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Новое в классификации сарком мягких тканей

Саркомы мягких тканей – редкая группа опухо-
лей. В России ежегодно регистрируется около 

3500 новых случаев, что составляет 1% всех зло-
качественных новообразований. Заболеваемость 
составляет 30 случаев на 1 000 000 населения [1]. 
Саркомы мягких тканей̆ (СМТ) составляют 60% 
от всех сарком и возникают на нижних и верхних 
конечностях в соотношении 3:1, при этом около 75% 
сарком возникают в области коленного сустава [4]. 
Саркомы в области головы и шеи возникают редко, с 
частотой не более 10%. На туловище СМТ локализу-
ются в 30% случаев, при этом 40% из них составляют 
забрюшинные опухоли. В большинстве развитых 
стран мира саркомы относятся к орфанным заболе-
ваниям, что подразумевает собой индивидуальный 
подход к лечению каждого конкретного пациента в 
специализированных центрах [2, 3].

Система TNM с 1959 г. придерживалась прин-
ципа описания анатомического распространения 
поражения: первичная опухоль (T), регионарные 
лимфатические узлы (N), отдаленные метастазы 
(M). Экспертная группа Объединенного американ-
ского комитета по раку (AJCC) пришла к выводу, 
что успехи в молекулярной биологии, лабораторной 
диагностике и других областях медицины поставили 
под сомнение существование исключительно анато-
мического подхода в стадировании опухолей [5, 6].

До настоящего времени актуальным являлось 
седьмое издание классификации TNM, опублико-
ванное в 2009 г. Международный противораковый 

союз признает необходимость поддержания ста-
бильности системы TNM и накопления при этом 
новых данных, собранных надлежащим образом 
в течение разумного промежутка времени. Таким 
образом, актуальная версия классификации TNM 
должна оставаться неизменной до тех пор, пока 
новые технологии в диагностике и лечении новоо-
бразований конкретной локализации не потребуют 
пересмотра текущей классификации.

Новая, 8-я версия классификации TNM опубли-
кована в декабре 2017 г. и вступила в силу с 1 января 
2018 г. [8]. Русский перевод 8-й версии появился в 
печати в сентябре 2018 г. [7].

Новое руководство, опубликованное под эгидой 
Union for International Cancer Control (UICC), содер-
жит обновленные органоспецифические классифи-
кации для стадирования, определения прогноза и 
лечения злокачественных опухолей. В руководстве, 
структурированном по анатомическим областям, 
приведены классификации для карцином головы 
и шеи, щитовидной железы, пищевода, желудка, 
анального канала, легкого, плевры, кожи, яични-
ка, предстательной железы, полового члена и коры 
надпочечника, а также нейроэндокринных опухолей 
и сарком костей и мягких тканей [Version 2.2018, 
03/27/18 © National Comprehensive Cancer Network, 
Inc. 2018, All rights reserved. The NCCN Guidelines® 
and this illustration may not be reproduced in any form 
without the express written permission of NCCN®].

В унифицированной форме дана информация об 
анатомических отделах, регионарных лимфатиче-
ских узлах, а также приведены клиническая и пато-
логоанатомическая классификации TNM, степени 
злокачественности опухоли, стадии заболевания и 
прогностические группы.
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Представлены абсолютно новые классификации 
для p16-позитивных карцином ротоглотки, карци-
ном тимуса, нейроэндокринных опухолей поджелу-
дочной железы, сарком позвоночника и костей таза, 
сарком мягких тканей головы и шеи, а также сарком 
внутренних органов грудной и брюшной полостей 
и забрюшинного пространства.

Эксперты признали, что современная класси-
фикация 8-го пересмотра должна базироваться на 
анатомических факторах TNM с необходимостью 
включения биологических маркеров. Руководство 
содержит обновленную органоспецифическую 
классификацию для стадирования, определения 
прогноза и лечения злокачественных опухолей. 
В нее вошла информация об анатомических отде-
лах, регионарных лимфатических узлах, а также 
приведены клиническая и патологоанатомическая 
классификации TNM, степени злокачественности 
опухоли, стадии заболевания и прогностические 
группы. А главное, представлена абсолютно новая 
классификация для сарком мягких тканей.

Прошедшие 10 лет после принятия 7-й версии 
классификации показали существующие весомые 
различия в определении тактики лечения, чувстви-
тельности к лекарственной терапии, радиотерапии 
и прогнозе сарком в зависимости от локализации 
и гистологической структуры. В упрощенном виде 
классификация 7-й версии приведена в табл. 1.

ные параметры для определения TNM. Основные 
критерии определения стадии и прогноза остаются 
прежние – размер первичной опухоли, степень зло-
качественности (параметр, основанный на степени 
дифференцировки, количества некрозов и митозов 
и/или исходящий от гистологического подтипа), 
вовлечение поверхностной фасции (глубина лока-
лизации), наличие/отсутствие регионарных и отда-
ленных метастазов. Новая классификация состоит 
из четырех основных разделов: саркома мягких 
тканей конечностей и туловища; саркома мягких 
тканей брюшной полости и внутренних органов 
грудной клетки; саркома мягких тканей головы и 
шеи; саркома мягких тканей забрюшинной области.

Ниже приведено распределение по размерам 
первичной опухоли и стадиям для сарком мягких 
тканей, расположенных на конечностях, туловище, 
в забрюшинном пространстве, в брюшной полости, 
в грудной клетке и в зоне головы и шеи. 

Классификация TNM для сарком мягких тканей 
конечностей и туловища (табл. 2)

• Первичная опухоль (Т)

• TX Первичная опухоль не может быть определена
• T0 Нет доказательств первичной опухоли
• T1 Опухоль менее 5 см
• T2 Опухоль более 5 см менее 10 см

Данная версия имеет общепризнанные сложно-
сти в определении символа T для первичной опухо-
ли. Все опухоли больше 5 см классифицируются как 
T2, отсутствуют последующая градация и символы 
T3, T4. В классификации 2009 г. в одной группе 
рассматриваются саркомы различной локализации 
и разных гистологических подтипов.

Накопленный опыт и знания позволили на се-
годняшний день модифицировать классификацию 
TNM. В новой, 8-й версии классификации саркомы 
мягких тканей различных локализаций имеют раз-

• T3 Опухоль более 10 см менее 15 см
• T4 Опухоль более 15 см

• Региональные лимфатические узлы (N)

• N0 Нет метастазов в региональных лимфатиче-
ских узлах
• N1 Метастазы в лимфатические узлы

• Дистальные метастазы (М)

• M0 Нет отдаленных метастазов
• M1 Дистальные метастазы

Таблица 1. TNM классификация сарком мягких тканей (7-я редакция)

Стадия T N M
Степень 

злокачественности
Размер и локализация опухоли

IA T1а N0 M0 Низкая G1 ≤5 см, поверхностная

Т1b N0 M0 Низкая G1 ≤5 см, глубокая

IB T2а N0 M0 Низкая G1 >5 см, поверхностная

Т2b N0 M0 Низкая G1 >5 см, глубокая

IIA T1а N0 M0 Высокая G2–3 ≤5 см, поверхностная

Т1b N0 M0 Высокая G2–3 ≤5 см, глубокая

IIB T2а N0 M0 Высокая G2–3 >5 см, поверхностная

III Т2b N0 M0 Высокая G2–3 >5 см, глубокая

Любая Т N1 M0 Любая G Любая

IV Любая Т Любая N M1 Любая G Любая
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Классификация TNM для сарком мягких тканей 
брюшной полости и внутренних органов грудной клетки

• Первичная опухоль (Т)

• TX Первичная опухоль не может быть определена
• Т1 Ограничена органом
• T2 Выходит за пределы органа
• T2a Инвазия в серозную или висцеральную брю-
шину
• T2b Выходит за пределы серозной оболочки 
(брыжейка)
• T3 Инвазия в другой орган
• T4 Мультифокальная инвазия
• T4a Мультифокальная инвазия в 2 органа
• T4b Мультифокальная инвазия в 3–5 органов
• T4c Мультифокальная инвазия в более 5 органов

• Региональные лимфатические узлы (N)

• N0 Нет метастазов в региональных лимфатиче-
ских узлах
• N1 Метастазы в лимфатические узлы

• Дистальные метастазы (М)

• M0 Нет отдаленных метастазов
• M1 Дистальные метастазы
• В настоящее время нет рекомендаций по группи-
ровке по стадиям.

Классификация TNM для сарком мягких тканей 
головы и шеи

• Первичная опухоль (Т)

• TX Первичная опухоль не может быть определена
• T0 Нет доказательств первичной опухоли
• T1 Опухоль менее 2 см
• T2 Опухоль более 2 см менее 4 см
• T3 Опухоль более 4 см
• T4 Инвазия в соседние структуры
• T4a Опухоль с инвазией в орбиту, в основание 
черепа/в твердую мозговую оболочку, инвазия во 
внутренние органы, инвазия в лицевой череп или 
инвазия в крыловидные мышцы
• T4b Опухоль с инвазией в паренхиму головного 
мозга, сонную артерию, инвазия в предпозвоночную 
группу мышц или в центральную нервную систему 
через вовлечение в нее оболочки нерва

• Региональные лимфатические узлы (N)

• N0 Нет метастазов в региональных лимфатиче-
ских узлах
• N1 Метастазы в лимфатические узлы
• Дистальные метастазы (М)
• M0 Нет отдаленных метастазов
• M1 Дистальные метастазы

Для этой классификации еще недостаточно 
данных для разработки стадирования, так как она 
еще является новой и нуждается в дальнейшем ис-
следовании.

Классификация TNM для сарком мягких тканей 
забрюшинного пространства (табл. 3)

• Первичная опухоль (Т)

• TX Первичная опухоль не может быть определена
• T0 Нет доказательств первичной опухоли
• T1 Опухоль менее 5 см
• T2 Опухоль более 5 см менее 10 см
• T3 Опухоль более 10 см менее 15 см
• T4 Опухоль более 15 см

• Региональные лимфатические узлы (N)

• N0 Нет метастазов в региональных лимфатиче-
ских узлах
• N1 Метастазы в лимфатические узлы

• Дистальные метастазы (М)

• M0 Нет отдаленных метастазов
• M1 Дистальные метастазы

Морфологический диагноз, основанный на ги-
стологическом исследовании, остается «золотым 
стандартом» при диагностике саркомы. Однако 
несколько дополнительных методов нужны для 
подтверждения морфологического диагноза: ИГХ, 
цитогенетика, электронная микроскопия и молеку-
лярно-генетическое тестирование.

Неанатомические факторы, такие как геномные 
профили и молекулярные мишени, стали важны 
для идентификации групп пациентов с разными 
молекулярными характеристиками, прогнозами 
и подходами к лечению. Генетические аберра-
ции – изменения линейной структуры хромосом, 
вызванные их разрывом с перераспределением, 
утерей или частичным удвоением генетического 

Таблица 2. Классификация TNM для сарком мягких тканей конечностей и туловища

Стадия T N M Степень злокачественности

IA T1 N0 M0 G1, GX (Низкая степень)

IB T2, T3, T4 N0 M0 G1, GX (Низкая степень)

II T1 N0 M0 G2, G3 (Высокая степень)

IIIA T2 N0 M0 G2, G3 (Высокая степень)

IIIB T3, T4 N0 M0 G2, G3 (Высокая степень)

IIIB Любое T N1 M0 Любое G

IV Любое T Любое N M1 Любое G
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материала – позволяют проводить уточняющую 
или дифференциальную диагностику многих форм 
злокачественных новообразований [9, 12, 36]. Мо-
лекулярно-генетическое тестирование стало важной 
и в некоторых случаях обязательной частью поста-
новки диагноза, поскольку для многих типов сар-
ком характерны генетические аберрации, включая 
замены, делеции, амплификации и транслокации. 
Для определения их используются метод флуорес-
центной гибридизации in situ (FISH) и полимераз-
ной цепной реакции (ПЦР) [38, 39].

Генетические аберрации обнаруживаются в 
альвеолярном RMS, включая PAX3-NCOA1, PAX3-
NCOA2 и PAX3-INO80D [14]. Слияние CIC-DUX4 
присутствует в саркомах в круглых или коротких 
веретенообразных клетках в результате транслока-
ции t(4; 19) (q35; q13) или t(10; 19) (q26; q13) [15]. 
Неясно, является ли это совершенно новым подти-
пом саркомы или новым подтипом саркомы Юин-
га. Слияние BCOR-CCNB3 рассматривается как 
саркома, подобная Юингу. Мутации зародышевой 
линии в гене TP53 обнаруживаются примерно в 80% 
семей для синдрома Ли–Фраума [40, 41] Синдром 
Ли–Фраума (возникающий в результате мутаций 
зародышевой линии в гене-супрессоре опухоли 
TP53) характеризуется повышенным риском раз-
вития множественных первичных злокачественных 
новообразований, преимущественно саркомами 

мягких тканей до 45 лет [42, 43]. Реорганизация гена 
NCOA2 и мутация MyoD были идентифицированы 
в RMS веретенообразных клеток. Недавно было об-
наружено слияние MIR143-NOTCH в опухоли Бар-
ре–Массона. Рецепторные тирозинкиназы/RAS/
PIK3CA аберрации обнаруживаются в 93% случаев 
RMS. В PEComa были обнаружены потери TSC1 
(9q34) или TSC2 (16p13.3) (путь mTOR) или генные 
слияния гена TFE3 (микрофтальмия-ассоцииро-
ванный транскрипционный фактор) [35, 37]. Также 
возможно развитие саркомы мягких тканей при на-
следственной ретинобластоме, вызванной мутацией 
в гене-супрессоре RB1. MPNST связан с потерей 
SUZ12/EED и изменением NF1 и CDKN2A [32, 33]. 
Перед тестированием необходима консультация у 
патологоанатома с опытом диагностики сарком и 
молекулярной диагностики.

Ниже представлена таблица основных гене-
тических аберраций, освещенная в 8-м издании 
руководства AJCC.

Основные генетические аберрации, включенные  
в VIII редакцию руководства AJCC (табл. 4–6)

Использование обновленной версии классифи-
кации сарком мягких тканей позволит более точно 
распределить пациентов в разных группах прогно-
за. Современные режимы терапии, использование 
таргетных препаратов подразумевают подробный 

Таблица 3. Классификация TNM для сарком мягких тканей забрюшинного пространства

Стадия T N M Степень злокачественности

IA T1 N0 M0 G1, GX (Низкая степень)

IB T2, T3, T4 N0 M0 G1, GX (Низкая степень)

II T1 N0 M0 G2, G3 (Высокая степень)

IIIA T2 N0 M0 G2, G3 (Высокая степень)

IIIB T3, T4 N0 M0 G2, G3 (Высокая степень)

IIIB Любое T N1 M0 Любое G

IV Любое T Любое N M1 Любое G

Таблица 4. Саркомы с содержанием круглых клеток

Опухоль Аберрации Пораженные гены

Альвеолярная t(2; 13) (q35; q14), t(1; 13) (p36; q14), t(X; 2) 
(q13; q35)

PAX3-FOXO1 PAX 7-FOXO1 
PAX3-AFX [10]

Десмопластическая 
мелкокруглоклеточная опухоль

t(11; 22) (p13; q12) EWSR1-WT1

Эмбриональная Комплексные изменения Множественные, мутация 
MYOD1

Саркома Юинга / периферическая 
примитивная нейроэктодермальная 
опухоль

t(11; 22) (q24; q12), t(21; 22) (q22; q12), t(2; 
22) (q33; q12), t(7; 22) (p22; q12), t(17; 22) 
(q12; q12), inv(22) (q12q; 12), t(16; 21) (p11; 
q22)

EWSR1-FLI1
EWSR1-ERG
EWSR1-FEV
EWSR1-ETV1
EWSR1-E1AF
EWSR1-ZSG
FUS-ERG
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Таблица 5. Липоматозные опухоли

Опухоль Аберрации Пораженные гены

Атипичная липоматозная опухоль / 
хорошо дифференцированная липо-
саркома (ALT/WDLS)

Добавочная хромосома; политенные 
хромосомы

Амплификация 12q14-15, 
+ MDM2, CDK4 [11, 21], 
HMGA2, SAS, GL1

Дедифференцированная липосаркома Те же самые (ALT/WDLS) Те же самые  
(ALT/WDLS [13]) 

Липосаркома миоксоидная / кругло-
клеточная 

t(12; 16) (q13; p11), t(12; 22) (q13; q12) FUS-DD1T3 EWSR1-
DD1T3 

Плеоморфная липосаркома Комплексные изменения Неизвестны

Таблица 6. Остальные опухоли

Альвеолярная мягкотканная саркома der(17), t(X; 17) (p11;q25) ASPL-TFE3

Ангиоматоидная фиброзная 
гистиоцитома

t(12; 22) (q13; q12), t(2; 22) (q33; q12), t(12; 
16) (q13; p11)

EWSR1-ATF1
EWSR1-CREB1
FUS-ATF1

Светлоклеточная саркома t(12; 22) (q13; q12), t(2; 22) (q33; q12) EWSR1-ATF1
EWSR1-CREB1

Инфантильная фибросаркома t(12; 15) (p13; q25) ETV6-NTRK3

Дерматофибросаркома t(17; 22) (q21; q13) и структурная 
перестройка хромосом

COLIA1-PDGFB

Десмоид Трисомия 8/20; потеря 5q21 CTNNB1 [16–20] or 
APC [23]

Эпителиоидная гемангиоэндотелиома t(1; 13) (p36; q25), t(X; 11) (q22; p11.23) WWTR1-CAMTA1
YAP1-TFE3

Эпителиоидная саркома Инактивация, делеция в INI1 (SMARCB-1)

Экстраренальная рабдоидная опухоль Инактивация, в INI1 (SMARCB-1)

Внескелетная миксоидная 
хондросаркома

t(9; 22) (q22; q12), t(9; 17) (q22; q11), t(9; 15) 
(q22; q21), t(3; 9) (q11; q22)

EWSR1-NR4A3
TAF2N-NR4A3
TCF12-NR4A3
TFG-NR4A3

Спорадический и семейный синдром 
Карнея GIST (желудочный GIST  
и параганглиома)

Активация киназных мутаций цикла Кребса KIT или PDGFRA
Мутация в субъединице 
SDH [21–28]

Воспалительная 
миофибробластическая опухоль

t(1; 2) (q22; p23), t(2; 19) (p23; p13), t(2; 17) 
(p23; q23), t(2; 2) (p23; q13), t(2; 11) (p23; 
p15), inv(2) (p23; q35)

TPM3-ALK
TPM4-ALK
CLTC-ALK
RANBP2-ALK
CARS-ALK
ATIC-ALK

Леомиосаркома Комплексные изменения Неизвестны

Низкодифференцированная 
фибромиксосаркома

t(7; 16) (q33; p11), t(11; 16) (p11; p11) FUS-CREB3L2
FUS-CREB3L1

Злокачественная опухоль перифери-
ческих нервных оболочек
Мезенхимальная хондросаркома
Доброкачественная мезотелиома

NF1, CDKN2A and EED 
or SUZ12
HEY1-NCOA2
NAB2-STAT6 [29, 34]

Синовиальная саркома t(X; 18) (p11; q11), t(X; 18) (p11; q11), t(X; 18) 
(p11; q11)

SS18-SSX1 [30, 31]
SS18-SSX2
SS18-SSX4

Теносиновиальная гигантоклеточная 
опухоль диффузного типа (ТСГКОДТ)

t(1; 2) (p13; q35) CSF1
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гистологический и молекулярно-генетический 
анализ. Точное определение гистологического 
подтипа и наличие специфических мишеней дают 
возможность индивидуализации терапии и в ко-
нечном итоге улучшают результаты лечения. Уже 
современные рекомендации по лечению сарком 
мягких тканей отличаются в зависимости от гисто-
логического строения опухоли. В последующем эта 
тенденция однозначно перейдет в общепринятый 
стандарт. Появление новой классификации – это 
часть процесса по совершенствованию диагности-
ки. Молекулярно-генетические исследования для 
определения групп терапии и прогноза в ближайшее 
время станут «золотым стандартом» для сарком 
мягких тканей тоже.
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NEW IN THE CLASSIFICATION OF SOFT TISSUE SARCOMAS
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The purpose of this work is to present in Russia a modern classification for various forms of soft tissue sarcoma. Also present 
possible genetic aberrations for all types of tumors. 


