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ПРАКТИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ ПО ДИАГНОСТИКЕ И ЛЕЧЕНИЮ БОЛЬНЫХ  

С ОПУХОЛЯМИ НЕВЫЯВЛЕННОЙ ПЕРВИЧНОЙ ЛОКАЛИЗАЦИИ

1. Первичное обследование

Всем больным с опухолью невыясненной первичной локализации должно быть вы‑
полнено следующее обследование:

1.1 Минимальный объем обследования

•	� Гистологическое исследование опухолевого материала с иммуногистохимическим иссле‑
дованием для определения типа опухоли и попытки определения первичного очага.

•	� Рентгенография органов грудной клетки.
•	 УЗИ органов брюшной полости и малого таза.
•	� Остеосцинтиграфия с последующей рентгенографией очагов накопления радио‑

фармпрепарата.
•	 Фиброгастродуоденоскопия
•	 Фиброколоноскопия
•	 Клинический анализ крови
•	� Биохимический анализ крови (общий белок, глюкоза, билирубин, креатинин, 

мочевина, АЛТ, АСТ, щелочная фосфатаза, ЛДГ, кальций, калий, натрий)
•	 ХГЧ, АФП у лиц до 50 лет;
•	 PSA у мужчин старше 40 лет
•	 КТ/МРТ головного мозга с контрастированием по показаниям.

При стадировании заболевания должна быть использована система ТNM с последу‑
ющей группировкой по стадиям (7‑е издание 2010).

1.2 Оптимальный объем обследования
Оптимальным является использование КТ или МРТ. Должны быть обследованы следую‑
щие зоны: грудная клетка, брюшная полость, малый таз. Все методики используются с при‑
менением внутривенного контрастирования. Возможно использование ПЭТ или ПЭТ/КТ 
для выявления очагов поражения и первичной опухоли. Возможно также использование 
молекулярно-генетических методов для выявления первичной опухоли или прогнозирова‑
ния эффективности терапии отдельными лекарственными средствами.

Лечение больных с использованием данных рекомендаций возможно лишь в тех слу‑
чаях, когда после завершения всех вышеперечисленных обследований первичный очаг 
не установлен.

2. Лечение больных ОНПЛ

2.1. Принципы лечения

•	� Терапия строится на индивидуальной основе с учетом клинико-морфологических 
данных.

•	� Выделяются отдельные подтипы, более чувствительные к лекарственному лечению 
и сходные с отдельными локализациями злокачественных опухолей, но отличаю‑
щиеся существенно более плохим прогнозом и чувствительностью к терапии.

•	� Симптоматическая терапия показана всем категориям больных.
•	� При выявлении в опухолевой ткани мутаций, определяющих эффективность тар‑

гетной терапии, возможно применение соответствующих лекарственных средств.
•	� Оценка эффективности терапии проводится каждые 6‑8 недель лечения.
•	� Лечение продолжается в течение 2 циклов после достижения максимального 

эффекта или до достижения непереносимой токсичности.

2.2. Лечение больных с низкодифференцированной 
карциномой с преимущественным поражением 
лимфоузлов осевой локализации (шейные, 
средостенные, забрюшинные)

•	 Данный подтип ОНПЛ по течению напоминает герминогенные опухоли.
•	 В обследование необходимо включать ЛДГ, АФП, ХГЧ.
•	 Основу терапии составляют режимы, включающие производные платины.
•	 Возможные режимы химиотерапии представлены в таблице 1.

ОПУХОЛИ НЕВЫЯВЛЕННОЙ ПЕРВИЧНОЙ ЛОКАЛИЗАЦИИ
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Таблица 1. Возможные режимы химиотерапии при низкодифференцированных ОНПЛ с преимущественным поражением лимфоузлов осевой локализации

Схема терапии Препарат Доза Путь введения Дни приема Длительность цикла, дни

PaC паклитаксел 200 мг/м2 в/в 1 21

карбоплатин AUC-6 в/в 1

CarD доцетаксел 65 мг/м2 в/в 1 21

карбоплатин AUC-6 в/в 1

GP гемцитабин 1250 мг/м2 в/в 1,8 21

цисплатин 100 мг/м2 в/в 1

BEP блеомицин 30 мг в/в 1,3,5 21

этопозид 100 мг/м2 в/в 1‑5

цисплатин 20 мг/м2 в/в 1‑5

ЕР1 этопозид 120 мг/м2 в/в 1‑3 21

цисплатин 80 мг/м2 в/в 1

1	  возможна замена цисплатина на карбоплатин в соответствующих дозах.

2.3 Лечение больных низкодифференцированной 
нейроэндокринной карциномой невыясненной 
первичной локализации

•	 Течение заболевания у таких больных напоминает мелкоклеточный рак легкого.
•	 Основу терапии составляют режимы, включающие производные платины.
•	 Возможные режимы химиотерапии представлены в таблице 1.

2.4. Лечение больных высокодифференцированными 
нейроэндокринными карциномами с низкой 
пролиферативной активностью

•	� Течение заболевания у таких больных соответствует течению нейроэндокринных 
опухолей ЖКТ и проводится по принципам, разработанным для данной локализа‑
ции (см. соответствующие рекомендации)

2.5 Канцероматоз брюшины у женщин

•	� Течение заболевания у больных напоминает рак яичников. Ведение больных 
осуществляется на основании рекомендаций для данного заболевания с учетом 
стадии процесса.

2.6 Изолированное поражение подмышечных 
лимфоузлов у женщин

•	� Местное лечение: лимфаденэктомия ± лучевая терапия. Мастэктомия не обяза‑
тельна.

•	� Определение уровня экспрессии рецепторов эстрогена (РЭ) и прогестерона (РП) 
для выявления гормоночувствительных опухолей, подлежащих специфической 
терапии.

•	 Химиотерапия как при раке молочной железы.
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2.7 Плоскоклеточный рак с поражением  
лимфоузлов головы и шеи

•	� Течение заболевания напоминает течение плоскоклеточного рака вышеуказанных 
локализаций и проводится по стандартам, разработанным для данного заболевания.

2.8 Лечение мужчин с аденокарциномой неясной 
первичной локализации и остеосклеротическими 
метастазами в костях и/или повышением ПСА

•	� Течение данного типа ОНПЛ напоминает рак предстательной железы и прово‑
дится по стандартам, принятым для данного заболевания.

2.9 Лечение больных ОНПЛ неясной 
первичной локализации, не относящейся 
к вышеперечисленным группам

•	� В связи с низкой чувствительностью таких больных к терапии предпочтение 
отдается малотоксичным видам терапии. Выбор препаратов основывается на 
предположении о наиболее частом расположении источника ОНПЛ в органах 
желудочно-кишечного тракта и легких. Использование полихимиотерапии (табл. 
2, 3) оправдано только у больных в удовлетворительном состоянии с агрессивно 
протекающими заболеваниями. При наличии у больных метастатического пораже‑
ния костей показано применение бисфосфонатов.

Таблица 2. Возможные режимы химиотерапии больных аденокарциномой неясной первичной локализации

Схема терапии Препарат Доза Путь введения Дни приема Длительность цикла, дни

PaC паклитаксел 200 мг/м2 в/в 1 21

карбоплатин AUC-6 в/в 1

CarD доцетаксел 65 мг/м2 в/в 1 21

карбоплатин AUC-6 в/в 1

GP гемцитабин 1250 мг/м2 в/в 1, 8 21

цисплатин 100 мг/м2 в/в 1

GD гемцитабин 1000 мг/м2 в/в 1, 8 21

доцетаксел 75 мг/м2 в/в 8

ЕР1 этопозид 120 мг/м2 в/в 1-3 21

цисплатин 80 мг/м2 в/в 1

1	  возможна замена цисплатина на карбоплатин в соответствующих дозах.

ОПУХОЛИ НЕВЫЯВЛЕННОЙ ПЕРВИЧНОЙ ЛОКАЛИЗАЦИИ
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Таблица 3. Возможные режимы химиотерапии больных плоскоклеточным раком неясной первичной локализации

Схема терапии Препарат Доза Путь введения Дни приема Длительность цикла, дни

PCF1 паклитаксел 175 мг/м2 в/в 1 21

цисплатин 100 мг/м2 в/в 1

5-фторурацил 500 мг/м2/сут 24‑часовая инфузия 1-5

DCF1 доцетаксел 75 мг/м2 в/в 1 21

цисплатин 75 мг/м2 в/в 1

5-фторурацил 750 мг/м2/сут 24‑часовая инфузия 1-5

1	  возможна замена цисплатина на карбоплатин в соответствующих дозах.
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3. Алгоритмы диагностики и лечения больных ОНПЛ

3.1. Алгоритм обследования больных с ОНПЛ
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1)�Метастазы: �рака�щитовидной�железы,�меланомы, 
саркомы,�герминогенной�опухоли,�нейроэндокринного�рака
2)�Лимфома

Лечение�и�обследование
в�соответствии�со�стандартами
для�выявленных�злокачественных

опухолей�соответствующей
локализации

Лечение�и�обследование
в�соответствии�со�стандартами
для�опухолей�головы�и�шеи

Лечение
в�соответствии
с�локализацией
поражений

Первичный�очаг�выявлен

Рак�прочих�локализаций

А
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ка
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Плоскоклеточный�рак

Мужчины�>40�лет:�ПСА

Поражение�средостения�или�забрюшинного
пространства�<50�лет:�ХГЧ,�АФП

Поражение�печени:
•�АФП
•�При�подозрении�на�рак�поджелудочной
железы�или�желчевыводящих�путей�–�СА�19-9

Женщины:
•�Оценка�уровня�экспрессии�РЭ,�РП,�HER2
•�СА125�при�поражении�плевры,�легких,
брюшины,�забрюшинного�пространства,
паховых�л/у

Изолированное�поражение�шейных�л/у�раком

1.�Физикальное�обследование,�включая�гинеко-
логический�осмотр�и�ректальное�исследование

2.�Морфологическое�исследование�биопсии
наиболее�доступных�очагов
•�Обязательно:
� •�Световая�микроскопия
� •�Иммуногистохимическое�исследование
•�Возможно:
� •�Иммуноцитохимическое�исследование
� •�Молекулярно-генетическое�исследование
•�Пересмотр�данных�предшествующих�исследований�
и�спонтанно�регрессировавших�образований

3.�Клинико-биохимические�анализы�крови
(включая�электролиты,�креатинин,�печеночные
пробы,�кальций,�маркеры)

4.�Рентгенография/КТ�органов�грудной�клетки

5.�УЗИ/КТ/МРТ�брюшной�полости�и�малого�таза

6.�Ан.�мочи

7.�Эндоскопические�исследования

8.�Остеосцинтиграфия�при�наличии�признаков�
поражения�костей�с�последующей�
визуализацией�очагов

Факультативно:
ПЭТ/КТ

ОПУХОЛИ НЕВЫЯВЛЕННОЙ ПЕРВИЧНОЙ ЛОКАЛИЗАЦИИ
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3.2. Алгоритм лечения больных с изолированными метастазами  
в лимфатические узлы рака невыясненной первичной локализации

3.3. Алгоритм терапии опухолей невыясненной первичной локализации с изолированным поражением 
легких, брюшины, плевры, печени

Аксиллярные�л/у

Паховые�л/у

Аденокарцинома

Женщины Лечение�как�рака�молочной�железы

Лимфаденэктомия
Возможны:

•�Лучевая�терапия
•�Химиотерапия

Мужчины

Плоскоклеточный�рак

Изолированное
поражение�легких

Резекция�очагов�при�возможности;�Возможна�химиотерапия

Поражение
печени

Хирургическое�лечение;�Возможна�химиотерапияРезектабельно;�Хирургическое�лечение�возможно

Лечение�по�рекомендациям�для�рака�желчевыводящей�системыНерезектабельно�или�хирургическое�лечение�не�возможно

Поражение�брюшины/
асцит

Лечение�по�стандартам�для�рака�яичников
Морфологическая�картина�не�противоречит�раку�яичников�

и�не�соответствует�раку�печени

Поражение�плевры/
Плеврит

Лечение�по�рекомендациям�для�рака�молочной�железыАденокарцинома�или�рак�без�уточнений�с�РЭ(+)�и/или�РП(+)

Местная�терапия�в�сочетании�с�химиотерапиейПрочие�морфологические�варианты
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3.4. Алгоритм лечения опухолей невыясненной первичной локализации с поражением средостения, 
забрюшинного пространства, головного мозга

Лечение�в�соответствии
с�рекомендациями

для�герминогенных�опухолей
Аденокарцинома

или�рак
без�уточнений

Поражение
средостения

Поражение�забрюшинного
пространства

Поражение
головного�мозга

Плоскоклеточный�рак

<40�лет

≤3�очагов

>3�очагов

резектабельны

нерезектабельны

Хирургическое�лечение

Стереотаксическая�радиохрургия

Лечение�в�соответствии
с�рекомендациями

для�немелкоклеточного
рака�легкого

Лечение�в�соответствии
с�рекомендациями

для�герминогенных�опухолей

Хирургическое�лечение
±�лучевая�терапия

Возможна�химиотерапия

Морфология�не�противоречит
герминогенной�опухоли

Прочие�варианты�опухолей

•�Облучение�головного�мозга
•�Возможна�химиотерапия

40�–�<50�лет

>50�лет

ОПУХОЛИ НЕВЫЯВЛЕННОЙ ПЕРВИЧНОЙ ЛОКАЛИЗАЦИИ
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3.5. Алгоритм лечения опухолей невыясненной первичной локализации  
с поражением костей и с множественными метастазами

Изолированное�поражение�костей
или

Угроза�перелома
или

Выраженный�болевой�синдром

Множественные�метастазы
или�прогрессирование

после�первичного�лечения

Есть�поражение�костей Лечение�бисфосфонатами

Нет�поражения�костей

Химиотерапия
при�отсутствии

противопоказаний

Симптоматическая
терапия

Хирургическое�лечение
для�профитактики�перелома

и/или�лучевая�терапия


