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Первичные злокачественные опухоли легких – крайне редко встречающаяся в детском и подростковом возрасте патология.

Цель данной публикации – обзор наиболее полных и весомых ретроспективных исследований, посвященных данной нозологии, 

изучение эпидемиологии, клинической картины и методов лечения, а также оценка прогноза по заболеванию в зависимости от 

гистологического типа опухоли.
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Primary malignant lung tumors are an extremely rare pathology in childhood and adolescents.

The purpose of this publication – is to review the most complete and significant retrospective studies on this pathology, to explore the 

epidemiology, clinical symptoms and treatment methods, as well as to assess the prognosis of the disease depending on the histological type of 

tumor.
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Наиболее часто в детском возрасте встречаются 

доброкачественные или вторичные метастатические 

опухоли легких [1–4], что составляет 80–85 % всех 

неоплазий с поражением легких [2, 3]. Как правило, 

при случайном обнаружении патологических измене-

ний при плановом рентгенологическом обследовании 

легких ребенка лечащий врач в 60 случаях подумает 

о врожденном пороке развития, в 5 – о метастати-
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ческом поражении легкого и только в 1 – о первич-

ной опухоли легкого [2, 5, 6]. Первым диагнозом 

зачастую выступают «пневмония» или «эмпиема» 

[7–9]. Первичные злокачественные новообразования 

(ЗНО) легких – это чрезвычайно редкая патология 

в педиатрической популяции пациентов. Ее ежегод-

ная выявляемость составляет 0,049–0,083 случая на 

100 000 человек [10, 11], или менее 2 наблюдений на 

1 000 000 [12], или 16 новых случаев в год [13, 14]. 

Первичные ЗНО легких составляют менее 0,5 % всех 

детских раков [3, 15–17] и не более 15–20 % всех нео-

плазий с поражением легких [2, 3]. Общий уровень 

смертности от первичных ЗНО легких у детей состав-

ляет 30 % [1, 18, 19]. Часто они асимптоматичны или 

имеют неспецифические клинические проявления, 

а при проведении рентгенографии грудной клетки 

патогномоничные признаки могут отсутствовать, что 

затрудняет своевременную диагностику [15, 20].

Следует отметить уникальное распределение по 

гистологическому типу опухолей данной локализа-

ции у детей по сравнению со взрослой популяцией. 

Среди нейроэндокринных опухолей чаще всего встре-

чается карциноид, крайне редко – мелкоклеточная 

карцинома (МКК). Среди эпителиальных опухолей 

наиболее часто наблюдаются аденокарцинома (АК), 

плоскоклеточная (ПКК) и мукоэпидермоидная 

(МЭК) карциномы. Карциноид в детской популяции 

является самым частым ЗНО легкого [13]. Как прави-

ло, он происходит из стенки бронхиального дерева, 

в связи с чем может вызвать обструктивные симптомы 

(кашель, свистящее дыхание, кровохарканье) и реци-

дивирующую пневмонию [21–23]. МЭК является 

2-м по частоте встречаемости эпителиальным ЗНО 

легких в детском возрасте [3, 24]. МЭК происходит 

из подслизистых бронхиальных желез, как правило, 

обладает внутрипросветным ростом, что также при-

водит к возникновению постобструктивных симпто-

мов. Бронхоальвеолярная карцинома (БАК, или АК 

in situ) – редкий тип опухоли, описанный в детской 

популяции в ассоциации с врожденной кистозно-

аденоматозной мальформацией (ВКАМ) легкого [25, 

26]. Существуют описания редких сарком с первич-

ной локализацией в легких, таких как синовиальная 

саркома, рабдомиосаркома, злокачественная опухоль 

из оболочек периферических нервов, а также лимфом 

[27–34]. Достаточно часто встречается воспалительная 

миофибробластическая опухоль (ВМО) как опухоль 

с промежуточным потенциалом злокачественности 

ввиду ее местного инфильтративного роста, возмож-

ной локальной инвазии и достаточно высокого риска 

рецидива [35, 36]. И, наконец, плевропульмональная 

бластома (ППБ), являющаяся первичным ЗНО легких 

у детей младенческого и раннего возраста, которая 

может имитировать эмбриональную структуру легко-

го и развиваться в контексте мутации DICER1 [37].

Природа возникновения первичных ЗНО легких 

у детей не установлена. Имеются объективные данные 

об их ассоциации с синдромами предрасположенности 

к опухолевым заболеваниям (например, с синдромом 

Ли–Фраумени), также существует их взаимосвязь со 

структурным повреждением легочной ткани при поро-

ках развития (например, при ВКАМ легкого) или при 

заболеваниях (например, при рецидивирующем респи-

раторном папилломатозе) [38–41], а также при пассив-

ном курении [42–44]. Также описаны ЗНО легких как 

вторые опухоли в облученном поле (например, после 

проведения лучевой терапии (ЛТ) лимфомы Ходжки-

на), однако, как правило, они возникают у пациентов 

во взрослом возрасте [45, 46].

Данные по анализу результатов лечения, катам-

нестическому наблюдению и оценке прогноза очень 

ограничены ввиду редкости данной патологии, как 

правило, они представлены небольшими сериями кли-

нических наблюдений или же описанием единичных 

клинических случаев.

Первый крупный систематический обзор по данной 

теме был опубликован в 1983 г. и включил в анализ 230 

пациентов детского возраста с первичными опухоля-

ми легких, из которых 65,6 % были злокачественны-

ми [1]. Следующий обзор был опубликован в 1993 г. 

B.J. Hancock et al. [18]. Он включил 383 пациента, из 

которых 76 % имели злокачественную опухоль. Совре-

менные публикации демонстрируют преобладание 

доброкачественных гистологических типов неоплазии 

у детей [2–4, 6, 47, 48], что говорит скорее об эволю-

ции нашего представления об этой патологии, нежели 

о реальном изменении гистопатологического профиля 

опухолей.

В настоящее время существует несколько задо-

кументированных ретроспективных исследований, 

посвященных педиатрическим пациентам с первичны-

ми ЗНО легких. Одно из первых и наиболее крупных –

база данных SEER (the Surveillance, Epidemiology, and 

End Results, США), включившая в себя анализ 160 

клинических случаев пациентов в возрасте до 19 лет за 

период с 1973 по 2004 г. [10].

Средний возраст на момент постановки диагноза 

составил 16 лет, 85 % пациентов были дети в возрасте 

старше 10 лет. Наиболее часто встречающимся гистоло-

гическим типом опухоли стала эндокринная опухоль –

карциноид (51,6 %), затем – саркома (11 %) и МЭК 

(9 %). В возрасте до 10 лет встречались преимуществен-

но ППБ, в возрасте старше 10 лет – карциноиды, АК, 

ПКК и МКК. На момент постановки диагноза у 25 % 

пациентов заболевание носило локализованный харак-

тер (большинство карциноидов и МЭК), у 45 % было 

отмечено вовлечение регионарных лимфатических 

узлов (ЛУ), у 30 % определялись отдаленные метастазы 

(большинство пациентов с АК и ППБ). Хирургиче-

ское лечение проведено 80 % пациентов (большинству 

с карциноидами, МЭК, ППБ и саркомами), только 

10 % больных получили ЛТ. Примечательно, что все 

случаи АК, ППБ и сарком были выявлены у пациентов 

исключительно европеоидной расы.

Пятнадцатилетняя общая выживаемость (ОВ) всей 

когорты пациентов составила 65 %. Выживаемость 

мальчиков была достоверно выше выживаемости дево-

чек. Лучший прогноз имели пациенты с эндокрин-
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ными опухолями и МЭК (10-летняя выживаемость – 

92 % и 100 % соответственно), худший – с МКК (меди-

ана выживаемости < 5 мес). Медиана выживаемости 

пациентов с ПКК и АК составила 14 мес.

Стадия болезни на момент постановки диагноза 

имела статистически достоверную прогностическую 

значимость. Так, 10-летняя ОВ пациентов с локали-

зованным заболеванием составила 84 %, при наличии 

метастазов в ЛУ – 49 %, при наличии отдаленных мета-

стазов – 25 % (медиана выживаемости этих пациентов – 

16 мес).

Проведение хирургического лечения повысило 

выживаемость пациентов с 32 до 75 %. Независимыми 

неблагоприятными прогностическими факторами со 

статистической достоверностью были непроведение 

хирургического лечения и неэндокринный гистологи-

ческий тип опухоли. Женский пол и отдаленное мета-

стазирование явились статистически недостоверными 

неблагоприятными факторами, определяющими про-

гноз заболевания.

Недостатками представленной базы данных, по 

мнению авторов публикации, следует считать следу-

ющее: полное отсутствие информации о назначенном 

химиотерапевтическом лечении, информации о режи-

мах и дозах проведенной ЛТ и неполное представление 

данных о катамнестическом наблюдении за пациента-

ми.

В 2015 г. были опубликованы результаты исследова-

ния на основе базы данных NCDB (the National Cancer 

Database, США), проводившей анализ с 1998 по 2011 г.,

и включившей 211 пациентов в возрасте до 18 лет с эпи-

телиальными ЗНО легких [13].

Средний возраст пациентов на момент постановки 

диагноза составил 13 лет (разброс – 8–17 лет). Пред-

ставителями европеоидной расы были 77 % пациентов, 

отмечено небольшое преобладание мальчиков над 

девочками.

По гистологическому типу опухоли распределение 

было следующим: наиболее часто встречались паци-

енты с карциноидом (63 %), затем – с МЭК (18 %),

ПКК (9 %), АК (8 %), БАК (2 %) и МКК (< 1 %). Хирур-

гическое лечение с регионарной лимфаденэктомией 

выполнено 63 % пациентов, полихимиотерапия (ПХТ) 

была проведена 14 % больных, ЛТ – 9 %. В группе 

пациентов с карциноидами и МЭК в большинстве 

случаев опухоль имела размер до 5 см, им были прове-

дены локальная резекция опухоли или лобэктомия без 

назначения адъювантной ПХТ, более чем у 80 % боль-

ных достигнута R0-резекция. Согласно современным 

данным, при карциноиде радикальная хирургическая 

резекция первичной опухоли и удаление увеличенных 

регионарных ЛУ являются единственной необходимой 

опцией куративного подхода в лечении пациентов 

с этим гистологическим типом опухоли [23, 49]. При 

карциноидах у взрослых оптимальным методом хирур-

гической резекции принято считать паренхимосберега-

ющую «рукавную» или «манжетную» резекцию бронха, 

что позволяет снизить заболеваемость и не ухудшает 

онкологический результат [50]. При МЭК с учетом, 

как правило, малых размеров опухоли также проводят-

ся локальная резекция опухоли или лобэктомия. При 

достижении радикальности операции ПХТ отводится 

очень ограниченная роль [20, 23, 51].

В группе пациентов с ПКК и АК у половины боль-

ных опухоль имела размер < 5 см, у другой половины 

> 5 см, у большинства имелось метастатическое пора-

жение регионарных ЛУ. Схемы лечения этих типов 

опухолей экстраполированы из взрослой онкологии. 

Большая часть пациентов получила ПХТ, часть – ЛТ. 

Более чем в половине случаев хирургическое лечение 

не было проведено первично, а при попытке проведе-

ния хирургического лечения менее чем в 25 % случаев 

была достигнута R0-резекция.

В группе пациентов с БАК и МКК 50 % получили 

хирургическое лечение инициально. Всем больным 

с МКК проводилось химиолучевое лечение.

Прогностическими факторами, достоверно влия-

ющими на выживаемость, были гистологический тип 

опухоли, расовая принадлежность, размеры опухоли, 

вовлечение ЛУ и объем хирургического вмешатель-

ства. Пятилетняя ОВ пациентов с МЭК и карциноидом 

составили 100 % и 95 % соответственно, пациентов 

с БАК – 50 %, с МКК – 28 %, с АК – 26 %. Оба боль-

ных с МКК умерли в течение 5 лет после постановки 

диагноза. Выживаемость пациентов негроидной расы, 

а также пациентов с опухолью размером > 5 см была 

достоверно ниже, чем пациентов европеоидной расы 

и при размере опухоли < 5 см. ОВ пациентов без хирур-

гического лечения составила всего 36 %. Выживае-

мость больных после лимфаденэктомии и пациентов 

с N0-статусом была достоверно выше.

Недостатком базы данных NCDB, по мнению 

авторов публикации, стало отсутствие стадирования 

эпителиальных неоплазий легких у пациентов детского 

возраста по системе TNM, в связи с чем оценка распро-

страненности болезни возможна только за счет учета 

размера первичной опухоли и N-статуса.

В 2015 г. вышла публикация, посвященная 350 

пациентам с ППБ, вошедшим в Международный 

регистр в период с 1962 по 2012 г. [37]. Диагноз был 

поставлен пациентам преимущественно в возрасте до 

5 лет. Прогноз напрямую коррелировал с гистологи-

ческим типом ППБ: 5-летняя ОВ при I типе составила 

91 %, при II – 71 %, при III – 53 %.

В 2016 г. были представлены данные из Аргентины 

о 38 пациентах детского возраста с первичными опухо-

лями легких, которые получали лечение в педиатриче-

ском госпитале Буэнос-Айреса в период с 1994 по 2014 г. 

[47]. Медиана возраста на момент постановки диагноза 

составила 8,5 года (разброс – от 0,9 до 16,6 года), среди 

пациентов преимущественно преобладали девочки. 

Среди гистологических типов опухолей наиболее часто 

встречались ВМО (13 пациентов с медианой возраста 

7,3 года), карциноид (6 больных с медианой возраста 

13,4 года), ППБ (6 детей с медианой возраста 2,2 года) 

и МЭК (2 пациента). Клинически больные или их 

родители предъявляли жалобы на кашель (26 %), лихо-

радку (15 %), кровохарканье (10 %). В 34 % случаев 
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опухоль была выявлена как случайная находка при 

проведении рентгенологического обследования лег-

ких. В 81 % наблюдений было проведено радикальное 

хирургическое лечение: 11 пациентам была выполнена 

пневмонэктомия, 17 – лобэктомия, 9 – атипичная 

паренхимосберегающая резекция. Общая смертность 

составила 15,8 %.

Среди 13 пациентов с ВМО 1 больной имел мета-

статическое поражение теменной доли головного моз-

га. Двенадцати пациентам проведена хирургическая 

резекция, 1 – эндоскопическая резекция. В 12 случаях 

хирургического лечения достигнута R0-резекция. Два 

пациента умерли в послеоперационном периоде от 

кровотечения из верхних отделов желудочно-кишеч-

ного тракта (вероятнее всего, из эзофагокавальной 

фистулы) и от эмпиемы на фоне бронхиальной фисту-

лы. Три больных были потеряны из-под наблюдения. 

У 1 пациента через 1 год после хирургического лечения 

диагностировано множественное метастатическое 

поражение головного мозга, после нескольких нейро-

хирургических вмешательств он находится в ремиссии. 

Медиана наблюдения за 8 больными составила 4,8 года, 

все они живы и находятся в ремиссии. Авторы обра-

щают внимание коллег на необходимость проведения 

компьютерной томографии головного мозга пациен-

там с диагностированной ВМО легкого, особенно при 

распространении опухоли на сосудистые структуры 

средостения.

Среди 6 пациентов с карциноидом жалобы на кро-

вохарканье предъявляли 3, жалобы на кашель – также 3.

Ни у кого не было отмечено свистящего дыхания 

или стридора. Всем 6 пациентам была выполнена 

R0-резекция (5 – лобэктомия, 1 – эндоскопическая 

резекция). Хирургическое лечение было единствен-

ной необходимой опцией, ПХТ и ЛТ не проводились. 

Эндоскопическая резекция, лобэктомия или резек-

ция бронха с бронхопластикой («рукавная» или «ман-

жетная» резекция) в настоящее время являются мето-

дами выбора в хирургическом лечении карциноида 

[23, 52].

У 6 пациентов была диагностирована ППБ, 3 из них 

была первично выполнена лобэктомия в связи с подо-

зрением на ВКАМ легкого. Одна больная умерла на 

этапе проведения неоадъювантной ПХТ, одна – после 

проведения торакотомии и неполной резекции опухо-

ли верхней доли левого легкого. Авторы публикации 

акцентируют внимание коллег на необходимости 

проведения молекулярно-генетического исследования 

в целях поиска DICER1-мутации в контексте ассоциа-

ции этого синдрома с другими опухолями (кистозной 

нефромой, опухолью из клеток Сертоли–Лейдига яич-

ника, раком щитовидной железы).

В 2020 г. были опубликованы данные Австралий-

ского канцер-регистра, включившего в себя 53 пациен-

та детского возраста с первичными опухолями легких 

за период с 1983 по 2015 г. [17]. Авторы публикации 

выделили 4 группы больных в зависимости от гисто-

логического типа опухоли: 1) эмбриональные опухоли 

(преимущественно ППБ) – 23 (43 %) пациента; 2) эпи-

телиальные неоплазии (в том числе карциноид и кар-

циномы) – 18 (34 %), из них 8 с карциноидом; 3) мезен-

химальные опухоли (мягкотканные саркомы и др.) –

6 (11 %) больных; 4) лимфогистиоцитарные опухоли 

(лимфомы и лимфопролиферативные заболевания) – 

6 (11 %). Число девочек слегка преобладало над числом 

мальчиков. Средний возраст на момент постановки 

диагноза составил 4 года (разброс – 2–11 лет) и силь-

но различался в зависимости от гистологического 

типа опухоли – 2 года у пациентов с эмбриональными 

опухолями и 12 лет у больных с эпителиальными опу-

холями. Метастатическое распространение имели 16 % 

пациентов. Основным методом лечения было хирур-

гическое, оно выполнено 81 % больных. ПХТ была 

проведена 65 % пациентам, большинство из которых 

были с эмбриональными опухолями. Адъювантная ЛТ 

проведена 12 % больных преимущественно с мезен-

химальными опухолями. Из 53 пациентов 15 умерли 

от основного заболевания, из них 8 – с эмбриональ-

ными опухолями, 5 – с эпителиальными опухолями, 

2 – с другими. Пятилетняя выживаемость всей когорты 

составила 74 %, больных с локализованной формой 

заболевания – 86 %. ОВ пациентов с ППБ независи-

мо от гистологического типа опухоли составила 69 %. 

Достоверной статистической разницы в выживаемости 

больных с эпителиальными и эмбриональными опухо-

лями получено не было.

Недостатками данного регистра следует считать, как 

заявляют авторы публикации, нехватку клинических 

данных, что не позволило провести дифференциальную 

диагностику между подтипами ППБ и карциноидов,

а также отсутствие возможности проведения молеку-

лярно-генетического исследования, направленного на 

поиск DICER1-мутации у пациентов с ППБ.

В базу данных SEER 18 Национального институ-

та рака США [14], основанную на анализе историй 

болезни пациентов детского возраста с первичными 

опухолями легких и/или бронхов в возрасте от 0 до 19 

лет, в период с 1975 по 2016 г. включены 348 пациентов. 

Дети старше 12 лет – 71,6 %. Средний возраст пациен-

тов на момент постановки диагноза составил 13,2 года, 

однако в возрасте 2–4 лет также был отмечен пик выяв-

ляемости ЗНО легких. Распределение по полу практи-

чески не отличалось, 81,4 % пациентов принадлежали 

европеоидной расе.

Основной гистологический тип опухоли состави-

ли нейроэндокринные опухоли (41,4 %) у пациентов 

старше 12 лет (55,8 % опухолей в этой возрастной 

группе), затем – бластомы (16,4 %) преимущественно 

в возрасте до 5 лет (73,5 % опухолей в этой возрастной 

группе), далее – МКК (10,6 %) у детей старше 6 лет. 

Саркому имели 28 пациентов (из них 30 % – в возрасте 

до 5 лет, 60 % – в возрасте старше 12 лет). Первичные 

раки (ПКК, АК и МКК) были выявлены у 49 боль-

ных в возрасте старше 12 лет. Карциноидные опухоли 

бронхов занимают 2-е место (11 %) после локализации 

в аппендиксе и характеризуются более агрессивным 
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течением по сравнению с индолентными аппендику-

лярными опухолями. Нейроэндокринные опухоли лег-

ких у детей чаще относятся к атипичной карциноидной 

гистологии, чаще протекают бессимптомно и имеют 

большую склонность к метастазированию и плохую 

выживаемость [5, 52–56]. Тем не менее долгосрочная 

бессобытийная выживаемость пациентов детского воз-

раста с первичными нейроэндокринными опухолями 

легких составляет более 95 % [57].

Большинство больных (97,4 %) имели унилатераль-

ное поражение, 75,4 % пациентов – локорегионарное 

распространение опухоли.

Методы лечения и/или их комбинация во многом 

зависели от гистологического типа опухоли. Боль-

шинству пациентов (81,4 %) проведено хирургическое 

лечение, исключение составили дети в возрасте старше 

12 лет, преимущественно мальчики, с МКК и другими 

опухолями и отдаленными метастазами. Стандартной 

куративной процедурой для пациентов с локализо-

ванными нейроэндокринными опухолями являлась 

R0-паренхимосберегающая резекция [13, 52, 57].

Пациентам с ПКК, МКК, АК, бластомами, сарко-

мами и другими типами опухолей проводилась ПХТ. 

ЛТ выполнялась меньшинству пациентов – половине 

(50 %) пациентов с ПКК и МКК.

В качестве потенциальных прогностических фак-

торов рассматривались пол, раса, возраст на момент 

постановки диагноза, гистологический тип опухоли 

и факт проведения хирургического лечения. На осно-

вании проведенного анализа к значимым прогностиче-

ским факторам статистически достоверно были отне-

сены гистологический тип опухоли и факт проведения 

хирургического лечения. Статистически достоверной 

разницы в выживаемости пациентов с локальной/

регионарной или метастатической формой заболева-

ния выявлено не было.

Десятилетняя ОВ составила 79 %. Наиболее высокая 

20-летняя ОВ (77 %) наблюдалась у больных с саркома-

ми, наиболее низкая (41 %) – у пациентов с бластома-

ми. Медиана ОВ составила 36,6 года. Бластомы и ПКК 

были ассоциированы с худшим прогнозом по срав-

нению с нейроэндокринными опухолями и АК. Так, 

у пациентов с гистологией бластомы риск летального 

исхода был выше почти в 3,5 раза, а у больных с ПКК –

выше более чем в 6 раз по сравнению с нейроэндокрин-

ными опухолями. В отношении АК следует отметить 

значимое улучшение выживаемости – с 26 (5-летняя 

ОВ в первых базах данных) до 88 % (10-летняя ОВ во 

второй базе данных SEER) [10, 13, 14, 58], что может 

быть связано с улучшением выявляемости этой пато-

логии на более ранних стадиях и возросшим числом 

проведенных в данной когорте пациентов оперативных 

вмешательств. При МЭК прогноз расценивается как 

благоприятный, так как практически всегда это лока-

лизованные опухоли низкой степени злокачественно-

сти (low-grade) [5, 6, 13, 23, 59].

Недостатками базы данных SEER 18 можно счи-

тать отсутствие подробной информации о проведен-

ном системном химиотерапевтическом (в том числе 

о режимах терапии) и лучевом лечении и о хирургиче-

ских вмешательствах (типе операции, резектабельно-

сти первичной опухоли, краях резекции и др.), а также 

нехватку информации об отдаленных (более 20 лет) 

результатах лечения пациентов.

В 2022 г. вышла публикация, демонстрирующая 

анализ лечения 168 пациентов в возрасте до 19 лет 

с первичными ЗНО легких, включенными в данные 

регистра онкологических заболеваний Немецкого цен-

тра в период с 1990 по 2017 г. [11]. Средний возраст на 

момент постановки диагноза составил 13 лет, отмечено 

небольшое преобладание мальчиков над девочками, 

а также преобладание пациентов в возрасте старше 

10 лет. Наиболее часто встречающимся гистологиче-

ским типом опухоли был карциноид (49 пациентов), 

выявленный преимущественно у мальчиков в возрасте 

старше 16 лет, с метастатическим поражением регио-

нарных ЛУ в 16,7 % случаев и без отдаленного метас-

тазирования. Только 1 больной с карциноидом умер 

за период катамнестического наблюдения, что под-

тверждает высокую (на уровне 90–95 %) выживаемость 

пациентов с этим диагнозом [10, 13, 60].

На 2-м месте по частоте встречаемости был рак 

легкого, верифицированный у 36 пациентов: немелко-

клеточный (НМКК) и МЭК – в возрасте 16 и 17 лет на 

момент постановки диагноза соответственно, а также 

МКК. Обращает на себя внимание то, что МКК лег-

кого была выявлена у 5 пациентов, из которых 3 были 

в возрасте до 1 года и имели метастатическое распро-

странение на момент постановки диагноза, а двое –

подростками. Причин диагностирования МКК легкого 

в столь раннем возрасте, по мнению авторов публика-

ции, может быть 2: 1) ошибочное отнесение выявлен-

ной морфологии к диагнозу МКК легкого, а не к ППБ; 

2) гипотетическое объяснение в виде трансплацентар-

ной или вагинальной трансмиссии клеток карциномы 

от больной матери к плоду, что впоследствии привело 

к возникновению МКК и АК у младенца. Что касается 

МЭК, то следует отметить отсутствие метастазирова-

ния у пациентов с данным подтипом опухоли в отли-

чие от взрослых пациентов, у которых поражение ЛУ 

выявляется более чем в 50 % случаев, а отдаленные 

метастазы – более чем в 15 % [61]. Локорегионарное 

лимфогенное и отдаленное гематогенное метастазиро-

вание, а также случаи летального исхода были отмече-

ны в группе пациентов с НМКК и МКК легкого, в то 

время как в группе пациентов с МЭК таких неблаго-

приятных событий не было. Прогноз при МЭК у детей 

благоприятный, 5-летняя ОВ пациентов детского воз-

раста с МЭК после радикальной резекции составляет 

100 % в отличие от 20–80 % однолетней ОВ взрослых 

пациентов [10, 13, 59].

На 3-м месте по частоте встречаемости была ППБ, 

средний возраст на момент постановки диагноза соста-

вил 2 года (разброс – 0–13 лет). В этой группе паци-

ентов отмечено 2 летальных исхода. Выживаемость 

пациентов с ППБ напрямую зависит от гистологиче-
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ского типа опухоли: при типе I (кистозном) 5-летняя 

ОВ составляет 86–91 %, при типах II и III с преоблада-

нием солидного компонента – 53–71 % [37, 62].

У представленного немецкого исследования есть 

несколько недостатков: отсутствие информации по 

стадированию заболеваний по системе TNM у 50 % 

пациентов, неполный охват больных с ВМО легко-

го, полное отсутствие информации по проведенному 

лечению, а также собственных данных по выживаемо-

сти пациентов, вошедших в регистр.

В заключение следует сказать, что целью настоя-

щего исследования явилось улучшение понимания 

эпидемиологии первичных ЗНО легких у детей путем 

проведения анализа имеющихся в мировой литературе 

данных. По мере совершенствования методов диагнос-

тики, позволяющих выявлять эти редкие опухоли 

в педиатрической популяции пациентов, необходим 

дальнейший сбор информации об этих заболеваниях, 

что в дальнейшем поможет разработать более эффек-

тивные методы их лечения.
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