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Циторедукция и гипертермическая 
химиоперфузия плевральной полости 
у ребенка с десмопластической 
мелкокруглоклеточной опухолью. 
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Десмопластическая мелкокруглоклеточная опухоль – редкое агрессивное злокачественное 
новообразование. Наиболее часто локализуется в брюшной полости, в исключительных случаях 
поражает органы грудной клетки. В статье представлено клиническое наблюдение пациента 10 лет 
с десмопластической мелкокруглоклеточной опухолью плевральной полости. В качестве локального 
контроля пациенту впервые в отечественной практике проведена гипертермическая внутриплевральная 
химиоперфузия, которая описана в данной статье. Родители пациента дали согласие на использование 
информации, в том числе фотографий ребенка, в научных исследованиях и публикациях. 
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Cytoreductive surgery and hyperthermic chemoperfusion  
of the pleural cavity in a child with desmoplastic small round cell 
tumor. The first Russian experience 
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Desmoplastic small round cell tumor is a rare and aggressive malignant tumor. The abdominal cavity is the most frequent site of 
this tumor, but rarely it affects the pleural cavity. This article presents a clinical case of a 10-year-old male with a desmoplastic 
small round cell tumor of the pleural cavity. Here we describe the first experience of hyperthermic intrapleural chemoperfusion 
in a pediatric patient in Russia. The patients' parents gave their consent to the use of their children's data, including photographs, 
for research purposes and in publications.
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Циторедуктивные операции и гипертермическая 
внутрибрюшная химиоперфузия (hyperthermic 
intraperitoneal chemotherapy, HIPEC) зареко-

мендовали себя как эффективный метод лечения 
злокачественных опухолей органов брюшной полости 
с диссеминацией по брюшине у взрослых пациентов 
[1, 2]. В последние годы такие операции находят 
все большее применение у детей. Однако наблю-
дения об использовании гипертермической внутри-
грудной химиоперфузии (hypertermic intrathoracic 
chemotherapy, HITHOC) у взрослых пациентов огра-
ничены, а в детской популяции отражены единичные 

наблюдения [3–5]. Редкость применения данного 
метода лечения заключается в низкой частоте встре-
чаемости десмопластической мелкокруглоклеточной 
опухоли (ДМККО) у детей и связанной с ней опухо-
левой диссеминацией в плевральной полости, а 
также в ограниченном мировом опыте применения 
гипертермической химиоперфузии в детской попу-
ляции.

Данная статья представляет первое в отече-
ственной практике описание применения циторедук-
тивной операции и гипертермической химиоперфузии 
плевральной полости у ребенка 10 лет с ДМККО. 
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Родители пациента дали согласие на использование 
информации, в том числе фотографий ребенка, в 
научных исследованиях и публикациях.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

У пациента болезнь манифестировала в возрасте 
9 лет 5 месяцев с появления боли в животе, снижения 
аппетита и потери массы тела. Родители обрати-
лись за медицинской помощью в стационар по месту 
жительства, где по данным выполненного ульт-
развукового исследования (УЗИ) и компьютерной 
томографии (КТ) было выявлено диффузное нерав-
номерное утолщение обоих листков париетальной 
плевры справа с формированием массивных узлов, 
максимальным размером до 65 мм (рисунок 1). 
Проведена биопсия образования, гистологически 
верифицирована ДМККО (референс гистологиче-
ского материала осуществлялся в ФГБУ «НМИЦ 
ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» Минздрава России). 
Морфологический диагноз подтвержден резуль-
татами цитогенетического исследования методом 
флуоресцентной гибридизации in situ, при которой 
была выявлена характерная для ДМККО перестройка 
гена EWSR1. После дообследования выставлен 
диагноз: ДМККО правой плевральной полости,  
III стадия по IRS (Intergroup Rhabdomyosarcoma 
Study), группа высокого риска. С учетом редкого вида 
опухоли проведена телемедицинская консультация 
со специалистами ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия 
Рогачева» Минздрава России. Рекомендована специ-
фическая противоопухолевая терапия по схеме VAIA 
(винкристин, актиномицин D, ифосфамид, доксору-
бицин) немецкой группы по изучению сарком мягких 
тканей у детей (Cooperative Weichteilsarkom Study, 
CWS) [6]. Выбор схемы терапии был основан на 
данных проспективного анализа результатов лечения 

пациентов с ДМККО, зарегистрированных в прото-
колах CWS, свидетельствующих о положительном 
влиянии указанного режима полихимиотерапии (ПХТ) 
на показатели бессобытийной выживаемости (БСВ) 
[6]. В региональном центре проведено суммарно 
9 курсов неоадъювантной ПХТ I2VA (ифосфамид, 
винкристин, актиномицин D) и I2VAd (ифосфамид, 
винкристин, доксорубицин). На фоне проводимого 
лечения по данным контрольных обследований 
отмечалось прогрессивное уменьшение размеров 
опухоли правой плевральной полости. После завер-
шения неоадъювантной терапии ребенок был пере-
веден в ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» 
Минздрава России для выполнения оперативного 
этапа лечения. При контрольном обследовании (КТ 
органов грудной клетки) в правом гемитораксе сохра-
нялось диффузное неравномерное утолщение обоих 
листков плевры с формированием массивных узлов, 
отмечалась положительная динамика в виде умень-
шения их размеров (максимальный размер до 9 мм) 
по сравнению с инициальными данными. Также опре-
делялось кальцинированное по периферии образо-
вание, размерами до 41 мм (рисунок 2). В рамках 
междисциплинарного консилиума результаты обсле-
дования были обсуждены совместно с детскими онко-
логами, рентгенологами и лучевыми терапевтами. 
Учитывая отсутствие данных за экстраплевральное 
распространение опухоли, подтвержденное по 
результатам позитронно-эмиссионной томографии/
КТ тела, в рамках локального контроля было решено 
провести хирургическое вмешательство в объеме тора-
котомии справа, ревизии правой плевральной полости, 
удаления всех видимых проявлений болезни (визу-
ально определяемых опухолевых узлов и утолщенной 
плевры, R0–R1) с последующей гипертермической 
внутриполостной химиоперфузией закрытого типа 
препаратом цисплатин в дозе 100 мг/м2 при темпе-

Рисунок 1
Мультиспиральная КТ (МСКТ) грудной клетки до ПХТ 
Figure 1
A chest multispiral computed tomography (MSCT) scan 
prior to chemotherapy (CT)

Рисунок 2
МСКТ грудной клетки после ПХТ 
Figure 2
A chest MSCT scan after CT
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ратуре раствора 40–41°С, время экспозиции 60 мин 
[6]. Основной задачей циторедуктивного вмешатель-
ства было удаление видимых проявлений болезни 
в объеме completeness of cytoreduction (CC) 0 или 
СС1 [7]. Ребенку проведено дообследование в рамках 
подготовки к гипертермической химиоперфузии в 
объеме эхокардиографии сердца, электрокардио-
графии, электроэнцефалографии, исследования 
вызванных слуховых потенциалов, УЗИ вен шеи, 
вен нижних конечностей, брюшной полости и почек, 
спирометрии, импульсной осциллометрии, лабора-
торных тестов. Грубых отклонений по данным иссле-
дований не выявлено.

Выполнено 2 торакотомных доступа в 5-м и 
8-м межреберье справа, выявлено тотальное пора-
жение париетальной плевры, в связи с этим прове-
дены тотальная плеврэктомия париетальной плевры, 
резекция правого купола диафрагмы, резекция 
медиастинальной плевры с участком перикарда, 
атипичная резекция средней доли правого легкого, 
декортикация верхней и нижней долей легкого. Обна-
руженный кальцинированный очаг на КТ состоял 
из гемостатической губки от ранее проведенной 
биопсии по месту жительства. Макроскопически 
видимые опухолевые очаги удалены полностью (СС0). 
В плевральной полости установлено 2 страховочных 
дренажа (приводящий и отводящий) для выполнения 
гипертермической химиоперфузии. После полного 
ушивания ран проведена процедура химиопер-
фузии раствором цисплатина (115 мг) на аппарате 
PERFORMER HT. Общий объем перфузии составил 
3438 мл, объем перфузата для пациента – 1200 мл, 
температура раствора – 41°С, время циркуляции –  
60 мин (рисунки 3, 4). На 2-е сутки после операции 
у ребенка отмечены появление и нарастание в дина-
мике сердечно-сосудистой недостаточности, выяв-
лено смещение средостения вправо, в связи с этим 
было принято решение о проведении экстренного 
оперативного вмешательства. При ревизии правого 
гемиторакса выявлено пролабирование правого 
предсердия и его ушка через перикардиальное окно 
с формированием сердечной грыжи и частичным 
сдавлением устьев верхней полой вены и аорты. На 
перикардиальное окно наложена перфорированная 
заплата из синтетического материала Permacol 
с созданием дополнительного объема перикарда. 
На 15-е послеоперационные сутки пациент пере-
веден из отделения реанимации и интенсивной 
терапии в отделение онкологии и детской хирургии. 
На 17-е и 22-е послеоперационные сутки удалены 
плевральные дренажи, ребенок получал восстано-
вительное лечение. На 37-е послеоперационные 
сутки пациент выписан в стабильном состоянии для 
получения метрономной химиотерапии (винорелбин/
циклофосфамид, 12 курсов, общая длительность 

12 мес) по месту жительства. Визуализация, прове-
денная после операции, подтвердила отсутствие 
остаточной опухоли. На момент написания статьи  
(11 мес от проведенного лечения) у ребенка сохраня-
ется полный ответ.

ОБСУЖДЕНИЕ РЕЗУЛЬТАТОВ ИССЛЕДОВАНИЯ

ДМККО является редким злокачественным 
заболеванием, наблюдаемым в возрасте от 5 до 
55 лет (в среднем 22 года). Частота встречае-
мости составляет 0,3 случая на 1 млн человек, 
во всем мире, по данным литературы, насчиты-
вается не более 400 пациентов с данной патоло-
гией [8, 9]. Для этой злокачественной опухоли 

Рисунок 3
Отсепарованная париетальная плевра с опухолью  
Figure 3
Separated parietal pleura with the tumor

Рисунок 4
Монитор прибора для гипертермической химиопер-
фузии PERFORMER HT  
Figure 4
A display of Performer HT device used for hyperthermic 
chemoperfusion
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характерен крайне неблагоприятный прогноз –  
60–70% пациентов умирают в течение 2–3 лет, 
несмотря на проводимое лечение, 5-летняя общая 
выживаемость составляет 15–30% [10]. Как правило, 
новообразование локализуется в брюшной полости 
(95%) и поражает париетальную и висцеральную 
брюшину, образуя массивные опухолевые массы на 
сальнике, диафрагме, брыжейках тонкой и толстой 
кишки, воротах селезенки [9, 11, 12]. Для распростра-
ненных стадий болезни характерно экстраперитоне-
альное метастазирование. Локализация первичной 
опухоли вне брюшной полости встречается редко 
(менее 5%), в небольшом числе случаев образование 
может поражать мошонку, органы грудной клетки 
[9, 13]. Данная опухоль встречается, как правило, у 
молодых взрослых, однако M. Jellouli и соавт. утвер-
ждают, что до 73% выявленных случаев приходится 
на возраст от 10 до 16 лет [14]. Описанный нами 
случай является чрезвычайно редким наблюдением 
развития ДМККО с поражением плевральной полости 
у пациента педиатрического возраста. ДМККО 
является химио- и радиочувствительным ново
образованием, применение и изучение протоколов 
химиотерапии ограничено из-за редкой встречае-
мости данного вида опухоли [15]. C момента первого 
ее описания в 1989 г. Джеральдом и Розаи применя-
лись различные методы мультимодальной терапии: 
высокодозная химиотерапия с последующей ауто-
трансплантацией стволовых клеток, хирургическое 
удаление с последующим тотальным облучением 
брюшной полости, однако все используемые методы 
в комбинации не обеспечивали стойкой ремиссии 
[16]. Наряду с проведением интенсивной цикловой 
ПХТ, которая рассматривается в качестве стан-
дартной терапии, критически важным для улучшения 
прогноза заболевания является обеспечение адек-
ватного локального контроля. Важную роль в лечении 
пациентов сыграла комбинация циторедуктивной 
операции и гипертермической химиоперфузии. 
В исследовании, проведенном в университетской 
клинике Техаса (Department of Surgical Oncology at 
the University of Texas), в которое вошли 24 пациента 
с ДМККО за период с 1995 по 2008 г., 3-летняя общая 
выживаемость (ОВ) при сочетании ПХТ с хирургиче-
ским удалением составила 62%, БСВ – 14%, кроме 
того, отмечалась высокая частота интраперитоне-
альных рецидивов. В том же исследовании показаны 
положительные результаты применения ПХТ, хирур-
гического удаления и HIPEC. Трехлетняя ОВ соста-
вила 71%, БСВ – 53% [12]. Роль лучевой терапии (ЛТ) 
в лечении ДМККО остается спорной, 3-летняя ОВ при 
сочетании ПХТ и ЛТ без хирургического лечения и 
без HIPEC составляет 26%, а 3-летняя ОВ с примене-
нием ПХТ, хирургического лечения и ЛТ – 13,3% [12, 
17]. Впервые гипертермическая химиоперфузия была 

разработана и протестирована в 1980 г. на собаках 
с опухолевым поражением брюшины [18]. Предпо-
сылкой для появления данной методики явилась 
низкая концентрация лекарственных средств (ЛС) в 
опухоли при поражении брюшины и плевры на фоне 
системной ПХТ [19]. В мировой литературе описы-
вают множество разных ЛС и опций, применяемых для 
проведения химиоперфузии, однако чаще исполь-
зуют препараты платины (цисплатин) (таблица) [20]. 
Молекула цисплатина имеет относительно большой 
размер, является водорастворимой и ионизированной, 
из-за этих свойств с трудом проникает через перито-
неальный барьер, обеспечивая локальное действие. 
Концентрация данного ЛС в асцитической жидкости 
после проведения HIPEC в 100–1000 раз превы-
шает концентрацию в плазме крови [21]. Однако при 
подборе дозы цисплатина лимитирующим фактором 
является нефротоксичность, в связи с чем доза не 
должна превышать 100 мг/м2 [22]. Для нейтрали-
зации системной абсорбции ряд авторов применяют 
препарат тиосульфат натрия [21]. В представленном 
клиническом наблюдении системная токсичность не 
отмечалась и данный препарат не применялся. Стоит 
отметить, что формул для расчета объема перфузата 
в педиатрической практике не существует в связи с 
вариабельностью объемов брюшной и грудной поло-
стей у пациентов разных возрастных групп. Для 
расчета объема перфузата у ребенка в данном клини-
ческом наблюдении использовали адаптированную 
формулу, заимствованную из взрослой практики [23]. 

Эффективность применения гипертермической 
химиоперфузии при ДМККО и других поражениях 
плевры и брюшины зависит от объема оперативного 
вмешательства. Хирургическая циторедукция должна 
составлять не менее СС0–СС1 [7]. Как продемон-
стрировано во множестве исследований, СС score 
является важнейшим прогностическим фактором в 
лечении перитонеальных канцероматозов [24, 25]. 
Для планирования объема оперативного вмешатель-
ства и проведения химиоперфузии по данным визу-
ализации и интраоперационным данным в брюшной 
полости при канцероматозе используют критерии 
оценки Peritoneal Cancer Index (PCI) [26, 27]. Поро-
говое значение для проведения HIPEC составляет  
20 баллов. Пятилетняя ОВ пациентов с колорек-
тальным раком и PCI более 20 баллов составляет 0% 
[28]. Однако подобных критериев для применения в 
грудной полости на данный момент не существует. 
Возникшее в раннем послеоперационном периоде 
осложнение в виде пролабирования правого пред-
сердия и его ушка через дефект перикарда с форми-
рованием сердечной грыжи является достаточно 
редким. Повторное оперативное вмешательство с 
закрытием перфоративного окна синтетическим мате-
риалом позволило его разрешить. В целях увеличения 
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перикардиальной полости и профилактики сердечной 
компрессии в синтетическом материале были созданы 
дополнительные отверстия. 

Таким образом, гипертермическая химиопер-
фузия зарекомендовала себя как эффективный 
метод лечения при диссеминированных опухолях 
брюшной и грудной полостей в комбинации с циторе-
дуктивной операцией и ПХТ. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

ДМККО плевральной полости является редким 
заболеванием в детской популяции и характеризу-
ется неблагоприятным прогнозом. По данным лите-
ратуры, гипертермическая химиоперфузия раствором 
цисплатина в комбинации с циторедуктивной опера-
цией и ПХТ является эффективным методом лечения 
этого заболевания. Несмотря на малый опыт приме-
нения данной технологии у детей, нашему пациенту с 
ДМККО впервые в России успешно выполнена HITHOC 
плевральной полости. 
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infection



104

Pediatric Hematology/Oncology and Immunopathology
2022 | Vol. 21 | № 4 | 99‒104

К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

6. 	 Honoré C., Atallah V., Mir O.,  
Orbach D., Ferron G., LePéchoux C., 
et al. Abdominal desmoplastic small 
round cell tumor without extraperi-
toneal metastases: Is there a bene-
fit for HIPEC after macroscopically 
complete cytoreductive surgery? 
PLoS One 2017; 12: e0171639. DOI: 
10.1371/journal.pone.0171639

7. 	 Sugarbaker P.H. Successful man-
agement of microscopic residual 
disease in large bowel cancer. Can-
cer Chemother Pharmacol 1999; 
43 Suppl: S15–25. DOI: 10.1007/
s002800051093

8. 	 Jayakrishnan T., Moll R., Sandhu A., 
Sanguino A., Kaur G., Mao S. Des-
moplastic Small Round-cell Tumor: 
Retrospective Review of Institutional 
Data and Literature Review. Anti-
cancer Res 2021; 41: 3859–66. DOI: 
10.21873/anticanres.15179

9. 	 Raizada N., Daga M.K., Sinha N., 
Kumar R., Nayak H., Kamble N.L., et 
al. A rapidly developing lung mass 
diagnosed as desmoplastic small 
round cell tumor. Lung India 2011; 
28: 287–90. DOI: 10.4103/0970-
2113.85692

10. 	Hayes-Jordan A., LaQuaglia M.P., 
Modak S. Management of desmo-
plastic small round cell tumor. Semin 
Pediatr Surg 2016; 25: 299–304. DOI: 
10.1053/j.sempedsurg.2016.09.005

11. 	Dufresne A., Cassier P., Couraud L.,  
Marec-Bérard P., Meeus P., Alberti L.,  
et al. Desmoplastic Small Round 
Cell Tumor: Current Manage-
ment and Recent Findings. Sar-
coma 2012; 2012: 714986. DOI: 
10.1155/2012/714986

12. 	Hayes-Jordan A., Green H., Fitzger-
ald N., Xiao L., Anderson P. Novel 
treatment for desmoplastic small 
round cell tumor: hyperthermic 
intraperitoneal perfusion. J Pedi-
atr Surg 2010; 45 (5): 1000–6. 
DOI: 10.1016/j.jpedsurg.2010.02. 
034

13. 	Jin D., Chen M., Wang B., Gou Y.  
Mediastinal desmoplastic small 
round cell tumor. Medicine 
2020; 99: e22921. DOI: 10.1097/
MD.0000000000022921

14. 	Jellouli M., Mekki M., Krichene I., 
Zakhama A., Belghith M., Jouini R., 
et al. Intra-abdominal desmoplastic 
small round cell tumor in childhood: 
case report and review of the litera-
ture. Bull Cancer 2003; 90: 1063–6.  

15. 	Петрикова Н.И., Ефременков A.M., 
Сниткин Н.A., Трунова Р.Б., Бур-
луцкая T.И. Десмопластическая 
мелкокруглоклеточная опухоль 
у ребенка. Онкопедиатрия 2016; 
3: 42–7. DOI: 10.15690/onco.v3i1. 
1528

16. 	Kushner B.H., LaQuaglia M.P., Woll-
ner N., Meyers P.A., Lindsley K.L., 
Ghavimi F., et al. Desmoplastic small 
round-cell tumor: prolonged pro-
gression-free survival with aggres-
sive multimodality therapy. J Clin 
Oncol 1996; 14 (5): 1526–31. DOI: 
10.1200/jco.1996.14.5.1526

17. 	Fois A.G., Pirina P., Arcadu A.,  
Becciu F., Manca S., Marras V., et al. 
Desmoplastic small round cell tum-
ors of the pleura: a review of the 
clinical literature. Multidiscip Respir 
Med 2017; 12: 22. DOI: 10.1186/
s40248-017-0103-6

18. 	Spratt J.S., Adcock R.A., Sherrill W., 
Travathen S. Hyperthermic perito-
neal perfusion system in canines. 
Cancer Res 1980; 40: 253–5.  

19. 	Baronzio G., Schwartz L., Kise- 
levsky M., Guais A., Sanders E., Mil-
anesi G., et al. Tumor interstitial 
fluid as modulator of cancer inflam-
mation, thrombosis, immunity and 
angiogenesis. Anticancer Res 2012; 
32: 405–14. 

20. 	Ахаладзе Д.Г., Рабаев Г.С.,  
Грачев Н.С. Циторедуктивные опе-
рации и внутрибрюшная гипертер-
мическая химиоперфузия у детей. 
Вопросы гематологии/онколо-
гии и иммунопатологии в педи-
атрии 2019; 18 (4): 118‒26. DOI: 
10.24287/1726-1708-2019-18-4-
118-126

21. 	Howell S.B., Pfeifle C.L., Wung W.E., 
Olshen R.A., Lucas W.E., Yon J.L., et 
al. Intraperitoneal cisplatin with sys-
temic thiosulfate protection. Ann 
Intern Med 1982; 97: 845–51. DOI: 
10.7326/0003-4819-97-6-845

22. 	Himmelstein K.J., Patton T.F.,  
Belt R.J., Taylor S., Repta A.J., Stern-
son L.A. Clinical kinetics on intact 
cisplatin and some related species. 
Clin Pharmacol Ther 1981; 29: 658–
64. DOI: 10.1038/clpt.1981.91

23. 	Ried M., Eichhorn M., Winter H., 
Grützner U., Lindner M., Hatz R.A., 
et al. Expert Recommendation for 
the Implementation of Hyperthermic 
Intrathoracic Chemotherapy (HITOC) 
in Germany. Zentralbl Chir 2020; 
145: 89–98. DOI: 10.1055/a-0934-
7806

24. 	Glehen O., Mohamed F., Sugar-
baker P.H. Incomplete cytoreduc-
tion in 174 patients with peritoneal 
carcinomatosis from appendiceal 
malignancy. Ann Surg 2004; 
240: 278–85. DOI: 10.1097/01.
sla.0000133183.15705.71

25. 	Dayal S., Taflampas P., Riss S., 
Chandrakumaran K., Cecil T.D.,  
Mohamed F., et al. Complete cytore-
duction for pseudomyxoma peri-
tonei is optimal but maximal tumor 
debulking may be beneficial in 
patients in whom complete tumor 
removal cannot be achieved. Dis 
Colon Rectum 2013; 56: 1366–
72. DOI: 10.1097/DCR.0b013e-
3182a62b0d

26. 	[Internet] PROMISE – Welcome to 
PROMISE evaluation. URL: https://
www.e-promise.org. (Date of 
access to the source 10.11.2022).

27. 	Ахаладзе Д.Г., Рабаев Г.С., Гра-
чев Н.С. Технические особенности 
циторедуктивных операций и вну-
трибрюшной гипертермической 
химиоперфузии. Вопросы гема-
тологии/онкологии и иммунопа-
тологии в педиатрии 2020; 19 (4): 
224–33. doi:10.24287/1726-1708-
2020-19-4-224-233

28. 	Da Silva R.G., Sugarbaker P.H. Anal-
ysis of prognostic factors in seventy 
patients having a complete cytore-
duction plus perioperative intraperi-
toneal chemotherapy for carcinoma-
tosis from colorectal cancer. J Am 
Coll Surg 2006; 203: 878–86. DOI: 
10.1016/j.jamcollsurg.2006.08.024




