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Представлено клиническое наблюдение  эпителиоидной гемангиоэндотелиомы (ЭГЭЛ) в сочетании 
с атипичным карциноидом легкого. По данным компьютерной томографии (КТ), магнитно-резонансной 
томографии в нижней доле правого легко выявлено образование солидно-жидкостного характера, связан-
ное с нижнедолевой артерией, незначительно накапливающее при ПЭТ 18F-ФДГ. КТ- и ПЭТ-мониторинг 
на протяжении 6 лет не выявлял отрицательной динамики очага. После перенесенной COVID-19-
ассоциированной пневмонии у пациентки появились эпизоды кровохарканья, одышка. КТ и ПЭТ выявили 
увеличение размеров очагового образования в С6 правого легкого, значительный рост метаболической 
активности, накопление радионуклида в лимфатических узлах средостения, остистом отростке тела ThII-
позвонка. При нижней билобэктомии была выявлена ЭГЭЛ и прилежащий к ней ранее не распознанный 
атипичный карциноид с метастазами в бифуркационные лимфатические узлы.
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Введение
Эпителиоидная гемангиоэндотелиома легких 

(ЭГЭЛ) относится к числу редко встречающихся 

опухолей. Частота встречаемости не превышает 

1 случай на 1 млн населения в год. ЭГЭЛ, по мне-

нию ряда авторов, представляет собой редкую 

опухоль низкой и средней степени злокачествен-

ности, которая происходит из эндотелиальных 

клеток сосудов [1]. Впервые ЭГЭЛ была описана в 

1975 г. как внутрисосудистая бронхоальвеолярная 

опухоль легкого [2], в 1982 г. был введен термин 

“эпителиоидная гемангиоэндотелиома” [3]. 

К 2004 г. в литературе было описано не более 

50 случаев поражения легких ЭГЭ, на сегодняш-

ний день во всем мире зарегистрировано около 

160 случаев ЭГЭЛ [4–6]. У большинства пациентов 

ЭГЭЛ протекает бессимптомно, случайно обнару-

живается при диспансерном наблюдении и дли-

тельное время протекает без отрицательной дина-

мики, опухоль чаще всего возникает у женщин. 

В случаях увеличения, роста опухоли появляются 

боль в груди, кашель, потеря массы тела, крово-

харканье, одышка. К осложнениям ЭГЭЛ относятся 

плевральный выпот, метастазы различной локали-

зации [7, 8]. По данным компьютерно-томографи-

ческого исследования описано 3 варианта макро-

структурных изменений в легких при ЭГЭЛ: множе-

ственные мелкоочаговые образования, очаги по 

типу “матового стекла”, уплотнения плевры диф-

фузного харак тера [9–11]. В большинстве случаев 

наблюдаются многоочаговые поражения [12, 13]. 

Типичными рентгенологическими признаками 

ЭГЭЛ считаются множественные очажки неболь-

шого размера (диаметром <2 см), неправильной 

формы, с точечной кальцификацией и реакцией 

плевры [14]. Описаны единичные случаи ЭГЭЛ 

в виде одиночного узла диаметром до 5 см [15]. 

Карциноиды – нейроэндокринные опухоли 

(НЭО) – представляют собой редкую гетероген-

ную группу злокачественных новообразований, 

которые возникают из нейроэндокринных клеток 

по всему организму, наиболее часто поражаются 

легкие и желудочно-кишечный тракт. Атипичные 

карциноиды легкого (АКЛ) – редкое образование 

легкого, составляют 0,2–2 пациента на 100 000 

населения [16, 17]. Различают высокодифферен-

цированные и среднедифференцированные типы 

НЭО легких (типичные и атипичные карциноиды) 

[18]. КТ является основным методом диагностики 

карциноидов, позволяющая выявить объемное 

образование легкого, прилежащее к бронху, опре-

делить его границы, наличие ателектаза или пнев-

монического инфильтрата в результате бронхи-

альной обструкции, выявить наличие лимфадено-

патии. Магнитно-резонансная томография (МРТ) 

менее чувствительна, чем КТ, для обнаружения 

небольших поражений легких [19, 20]. ПЭТ/КТ ре-

комендуется проводить до операции, чтобы опре-

делить, можно ли использовать метод для после-

операционного наблюдения, определения стадии 

заболевания. ПЭТ с 18F-фтордезоксиглюкозой 

(ФДГ) не всегда позволяет выявить карциноид, 

так как карциноиды часто имеют низкое поглоще-

ние радионуклида, чем при раке легкого [21, 22]. 

В доступной литературе нами не найдено ра-

бот о сочетанной локализации ЭГЭЛ и АКЛ в од-

ном очаговом поражении легкого. Представляем 

редкое клиническое наблюдение пациентки 

с одиночным очагом ЭГЭЛ и прилежавшим к ней 

атипичным карциноидом нижней доли правого 

легкого. Пациентка находилась под динамичес-

ким наблюдением на протяжении 7 лет до появле-

ния отрицательной динамики – увеличения разме-

ров и метаболической активности очага, клиниче-

A clinical case of epithelioid hemangioendothelioma (EHEL) in combination with atypical lung carcinoid (AC) is 
presented. According to computed tomography (CT), magnetic resonance imaging (MRI) in the lower lobe of the 
right, a solid-fluid formation was easily identified, associated with the lower lobe artery, slightly accumulating 
18F-FDG. CT and PET monitoring for 6 years did not reveal any negative dynamics of the lesion. After suffering from 
COVID-19 associated pneumonia, the patient developed episodes of hemoptysis and shortness of breath. CT and 
PET scans revealed an increase in the size of a focal formation in C6 of the right lung, a significant increase in meta-
bolic activity, and accumulation of radionuclide in the mediastinal lymph nodes and the spinous process of the ThII 
vertebral body. Lower bilobectomy revealed EHEL and a previously unrecognized atypical carcinoid with metastases 
to the bifurcation lymph nodes. 
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ских проявлений в виде кровохарканья и одышки, 

появившихся после перенесенной COVID-19-ас-

со циированной пневмонии.

Клиническое наблюдение

Пациентка В., 1949 года рождения, жалоб со сторо-

ны легких не предьявляла, при диспансеризации при 

КТ грудной клетки (без контрастного усиления) 

от 29.05. 2016 в 6 сегменте нижней доли правого легко-

го было выявлено образование, локализующееся 

у ствола нижнедолевой легочной артерии, размерами 

15 × 10 мм, прилежащее к междолевой плевре, с четки-

ми контурами, однородной макроструктуры. Данных 

об увеличении лимфатических узлов области исследо-

вания, других очаговых изменений получено не было 

(рис. 1а, б). 

По данным ПЭТ/КТ от 30.11.2016 было подтвержде-

но наличие данного образования с накоплением в нем 
18F-ФДГ SUVmax 3,8 (рис. 1в). Размеры очагового образо-

вания по сравнению с данными КТ от 29.05.2016 – без 

существенной динамики. 13.03.2018 выполнена конт-

рольная ПЭТ/КТ – по сравнению с данными ПЭТ/КТ от 

30.11. 2016 – без убедительной отрицательной динами-

ки, размеры очага 15 × 10 × 15 мм с накоплением конт-

растного вещества (в нативной фазе 47 HU, в артери-

альной фазе 50 HU, венозной фазе 67 HU), накопление 

радионуклида в образовании составляло SUVmax 3,0–4,0. 

Лимфатические узлы зоны исследования без признаков 

патологических изменений. 19.03.2018 попытка вери-

фикации образования под контролем видеобронхоско-

пии не удалась из-за тотального бронхоспазма у паци-

ентки. Трансторакальная биопсия под контролем КТ 

не проводилась из-за прилежания очага к легочной 

арте рии и опасности кровотечения. 03.04.2018 для 

уточнения внутренней макроструктуры образования 

выпол нена МРТ органов грудной клетки с внутривенным 

введением парамагнетика в Т1, Т2ВИ, Т2 с подавлением 

сигнала от жировой ткани, диффузионно-взвешенные 

изображения. В 6 сегменте правой доли легкого опре-

делялось гиперинтенсивное образование в Т2ВИ и Т2-

fatsat с наличием гипоинтенсивных мягкотканных и пе-

регородочных структур. Образование накапливало па-

рамагнетик, прилежало к нижнедолевой ветви правой 

легочной артерии, с которой было связано структурами 

типа “ножек”. Заключение: образование легкого сосу-

дистого генеза, гемангиома (?) (рис. 2а, б). 

Динамический КТ-мониторинг органов грудной 

клетки 04.2019, 03.2020, 05.2021 не выявлял отрица-

тельной динамики размеров образования, появления 

новых очагов в других отделах легких. В мае–июне 

2022 г. пациентка перенесла COVID-19-ассоциирован-

ную пневмонию средней степени тяжести, подтвер-

жденную методом ПЦР с поражением по данным рен-

тгенографии нижних долей легких. В декабре 2022 г. – 

январе 2023 г. у пациентки появились эпизоды крово-

харканья, одышка при физической нагрузке. 15.02.2023  

была выполнена КТ органов грудной клетки, при кото-

рой определялась отрицательная динамика: увеличе-

ние образования до 26 × 19 мм (ранее 10 × 15 мм), появ-

ление инфильтрации междолевой плевры. Кроме того, 

в С6 появились зона “матового стекла”, фиброзные тя-

жи, прилежащие к образованию, которые были расце-

нены как последствия перенесенной пациенткой вирус-

ной пневмонии (рис. 3а–в).

Определялась двусторонняя лимфаденопатия брон-

хопульмональных, бифуркационных, нижних паратрахе-

альных лимфатических узлов до 8–10 мм. 15.02.2023 

была выполнена ПЭТ/КТ, подтвердившая отрицатель-

ную динамику развития патологического очага в С6 – 

накопления в нем 18F-ФДГ SUVmax до 8,26 (ранее SUVmax 

3,8–4,0), лимфатических узлах SUVmax 9,8 (ранее не 

определялось). Также был выявлен очаг гиперфиксации 

радионуклида в остистом отростке тела ТhII грудного 

отдела позвоночника (рис. 4а, б, в). Заключение: отри-

Рис. 1. КТ грудной клетки от 17.11.2016 с контрастным усилением. а – аксиальный срез: определяется образование 
в С6 правого легкого, прилежащее к нижнедолевому бронху, междолевой плевре; б – артериальная фаза: образова-
ние накапливает контрастное вещество; в – ПЭТ/КТ от 30.11.2016: – накопление 18F-ФДГ в очаге SUVmax 3,8–4,0.

Fig. 1. CT scan of the chest dated 17.11.2016 with contrast enhancement. а – axial section: a formation is determined in C6 
of the right lung, adjacent to lower lobe bronchi, interlobar pleura; б – arterial phase: the formation accumulates contrast 
agent; в – PET/CT from 30.11. 2016: accumulation of 18F-FDG in the lesion SUVmax 3.8–4.0.

а б в
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цательная динамика – увеличение метаболической 

актив ности образования правого легкого, появление 

метаболической активности внутригрудных лимфати-

ческих узлов, гиперметаболического очага в остистом 

отростке тела ТhII-позвонка. Выполнена МРТ грудного 

отдела позвоночника с парамагнетиком, при которой 

в остистом отростке тела ТhII-позвонка подтвердилось 

очаговое образование – гиперинтенсивность в Т2-fatsat 

и накопление в очаге парамагнетика (рис. 5а, б). 

21.03.2023 под КТ-навигацией произведена пункция 

очагового образования в правом легком, полученный 

материал направлен на морфологическое исследова-

ние. Заключение: морфологическая картина и иммуно-

фенотип эпителиоидной гемангиоэндотелиомы легкого 

(рис. 6а, б). Пациентке была выполнена видеоторако-

скопия справа, ревизия плевральной полости, произве-

дены нижняя билобэктомия, лимфаденэктомия средо-

стения, дренирование плевральной полости. На разре-

зе в нижней доле легкого определялся узел размерами 

16 × 9 × 15 мм, плотноэластической консистенции, 

связан ный со стенкой легочной артерии, в виде проли-

ферации из атипичных клеток эпителиоидного вида, 

без признаков инвазии. На расстоянии менее 1 мм от 

основного узла выявлено второе узловое образование 

до 2 мм диаметре, расположенный в стенке бронха, 

с периневральной, лимфоваскулярной и венозной ин-

Рис. 2. МРТ грудной клетки с парамагнетиком. а – Т2-fatsat: в С6 правого легкого определяется гиперинтенсивное 
образования с гипоинтенсивными перегородками и солидными структурами; б – Т1-fatsat с парамагнетиком: обра-
зование накапливает контрастное вещество  и связано с нижнедолевой легочной артерией. 

Fig. 2. MRI of the chest with a paramagnetic. а – T2-fatsat: in C6 of the right lung a hyperintense formation with hypointense 
septa and solid structures is determined; б – T1fatsat with a paramagnetic: the formation accumulates a contrast agent 
associated with the lower lobe pulmonary artery. 

а б

Рис. 3. КТ грудной клетки от 15.02.2023  с контрастным усилением. а – аксиальный срез: определяется увеличение 
образования в С6 правого легкого до 26 × 19 мм, инфильтрация междолевой плевры; б – постковидные изменения 
в нижней доле: зона “матового стекла”, фиброзные тяжи; в – фронтальная реконструкция: прилежание образования 
к нижнедолевой  легочной артерии, фиброзный тяж к очагу. 

Fig. 3. CT scan of the chest from 15.02.2023 with contrast enhancement. а – axial section: an increase in the formation in 
C6 of the right lung to 26 × 19 mm is determined, infiltration of the interlobar pleura; б – postcovid changes in the lower lobe: 
ground glass zone, fibrous cords; в – frontal reconstruction: adhesion of the formation to the lower lobe pulmonary artery, 
fibrous cord to the lesion. 

а б в
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Рис. 5. МРТ грудного отдела позвоночника с парамагнетиком. а – Т2-fatsat: гиперинтенсивный очаг в остистом 
отростке ТhII; б – Т1-fatsat с парамагнетиком: очаговое накопление парамагнетика в остистом отростке ТhII.

Fig. 5. MRI of the thoracic spine with a paramagnetic. а – T2-fatsat: hyperintense focus in the spinous process of ТhII; 
б – T1-fatsat with paramagnetic: focal accumulation of paramagnetic in the spinous process of ТhII.

а б

Рис. 4. ПЭТ/КТ от 15.02.2023. а – увеличение 
накопления в очаге 18F-ФДГ SUVmax 8,2, лимфа-
тических узлах средостения SUVmax 9,8; б – очаг 
накопления 18F-ФДГ SUVmax в остистом отростке 
ТhII-позвонка. 

Fig. 4. PET/CT from 15.02.2023. а – increased 
accumulation in the formation of 18F-FDG SUVmax 
8.2, mediastinal lymph nodes SUVmax 9.8; б – focus 
of accumulation of 18F-FDG SUVmax in the spinous 
process of the ТhII vertebra. 

а б
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Рис. 6. Мезенхимальный компонент опухоли легкого (ЭГЭЛ). а – окрашивание гематоксилином и эозином. ×100. 
Клетки с эозинофильной цитоплазмой и овальными гиперхромными ядрами. Вакуолизация цитоплазмы части кле-
ток гемангиоэндотелиомы. Очаги некроза не обнаружены. Митозы в клетках опухоли 4 mf/10 HPF. Степень злокаче-
ственности опухоли – 1 (по системе FNCLCC); б – иммуногистохимическое исследование. ×200. Окрашивание клеток 
эпителиоидной гемангиоэндотелиомы моноклональными антителами к CD34;  детекция – пероксидаза.   

Fig. 6. Mesenchymal component of a lung tumor (EHEL). а – staining with hematoxylin and eosin. ×100. Cells with 
eosinophilic cytoplasm and oval hyperchromatic nuclei. Vacuolization of the cytoplasm of some hemangioendothelioma 
cells. No foci of necrosis were found. Mitoses in tumor cells are 4 mf/10 HPF. The degree of malignancy of the tumor is 1 
(according to the FNCLCC system); б – immunohistochemical study. ×200. Staining of epithelioid hemangioendothelioma 
cells with monoclonal antibodies to CD34; detection – peroxidase.

а б

Рис. 7. Нейроэндокринный компонент  опухоли (атипичный карциноид), обнаруженный при оперативном вмеша-
тельстве. а – окрашивание гематоксилином и эозином. ×100. Мелкие клетки с компактной цитоплазмой и гипер-
хромными круглыми ядрами. Строма опухоли не сформирована. Очаг некроза (менее 5% ткани опухоли). Митозы 
в клетках опухоли 6 mf/10 HPF. Гистологическая степень злокачественности – WHO grade 2, соответствует атипично-
му карциноиду легкого; б – иммуногистохимическое исследование. ×100. Окрашивание клеток карциноида моно-
клональными антителами к синаптофизину; детекция – пероксидаза. 

Fig. 7. Neuroendocrine component of the tumor (AC) detected during surgery. а – hematoxylin and eosin staining. ×100. 
Small cells with compact cytoplasm and hyperchromatic round nuclei. The tumor stroma is not formed. Focus of necrosis 
(less than 5% of tumor tissue). Mitoses in tumor cells are 6 mf/10 HPF. Histological grade of malignancy – WHO Grade 2, 
corresponds to AC of the lung; б – immunohistochemical study. ×100. Staining of carcinoid cells with monoclonal antibodies 
to synaptophysin; detection – peroxidase. 

а б
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вазией, инвазией в перибронхиальный лимфатический 

узел, также были обнаружены метастазы опухоли в би-

фуркационный лимфатический узел. При изучении ма-

териала морфология ЭГЭЛ соответствовала ранее опи-

санной картине. Обнаруженное во время операции при-

лежащее к ЭГЭЛ очаговое образование имело морфо-

логическую картину и иммунофенотип АКЛ (рис. 7а, б). 

При исследовании бифуркационного лимфатичес-

кого узла легкого было выявлено метастатическое по-

ражение тканью атипичного карциноида. Заключение: 

морфологическая картина и иммунофенотип АКЛ, 

grade 2, ЭГЭЛ low-grade – злокачественное образова-

ние легкого и бронхов. Метастаз в бифуркационный 

лимфатический узел легкого. Постоперационный пери-

од прошел без осложнений, пациентка выписана для 

дальнейшего лечения у онкологов. 

Обсуждение
Необычность представленного наблюдения за-

ключается в сочетании одиночного образования 

ЭГЭЛ и атипичного карциноида в одном очаге, 

длительное время – на протяжении 6 лет – ЭГЭЛ 

не проявляла признаков отрицательной динамики, 

прилежание к нижнедолевой легочной артерии 

затрудняло пункцию и получение морфологиче-

ского материала. Наиболее близко к диагнозу бы-

ло заключение по данным МРТ, которая определи-

ла образование как сосудистую структуру, связан-

ную с легочной артерией, наличием мягкотканного 

компонента и перегородчатых структур. В иссле-

дованиях ПЭТ/КТ накопление 18F-ФДГ широко ва-

рьирует и может быть низким в случаях небольших 

очажков или медленным ростом ЭГЭЛ, атипичным 

карциноидом [21, 22]. Мнения морфологов о зло-

качественности ЭГЭЛ расходятся – от категорич-

ного указания на абсолютную злокачественность 

[23] до утверждения ее абсолютной доброкачест-

венности [24]. Между этими двумя разнополярны-

ми точками зрения существует промежуточная, 

что ЭГЭЛ представляет собой редкую опухоль 

низкой и средней степени злокачественности 

[12, 25]. В доступной литературе нами не было 

найдено сообщений о сочетанном росте практиче-

ски в одном очаге атипичного карциноида и ЭГЭЛ. 

Атипичные карциноиды являются промежуточной 

опухолью между типичным невысокой степени 

злокачественности карциноидом и мелкоклеточ-

ной высокой степени злокачественной карцино-

мой, которая была выявлена в нашем наблюдении. 

Оба карциноида относятся к нейроэндокринным 

бронхолегочным опухолям [15, 16]. Мониторинг 

выявленного при диспансеризации очагового об-

разования правого легкого (КТ, МРТ, ПЭТ/КТ) не 

регистрировал отрицательной динамики на протя-

жении 6 лет. Возможности лучевой диагностики 

и, в частности, ПЭТ/КТ ограничены в постановке 

морфологического диагноза [26, 27]. На 6-м году 

наблюдения пациентка перенесла Covid-19-ассо-

циированную пневмонию, за которой последовала 

отрицательная динамика процесса в виде увели-

чения образования, реакции плевры, появлении 

лимфаденопатии. Наблю далось увеличение мета-

болической активности образования, накопление 

радионуклида в лимфатических узлах, появление 

метастаза в остистом отростке тела грудного по-

звонка, появление одышки и эпизодов кровохар-

канья. Как показало морфологическое исследо-

вание, метастазы в лимфатические узлы были 

обус ловлены атипичным карциноидом, развитие 

которого привело, наиболее вероятно, к увеличе-

нию метаболической активности очага в легком. 

Ряд исследователей указывают на роль Covid-19-

ассоции рованной пневмонии в модуляции целого 

ряда заболеваний легких, нельзя исключить, что 

появление атипичного карциноида и увеличение 

ЭГЭЛ связано с перенесенной пациенткой вирус-

ной пневмонией [28, 29].

Заключение
Клиническое наблюдение демонстрирует 

сложность определения по данным лучевых мето-

дов исследования ЭГЭЛ, ее сочетание с атипич-

ным карциноидом. МРТ с парамагнетиком вносит 

существенный вклад в понимание сосудистого 

генеза очаговых изменений в легких. Динамичес-

кий мониторинг методами лучевой диагностики – 

увели чения размеров очага, его метаболической 

активности позволяет установить озлокачествле-

ние ранее выявленных изменений, необходимость 

морфологической верификации и лечебных меро-

приятий. 
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