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Введение
Плеоморфная саркома (ПС), ранее рассматривае-

мая как подтип злокачественной фиброзной гистио-
цитомы, до 2000-х годов составляла значительную 
долю сарком мягких тканей [1]. Однако гистогенетиче-
ская концепция злокачественной фиброзной гистиоци-
томы как фиброзно-гистиоцитарной опухоли подверглась 
критическому пересмотру. Результаты исследований про-
демонстрировали, что данное новообразование имеет 
преимущественно фибробластический фенотип [2]. Это 
привело к переклассификации злокачественной фиброз-

ной гистиоцитомы. При гистологическом и иммуноги-
стохимическом исследованиях для ПС характерны  
отсутствие четких границ дифференцировки, а при элек-
тронной микроскопии – ультраструктурные признаки 
фибробластической и миофибробластической диффе-
ренцировок [3].

Плеоморфные саркомы представляют собой гете-
рогенную группу злокачественных опухолей мезенхи-
мального происхождения, характеризующихся низкой 
степенью дифференцировки и выраженным клеточ-
ным плеоморфизмом. В эту группу входят новообра-
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зования, развивающиеся из различных типов мезенхи-
мальных клеток, требующие дифференциальной 
диагностики с липосаркомой, рабдомиосаркомой и лейо-
миосаркомой [2]. Несмотря на клиническую значимость, 
морфогенез, молекулярная биология и клинические осо-
бенности ПС недостаточно изучены из-за низкой распро-
страненности данной патологии (5–7 % всех злокачествен-
ных мезенхимальных опухолей) [4].

Для эффективного изучения ПС необходима ин-
теграция усилий специалистов различных профилей. 
Высокая степень злокачественности этих опухолей 
проявляется в их быстром росте и раннем метастази-
ровании, часто затрагивающем легкие. Метастазы рас-
пространяются лимфогенно (в регионарные лимфа-
тические узлы) и гематогенно (в отдаленные органы). 
Однако поражение регионарных лимфатических узлов 
встречается редко – только у 6,3 % пациентов. Гемато-
генные метастазы чаще всего развиваются в легких 
(87,9 % случаев), головном мозге (4,2 % случаев) и пе-
чени (1,5 % случаев) [4].

Диагностика ПС представляет значительные труд-
ности. Отсутствие специфических признаков данной 
патологии ограничивает возможности методов визу-
ализации. Для выявления ПС необходим комплексный 
подход, предполагающий применение различных ме-
тодов, в том числе визуализирующих исследований  
и гистологического анализа. Лучевая диагностика так-
же играет большую роль на всех этапах: от первичного 
установления диагноза до определения местно-инва-
зивного роста опухоли и отдаленных метастазов. 

Методы визуализации включают:
• рентгенографию – используется для первичной 

оценки, особенно поражений конечностей и орга-
нов грудной клетки, позволяет выявить кальцина-
ты, участки пониженной плотности, изменения  
в костной ткани и дополнительные образования  
в легких и средостении;

• ультразвуковое исследование (УЗИ) – является 
предпочтительным методом для первичной оцен-
ки поверхностных новообразований благодаря 
доступности и высокому разрешению, позволяю-
щему дифференцировать паренхиматозные и кис-
тозные поражения, а также оценивать их внутрен-
нюю структуру и васкуляризацию;

• компьютерную томографию (КТ) – чаще всего 
применяется для оценки поражений головы и шеи, 
органов грудной клетки, средостения и забрюшин-
ного пространства. КТ с контрастированием обес-
печивает детальную визуализацию сосудистой 
сети опухоли и позволяет определить степень ее 
злокачественности;

• магнитно-резонансную томографию (МРТ) –  
необходима во всех случаях для оценки местной рас-
пространенности опухоли и уточнения диагноза. 

Несмотря на важность перечисленных методов, 
«золотым стандартом» диагностики ПС является гисто-
логическое исследование биоптата с проведением им-
муногистохимического анализа [5, 6]. Для его прове-
дения необходимо наличие экспертной лаборатории 
и высококвалифицированного гистолога с большим 
опытом, знающего специфику сарком [7].

Лечение при ПС является сложной задачей в связи 
с высокой частотой развития химиорезистентности.

Эффективность адъювантной химиотерапии (ХТ) 
при ПС неоднозначна. Применение стандартного ре-
жима (антрациклины + ифосфамид) увеличивает вы-
живаемость некоторых пациентов, но его эффективность 
варьирует из-за гетерогенности опухоли [8]. Комбини-
рованная ХТ, несмотря на высокую токсичность, может 
быть оправданна у молодых пациентов, способных пере-
носить высокодозные режимы. Вопросы оптимального 
режима и сроков ХТ остаются предметом дискуссий, что 
связано в том числе с ограниченной эффективностью 
периоперационного лечения [9].

Выбор оптимальной схемы ХТ определяется рядом 
факторов, включая гистологический тип опухоли, рас-
пространенность процесса и общее состояние паци-
ента. Дальнейшие исследования необходимы для уточ-
нения оптимальных стратегий комбинированного 
лечения и улучшения прогноза.

Прогноз при ПС зависит от локализации опухоли: 
5-летняя выживаемость при поражении конечностей 
и туловища составляет более 70 %, при локализации  
в области головы и шеи – менее 50 % (из-за анатоми-
ческих особенностей) [10]. Прогноз также определя-
ется стадией заболевания, общим состоянием паци-
ента и эффективностью проводимого лечения. Ранняя 
диагностика и своевременное начало комплексной 
терапии являются ключевыми факторами улучшения 
исходов лечения [11].

Представляем клинический случай лечения ПС.

Клинический случай
Пациент А., 1971 года рождения, считает себя боль-

ным с октября 2012 г., когда самостоятельно обнаружил 
новообразование в мягких тканях правого плеча. По дан-
ным обследования – ПС T2bN0M0, G

3
. Лечение первичной 

опухоли проведено в Национальном медицинском иссле-
довательском центре онкологии им. Н.Н. Блохина. Ново-
образование удалено 06.12.2012. По данным гистологи-
ческого исследования – ПС размером 6 × 4 × 6 см, 
резекция R0. В послеоперационном периоде проведены  
4 курса полихимиотерапии (ПХТ) по схеме ифосфамид + 
доксорубицин.

В августе 2013 г. в ходе очередной КТ выявлены мета-
стазы в легких. С августа 2013 г. по январь 2014 г. про-
ведены 5 курсов ПХТ по схеме гемцитабин + доцетаксел. 
В результате лечения достигнута стабилизация забо-
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левания после частичной регрессии (рис. 1). Достигнутый 
эффект наблюдался в течение более 48 мес (рис. 2).

В ходе КТ органов брюшной полости с внутривенным 
контрастированием, выполненной 09.11.2018, в правом 
надпочечнике выявлено опухолевое образование.

При плановой КТ органов грудной клетки  
от 10.10.2019 выявлена прогрессия опухоли в S5 левого 
легкого (рис. 4). При этом в субплевральных отделах S8 
слева сохранялось уплотнение фиброзного характера раз-
мером 0,7 × 0,9 см, а в средней доле правого легкого – 
плотный очаг размером до 0,7 см.

В ходе позитронной эмиссионной томографии, со-
вмещенной с компьютерной томографией, всего тела  
с 18F-фтордезоксиглюкозой от 21.10.2019 оценена общая 
распространенность опухолевого процесса. В S5 левого 
легкого выявлено периферическое образование размером 
2,9 × 2,7 см, максимальный стандартизированный уро-
вень захвата (SUV

max
) – 10.17, в S8 левого легкого – фи-

брозный тяж с кальцинатом (субплеврально), в S3 право-
го легкого – очаг размером 4,5 см без патологического 
метаболизма. Других очагов гиперметаболизма радио-
фармпрепарата не отмечено.

Торакоскопическая анатомическая бисегментэктомия 
S4–5 слева выполнена 21.11.2019 (рис. 5). Гистологическое 
заключение: в представленном материале среди полей кро-
ви имеются комплексы недифференцированной ПС G

3
. 

В послеоперационном периоде пациент получил 2 курса 
ПХТ (доксорубицин + ифосфамид); отмечено увеличение 
очага в верхней доле справа (S3). Далее отмечалась вы-
раженная положительная динамика на фоне терапии 
гемцитабином и доцетакселом. Лечение прервано в мае 

Рис. 1. Компьютерная томография органов грудной клетки от 14.03.2014. Визуализируются 3 метастатических очага в легких, 
наиболее крупный – в S5 левого легкого (указано зеленой стрелкой), мелкие очаги – в S8 левого легкого (указано красной стрелкой), 
S3 правого легкого (указано синей стрелкой)
Fig. 1. Computed tomography of the thoracic organs from 14.03.2014. Three metastatic lesions in the lungs are visualized, the largest in left 
lung S5 (green arrow), small lesions in left lung S8 (red arrow), right lung S3 (blue arrow)

Рис. 2. Компьютерная томография органов грудной клетки от 12.10.2018. Ранее определявшиеся 3 метастатических очага –  
в S5 левого легкого (указано зеленой стрелкой), S8 левого легкого (указано красной стрелкой) и S3 правого легкого (указано синей 
стрелкой) – значительно уменьшились (до точечных фиброзированных участков)
Fig. 2. Computed tomography of the thoracic organs from 12.10.2018. Previously detected 3 metastatic lesions in left lung S5 (green arrow), 
left lung S8 (red arrow) and right lung S3 (blue arrow) significantly decreased in size (to point fibrotic areas)

Рис. 3. Компьютерная томография органов брюшной полости 
(артериальная фаза) от 09.11.2018. В правом надпочечнике ви-
зуализируется интенсивно васкуляризированное опухолевое об-
разование с участками некроза и четкими контурами, размером 
8,3 × 7 см – метастаз
Fig. 3. Computed tomography of the abdominal organs (arterial 
phase) from 09.11.2018. Intensely vascularized tumor with areas  
of necrosis and sharp outline of size 8.3 × 7 cm is visualized in the 
right adrenal gland – a metastasis
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2020 г. из-за тяжелой формы вирусной пневмонии, обу-
словленной коронавирусом SARS-CoV-2. После завершения 
терапии в инфекционном стационаре у пациента про-
должительное время наблюдались характерные для ви-
русной пневмонии изменения в легких. Специализирован-
ное лечение по поводу злокачественной опухоли больной 
не получал. Противоопухолевую терапию не возобновля-
ли из-за отсутствия рентгенологических признаков про-

грессирования заболевания по данным динамического 
КТ-контроля (рис. 6).

Последний контакт с пациентом был в ноябре 2024 г. 
По данным обследования от 21.11.2024 в объеме рентге-
новской КТ органов грудной клетки, брюшной полости  
и малого таза, УЗИ зоны первичного опухолевого пора-
жения в правом плече и лимфатических узлов признаки 
прогрессии опухоли не выявлены.

Рис. 4. Компьютерная томография органов грудной клетки  
от 10.10.2019. В язычковых сегментах слева (S5) появилось  
объемное образование размером до 2,5 × 2,3 см
Fig. 4. Computed tomography of the thoracic organs from 10.10.2019. 
In the lingular lobes on the left (S5) a space-occupying lesion of size 
2.5 × 2.3 cm appeared

Рис. 5. Компьютерная томография органов грудной клетки  
от 23.12.2019 (после операции). В зоне хирургического вмеша-
тельства визуализируется цепочка скрепок, вокруг – фиброзные 
послеоперационные изменения по типу тяжистости
Fig. 5. Computed tomography of the thoracic organs from 23.12.2019 
(after surgery). A staple chain is visible in the surgical area surrounded 
by fibrotic postoperative changes, stranded type

Рис. 6. Компьютерная томография органов грудной клетки в динамике за период с 2019 по 2024 г. Отмечается выраженное умень-
шение очага в S3 верхней доли правого легкого (указано стрелкой) с 23.12.2019 (а) по 16.06.2020 (б). По данным контрольных ис-
следований от 01.04.2022 (в) и 21.11.2024 (г) очаг остается стабильным
Fig. 6. Computed tomography of the thoracic organs in dynamics during the period between 2019 and 2024. Significant decrease of the right 
lung upper lobe S3 lesion (arrow) between 23.12.2019 (а) and 16.06.2020 (б) is observed. Control examinations on 01.04.2022 (в) and 
21.11.2024 (г) show that the lesion remains stable

а

в

б

г
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Заключение
Лечение ПС требует мультидисциплинарного под-

хода и знания специфики каждого типа опухоли. Не-
обходимы дальнейшие исследования для повышения 
точности диагностики, разработки новых методов те-
рапии данной патологии и улучшения прогноза.

Представленный клинический случай демонстри-
рует высокую эффективность терапии ПС с метаста-
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зами в легких и надпочечниках, включавшей агрессив-
ную хирургическую тактику в сочетании с системной 
терапией. Своевременное лечение с участием разных 
специалистов и применение современных методов по-
зволяют значительно улучшить прогноз у пациентов  
с данной патологией, в том числе с опухолевым про-
цессом IV стадии.
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