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Актуальность 
СФОП представляют собой груп-

пу мезенхимальных опухолей, развива-
ющихся из субмезотелиальных клеток 
плевры [1–8]. Растут они медленно, ча-
сто протекают бессимптомно и могут 
достигать больших размеров. Если диа-
метр опухоли превышает 15 см или она 
занимает более 40% гемиторакса, то такие 
опухоли определяют, как гигантские [8]. 

Встречаются СФОП крайне редко. 
Еще реже можно найти в литературе опи-
сания больных как доброкачественными, 
так и злокачественными СФОП и пара-
неопластическими синдромами, причем 
все авторы обладают опытом 1–2  опера-
ций. Используя поиск в системе Medline, 
Wen  Meng с соавт., 2014 [8] обнаружили в 
литературе только 45 наблюдений СФОП 
с синдромом Доге-Поттера, A.Solsi соавт., 
2020 [7] ссылаются на 48 случаев, A.Y. Kalebi 
c cоавт., 2009 — 65 [5], а по данным G.  Han 
соавт., 2017 было найдено 76 случаев [4]. 
Другие авторы приводят данные о 2000 
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Резюме. Представлено клиническое наблюдение 
успешного хирургического лечения пациентки с гигантской 
солитарной фиброзной опухолью плевры. Синдром 
Доге-Поттера и синдром Пьер Мари-Бамбергера, одним 
из проявлений которого являются изменения пальцев 
рук по типу «барабанных палочек» и гипогликемия 
— это паранеопластические синдромы, характерные 
для солитарных фиброзных опухолей плевры (СФОП). 
Встречаются они крайне редко. Еще реже можно найти в 
литературе описания больных как доброкачественными, 
так и злокачественными СФОП и паранеопластическими 
синдромами, причем все авторы обладают опытом 
1–2 операций.  Пациентке выполнена нижняя 
лобэктомия слева вместе с основной массой опухоли. 
Операция сопровождалась массивной кровопотерей. 
Послеоперационный период тяжёлый и сопровождался 
осложнениями. Однако, при контрольном обследовании 
через 8 месяцев состояние удовлетворительное. Приступов 
гипогликемии после операции не наблюдалось, изменились 
пальцы рук. При рентгенологическом исследовании 
рецидива или метастазирование опухоли не выявлено.
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Abstract. A case of successful surgical treatment of a patient with a giant solitary fibrous pleural tumor is 
presented in a clinical observation. The Doege-Potter syndrome and Pierre Marie-Bamberger syndrome, one of the 
manifestations of which are changes in the fingers of the «drumsticks» type, and hypoglycemia, are paraneoplastic 
syndromes characteristic of solitary fibrous pleural tumors (SFPT). SFPT are extremely rare. It is even rarer to find in 
the literature descriptions of patients with both benign and malignant SFPT and paraneoplastic syndromes, and all the 
authors have experience of 1–2 operations. The patient underwent a lower lobectomy on the left along with the bulk 
of the tumor. The operation was accompanied by massive blood loss. The postoperative period was difficult and was 
accompanied by complications. However, at the control examination after 8 months, the condition is satisfactory. There 
were no attacks of hypoglycemia after surgery, the fingers of the hands changed. No recurrence or metastasis of the 
tumor was detected during X-ray examination.
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[3] зарегистрированных в мире случаях 
СФОП и синдромами Доги-Поттера.

Больная С., 72 лет обратилась в 
НМХЦ им. Н.И. Пирогова с жалобами на 
повторяющиеся эпизоды головокруже-
ния, слабости и потери сознания, одышку 
при физической нагрузке, боли в левой 
половине грудной клетки, которые бес-
покоят с сентября 2021 г. Эпизоды потери 
сознания возникали преимущественно 
в ночное время. Пациентка вынуждена 
была принимать пищу каждые 2 час. по 
часам. Врачами скорой помощи в один из 
эпизодов потери сознания зафиксирова-
на гипогликемия.

КТ ОГК от 19.09.21:  простые по-
перечные переломы 6–8 ребер справа в 
средней трети, без смещения, без при-
знаков консолидации, обусловленные 
падением на фоне гипогликемии. В левой 
плевральной полости определяется объ-
емное гетерогенное образование с четки-
ми контурами, полигональной формы, 
тесно связанное с костальной плеврой, 

состоящее из отдельных узлов размера-
ми от 58×29×40 мм до 123×149×153 мм, 
плотностью до +42 НU. Левосторонний 
гидроторакс объемом до 3000 мл. 

Находилась на обследовании в 
одном из стационаров г. Москвы. Диа-
гностирована мезотелиома плевры. Ги-
погликемический синдром. Выполнена 
эвакуация жидкости из плевральной по-
лости, плевродез. Для дальнейшего обсле-
дования и лечения госпитализирована в 
НМХЦ им. Н.И. Пирогова.

Гликемический профиль: 22:00 —  3,2; 
23:00 — 1,9 ( в/в — глюкоза);  9:00 — 7,3; 
12:00 —  5,4; 14:00 — 11,1; 18:00 — 3,7; 
21:00  — 3,8  (в/в — глюкоза); 14:00 —  8,0; 
20:00  —  6,4; 21:00  —  8,0. 

По результатам исследования ма-
териала, полученного при транстора-
кальной пункционной биопсии под УЗИ 
навигацией, морфологическая картина 
и иммунофенотип соответствует зло-
качественной солитарной фиброзной 
опухоли. 

DOI: 10.25881/20728255_2022_17_4_2_146
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Обследование сердца и головного 
мозга, исключив патологию этих органов, 
позволило окончательно установить, что 
причиной головокружений и потери со-
знания является тяжелая гипогликемия. 

При объективном обследовании 
обращает на себя внимание изменения 
пальцев рук по типу «барабанных пало-
чек» (Рис. 1), отставание левой полови-
ны грудной клетки в акте дыхания, при-
тупление перкуторного звука и резкое 
ослабление дыхания при аускультации 
над левым легким. 

В анализах крови уровень гликемии 
натощак 3,78 ммоль/л, гликозированный 
гемоглобин 4,9%, С-пептид — 0,18 нг/мл, 
инсулин — 0,22 мкМЕ/мл.

При рентгенологическом обследо-
вании перед операцией в левой плев-
ральной полости выявляется гигантская 
опухоль размерами 166×126×232 мм, 
смещающая органы средостения вправо, 
сдавливающая левую легочную артерию 
(неотделима от нее?). Отмечается нали-
чие богатой сосудистой сети в структуре 
опухоли (Рис. 2). 

21.12.2021 пациентка оперирована. 
Под общим обезболиванием с раздель-
ной интубацией бронхов после левосто-
ронней торакотомии в 5-м межреберье 
из бокового доступа установлено, что 
плевральная полость облитерирована. 
Большую часть левой плевральной по-
лости занимает гигантская неподвижная 
опухоль темно-красного цвета, состоя-
щая из нескольких узлов, врастающая в 
диафрагму, расположенная интрапарен-
химатозно, занимая всю нижнюю долю 
легкого. При попытке пневмолиза отме-
чена повышенная кровоточивость. Вы-
полнена поперечная стернотомия, после 
чего удалось подойти к корню легкого. 
Нижняя легочная вена прошита аппа-
ратом EndoGia и пересечена. После раз-

Рис. 1. Изменения пальцев рук пациентки С.  
по типу «барабанных палочек».

Рис. 2. Рентгенологическое и КТ обследование 
пациентки С.

деления междолевой щели пересечены 
артерии и бронх нижней доли. Нижняя 
лобэктомия слева вместе с основной мас-
сой опухоли. 

В области купола диафрагмы остал-
ся участок опухоли диаметром 8 см. По-
сле пересечения хрящей VI и VII рёбер 
произведена резекция купола диафраг-
мы. Образовавшийся дефект в диафрагме 
размерами 10×8 см ушит край в край. При 
ушивании грудной стенки отмечена оста-
новка сердечной деятельности по типу 
экстремальной брадикардии с переходом 
в асистолию. Прямой массаж сердца и 
проводимая интенсивная терапия спо-
собствовали восстановлению сердечной 
деятельности. Длительность реанимаци-
онных мероприятий составила 28 мин. 
Операция закончена ушиванием раны 
грудной клетки и дренированием левой 
плевральной полости двумя дренажами. 
Пациентка на продленной ИВЛ переве-
дена в отделение реанимации с часто-
той сердечных сокращений 100 в мин., 
А/Д — 135/55 мм рт. ст.

Интраоперационная кровопотеря 
составила 5 литров. Кровопотеря воспол-
нена реинфузией 1 л эритроцитов с помо-
щью целл-сервера, 4154 мл эритроцитар-
ной взвеси и 4740 мл свежезамороженной 
плазмы и криопреципитата.

Послеоперационный период про-
текал тяжело. В связи с развитием 
ДВС-синдрома и темпом поступления 
отделяемого из плевральной полости 
более 300 мл/час. в первые сутки вы-

Рис. 3. Макропрепарат: Нижняя доля право-
го лёгкого с опухолью (1 — лёгкое,  
2 — опухоль).

полнена реторакотомия и повторно 
проведен гемостаз. Через сутки в связи 
с обнаружением свёртков крови в левой 
плевральной полости при КТ для про-
филактики эмпиемы плевры выполне-
на ререторакотомия, удаление 300 мл 
свёртков крови, промывание плевраль-
ной полости.

Дальнейшее течение послеопера-
ционного периода осложнилось суба-
рахноидальным кровоизлиянием, лево-
сторонней пневмонией, двухсторонним 
плевритом, нагноением послеопераци-
онной раны, 

На протяжении 15 суток проводи-
лась ИВЛ сначала через интубационную 
трубку, а с 9-го послеоперационного дня 
через трахеостомическую трубку. Позд-
нее пациентка переведена на самостоя-
тельное дыхание с удалением трахеосто-
мической канюли.

На фоне проводимого лечения по-
степенно состояние стабилизировалось, 
дыхательная недостаточность и субарах-
ноидальное кровоизлияние разрешились, 
рана зажила вторичным натяжением. 

08.02.22 пациентка выписана до-
мой.

При иммуногистохимическом ис-
следовании новообразование соответ-
ствует солитарной фиброзной опухоли, 
с учетом морфологической картины (не-
крозы, высокая митотическая активность 
с патологическими митозами и высокая 
степень клеточного и ядерного полимор-
физма) а также размеров новообразова-
ния — ее злокачественному варианту. 
(ICD-O cod 8815/3 Solitary fibrous tumor, 
malignant) (Рис. 4–5).
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Обсуждение
Наиболее распространенным из 

паранеопластических синдромов при 
СФОП является синдром Пьер Мари-
Бамбергера, который наблюдается по раз-
ным публикациям у 4–50% пациентов [1; 
2; 5; 7]. Синдром Доге-Поттера встречает-
ся значительно реже, только у 2–5% паци-
ентов с СФОП, причем колебания сахара 
в крови у этих больных могут проявлять-
ся как небольшими головокружениями и 
обмороками, приступами сердцебиений и 
потоотделения, так и гипогликемической 
комой [1; 2; 5; 7].

Характерные изменения пальцев рук 
по типу «барабанных палочек» при гной-
ных заболеваниях легких известны еще со 
времен Гиппократа. Понятие гипертро-
фической легочной остеоартропатии или 
синдром Пьер Мари-Бамбергера более 
широкое. В настоящее время в симптомо-
комплекс, описанный в 1890 г. Pierre Marie 
и Eugen Bamberger, включают не только 
«барабанные палочки» и «часовые стекла», 
но и периостальное костеобразование в 
диафизах трубчатых костей на фоне рас-
пространенного остеопороза, токсическую 
артропатию, ряд нейровегетативных рас-
стройств. Наиболее часто этот синдром 
встречается при раке легкого. Многие авто-
ры отмечают роль гипоксии и хронической 
интоксикации в развитии этого синдрома, 
однако, какие биологически активные ве-
щества вызывают этот синдром не ясно.

Гипогликемия при больших опухо-
лях грудной клетки была одновремен-
но описана двумя врачами K.W. Doege 
и R.P. Potter в 1930 г. В настоящее вре-
мя механизм гипогликемии при СФОП 
представляется следующим образом. 
Опухоль избыточно вырабатывает инсу-
линоподобный фактор роста 2 (ИГФ-2), 
который обладает способностью акти-
вировать рецепторы инсулина, вызывая 
прекращение глюконеогенеза в печени и 
повышение поглощения глюкозы тканя-
ми, особенно мышцами. Одновременно 
происходит стимуляция митогенеза и 
роста опухоли.

Рис. 4. Микрофото (Окраска г-э ув. х100). Рис. 5. Микрофото (Окраска STAT6 ув. х200).

Необходимо подчеркнуть важность 
точного дооперационного диагноза, 
который возможен только при анализе 
материала, полученного при биопсии 
опухоли. Некоторые хирурги не реко-
мендуют применять трансторакальную 
аспирационную биопсию из-за низкой 
диагностической точности [1; 5; 6], что 
не соответствует нашим данным. 

Хирургическое лечение пациентов 
с гигантскими злокачественными СФОП 
и паранеопластическими синдромами се-
годня единственный способ их излечения, 
так как химиолучевое лечение мало эффек-
тивно [1; 4; 5; 7; 8]. Для удаления гигантских 
опухолей применяют разные доступы от 
широкой торакотомии из бокового досту-
па до двух торакотомий на разном уровне, 
задне-боковой торакотомии, чрездвухплев-
рального доступа . Нами применена торако-
томия в 5-м межреберье с поперечной стер-
нотомией, а для подхода к диафрагме были 
пересечены хрящи 6-го и 7-го ребер.

Основными интраоперационными 
осложнениями при удалении гигантских 
опухолей считаются острая дыхатель-
ная недостаточность и кровотечение. 
Предоперационная ангиография позво-
ляет оценить васкуляризацию опухоли, 
а эмболизация кровоснабжающих ее 
сосудов уменьшить интраоперацион-
ную кровопотерю [3; 6]. Это может быть 
эффективно при опухоли на «ножке», 
однако удаление такой опухоли обычно 
не представляет сложностей. В нашем 
наблюдении расположение опухоли ин-
трапаренхиматозное, что не позволяло 
выполнить эмболизацию.

Гипогликемия и утолщение дис-
тальных фаланг пальцев рук («барабан-
ные палочки») быстро регрессирует при 
радикальном удалении опухоли и также 
быстро они возвращаются при рецидиве 
заболевания [2; 5]. Вероятность рецидива 
при злокачественной интрапаренхима-
тозной опухоли по некоторым данным 
достигает 68% [5], что обязывает при-
держиваться длительной программы 
наблюдения.

Рис. 6. Пальцы рук пациентки С. через 8 мес.

Рис. 7. Рентгенологическое исследование 
пациентки С. через 8 мес.

При контрольном обследовании 
через 8 месяцев состояние больной удо-
влетворительное. Приступов гипогли-
кемии после операции не наблюдалось, 
изменились и пальцы рук (Рис. 6).

При рентгенологическом исследова-
нии ОГК легкие расправлены, жидкости 
и патологических новообразований не 
определяется (Рис. 7).

Заключение
Гигантские СФОП с паранеопла-

стическими синдромами встречаются 
крайне редко. При выявлении больших 
опухолей в грудной клетке необходимо 
проводить дифференциальный диагноз 
между СФОП, мезотелиомой плевры, 
эпителиоидной гемангиоэндотелиомой, 
синовиальной саркомой, десмоидной 
фибромой и конечно раком легкого. На-
личие паранеопластических синдромов, 
определенные рентгенологические при-
знаки и опыт врача, знакомого с различ-
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ными опухолями, позволяют заподо-
зрить СФОП, однако окончательный диа-
гноз может быть установлен только при 
иммуногистохимическом исследовании 
материала, полученного при пункцион-
ной биопсии или удаленной опухоли. 

Основной метод лечения — ради-
кальное удаление как доброкачествен-
ных, так и злокачественных СФОП, 
позволяющий избавить больных от 
приступов гипогликемии. Однако ра-
дикальная операция при интрапарен-
химатозном расположении гигантской 
опухоли является технически сложной и 
требует от всех специалистов, принима-
ющих участие в лечении этой сложной 
группы больных, готовности к развитию 
осложнений, серьезной подготовки к ра-
дикальной операции, включая оценку 
возможности ее выполнения в данном 
учреждении.
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