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Саркомы мягких тканей – редко встречающаяся гетерогенная группа солидных опухолей, происходящих из мезен-
химы и составляющих лишь 1 % всех злокачественных новообразований у взрослых. Согласно современной клини-
ко-морфологической классификации сарком мягких тканей Всемирной организации здравоохранения насчитыва-
ется более 100 форм этих новообразований. Нейрофиброматоз – группа наследственных аутосомно-доминантных 
заболеваний, характеризующихся развитием множественных опухолевых образований, чаще доброкачественных. 
В настоящее время различают 3 типа нейрофиброматоза: нейрофиброматоз 1-го, 2-го типов и шванноматоз. Пред-
полагаемый риск развития саркомы у пациентов 30 лет с нейрофиброматозом 1-го типа составляет 25,1 %,  
к 50 годам он возрастает до 38,8 %. Лечение сарком мягких тканей, ассоциированных с нейрофиброматозом, осу-
ществляется по рекомендациям Национальной всеобщей онкологической сети (National Comprehensive Cancer 
Network, NCCN) США, Американского общества клинической онкологии (American Society of Clinical Oncology, ASCO), 
Европейского общества медицинской онкологии (European Society for Medical Oncology, ESMO) и Российского обще-
ства клинической онкологии (RUSSCO). В Медицинском радиологическом научном центре им. А.Ф. Цыба – филиале 
Национального медицинского исследовательского центра радиологии – за последние 15 лет получили лечение более 
190 пациентов с местно-распространенными, высокозлокачественными саркомами мягких тканей, у 5 из которых 
были саркомы, ассоциированные с нейрофиброматозом. В статье представлены клинические случаи лечения сарком 
мягких тканей, ассоциированных с нейрофиброматозом. 
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Soft tissue sarcomas are a rare and heterogeneous group of solid tumors originating from the mesenchyme  
and accounting for only 1 % of all malignant neoplasms in adults. The modern clinical and morphological World Health 
Organization of soft tissue sarcomas classification includes more than 100 forms of these tumors. Neurofibromatosis is a group 
of hereditary, autosomal dominant diseases characterized by the development of multiple tumor formations, often benign. 
Currently, there are 3 types: neutrophibromatosis type I, neurofibromatosis type II and schwannomatosis. The estimated risk  
of developing sarcoma in patients with neurofibromatosis type 1 at age 30 years is 25.1 %, and by age 50 years  
it is 38.8 %. Treatment of soft tissue sarcomas associated with neurofibromatosis fully complies with the standard 
recommendations of National Comprehensive Cancer Network, NCCN (NCCN), American Society of Clinical Oncology 
(ASCO), European Society for Medical Oncology (ESMO) and RUSSCO and does not have its own peculiarities. Over  
the past 15 years, at the A.F. Tsyb Medical Radiological Research Center – branch of the National Medical Research 
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Radiological Center, more than 190 patients with locally advanced, high-grade soft tissue sarcomas have been treated, 
including five patients with sarcomas associated with neurofibromatosis. The article presents clinical cases of treatment 
of soft tissue sarcomas associated with neurofibromatosis.

Keywords: sarcoma associated with neurofibromatosis, soft tissue sarcoma, neurofibromatosis, surgical treatment, 
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Введение
Саркомы мягких тканей (СМТ) – редко встреча-

ющаяся гетерогенная группа солидных опухолей, про-
исходящих из мезенхимы и составляющих лишь  
1 % всех злокачественных новообразований взрослых [1]. 
Чаще всего СМТ встречаются в возрасте 45–70 лет, не-
зависимо от пола. Каждый год в США выявляют око-
ло 11 280 случаев СМТ на 100 тыс. населения, общая 
смертность от данной патологии составляет 3900 слу-
чаев в год. По последним оценкам, в 2022 г. в США  
у 13 190 человек были диагностированы СМТ, при этом 
летальный исход отмечен в 5130 случаях [2]. В России 
СМТ выявляют у 3500 человек в год, около 3000 боль-
ных ежегодно умирают от этого заболевания.

Классификация сарком мягких тканей. Согласно со-
временной клинико-морфологической классификации 
СМТ Всемирной организации здравоохранения на-
считывается более 100 форм этих новообразований [3]. 
Наиболее часто встречающиеся формы СМТ – недиф-
ференцированные саркома (28 %), липосаркома (15 %), 
лейомиосаркома (10–20%), синовиальная саркома 
(10 %), рабдомиосаркома (5–6 %), злокачественная 
опухоль из оболочки периферических нервов (5–6 %), 
фибросаркома (3 %). Ангиосаркомы, внескелетная сар-
кома Юинга, остеосаркома, эпителиоидная, альвеоляр-
ная, светло-клеточная саркомы, хондросаркома и другие 
виды сарком составляют 1–2 % [1]. Наиболее распро-
страненными первичными локализациями СМТ явля-
ются конечности (60 % случаев), туловище (19 % случа-
ев), забрюшинное пространство (15 % случаев), голова 
и шея (9 % случаев) [4]. Эти новообразования чаще все-
го метастазируют в легкие, опухоли, возникающие  
в брюшной полости, – в печень и брюшину.

Нейрофиброматоз. Нейрофиброматоз (НФ) – груп-
па наследственных заболеваний, чаще доброкачествен-
ных, характеризующихся развитием множественных 
опухолевых образований, в том числе центральной  
и периферической нервной системы [5]. Данную па-
тологию принято относить к факоматозам, или ней-
рокожным синдромам, поскольку большинство кли-
нических проявлений касаются непосредственно 
тканей, происходящих из эктодермы. Все НФ являют-
ся аутосомно-доминантными заболеваниями с полной 

пенетрантностью. Главным этиологическим фактором 
развития этой патологии служат мутации в ассоции-
рованных генах-онкосупрессорах. Происходит как 
наследование казуальной мутации от родителей, так  
и развитие спорадической мутации [6, 7]. Отмечено, что 
для пациентов с таким мозаичным фенотипом характер-
но мягкое течение наследственной патологии. Иногда 
облигатные клинические признаки могут не наблюдать-
ся, что создает значительные трудности в своевременной 
диагностике и верификации заболевания.

В течение долгого времени диагностика НФ осно-
вывалась исключительно на анализе фенотипа паци-
ента, но прогрессирующее развитие заболевания  
и частично перекрывающийся спектр клинических 
признаков значительно усложняют дифференциаль-
ную диагностику этой патологии, особенно на началь-
ной стадии заболевания. Сегодня диагностика НФ 
основывается на клинических проявлениях и резуль-
татах молекулярно-генетического анализа.

В настоящее время выделяют 3 типа НФ: НФ 1-го, 
2-го типов и шванноматоз. Основными диагностичес
кими критериями НФ 1-го типа являются критерии 
Legius (2021), 2-го типа – Manchester diagnostic criteria 
(2016) и Evans recommendations for molecular genetic 
testing (2019), шванноматоза – критерии International 
Schwannomatosis Workshop (2013) [5].

Нейтрофиброматоз 1-го типа является наиболее 
распространенной формой НФ, частота его встречаемости 
составляет 1:3500. Заболевание чаще диагностируют в дет-
ском возрасте. За развитие данного клинического фено-
типа отвечают герминативные гетерозиготные внутриген-
ные мутации, приводящие к потере функции в гене NF1, 
расположенном на длинном плече 17-й хромосомы,  
а также крупные делеции (микроделеции NF1), охватыва-
ющие ген NF1 и его фланкирующие области. Микро-
делеции характеризуются более тяжелым клиническим 
фенотипом, чем внутригенные мутации NF1.

Клиническая картина НФ 1-го типа характеризу-
ется появлением специфических пятен на коже цвета 
кофе с молоком, наличием веснушек в подмышечных 
впадинах и паховых складках (симптом Кроува), мно-
жества опухолевых узелков (множественные нейрофи-
бромы, узелки Лиша), плексиформных нейрофибром 



46 2 0 2 4    |    Том 16  Volume 16   |   № 3  Issue 3Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи   Journal Bone and soft tissue sarcomas, tumors of the skin

С а р к о м ы  м я г к и х  т к а н е й   |   S o f t  t i ss  u e  s a r c o m a s

(30 % случаев), аномалий развития костной ткани 
(вальгусная стопа, формирование ложных суставов, 
искривление длинных трубчатых костей, сколиоз, дис-
плазия скуловой кости, макроцефалия), васкулопатий 
(болезнь мойя-мойя), а также заболеваний, обуслов-
ленных нарушением развития нервной системы (рас-
стройства аутистического характера), и кардиологических 
патологий (кардиомиопатия, эпилепсия). Клинические 
признаки при данном заболевании сильно рознятся: ком-
бинация фенотипических проявлений и степень их вы-
раженности могут иметь значимые различия в общей 
популяции больных и между членами одной семьи. Ос-
новной тип опухоли при НФ 1-го типа – нейрофиброма, 
которая представляет собой конгломерат из шваннов-
ских клеток, фибробластов, тучных и периневральных 
клеток. Это заметно ограниченное неинкапсулирован-
ное новообразование, локализующееся преимуще-
ственно в дерме или подкожно-жировой клетчатке. Еще 
одним характерным признаком нейрофибромы явля-
ется то, что она имеет низкий потенциал к малигни-
зации. В 30 % случаев у пациентов развиваются плек-
сиформные нейрофибромы, которые принято относить 
к специфическому типу нейрофибром; они обладают 
способностью малигнизироваться. Особенностями 
плексиформных нейрофибром являются быстрый ин-
фильтративный рост и прогрессирующий неврологи-
ческий дефицит.

Нейрофиброматоз 2-го типа возникает в результа-
те патогенной мутации в гене NF2, располагающемся 
на длинном плече 22-й хромосомы. Частота встречае-
мости НФ 2-го типа несколько ниже, чем НФ 1-го типа. 
В основном данная патология диагностируется в под-
ростковом и взрослом возрасте (от 18 до 24 лет). Кли-
ническая картина НФ 2-го типа характеризуется по-
явлением билатеральных вестибулярных шванном 
(90 % случаев), при которых отмечается прогрессиру-
ющее нарушение слуха, а также невестибулярных 
шванном, эпендимом, менингиом и пигментных пятен 
цвета кофе с молоком (42–47 % случаев).

Шванноматоз развивается в результате патогенной 
мутации в двух генах – SMARCB1 и LZRT1, локализован-
ных на длинном плече 22-й хромосомы. Частота его 
встречаемости составляет 1 случай на 40 000–70 000 че-
ловек. Шванноматоз выявляется во взрослом возрасте. 
Его клиническая картина характеризуется наличием  
в основном шванном периферических (89 % случаев)  
и спинальных (74 % случаев) нервов, реже – менин-
гиом (5 % случаев), липом (11 % случаев) и ангиолипом 
(3 % случаев), а также ярко выраженного невропати-
ческого болевого синдрома (70 % случаев), обуслов-
ленного потерей немиелинизированных С-волокон, 
играющих главную роль в формировании болевой 
чувствительности.

Ранняя диагностика НФ дает возможность вовре-
мя начать терапию и предотвратить развитие тяжелого 

неврологического дефицита. Лечение плексиформных 
нейрофибром при НФ 1-го типа в основном хирурги-
ческое [8]. Недавно зарегистрован (и в России) таргет-
ный препарат селуметиниб (коселуго) – пероральный 
селективный ингибитор фермента MEK, одного из ком-
понентов сигнального пути митоген-активируемой про-
теинкиназы (MAPK), блокирование которого тормозит 
рост и пролиферацию клеток. Это лекарственное сред-
ство показало высокую эффективность в клиническом 
исследовании SPRINT, где оно применялось у детей 
2–18 лет с НФ 1-го типа и неоперабельными плекси-
формными нейрофибрами [9]. Селуметиниб позволил 
уменьшить объемы опухолей у некоторых пациентов, 
снизил выраженность болевого синдрома и улучшил 
качество жизни больных.

По данным ряда авторов, предполагаемый риск 
развития саркомы у пациентов с НФ 1-го типа в воз-
расте 30 лет составляет 25,1 %, к 50 годам он увеличи-
вается до 38,8 % [10]. По результатам исследований, 
ассоциированные c НФ злокачественные опухоли  
из оболочек периферических нервов (ЗООПН) со-
ставляют 37–64 % всех ЗООПН [11, 12]. По данным 
Национального института здоровья (National Institutes 
of Health) США, у 666 (41,4 %) из 1607 пациентов с НФ 
1-го типа помимо нейрофибром развились другие но-
вообразования: у 243 (15,1 %) – ЗООПН, у 5 (0,3 %) – 
недифференцированная саркома, у 4 (0,2 %) – остео-
саркома, у 2 (0,1 %) – лейомиосаркома, у 2 (0,1 %) –  
липосаркома, у 1 – ангиосаркома [13]. Кроме того,  
у 295 (18,4 %) больных возникли глиомы, у 47 (2,9 %) – 
рак молочной железы, у 15 (0,9 %) – меланома.

Лечение сарком мягких тканей. Лечение СМТ, ас-
социированных с НФ, осуществляется по рекоменда-
циям Национальной всеобщей онкологической сети 
(National Comprehensive Cancer Network, NCCN) США, 
Американского общества клинической онкологии 
(American Society of Clinical Oncology, ASCO), Европей-
ского общества медицинской онкологии (European 
Society for Medical Oncology, ESMO) и Российского 
общества клинической онкологии (RUSSCO). В диа-
гностике и лечении применяют мультидисциплинарный 
подход [14]. В качестве методов визуализации предпо-
чтение отдается магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) как «золотому стандарту» определения местной 
распространенности опухоли. Типы СМТ могут раз-
личаться клиническим поведением и ответом на лече-
ние. Определение степени злокачественности является 
одним из самых важных предикторов прогнозирования 
метастатического риска и общей выживаемости.  
По рекомендациям NCCN и ESMO биопсия должна 
быть выполнена до начала комбинированного лечения. 
В настоящее время широко используются 2 типа биоп-
сий: толстоигольная и открытая [15, 16].

Стандартным лечением локализованныx сарком 
(T1–2) является местное иссечение опухоли с после-
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операционной лучевой терапией (ЛТ) при положи-
тельном крае резекции. Однако с 2010 г. предпочтение 
стали отдавать предоперационной ЛТ [14]. Существу-
ет множество вариантов ЛТ и технологий, позволяю-
щих точно и контролируемо проводить лечение. Пред
операционная ЛТ является методом выбора, особенно 
при локализации опухоли в сложных анатомических 
зонах (суставах, нервных сплетениях). Суммарная оча-
говая доза (СОД) послеоперационной ЛТ составляет 
50–50,4 Гр на клинический объем опухоли с последую-
щим бустированием полей и облучением до СОД 16 Гр 
(общая СОД 66 Гр) в зависимости от состояния краев 
резекции [17]. При предоперационной ЛТ дозы и объ-
емы облучения меньше, чем при послеоперационной 
ЛТ, поскольку нет предшествующих хирургических 
манипуляций и СОД составляет 50 Гр [18].

Адъювантная химиотерапия не является стандар-
том лечения местно-распространенных СМТ в Европе, 
однако широко используется в США [19]. Неоадъю-
вантную химиотерапию можно рассматривать в опре-
деленных ситуациях, например, в качестве индукци-
онной терапии для улучшения результатов операции 
при саркомах конечностей и грудной клетки высокого 
риска [20]. Неоадъювантная химиотерапия (доксору-
бицин + ифосфамид) в разных дозоинтервальных ре-
жимах применяется как химиотерапия 1-й линии при 
первичных, рецидивных и метастатических саркомах. 
Помимо 1-й линии доступно несколько схем 2-й линии 
терапии для дальнейшего лечения распространенных 
и метастатических СМТ. Выбор лечения осуществляется 
на основе индивидуальных особенностей пациента, вклю-
чая возраст, гистологический подтип и размер опухоли, 
скорость прогрессирования заболевания, основную цель 
лечения, токсичность, наблюдаемую во время терапии 
1-й линии, потенциальную токсичность терапии 2-й ли-
нии и т. д. Препаратами 1-го выбора 2-й линии в боль-
шинстве случаев являются гемцитабин и доцетаксел,  
а альтернативными вариантами – эрибулин и трабекте-
дин. В настоящее время для таргетной терапии при-
меняют пазопаниб, регорафениб, сорафениб и имати-
ниб [21].

Хирургическое вмешательство является основным 
методом лечения локализованных клинически резек-
табельных СМТ и рекомендуется при распространен-
ных или метастатических СМТ, когда возможна полная 
резекция [22]. 

В Медицинском радиологическом научном центре 
им. А.Ф. Цыба – филиале Национального медицинско-
го исследовательского центра радиологии за последние 
15 лет получили лечение более 190 пациентов с местно-
распространенными, высокозлокачественными СМТ. 
Хирургическое лечение проведено 31 больному, комби-
нированное – 162 (предоперационная термохимиолуче-
вая терапия с операцией – 117, предоперационная хими-

олучевая терапия с операцией – 45). При этом ЗООПН 
выявлены у 17 (8,8 %) больных (у 2 из них – опухоли, 
ассоциированные с НФ 1-го типа), у 22 (11,5 %) – липо-
саркомы (у 1 из них – опухоль, ассоциированная c НФ 
1-го типа); у 37 (19 %) – недифференцированная плео-
морфная саркома (у 2 из них – опухоли, ассоциирован-
ные с НФ 1-го типа). Таким образом, в центре про-
лечены 5 пациентов с саркомами, ассоциированными 
с НФ (3 женщины и 2 мужчин) (табл. 1). У 1 больного 
диагностированы 2 морфологические формы СМТ – 
ЗООПН и миксоидная липосаркома, у 2 – ЗООПН,  
у 2 – недифференцированная веретеноклеточная сар-
кома. Три пациента находятся под наблюдением (срок 
от 6 до 9 лет), признаков прогрессирования заболева-
ния у них не выявлено. Одна больная через 5 лет вы-
была из-под наблюдения, 2 пациента умерли (табл. 2) 
от прогрессирования метастатического процесса.

Таблица 1. Характеристика пациентов с саркомами мягких тка-
ней, ассоциированных с нейрофиброматозом (n = 5*)

Table 1. Characteristics of the patients with soft tissue sarcomas 
associated with neurofibromatosis (n = 5*)

Показатель 
Parameter

Значение 
Value

Пол, n (%): 
Sex, n (%):

мужской 
male
женский 
female

 

2 (40)

3 (6)

Возраст (медиана), лет 
Age (median), years 42

Локализация, n (%): 
Location, n (%):

нижние конечности 
lower limbs
туловище/забрюшинное пространство 
torso/retroperitoneal space

 

3 (50)

2/1 (33/17)

Стадия, n (%): 
Stage, n (%):

IВ
IV

 

3 + 1* (67)
2 (33)

Степень дифференцировки опухоли, n (%): 
Differentiation grade, n (%):

G
1

G
3

 

4 (67)
2 (33)

*Две опухоли у 1 пациента. 
*Two tumors in patient 1.



48 2 0 2 4    |    Том 16  Volume 16   |   № 3  Issue 3Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи   Journal Bone and soft tissue sarcomas, tumors of the skin

С а р к о м ы  м я г к и х  т к а н е й   |   S o f t  t i ss  u e  s a r c o m a s

Ниже представлены клинические случаи лечения 
СМТ, ассоциированных с НФ.

Клинический случай 1
Пациент А., 32 лет, с наследственным НФ 1-го ти-

па (рис. 1). Основное заболевание: С49.2, недифференци-
рованная саркома мягких тканей левой ягодично-крест-
цовой области pT4N0M0, G

3
, IIIB стадии.

Длительное время в мягких тканях левой ягодично-
крестцовой области было новообразование до 8 см, кото-
рое к марту 2021 г. увеличилось до 14 × 20 см (по данным 
МРТ). Хирургическое лечение проведено 10.03.2021.  

Пациент получил консультацию в Медицинском радио-
логическом научном центре им. А.Ф. Цыба – филиале На-
ционального медицинского исследовательского центра 
радиологии; верифицирован морфологический диагноз: не-
дифференцированная веретеноклеточная саркома, G

3
.

По данным компьютерной томографии (КТ) органов 
грудной клетки в июле 2021 г. выявлено прогрессирование 
заболевания: единичные метастазы в правом и левом 
легких. С августа 2021 г. по май 2022 г. проведено ком-
бинированное лечение: правое легкое – 2 курса полихими-
отерапии (ПХТ) по схеме HD-AI, видеоторакоскопиче-
ская резекция (21.10.2021), 4 курса ПХТ по схеме HD-AI; 

Таблица 2. Результаты лечения пациентов с саркомами мягких тканей, ассоциированных с нейрофиброматозом, в зависимости от 
характеристики больных

Table 2. Results of treatment of patients with soft tissue sarcomas associated with neurofibromatosis depending on patient characteristics

Пациент 
Patient

Морфологическая 
форма опухоли 

Morphological type  
of tumor

Пол 
Sex

Стадия 
Stage

Лечение 
Treatment

Локализация 
опухоли 

Tumor location

Время 
наблюде-
ния, мес 
Follow-up 
duration, 
months

Состояние 
State

1

Недифференциро-
ванная веретенокле-

точная саркома 
Undifferentiated 

spindle-cell sarcoma

М 
M

T4M1, 
G

3
, 

IV cтадия 
T4M1, 

G
3
,  

stage IV

Химиолучевая 
терапия + 
операция 

Chemoradiotherapy + 
surgery

Пояснично-яго-
дичная область 
Lumbo-gluteal 

area

18 Жив 
Alive

2

Недифференциро-
ванная веретенокле-

точная саркома 
Undifferentiated 

spindle-cell sarcoma

Ж 
F

T3M1, 
G

3
, 

IV cтадия 
T3M1, 

G
3
,  

stage IV

Термохимиолуче-
вая терапия + 

операция 
Thermo-

chemoradio- 
therapy + surgery

Нижняя треть 
бедра 

Lower third  
of the hip

7 Умерла 
Died

3 ЗООПН 
MPNST

Ж 
F

T3M0, 
G

1
, 

IВ cтадия 
T3M0, 

G
3
,  

stage 1B

Операция 
Surgery

Верхняя треть 
бедра 

Upper third  
of the hip

108

Жива, 
метастазов 

нет 
Alive,  

no 
metastases

4

1. Миксоидная 
липосаркома. 

2. ЗООПН 
1. Myxoid 

liposarcoma.  
2. MPNST

Ж 
F

T2M0, 
G

1
, 

IВ cтадия 
T2M0, 

G
1
,  

stage 1B

Операция 
Surgery

1. Поясничная 
область. 

2. Забрюшинное 
пространство 

1. Lumbar area.  
2. Retroperitoneal 

space

60

Выбыла 
из-под 

наблюде-
ния 

Lost to 
follow-up

5 ЗООПН 
MPNST

М 
M

T4M0, 
G

1
,

IВ cтадия 
T4, M0, 

G
1
,  

stage 1B

Операция 
Surgery

Бедро 
Hip 6

Жив, 
метастазов 

нет 
Alive,  

no 
metastases

Примечание. ЗООПН – злокачественные опухоли из оболочек периферических нервов; Ж – женский; М – мужской. 
Note. MPNST – malignant peripheral nerve sheath tumor; F – female; M – male.
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левое легкое – 4 курса ПХТ по схеме HD-AI, видеотора-
коскопическая резекция (10.03.2022), 2 курса ПХТ  
по схеме HD-AI. 

При плановом обследовании (МРТ с контрастированием) 
от 12.02.2023 в мягких тканях левой пояснично-крестцовой 
области выявлено образование на уровне позвонков ThX–LV 
размерами 8 × 6,2 × 23 см (рис. 2). С марта по июнь 2023 г. 
проведено комбинированное лечение: ПХТ 2-й линии (3 кур-
са по схеме GemTax), ЛТ (изоэффективная СОД 50 Гр), 
локальная гипертермия (6 сеансов). По данным контроль-

ной МРТ от 20.07.2023 в мягких тканях спины слева (уро-
вень позвонков LII–LV) выявлено образование размерами 
6,9 × 5,6 × 11 см, т. е. опухоль уменьшилась на 36 % (час
тичный ответ по критериям оценки ответа солидных опу-
холей (Response evaluation criteria in solid tumours, RECIST 1.1) 
(рис. 3). Выполнена операция 27.07.2023: удаление опухоли 
мягких тканей левой поясничной области с резекцией мышц 
спины (лечебный патоморфоз III степени).

Пациент находится под наблюдением 1 год, признаков 
прогрессирования заболевания не отмечено (рис. 4, а, б). 

Рис. 1. Внешний вид пациента А.
Fig. 1. Appearance of male patient A.

Рис. 4. Внешний вид пациента А.: а – через 6 мес после операции; 
б – через 1 год после операции
Fig. 4. Appearance of male patient A.: а – 6 months after surgery;  
б – 1 years after surgery

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография пояснично-крестцо-
вой области пациента А. от 12.02.2023 (до лечения)
Fig. 2. Magnetic resonance imaging of the lumbosacral area of male 
patient A. from 12.02.2023 (prior to treatment)

Рис. 3. Магнитно-резонансная томография пояснично-крестцо-
вой области пациента А. от 20.07.2023 (после лечения)
Fig. 3. Magnetic resonance imaging of the lumbosacral area of male 
patient A. from 20.07.2023 (after treatment)

а б
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Клинический случай 2
Пациентка А., 51 года, с наследственным НФ 1-го ти-

па (рис. 5). Основное заболевание: C49.2, недифференциро-
ванная СМТ нижней трети левого бедра, pT3N0M0, G

3
, 

IIIB стадия.
На передне-медиальной поверхности нижней трети 

левого бедра в мягких тканях длительное время было об-
разование, размеры которого к октябрю 2023 г. увеличи-
лись до 7 × 15 см (рис. 6), и появился выраженный болевой 
синдром. Пациентка получила консультацию в Медицин-
ском радиологическом научном центре им. А.Ф. Цыба – 
филиале Национального медицинского исследовательского 
центра радиологии; морфологический диагноз верифици-
рован: недифференцированная веретеноклеточная сар-
кома, G

3
.

По данным МРТ от 03.01.2024 в нижней трети левого 
бедра по передне-медиальной поверхности в медиальной го-
ловке четырехглавой мышцы бедра выявлено образование 
размерами 6 × 7 × 15 см (рис. 7). С января по апрель 2024 г. 
проведено комбинированное лечение: 3 курса неоадъювантной 
ПХТ по схеме HD-AI, курс ЛТ (СОД 50 Гр), локальная гипер-
термия (6 сеансов). По данным контрольной МРТ левого 
бедра с контрастированием от 16.04.2024 размеры образо-
вания мягких тканей нижней трети бедра составили 
4 × 6 × 5 см, т. е. опухоль уменьшилась на 46 % (частичный 
ответ по RECIST 1.1) (рис. 8). Выполнено удаление опухоли 
мягких тканей верхней трети правого бедра с резекцией 
медиальной головки четырехглавой мышцы (01.05.2024); 
лечебный патоморфоз III степени. После этого проведены 
3 курса адъювантной ПХТ по схеме HD-AI.

Рис. 5. Внешний вид пациентки А.
Fig. 5. Appearance of male patient A.

Рис. 6. Вид нижних конечностей пациентки А. до операции
Fig. 6. Appearance of the lower limbs of female patient A. prior to surgery

Рис. 7. Магнитно-резонансная томография нижней трети левого бедра пациентки А. от 03.01.2024 (до лечения)
Fig. 7. Magnetic resonance imaging of the lower third of the left hip of female patient A. from 03.01.2024 (prior to treatment)

Рис. 8. Магнитно-резонансная томография левого бедра с контрастированием пациентки А. от 16.04.2024 (после лечения)
Fig. 8. Contrast-enhanced magnetic resonance imaging of the lower third of the left hip of female patient A. from 16.04.2024 (after treatment)
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Пациентка находилась под наблюдением 7 мес (рис. 9); 
умерла от прогрессирования метастазов в легких через 
3 мес после операции.

Клинический случай 3
Пациентка Ж., 38 лет, с наследственным НФ 1-го ти-

па. Основное заболевание: С49.2, злокачественная опухоль 

из оболочек периферических нервов мягких тканей верхней 
трети правого бедра, pT3N0M0, G

1
, IB стадия. Хирур-

гическое лечение проведено 24.02.2015. Длительное время 
в мягких тканях верхней трети правого бедра по задне-
внутренней поверхности было образование, которое  
с декабря 2014 г. стало быстро расти и достигло раз-
меров 14 × 15 см (рис. 10).

Пациентка получила консультацию в Медицинском 
радиологическом научном центре им. А.Ф. Цыба – фили-
але Национального медицинского исследовательского 
центра радиологии; морфологический диагноз верифици-
рован: ЗООПН, G

1
. По данным МРТ от 10.01.2015 в мяг-

ких тканях верхней трети правого бедра в мышцах-ад-
дукторах выявлено образование размерами 6 × 10 × 14 см 
(рис. 11). Выполнено удаление опухоли мягких тканей 
верхней трети правого бедра с резекцией внутренней 
группы мышц бедра (24.02.2015).

Пациентка находится под наблюдением 9 лет; при-
знаков прогрессирования не выявлено (рис. 12).

Рис. 9. Вид нижних конечностей пациентки А. после операции
Fig. 9. Appearance of the lower limbs of female patient A. after surgery 

Рис. 11. Магнитно-резонансная томография мягких тканей верхней трети правого бедра пациентки Ж. от 10.01.2015 (до операции)
Fig. 11. Magnetic resonance imaging of the upper third of the right hip of female patient Zh. from 10.01.2015 (prior to surgery)

Рис. 10. Внешний вид пациентки Ж. (а) и контуры опухоли до операции (б)
Fig. 10. Appearance of female patient Zh. (а) and outline of the tumor prior to surgery (б)

а б
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Клинический случай 4
Пациент П., 41 года, с наследственным НФ 1-го ти-

па. Основное заболевание: С49.2, ЗООПН мягких тканей 
правого бедра, pT4N0M0, G

1
, IB стадия. В 2013 г. появи-

лось образование мягких тканей правого бедра по задней 
поверхности, размеры которого медленно увеличивались. 
Осенью 2023 г. отмечен быстрый рост опухоли, к декабрю 
2023 г. она достигла размеров 21  ×  34 см (рис. 13).  
По данным МРТ от 13.12.2023 выявлено образование 
мягких тканей по задней поверхности правого бедра раз-
мерами 7 × 20 × 30 см (рис 14).

Пациент получил консультацию в Медицинском 
радиологическом научном центре им. А.Ф. Цыба – фили-
але Национального медицинского исследовательского 
центра радиологии; морфологический диагноз верифици-
рован: ЗООПН, G

1
. Выполнено удаление опухоли мягких 

тканей правого бедра с резекцией задней группы мышц 
(15.02.2024) (рис. 15).

Пациент находится под наблюдением 6 мес,  
признаков прогрессирования заболевания не выявлено 
(рис. 16).

Рис. 12. Внешний вид пациентки Ж. через 9 лет после операции
Fig. 12. Appearance of female patient Zh. 9 years after surgery

Рис. 14. Магнитно-резонансная томография верхней половины 
правого бедра пациента П. от 13.12.2023 (до операции)
Fig. 14. Magnetic resonance imaging of the upper part of the right hip 
of male patient P. from 13.12.2023 (prior to surgery)

Рис. 15. Этапы операции
Fig. 15. Surgical stages

Рис. 13. Внешний вид пациента П. до операции
Fig. 13. Appearance of male patient P. prior to surgery



532 0 2 4    |    Том 16  Volume 16   |   № 3  Issue 3Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи   Journal Bone and soft tissue sarcomas, tumors of the skin

С а р к о м ы  м я г к и х  т к а н е й   |   S o f t  t i ss  u e  s a r c o m a s

Рис. 16. Внешний вид пациента П. через 6 мес после операции
Fig. 16. Appearance of male patient P. 6 monhts after surgery

Заключение
Нейрофиброматоз – системное генетическое забо-

левание с поражением многих органов, которое на дан-
ный момент невозможно вылечить. Однако современные 
методы терапии помогают устранить его симптомы  
и предотвратить развитие осложнений. Залог успешной 
терапии НФ – применение комплексного междисци-
плинарного подхода с участием различных специалистов: 
неврологов, хирургов, офтальмологов, онкологов, ото-
риноларингологов, дерматологов, ортопедов.

У 8–13 % пациентов с НФ 1-го типа в течение жиз-
ни диагностируют ЗООПН. Поэтому данная патология 
является важнейшим этиологическим фактором раз-
вития этого вида сарком. Лечение СМТ, ассоцииро-
ванных с НФ, полностью соответствует рекомендаци-
ям NCCN, ASCO, ESMO и RUSSCO. 
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