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Введение. Воспалительная миофи-
бробластическая опухоль (ВМО) – ред-
кая опухоль с неопределенным био-
логическим поведением, для которой 
характерна гетерогенность как гисто-
логической картины, так и молекуляр-
но-генетических изменений, лежащих 
в основе его развития [1]. Этиология 
и патогенез ВМО до конца не изучены. 
Описаны несколько факторов риска, 
включая курение, травму и системную 
IgG4-ассоциированную склерозирую-
щую болезнь, также существуют гипо-
тезы, предполагающие неадекватный 
иммунологический ответ на повреж-
дение тканей. В качестве этиологиче-

ских агентов чаще рассматриваются 
вирус герпеса человека 8-типа и вирус 
Эпштейна-Барр [6]. Диагноз ВМО дол-
гое время был диагнозом исключения 
с широким дифференциальным диа-
гнозом, варьирующимся от локального 
воспалительного процесса и идиопа-
тического забрюшинного фиброза до 
воспалительной фибросаркомы. Вы-
явление перестроек гена ALK внесло 
значительный вклад в понимание ме-
ханизмов, лечения этой редкой мезен-
химальной опухоли. 

Наиболее часто данное заболева-
ние описано в детском и юношеском 
возрасте, в основном локализуется в 
легких, брюшной полости, забрюшин-
ном пространстве и мягких тканях таза. 
ВМО имеет характер локального инва-
зивного роста, может рецидивировать, 
но при этом редко метастазирует [2, 3]. 
Клиническая картина зависит от лока-
лизации опухоли, часто сопровожда-
ется общими симптомами воспаления 
в виде лихорадки или недомогания. К 
лабораторным проявлениям ВМО от-
носятся лейкоцитоз, повышение уров-
ня белков острой фазы: С-реактивного 
белка, СОЭ, фибриногена. Рентгено-
логическая картина ВМО неспецифич-
на и часто интерпретируется как злока-
чественные новообразования. Гисто-

логическое исследование является 
решающим в постановке правильного 
диагноза [5]. 

На молекулярном уровне примерно 
половина ВМО содержат клональную 
цитогенетическую аберрацию – транс-
локацию гена ALK, что позволяет  
дифференцировать ВМО от других 
веретеноклеточных опухолей у детей и 
является мишенью при неоперабель-
ных и рецидивирующих случаях. Ради-
кальная операция является основой в 
лечении ВМО [1]. 

В целом ретроспективные исследо-
вания показали, что ВМО имеет благо-
приятный прогноз. 5-летняя бессобы-
тийная выживаемость (EFS) и общая 
выживаемость (OS) составляют 82,9 и 
98,1% соответственно [7].

Цель исследования: описание 
редкого случая воспалительной мио-
фибробластической опухоли в брюш-
ной полости у ребенка.

Материалы и методы. Проведен 
ретроспективный анализ историй бо-
лезни пациента, находившегося в он-
когематологическом и хирургическом 
отделениях ПЦ ГАУ РС(Я) «РБ №1-
НЦМ им. М.Е. Николаева». В онкоге-
матологическом отделении проведено 
полное углубленное обследование. 
Проведены лабораторные анализы 
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В статье представлен клинический случай редкой воспалительной миофибробластической опухоли брюшной полости у мальчика 6 
лет. У ребенка отмечалась высокая лихорадка, в лабораторных анализах выявлено повышение белков острой фазы, по данным инстру-
ментальных исследований – большая опухоль брюшной полости, без четкой органопринадлежности. При лапароскопической ревизии 
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The article presents a clinical case of a rare inflammatory myofibroblastic tumor of the abdominal cavity in a 6-year-old boy. The child had a high 
fever, laboratory tests revealed an increase in acute phase proteins, and according to instrumental studies - a large tumor of the abdominal cavity, 
without a clear organ affiliation. During laparoscopic revision, the possibility of total tumor removal was established; laparotomy was performed and 
the tumor was radically removed.
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(общий анализ крови и мочи, биохи-
мический анализ крови, исследование 
свертывающей системы) и инструмен-
тальные исследования (УЗИ органов 
брюшной полости, ЭКГ, компьютерная 
томография органов грудной клетки и 
органов брюшной полости, МРТ орга-
нов брюшной полости с контрастным 
усилением). Гистологическое исследо-
вание операционного материала про-
ведено в НМИЦ ДГОИ им. Д. Рогачева.

Клинический случай. Мальчик 6 
лет, заболел остро с повышения тем-
пературы тела 38,50 С. При обследо-
вании в условиях ЦРБ в клиническом 
анализе крови был выявлен лейкоци-
тоз до 11 тыс./мкл с нейтрофильным 
сдвигом, нормохромная анемия с ге-
моглобином 82 г/л, тромбоцитоз 874 
тыс./мкл, ускоренное СОЭ 60 мм/ч. 
Была назначена антибактериальная 
терапия в комбинации 2 препаратов: 
цефотаксима 610 мг х 3 раза в/в, ами-
кацина 135 мг х 2 в/в и  гепарин, однако 
эффекта от лечения не было. В связи 
с высокой лихорадкой, нарастающей 
гиперфибриногенемией и СОЭ с подо-
зрением на мультсистемный воспали-
тельный синдром был госпитализиро-
ван в Педиатрический центр ГАУ РС(Я) 
«РБ №1- НЦМ им. М.Е. Николаева». 

При поступлении состояние ребен-
ка тяжелое, обусловлено лихорадкой 
39 0С, отмечалась выраженная блед-
ность кожного покрова, перифериче-
ские лимфатические узлы, печень, 
селезенка не увеличены. Пальпирова-
лось образование из-под левого под-
реберья +4 см. Дыхание, гемодинами-
ка, мочеиспускание не нарушены. В 
клиническом анализе крови выявлена 
тяжелая нормохромная анемия (Нв 
60г/л), лейкоцитоз 11 тыс./мкл с ней-
трофильным сдвигом, тромбоцитоз 
до 1000 тыс./мкл, ускоренное СОЭ 78 
мм/ч, гиперфибриногенемия (12 г/л), 
повышенный уровень Д димера (3,69 
мкг/мл) и СРБ (236 мг/л). В биохимиче-
ском анализе крови и общем анализе 
мочи без патологии. 

С диагностической целью была вы-
полнена компьютерная томография 
грудной и брюшной полости. Выявле-
но образование брюшной полости раз-
мерами 3*4,5*7,5 см, с накоплением 
контрастного вещества. Образование 
прилежит к хвосту поджелудочной же-
лезы, петлям кишечника (рис.1).

В онкогематологическом отделении 
были проведены исследования для 
определения распространенности опу-
холевого процесса, признаков мета-
стазирования не выявлено.

Также было выполнено МРТ иссле-
дование (рис.2).

По данным МРТ и КТ определить 
органопринадлежность не удалось, 
поэтому для определения гистоло-
гической принадлежности и ревизии 
опухоли была запланирована лапаро-

скопическая биопсия. При лапароско-
пической ревизии брюшной полости 
на верхнем этаже слева было обна-
ружено опухолевидное образование, 
интимно прилежащее к телу желудка 
по большой кривизне и поперечно-
ободочной кишке, размером 12х8,0см. 
Интраоперационно был создан кон-
силиум, решением которого с учетом 
высокой васкуляризации образова-
ния и возможности полного удаления 
опухоли решено перейти на открытый 
доступ. После трехкратной обработки 
слева выполнен поперечный разрез – 
лапаротомия. Опухолевидное образо-
вание вывихнуто в рану (рис. 3).

При ревизии образование интимно 
прилегает к телу желудка по большой 
кривизне и поперечно-ободочной киш-
ке. Аппаратом Лигашу образование от-
сечено, удалено. Взята биопсия лим-
фатических узлов желудочно-ободоч-
ной связки №1, брыжеечно-поперечно-
ободочной связки №2. Образование и 
лимфоузлы были направлены на ги-
стологическое исследование в НМИЦ 
ДГОИ им.Д.Рогачева.

На вторые сутки после удаления 
образования отмечаются нормализа-
ция температуры, СОЭ, постепенное 
снижение уровня фибриногена и СРБ, 
тромбоцитов до нормы.

По данным гистологического иссле-
дования опухоль в толстой фиброзной 
капсуле, края резекции без опухолево-
го роста. Неопластическая ткань пред-
ставлена длинными переплетающи-
мися пучками клеток веретеновидной 
формы среднего размера с неболь-
шим количеством эозинофильной ци-
топлазмы и овоидными ядрами. Стро-
ма склерозирована с обильной лим-
фоплазмоцитарной инфильтрацией. 
Выявлена экспрессия SMA, ALKD5F3. 
Лимфатические узлы №1, 2 без роста 
опухоли. 

Материал далее был направлен 
на молекулярно-генетическое иссле-
дование в «НМИЦ онкологии им. Н.Н. 
Петрова». Методом обратно-транс-
крипционной ПЦР, секвенирования вы-
явлена несбалансированная экспрес-
сия гена ALK, обнаружен химерный 
транскрипт ТРМ4ех7-ALKex20. Таким 
образом, у ребенка выявлена мишень 
для таргетной терапии, которая может 
быть зарезервирована на случай нере-
зектабельного рецидива заболевания. 
При контрольном исследовании дан-
ных за рецидив опухоли у ребенка не 
получено.

Заключение. Воспалительная ми-
офибробластическая опухоль (ВМО) 
– редкая опухоль у детей с промежу-
точным биологическим поведением. 

Рис. 1. КТ грудной клетки и брюшной поло-
сти: образование брюшной полости

Рис. 2. МРТ брюшной полости: образова-
ние правой половины живота

Рис. 3. Фото операции: опухолевидное об-
разование
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Основным методом диагностики яв-
ляется гистологическая верификация 
с использованием иммуногистохими-
ческих методов. Стандартом лечения 
является радикальное хирургическое 
лечение с отрицательными краями 
резекции [4]. При наличии экспрессии 
гена используются таргетные препа-
раты как вторая линия терапии или в 
случае нерезектабельных опухолей.
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