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Герминогенно-клеточные опухоли являются редкими, но агрессивными новообразованиями у детей. Однако с использованием совре-

менных протоколов лечения достигнуты значительные успехи в выживаемости таких пациентов. В работе представлен разбор 

клинического случая диссеминированной дисгерминомы яичника с успешным применением комплексного лечения. Представлены ли-

тературные данные об эпидемиологии дисгерминомы яичника среди пациентов детского возраста, патогенезе дисгерминомы. Обсу-

ждаются основные методы диагностики и принципы выбора тактики терапии.
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Germ-cell tumors are rare, but aggressive tumors in children. The introduction of modern treatment protocols has significantly improved survival 

in this group of patients. This paper presents the analysis of clinical case of disseminated ovarian dysgerminoma successfully treated using 

multimodal therapeutic approach. The epidemiology of ovarian dysgerminoma among pediatric patients and the pathogenesis of the disease are 

discussed based on the analysis of the literature data. We also discuss the basic principles of diagnosis and choice of tactics of treatment.
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Введение

В структуре детской смертности летальность от он-
кологических заболеваний занимает 2-е место после 
несчастных случаев [1]. Герминогенно-клеточные опу-
холи являются редким заболеванием в детском возра-
сте – около 2,9 % всех злокачественных новообразова-
ний [2]. До недавнего внедрения протоколов лечения 
на основе препаратов платины 5-летняя выживаемость 
пациентов даже с локализованной стадией была не бо-
лее 20 %, но с началом применения блеомицина, это-
позида и цисплатина выживаемость достигает 90 % [3]. 
Герминогенно-клеточные опухоли в 9 % случаев лока-
лизуются в брюшной полости и имеют различное ги-
стологическое строение: дисгерминома, незрелая те-
ратома, опухоль желточного мешка, эмбриональная 
карцинома, негестационная хориокарцинома [4]. Дис-
герминома яичников диагностируется в 30 % случаев 
всех злокачественных герминативных опухолей [5]. 
Частота встречаемости новообразования пропорцио-
нально возрастает в пубертатном периоде с максималь-

ным пиком в возрасте от 15 до 19 лет и составляет две 
трети всех злокачественных новообразований яични-
ков у женщин моложе 20 лет [6, 7]. Гистологически 
дисгерминома схожа с мужской тестикулярной семи-
номой и встречается билатерально у 15 % пациен-
ток [8]. Хирургическое лечение, послеоперационная 
химиотерапия, лучевая терапия являются эффектив-
ными терапевтическими опциями, а при своевремен-
ной постановке диагноза возможен благоприятный 
прогноз с сохранением фертильности [6]. Так, при ло-
кализованной опухоли в яичнике, 5-летняя выживае-
мость составляет более 96 %, а при распространении 
процесса выживают не более 63 % пациентов [6, 9]. 

Гистологически дисгерминома состоит из прими-
тивных, недифференцированных герминогенных кле-
ток, берущих свое начало из премордиальных герми-
ногенных клеток яичника. Точный патогенез развития 
опухоли до конца не определен, но перспективные 
исследования американских ученых указывают на по-
терю клетками функции гена опухолевого супрессора 
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TRC8/RNF139, что возможно и является одной из при-
чин канцерогенеза [6, 10]. Опухоль имеет лимфатиче-
ский и гематогенный пути метастазирования. При 
метастазировании по лимфатической системе поража-
ются лимфатические узлы (ЛУ) забрюшинной области, 
малого таза, при гематогенном распространении – лег-
кие, печень и кости [10].

Как и большинство новообразований брюшной 
полости у детей, дисгерминома яичника не имеет спе-
цифических симптомов, а клиническая картина во 
многом зависит от объема опухоли, степени вовлече-
ния в патологический процесс соседних анатомиче-
ских структур и органов, наличия метастазов. Зача-
стую, одним из первых симптомов при обнаружении 
новообразования является пальпируемая опухоль
в брюшной полости (35 %) и увеличение живота в раз-
мерах [9, 10]. Имеют место и паранеопластические 
синдромы: гипертермия, интоксикация, абдоминаль-
ный синдром, снижение веса, желтушность кожных 
покровов (обструктивная гипербилирубинемия), ки-
шечная непроходимость, симптомы обструкции моче-
выводящих путей, вагинальное кровотечение, асцит 
[9, 10]. Опухоль может обладать необычайно быстрым 
ростом и манифестировать увеличением размеров жи-
вота, болевым синдромом, вызванным разрывом опу-
холи с гемоперитонеумом или перекрутом яичника 
(5–10 %) [6]. Гормонально-активная опухоль может 
проявляться нарушениями менструального цикла [8]. 
При биохимическом исследовании крови в 20–36 % 
случаев отмечается повышение плацентарной щелоч-
ной фосфатазы и лактатдегидрогеназы (ЛДГ) в 60 % 
случаев [11]. Иногда отмечается повышение бета-хо-
рионического гонадотропина (β-ХГЧ), но практически 
никогда опухоль не продуцирует альфафетопротеин 
(АФП) [8]. Использование инструментальных методов 
обследования – ультразвукового исследования (УЗИ) 
брюшной полости, компьютерной томографии (КТ), 
магнитно-резонансной томографии (МРТ) – позволя-
ет выявить опухоль в брюшной полости, определить 
степень инвазии в соседние анатомические структуры, 
обнаружить метастатическое поражение. 

Поскольку клинические, лабораторные и инстру-
ментальные исследования не являются специфичны-
ми, практически во всех случаях с целью гистологиче-
ской верификации патологического процесса показано 
хирургическое лечение в объеме биопсии или удаления 
опухоли [8]. Дисгерминома в 75–80 % случаев диагно-
стируется на I стадии заболевания, в таком случае ис-
пользуется только хирургическое лечение в объеме 
односторонней резекции маточной трубы и яичника 
[6]. При распространенном опухолевом процессе и ме-
тастазировании перед радикальным хирургическим 
лечением проводится предоперационная химиотера-
пия с целью редукции объема опухоли и санирования 
метастатических очагов. Полихимиотерапевтическое 

лечение (ПХТ) проводится согласно протоколу 
MAKEI-96 с использованием различных комбинаций 
химиотерапевтических препаратов в зависимости от 
объема поражения. Цисплатинсодержащие протоколы 
терапии позволяют добиться устойчивой ремиссии
у 80 % пациентов, включая больных с обширными
и метастазирующими опухолями [2, 6]. Лучевая тера-
пия также является эффективной терапевтической 
опцией, однако применение ее ограничено в связи со 
значительными нарушениями фертильности [6]. Пол-
ная клиническая ремиссия определяется как нормали-
зация уровня опухолевых маркеров и отсутствие рези-
дуальных опухолевых структур. Большинство 
рецидивов происходит в течение первых 2 лет после 
лечения, что требует интенсификации терапии. После 
завершения комплексного лечения необходим конт-
роль опухолевых маркеров и повторные инструмен-
тальные исследования области первичной локализации 
опухоли [2].

Клинический случай

Пациентка в возрасте 13 лет поступила в отделение 

онкогематологии ФНКЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева 

с диагнозом «Объемное образование брюшной полости (ле-

вого яичника?), опухолевый асцит, двусторонний плев-

рит. Дыхательная недостаточность». Из анамнеза из-

вестно, что за 10 дней до заболевания отмечено 

нарастание массы тела, за 4 дня бабушкой было замече-

но увеличение размеров живота. Заболевание началось 

остро – с повышения температуры тела до пиретиче-

ских цифр (39,6 ºС). Получала симптоматическую тера-

пию (антигриппин), без эффекта. На 3-й день болезни 

отмечалась однократная рвота, дизурия (мочеиспуска-

ние малыми объемами 2–3 раза в сутки).

На 6-й день от начала заболевания пациентка посту-

пила в ФНКЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева.

При поступлении состояние тяжелое за счет дыха-

тельной недостаточности, вызванной выраженным по-

лисерозитом. Жалобы на боли в животе. При осмотре 

живот резко увеличен в объеме. При пальпации в левой 

половине живота определяется образование, занимающее 

всю левую половину, смещаемое, безболезненное. В связи 

с нарастанием дыхательной недостаточности (II–III 

степени) пациентка госпитализирована в отделение ре-

анимации. Дыхательная недостаточность обусловлена 

гидротораксом и гидроперитонеумом. 

В ходе проведенных лабораторных исследований вы-

явлен лейкоцитоз (19,12 × 109/л, нормальные значения – 

4–9 × 109/л), нейтрофилез (16,798 × 109/л, нормальные 

значения – 1,8–6,5 × 109/л), гипоальбуминемия (до 26 г/л, 

нормальные значения – 38–54 г/л), гиперурикемия (моче-

вая кислота 739 мкмоль/л, нормальные значения – 120–

320 мкмоль/л), повышение ЛДГ в 7 раз (1774 Е/л, нор-

мальные значения – до 279 Е/л), повышение креатинина 

до 62,8 мкмоль/л (нормальные значения – 27–
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60 мкмоль/л). Повышение онкомаркеров: раковый эмбри-

ональный антиген (CA-125) – 805,2 Ед/мл (нормальные 

значения – 0–35 Ед/мл), нейронспецифическая енолаза – 

163 нг/мл (нормальные значения – 16,3 нг/мл). При УЗИ 

выявлено образование в брюшной полости размерами 

163 × 96 × 129 мм, гидроперитонеум. При КТ органов 

брюшной полости обнаружено крупное, неоднородное, 

кистозно-солидное объемное образование с наличием кро-

вотока, размерами 155 × 118 × 100 мм, с возможным 

вовлечением левого яичника, слабо контраст-позитивное, 

гидроперитонеум, увеличение ЛУ брюшной полости, 

забрюшинного пространства, малого таза, гепатоспле-

номегалии (рис. 1). При КТ органов грудной клетки выявлен 

гидроторакс, патологически измененные ЛУ средосте-

ния, наддиафрагмального пространства, подключичной 

области справа.

Проведена костномозговая пункция – данных за по-

ражение костного мозга нет. 

В связи с наличием у пациентки выраженного плев-

рита и асцита было решено выполнить плевральную 

пункцию и лапароцентез с забором жидкости и последу-

ющим цитологическим и гистологическим исследованием. 

Больной выполнены плевральная пункция и лапароцентез. 

По результатам цитологического исследования плевраль-

ной и асцитической жидкости диагноз поставить не 

удалось, так как были обнаружены опухолевые клетки по 

морфологическим и иммунофенотипическим характери-

стикам не относящиеся к гемопоэтическим клеткам. 

Имеющиеся клинические признаки у пациентки – 

фебрильная лихорадка, боли в животе, дизурия, рвота – 

не являлись специфичными. Возраст данной больной 

(13 лет) характерен как для дисгерминомы яичника, так

и для лимфомы. Так, пик заболеваемости лимфомой Бер-

китта наблюдается в 7 и 11 лет [12]. Максимальная 

частота встречаемости дисгерминомы – в возрасте от 

15 до 19 лет [6, 7].

Однако быстрое развитие симптомов, выраженный 

полисерозит, лимфаденопатия, указывали на возможную 

онкогематологическую патологию, которая не подтвер-

дилась при цитологическом исследовании асцитической 

и плевральной жидкости, анализе костного мозга. Учи-

тывая топографию опухоли, повышение уровня онкомар-

кера CA-125, данные инструментальных исследований, 

рассматривался дифференциальный диагноз герминоген-

но-клеточной опухоли брюшной полости, возможно ис-

ходящей из яичника. Таким образом, клинические призна-

ки, данные лабораторных и инструментальных 

исследований оказались неспецифичными и не указывали 

на лимфому. Ввиду необходимости гистологического ис-

следования субстрата для верификации диагноза было 

принято решение о проведении хирургического этапа те-

рапии в объеме удаления опухоли единым блоком с левым 

яичником и трубой, биопсия контралатерального при-

датка, сальника и других визуально измененных участков 

брюшной полости. 

Выполнена срединная лапаротомия. По вскрытии 

брюшной полости – большое количество асцитической 

жидкости с геморрагическим содержимым. Всю нижнюю 

половину брюшной полости занимала гигантская опухоль 

размерами 20 × 13 × 15 см синюшного цвета с капсулой, 

исходящая из левого яичника (рис. 2). Выявлено, что име-

ется дефект капсулы опухоли с массивным обсеменением 

серозной оболочки в дугласовом пространстве, на перед-

ней стенке прямой кишки, задней стенке влагалища,

в подпузырном пространстве, в области фаллопиевой 

трубы справа. Учитывая диссеминацию патологического 

процесса, выполнить радикальное оперативное вмеша-

тельство не представлялось возможным. Выполнено уда-

ление левой фаллопиевой трубы, левого яичника с опухо-

лью, проксимальная резекция большого сальника, биопсия 

образования. 

Рис. 1. КТ органов брюшной полости и малого таза (до оперативного 

лечения). На серии томограмм органов брюшной полости определяется 

крупное, неоднородное, кистозно-солидное объемное образование 

с наличием кровотока, размерами 155 × 118 × 100 мм, слабо контраст-

позитивное. Возможно, исходит из левого яичника. Признаки внутри-

брюшной лимфаденопатии, гидроперитонеума

Рис. 2. Интраоперационное фото опухоли левого яичника. Гигантская 

опухоль левого яичника размерами 20 × 13 × 15 см вывихнута в рану. 

Образование синюшного цвета, плотное, с капсулой. По задней стенке 

опухоли, в месте прилегания к прямой кишке и дугласову пространству, 

выявлен дефект капсулы размером 3 × 5 см
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По данным гистологического и иммуногистохимиче-

ского исследования установлен диагноз «Смешанная гер-

минативно-клеточная опухоль – анаплазированная дис-

герминома с фокусами эмбриональной карциномы. 

Метастазы в сальник, выделенный ЛУ. Имплантаты/

метастазы в пространстве перед и за маткой» (рис. 3, 4). 

Таким образом, на основании данных анамнеза, клиниче-

ских, данных физикального исследования, лабораторной, 

инструментальной диагностики, цитологического иссле-

дования плевральной и асцитической жидкостей, гисто-

логического и иммуногистохимического исследования 

установлен диагноз «Злокачественная смешанная герми-

нативно-клеточная опухоль левого яичника (анаплазиро-

ванная дисгерминома с фокусами эмбриональной карцино-

мы), T3N1M1, стадия по FIGO IV (метастазы в сальник, 

забрюшинные, внутригрудные, подключичные ЛУ, имплан-

тационные метастазы по брюшине малого таза, опухоле-

вый асцит, опухолевый двусторонний плеврит)».

Послеоперационный период протекал гладко, без 

осложнений. На 8-е сутки от операции ребенку начато 

проведение специфической терапии по протоколу MAKEI. 

При контрольном исследовании после 6-го курса зафикси-

рован полный ответ на терапию. На КТ органов грудной 

клетки структурных изменений не выявлено. На КТ орга-

нов брюшной полости патологических объемных образова-

ний не определяется (рис. 5). При проведении МРТ органов 

Рис. 3. Гистологическая картина материала. Неопластические крупные 

клетки, с обильной светлой или амфифильной цитоплазмой. Ядра по-

лиморфны, преимущественно вакуолизированы, с крупными нечеткими 

ядрышками. Митотическая активность – до 5 и более фигур митозов 

(в том числе патологических) в одном поле зрения при увеличении ×400

Рис. 5. КТ органов брюшной полости и малого таза (после операции и 6 

курсов ПХТ). Достоверных признаков остатков опухоли в дугласовом 

пространстве не визуализируется. Увеличения ЛУ брюшной полости, 

забрюшинного пространства живота, области малого таза не выявле-

но. Признаков наличия свободной жидкости в брюшной полости нет

Рис. 6. МРТ (после операции и 6 курсов ПХТ). На серии томограмм

в дугласовом пространстве достоверных признаков остатков опухоли 

не определяется. Правый яичник обычно расположен. ЛУ забрюшинного 

пространства не увеличены. Свободной жидкости в области малого 

таза не определяется 

Рис. 4. Гистологическая картина материала. Иммуногистохимиче-

ская окраска с Oct ¾, ×100. Клетки опухоли диффузно экспрессиру-

ют Oct ¾ 
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малого таза признаков остаточной опухоли в дугласовом 

пространстве не определяется (рис. 6).

Заключение

Результат лечения пациентки с диагнозом «Злока-
чественная смешанная герминативно-клеточная опу-
холь левого яичника (анаплазированная дисгерминома 
с фокусами эмбриональной  карциномы)» продемон-
стрировал успехи комплексного программного лечения 
дисгерминомы яичника с применением курсов ПХТ, 
радикального хирургического лечения при своевремен-
ном начале адекватной терапии. Прогностическими 
факторами при данном заболевании являются уровень 
АФП, β-ХГЧ и ЛДГ, первичная локализация, наличие 
или отсутствие внелегочного метастатического пораже-

ния внутренних органов (костный мозг, печень, селе-
зенка) [13]. Данная пациентка имеет промежуточный 
прогноз, поскольку уровень АФП и β-ХГЧ не повышен, 
уровень ЛДГ превышает нормальные показатели менее, 
чем в 10 раз, отмечена немедиастинальная первичная 
локализация опухоли, отсутствует метастатическое по-
ражение внутренних органов. Пятилетняя выживае-
мость пациентов промежуточной группы – 80–83 % [14].

Несмотря на то, что постановка окончательного ди-
агноза возможна только с учетом данных морфологиче-
ского исследования, необходимо провести полное кли-
ническое обследование с учетом данных анамнеза, 
осмотра, лабораторных данных и инструментальных 
исследований для установления верного диагноза, ста-
дии заболевания и выбора адекватной тактики терапии.
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