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Лимфангиосаркома – редкое и агрессивное злокачественное новообразование. Его развитие напрямую ассоцииро-
вано с хроническим лимфостазом. Это заболевание впервые было описано в 1948 г. Ф.В. Стюартом и Н. Тревесом  
у 6 пациентов, перенесших мастэктомию. Заболеваемость лимфангиосаркомой колеблется в пределах от 0,07 до 0,45 %. 
Среднее время развития данной патологии после мастэктомии составляет 10,3 года. Этиология этой злокачественной 
опухоли остается неясной. Гистологически лимфангиосаркома возникает из эпителиальных клеток лимфатических 
сосудов в области хронического лимфостаза. Общепринятых стандартов лечения данного заболевания нет. Лучевая 
терапия и химиотерапия существенно не увеличивают показатели выживаемости. На сегодняшний день широкое 
местное иссечение тканей и ампутация обеспечивают лучшие показатели долгосрочной выживаемости. Однако, 
к сожалению, прогноз лимфангиосаркомы остается неблагоприятным.
Цель работы – привлечь внимание к такому заболеванию, как лимфангиосаркома, и показать важность его про-
филактики.
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Lymphangiosarcoma is a rare and aggressive malignancy. It is always associated with chronic lymphedema. This disease 
was described in 1948 by F.W. Stewart and N. Treves in 6 patients undergoing mastectomy. The incidence of lymphan-
giosarcoma is varied from 0.07 to 0.45 %. Average time of developing lymphangiosarcoma after mastectomy is 10.3 years. 
The etiology of this malignant tumor remains uncertain. Histologically LAS arises from epithelial cells of lymphatic 
vessels in the area of chronic lymphedema. There is no standard treatment of lymphangiosarcoma. Radiation therapy 
and chemotherapy do not significantly improve the survival rate. At the moment, wide local excision and amputation 
offer the best chance for long-term survival. Unfortunately, the prognosis remains poor.
The study objective – is to draw attention to lymphangiosarcoma and to show the importance of its prevention.
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Введение
Лимфангиосаркома (ЛАС), или синдром Стюарта– 

Тривса (ССТ), – редкое злокачественное новообразо-
вание из группы сарком мягких тканей. Наиболее ча-
сто развитие данной патологии ассоциировано 
с хроническим лимфостазом верхней конечности 
на фоне проведенной мастэктомии [1, 2]. Однако су-
ществует несколько исследований, описывающих воз-
никновение ЛАС при наличии лимфостаза другой этио-
логии [3, 4]. В 1906 г. С. Левенштейн впервые сообщил 
о развитии этого заболевания у пациента с хроническим 
посттравматическим лимфостазом верхней конечности 
[5]. Однако только после того, как Ф. В. Стюарт и Н. Тривс 
описали развитие этой злокачественной опухоли 
при лимфостазе у больных после выполнения мастэк-
томии, ССТ получил широкое признание в научном 
сообществе [1].

Частота развития данного синдрома у пациентов, 
проживших не менее 5 лет после мастэктомии, варь-
ирует в пределах 0,07–0,45 % [6, 7]. Среднее время 
от момента операции до развития ЛАС составляет 
10 лет (от 5 до 27 лет) [8], а средняя продолжительность 
жизни после установления диагноза – 19 мес. Прогноз 
заболевания неблагоприятный. Ситуация осложняет-
ся тем, что ЛАС имеет склонность к мультифокаль-
ности и раннему распространению [9]. У 20–45 % 
пациентов на момент обращения уже есть отдаленные 
метастазы [10]. Наиболее частой причиной гибели 
больных с ЛАС является метастатический процесс 
в легких и грудной стенке [10, 11]. Пятилетняя выжи-
ваемость составляет 8,5–13,6 % [2].

Цель – привлечь внимание к ЛАС и показать важ-
ность профилактики лимфостаза как главного этио-
логического фактора.

Этиология
Этиология развития ЛАС до сих пор остается неяс-

ной, однако очевиден факт связи лимфостаза с возник-
новением данного заболевания. Ф. В. Стюарт и Н. Тривс 
первыми выдвинули гипотезу, согласно которой при-
чиной злокачественных изменений является системный 
канцерогенный фактор [1]. Существует и другая гипо-
теза, предполагающая, что ЛАС развивается в связи 
с локальным иммунодефицитом в местах возникнове-
ния хронического лимфатического отека. Это было 
продемонстрировано в исследовании 1960 г., когда 
кожный аллографт, пересаженный на конечность 
с лимфостазом, прожил достоверно дольше, чем тот, 
что был пересажен на здоровую конечность. Таким 
образом, постулировалось, что лимфостаз может вы-
звать локальный иммунодефицит, а это, в свою очередь, 
способствует онкогенезу [12–14]. Были проведены ис-
следования, которые показали, что злокачественные 
новообразования развиваются в основном в области 
иммуносупрессии [15, 16].

Установлено, что примерно 10 % всех кожных ангио-
сарком ассоциировано с хроническим лимфостазом, ко-
торый, в свою очередь, является следствием мастэктомии 
[17]. Ф. В. Стюарт и Н. Тривс в 1948 г. впервые описали  
6 случаев развития ЛАС у пациентов, которым была вы-
полнена мастэктомия. Они установили, что ЛАС – это 
вторичное злокачественное новообразование, напрямую 
не связанное с аденокарциномой груди [1]. Развитие дан-
ной патологии вызывает хронический лимфостаз раз-
личной этиологии. Так, в исследовании 1999 г. показано, 
что наличие рака груди в анамнезе увеличивает шанс раз-
вития ЛАС в 59 раз [18]. Вдобавок существует гипотеза, 
согласно которой в процесс образования ЛАС может быть 
вовлечен ранее не идентифицированный вирус [19].

Клиническая картина
В большинстве случаев у пациентов с диагности-

рованной ЛАС в анамнезе есть рак молочной железы 
и радикальная мастэктомия. Среднее время после этой 
операции до развития ЛАС составляет 10 лет и 3 мес. 
В исследовании у Ф. В. Стюарта и Н. Тривса самый 
ранний случай возникновения ЛАС наблюдался спустя 
6 лет после радикальной мастэктомии, в то время 
как самый длительный интервал между данной опера-
ций и развитием ЛАС составил 24 года [1, 19].

Первый симптом ЛАС – синее или пурпурное пятно, 
поражение в виде узелка, которое направляется прокси-
мально и дистально [20]. Кожная ангиосаркома выглядит 
как распространяющийся синяк или приподнятая пур-
пурно-красная папула. В дальнейшем развивается вы-
раженный отек конечности. Возможно наличие изъяз-
влений и даже кровотечений из-за увеличения размеров 
опухоли (рис. 1) [10]. Согласно исследованию 1972 г. 

Рис. 1. Лимфангиосаркома верхней конечности
Fig. 1. Lymphangiosarcoma of the upper limb
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в большинстве случаев заболевание начинается с меди-
альной поверхности плеча (68 из 90 случаев). Затем по-
ражаются предплечье (17 случаев), локоть (4 случая), 
передняя грудная стенка (1 случай) [2, 21]. Симптомы 
прогрессируют, и развиваются множественные кожные 
узелки темного цвета, являющиеся признаком метаста-
тического поражения [19]. Течение заболевания может 
осложняться повторяющимися эпизодами рожистого 
воспаления и тромбоза глубоких вен [22].

Патологические изменения
Лимфангиосаркома – неоплазия, происходящая 

из эпителиальной ткани лимфатических сосудов [2]. Бы-
ли описаны 3 стадии развития ЛАС после мастэктомии: 
длительно текущий лимфостаз, ангиоматоз и ангиосар-
кома [8]. Гистологический признак ЛАС – пролифери-
рующие сосудистые каналы, которые проходят сквозь 
кожный коллаген и способны облитерировать придатки 
кожи [23]. Эндотелиальные клетки опухоли, выстилаю-
щие эти каналы, характеризуются гиперхроматизмом 
и плеоморфизмом. В них можно заметить множество 
митотических фигур. Эндотелиальные клетки круглые 
или овальные, выпуклые, часто выступают в просвет со-
суда. В сформированных сосудами каналах обнаружива-
ются эритроциты. Эпидермис над опухолью может быть 
гиперкератотическим, акантотическим или атрофичес-
ким. Также в ряде случаев наблюдается разрастание ре-
тикулярных волокон [19].

Диагностика
На данный момент самым надежным методом диа-

гностики ЛАС является биопсия. Магнитно-резонансная 
томография (МРТ) позволяет определить степень раз-
вития новообразования, глубину инвазии, а также выя-
вить отдаленные метастазы [24]. На снимках опухоли 
визуализируются отечные изменения подкожно-жировой 
клетчатки и кожных масс. Интенсивность МР-сигнала 
опухоли по сравнению с интенсивностью МР-сигнала 
жировой ткани низкая на Т1-взвешенных изображениях 
и промежуточная и неоднородная на Т2-взвешенных 
изображениях [25]. Перед операцией для определения 
степени распространения ЛАС проводят позитронно-
эмиссионную томографию. Это способствует выбору 
наиболее эффективной хирургической тактики лече-
ния и снижению риска развития рецидивов [26].

Следует проводить дифференциальную диагности-
ку доброкачественных и злокачественных новообра-
зований: саркомы Капоши, плоскоклеточного рака, 
гемангиомы и апластической меланомы. Саркому Ка-
поши очень сложно отличить от ССТ. Однако, в от-
личие от данного синдрома, для ее развития необяза-
тельно наличие лимфостаза, хотя он может быть 
предрасполагающим фактором. Локализованную уз-
ловатую саркому Капоши зачастую сложно отличить 
от ССТ как клинически, так и гистологически. 

Однако она может быть идентифицирована путем 
определения вируса герпеса человека 8-го типа с по-
мощью иммуногистохимического исследования, по-
скольку он почти во всех случаях присутствует при сар-
коме Капоши и отсутствует при ЛАС [19].

Лечение
Лимфангиосаркома, возникающая после мастэк-

томии, представляет собой агрессивное злокачествен-
ное новообразование, характеризующееся быстрым 
прогрессивным ростом [8]. Самые распространенные 
варианты лечения данной патологии включают хирур-
гическое вмешательство с широким местным иссече-
нием тканей, ампутацию конечности, лучевую терапию 
и химиотерапию. Первые 2 способа связывают с самы-
ми высокими показателями долговременной выживаемо-
сти пациентов: средняя продолжительность жизни после 
идентификации ЛАС составляет 25–55 мес. Химио-  
и радиотерапия используются у неоперабельных боль-
ных или у тех, кто отказывается от хирургического 
вмешательства.

В исследовании S. R. Grobmyer и соавт. (2000) не со-
общается о существенной разнице в показателях выжива-
емости у пациентов, получавших химиотерапию, и у тех, 
кому была проведена лучевая терапия (средняя выжива-
емость после идентификации ЛАС составила 15–25 мес) 
[27]. Однако некоторые авторы предоставили интересные 
данные о лечении больных с помощью этих методов. Лим-
фангиосаркома действительно поддается лучевой терапии, 
но в большинстве случаев успех не гарантирован [28]. 
В одном исследовании сообщается о пациенте с ЛАС, 
который прожил более 4 лет после первых проявлений 
заболевания [29]. Ему назначали только лучевую терапию. 
Рекомендуется захватывать широкое поле, поскольку 
для данной опухоли характерен мультифокальный рост, 
а также использовать высокие дозы излучения (порядка 
55–60 Гр), доставляемые за 27–30 фракций в 6-недельный 
период [8].

Региональная и системная химиотерапия в боль-
шинстве случаев неэффективна [30]. В основном ис-
пользуют 5-фторурацил, метотрексат, винкристин, 
актиномицин D, циклофосфамид, доксорубицин 
и блеомицин. В 1997 г. был описан случай успешного 
лечения пациента с ЛАС 73 лет. Применяли комбина-
цию радио- и химиотерапии. Были проведены 8 курсов 
химиотерапии с комплексным применением доксору-
бицина, ифосфамида и блеомицина. В последующие 
2 года наблюдения развития рецидива заболевания 
и развития метастазов не отмечалось [31].

В связи с неблагоприятным прогнозом ССТ 
в 1995 г. тактика использования агрессивных препаратов 
(таких как комбинация 5-фторурацила, адриамицина 
и дакарбазина) казалась оправданной при невозмож-
ности хирургического лечения [32, 33]. На сегодняшний 
день монотерапия доксорубицином или паклитакселом 
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является терапией выбора при запущенном регионар-
ном или метастатическом поражении. В ходе ряда ис-
следований были получены многообещающие результаты. 
Выявлено, что бевацизумаб действует как стабилизатор 
опухоли и может снизить скорость прогрессирования 
заболевания [34].

Лимфангиосаркома обладает выраженным экс-
пансивным характером роста. Даже после ампутации 
она рецидивирует, нередко распространяясь на перед-
нюю грудную стенку [35, 36]. В связи с этим раннее 
лечение лимфостаза как фактора, стимулирующего 
развитие ЛАС, является необходимым и жизненно 
важным. В частности, следует принимать во внимание, 
что у пациентов с длительно текущим лимфостазом вы-
сока вероятность развития ЛАС [36]. Существует несколь-
ко методов лечения лимфостаза [37]. Широко применя-
ется лимфатическая микрохирургия. Лимфовенозные 
анастомозы и пересадка васкуляризированных лимфа-
тических узлов могут уменьшить число случаев развития 
ССТ [38]. Методика лимфовенозных анастомозов за-
ключается в наложении анастомоза между здоровым 
лимфатическим сосудом и близлежащей веной (рис. 2). 
В дальнейшем лимфа, накапливающаяся в отечной ко-
нечности, напрямую сбрасывается в венозное русло, 
что приводит к уменьшению отека [39, 40].

Эффективность пересадки васкуляризированных 
лимфатических узлов доказана специалистами лим-
фатической хирургии. Данная микрохирургическая 
методика основана на перемещении клетчатки, со-
держащей лимфатические узлы на питающих сосудах, 
с последующим наложением микрохирургических 

анастомозов в реципиентной области. Существуют  
2 гипотезы достижения желаемого эффекта от пере-
садки васкуляризированных лимфатических узлов. 
Согласно первой лимфатические узлы способны вы-
делять факторы роста лимфатических сосудов, которые 
осуществляют подрастание к пересаженным лимфа-
тическим узлам уже существующих лимфатических 
коллекторов. Согласно второй в жировой клетчатке 
пересаживаемого лоскута находятся собственные лим-
фатические сосуды, которые начинают функциони-
ровать в реципиентной области после пересадки, 
уменьшая лимфатический отек. Существует несколь-
ко вариаций данной методики. Наиболее распрос-
транена пересадка лимфатических узлов из паховой  
области в подмышечную впадину конечности с лим-
фостазом (рис. 3) [41, 42].

Рис. 2. Наложение лимфовенозного анастомоза
Fig. 2. Placement of lymphovenous anastomosis 

Рис. 3. Пересадка лимфатических узлов из паховой области в подмышечную впадину конечности с лимфостазом. Анатомические 
ориентиры и кровоснабжение пахового лимфатического лоскута: а – передняя верхняя подвздошная ость (anterior superior iliaca spine), 
размечена паховая складка; б – маркированный лимфатический узел; в – введение контраста в a. circumflexa ilei superficialis
Fig. 3. Transplantation of the inguinal lymph nodes from the inguinal region to the axilla of the limb with lymphostasis. Anatomical reference 
points and blood supply of the inguinal lymphatic graft: а – anterior superior iliac spine, inguinal fold is mapped; б – marked lymph node;  
в – administration of the contrast into the superficial circumflex iliac artery

а б в
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Согласно некоторым данным использование микро-
хирургической техники лимфовенозных анастомозов дает 
хорошие результаты при ЛАС. I. Koshima и H. Imai опи-
сали случай из практики [43]. У пациентки, 60 лет, про-
ходившей лечение по поводу злокачественного новооб-
разования матки в возрасте 51 года, развился лимфостаз 
нижней конечности. Для его терапии было наложено  
4 лимфовенозных анастомоза, которые спустя 2 года зна-
чительно сократили объем конечности. Через 5 лет после 
выполнения операции по поводу лимфостаза, в возрасте 
65 лет, у пациентки появились признаки ЛАС на передней 
поверхности проксимальной трети левой голени. Биопсия 
подтвердила наличие ангиосаркомы. Пациентка отказа-
лась от химио- и радиотерапии. В течение первых 3 мес 
опухоль прогрессировала. На 4-й месяц новообразование 
начало регрессировать, а к 6-му месяцу исчезло совсем. 
На его месте осталась лишь область гиперпигментации. 
Спустя 6 лет после развития ЛАС признаков рецидива 
или метастазов не наблюдалось. Авторы предполагают, 

что лимфовенозные анастомозы не играют роли в онко-
генезе, а наоборот, стимулируют аутоиммунный ответ 
против клеток опухоли [43].

Заключение
Наиболее подвержены развитию лимфостаза па-

циенты после радикального хирургического лечения 
рака молочной железы. У таких пациентов важно осу-
ществлять профилактику лимфостаза, поскольку он 
ассоциирован с развитием сложного злокачественно-
го процесса – ЛАС. Факт этой взаимосвязи на данный 
момент неоспорим, что подтверждается множеством 
публикаций. Кроме того, лимфостаз – сильно ограни-
чивающее состояние, снижающее качество жизни па-
циентов. В связи с этим важной задачей является ши-
рокое внедрение методик лимфатической хирургии 
в онкологическую практику для улучшения качества 
жизни больных и профилактики развития таких гроз-
ных осложнений, как ЛАС.
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