×25×43 
мм), с интенсивными включениями, с чётким конту-
ром, прилежит и очевидно тесно связано с корнем лево-
го лёгкого, с реакцией костальной плевры и деформаци-
ей интерстиция. 

При мультиспиральной компьютерной томографии от 
28.01.2021 г. солидное новообразование S I II-I верхней 
доли левого лёгкого, доходящее или исходящее из корня, 
прежними размерами (33,5×24×45,7 мм) неправильной 
вытянутой формы (+ 36-39-42 HU), тесно спаянное с сег-
ментарными бронхами SI-II-I II. 

На УЗИ органов брюшной полости и малого таза пато-
логии не выявлено.

Ребенку 4 февраля 2021 г. была проведена верхнедо-
левая туморлобэктомия слева. При гистологическом ис-
следовании выявлено следующее: на разрезе к корню 
лёгкого прилежит плотный, белесоватый очаг с четкими 
границами размером 3×2,5×1,2 см.

Результаты иммуногистохимического исследования: 
клетки опухоли позитивны к антителам SMA, фокально 
Desmin, S100, негативны реакции с анти-РСК, PR, ALK 
(p80), EMA, CD34, TTFI, TRK и ROS1. Заключение: опи-
санные патологические изменения соответствуют воспа-
лительной миофибробластической опухоли. 

Клинический диагноз — «Воспалительная миофибро-
бластическая опухоль верхней доли левого лёгкого, со-
стояние после удаления верхней доли левого лёгкого с 
опухолью».

В августе 2021 г. девочка находилась на плановом об-
следовании в пульмонологическом отделении РОДКБ 
им. Н.В. Дмитриевой г. Рязани. По результатам лабо-
раторного обследования патологии не выявлено. При 
компьютерной томографии органов грудной клетки (от 
10.08.2021 г.) данных о наличии свежих очаговых и ин-
фильтративных изменений нет. На УЗИ органов брюш-
ной полости и малого таза (от 10.08.2021 г.) патологии 
не выявлено. 

Девочка в настоящее время жалоб не предъявляет. 
Находится под динамическим наблюдением педиатра и 
пульмонолога.

Выводы
Воспалительная миофибробластическая опухоль — 

это редкое заболевание, которое может скрываться под 
различными клиническими масками, что затрудняет диа-
гностику данной патологии. 
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