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Новый метод реконструкции и 3d-технологии в лечении больных с опухолями крестцово-подвздошного сочленения   От редакции 

Адрес для корреспонденции

Д.И. Софронов
Email: mdsofronov@gmail.com

Введение. Лечение опухолей костей таза остается 
одной из сложных и малоизученных проблем клини-
ческой онкологии, что в значительной мере обуслов-
лено анатомо-топографическими особенностями 
таза и трудностями ранней диагностики опухолей 
данной локализации. Как правило, большинство 
пациентов с опухолевыми поражениями костей 
таза поступают в специализированные учреждения 
поздно, когда опухоль достигает значительных 
размеров, что усложняет либо делает невозможным 
проведение радикального лечения или выполнение 
сохранных операций [1–3]. Если ранее выполнение 
калечащих операций данному контингенту паци-
ентов считалось адекватным методом лечения, то 
в настоящее время подходы к хирургическому ле-
чению опухолей костей таза предполагают наряду 
с удалением опухоли выполнение реконструктив-
но-пластических операций [2, 3].

В последние годы в связи с появлением новых 
методов диагностики, позволяющих точно оценить 
распространенность опухолевого процесса, совер-
шенствованием хирургической техники, а также 
разработкой различных вариантов реконструктив-
ных вмешательств частота выполнения сохранных 
операций значительно увеличилась  [4–6]. Все 

большее распространение в онкоортопедии находит 
применение современных биоматериалов и фикси-
рующих систем для реконструкции тазового кольца, 
позволяющих значительно сократить количество 
калечащих операций, снизить частоту осложне-
ний, ускорить реабилитацию и улучшить качество 
жизни пациентов наряду с оптимизацией функци-
онального результата лечения и онкологического 
прогноза для пациента [7, 8]. Однако нерешенным 
остается вопрос выбора оптимального метода ре-
конструкции при опухолях крестцово-подвздошной 
локализации [15]. В данной работе мы представляем 
наш опыт хирургического лечения опухолей кре-
стцово-подвздошной локализации c нарушением 
целостности тазового кольца.

Материалы и методы. Исследование выполнено 
на базе РОНЦ им. Н.Н. Блохина Минздрава России. 
В отделе общей онкологии с 2005 по 2015 г. было 
проведено хирургическое лечение 28 больных с 
опухолями костей таза крестцово-подвздошной 
локализации, все операции выполнены с рекон-
структивным этапом.

У  всех пациентов с первичными и метастати-
ческими опухолями костей таза диагноз был под-
твержден морфологически. 11 (39,3%) больных до 
поступления в клинику не получали специфиче-
ского лечения, 17 (60,7%) больным было прове-
дено лечение по поводу опухоли, из них 4 (14,2%) 
пациентам только хирургическое лечение, 6 (21,4%) 
больным только медикаментозная терапия, 7 (25%) 

УДК 616-006.3.04

НОВЫЙ МЕТОД РЕКОНСТРУКЦИИ  
И 3D-ТЕХНОЛОГИИ В ЛЕЧЕНИИ БОЛЬНЫХ  
С ОПУХОЛЯМИ КРЕСТЦОВО-ПОДВЗДОШНОГО 
СОЧЛЕНЕНИЯ
Д.И. Софронов, Э.Р. Мусаев, Е.А. Сушенцов, С.А. Щипахин, А.С. Неред, М.Д. Алиев

ФГБУ «РОНЦ им. Н.Н. Блохина» Минздрава России, г. Москва

Ключевые слова: опухоли костей таза, крестцово-подвздошное сочленение, реконструкция, хирургическое 
лечение, 3D-моделирование

Представлен опыт хирургического лечения 28 пациентов с реконструкцией тазового кольца после обширных резекций 
по поводу опухолей крестцово-подвздошной локализации. Средний возраст 38 лет (18–64). По морфологическому 
типу опухоли наиболее часто встречались: хондросаркома – 9 (32,1%), саркома Юинга – 6 (21,4%), хордома –  
2 (7,1%), метастатические опухоли – 4 (14,3%). Средняя продолжительность операции составила 390 (270–750) мин. 
Объем интраоперационной кровопотери в среднем составил 3200 (1000–9000) мл. Послеоперационные осложнения 
отмечены у 9 (32,1%) пациентов. Средний период наблюдения составил 37,8 (6–113) мес. Рецидивы отмечены у  
6 пациентов в сроки от 4 до 36 мес. Средний показатель по шкале MSTS составил 72,5% (43,3–93,3%).
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Рис. 2. Модель таза с опухолью, размерами предполагаемой 
резекции на рабочей станции навигационной системы

больных получали комбинированное лечение. Семь 
(25%) пациентов оперированы по поводу рецидив-
ных опухолей.

Выбор тактики лечения осуществляли инди-
видуально с учетом состояния больного, возраста, 
наличия сопутствующих заболеваний, локализации 
первичной опухоли и характера метастатического 
процесса. При выполнении операции фиксировали 
ее длительность и объем кровопотери. В  послео-
перационном периоде контролировали появление 
осложнений и регистрировали длительность пре-
бывания пациента в стационаре. В дальнейшем мо-
ниторинг состояния пациентов проводили каждые 
3 мес после лечения в течение первого года, а затем 
каждые 6  мес в течение второго года и до 5 лет с 
момента окончания лечения.

Среди больных, включенных в исследование, 
было 16 (57,1%) мужчин и 12 (42,9%) женщин. Во 
всех возрастных группах мужчин было несколько 
больше. Средний возраст больных составил 39 лет 
(от 18 до 72 лет). Среди участников исследования 
преобладали пациенты во второй декаде жизни 
(32,1%, n=9). Распределение по морфологическому 
типу опухоли: хондросаркома – 9 (32,1%), саркома 
Юинга  – 6 (21,4%), хордома  – 2 (7,1%), метаста-
тические опухоли  – 4 (14,3%), другие опухоли  –  
7 (25%) (см. таблицу). Клиническая стадия первич-
ных злокачественных опухолей определялась по 
классификации Enneking [4].

Всем пациентам с выявленным патологическим 
процессом в костях таза проводилось комплексное 
обследование: компьютерная и магнитно-резонанс-
ная томография костей таза, УЗИ брюшной полости, 
забрюшинного пространства, малого таза, регио-
нарных зон, сцинтиграфия костей, трепан-биопсия 
с последующим морфологическим исследованием. 
Стандартное обследование направлено на уточне-
ние диагноза, оценку распространенности опухоле-
вого процесса, функциональную оценку, выявление 
сопутствующих заболеваний. На основании этих 
данных определялись тактика лечения, планирова-
ние объема и характер оперативного вмешательства.

В  настоящее время широкое применение по-
лучила 3D- и мультипланарная реконструкция, 
выполняемая на основании данных компьютерной 
томографии, позволяющая осуществлять пре-
доперационное планирование этапов операции, 
а также виртуально моделировать элементы ме-
таллоконструкции. По данным КТ при помощи 
программного обеспечения Magics 8.0 (Materialise), 
Photoshop  CS2 (Adobe), Mimics  6.3 (Materialise) 
выполняли компьютерное моделирование области 
предстоящего вмешательства. При этом отдельно 
выделяли опухоль, прилежащие анатомические 
структуры, определяли объем удаляемых тканей, 
планировали варианты реконструкции костного и 
мягкотканного дефектов (рис. 1 а, б).

Рис. 1. Компьютерное моделирование хирургического вмеша-
тельства: а) модель опухоли; б) модель предполагаемого объема 
резекции

На основании данных компьютерной томогра-
фии (КТ) создавали 3D-модель костей таза кон-
кретного больного с оценкой истинных размеров 
деструкции кости и планирования реконструк-
тивного этапа. КТ также использовали в качестве 
основы при применении навигационной системы 
BrainLab (Германия) (рис.  2), что позволяло не 

только радикально выполнять резекции костей 
таза, но и устанавливать системы стабилизации при 
реконструкции тазового кольца с высокой степенью 
точности. Расчет диаметра и длины винтов, а также 
их направление производили с помощью рабочей 
станции навигационной системы, учитывая анато-
мические особенности каждого больного.

Хирургический доступ осуществляли комбини-
рованным способом в положении больного на боку. 
Кожный разрез выполняли от задней нижней ости 
подвздошной кости, вдоль гребня подвздошной 
кости до передней верхней ости, а затем до паховой 
складки. При распространении опухоли – медиаль-
нее боковой массы крестца. Оперативный доступ 
дополняли срединным вертикальным разрезом от 
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остистого отростка L3-позвонка до копчика, соеди-
няясь на уровне задней верхней ости подвздошной 
кости с разрезом, проходящим вдоль гребня под-
вздошной кости.

Для выполнения высокоточных резекций 
использовали навигационную систему BrainLab  
(Германия).

Для улучшения функционального результата и 
дальнейшего качества жизни пациентов, а также 
с целью более раннего начала их реабилитации 
выполняли реконструктивные операции c ис-
пользованием металлоостеосинтеза или спицевого 
остеосинтеза с костным цементом. В большинстве 
случаев для закрытия дефекта мягких тканей ис-
пользовали перемещенный ректоабдоминальный 
лоскут.

Динамическое наблюдение осуществлялось 
через каждые 3 мес в течение первых двух лет по-
сле операции, далее через каждые 6  мес сроком 
до 5 лет после лечения. Оценку общего состояния 
пациентов и функциональный статус больных 
после хирургического вмешательства оценивали 
по шкале MSTS (Musculo-Sceletal Tumor Staging /
System/, 1993).

Клиническое наблюдение

Больной К., 36 лет. Диагноз: вторичная хондро-
саркома правой подвздошной кости. Состояние по-
сле хирургического лечения в 2012 г. Рецидив (R1).

Из анамнеза: в 2004 г. пациент обнаружил обра-
зование плотной консистенции в области крестцо-
во-подвздошного сочленения (рис. 3 а). Лечение не 
проводилось. С января 2012 г. отмечает рост образо-
вания. 28.06.2012 г. по месту жительства выполнена 
открытая биопсия образования. Гистологическое за-
ключение – хондросаркома G1. Направлен в РОНЦ.

21.08.2012  г. выполнена резекция правой под-
вздошной кости. Опухоль удалена единым блоком 
в пределах здоровых тканей (рис. 3 б). Признаков 

Учитывая расположение опухоли, ее морфологи-
ческий тип и предшествующее хирургическое вме-
шательство, было принято решение о выполнении 
операции в объеме резекции крестцово-подвздош-
ного сочленения с реконструкцией тазового кольца 
и пластикой перемещенным ректоабдоминальным 
лоскутом. Совместно с компанией ООО «Конмет» 
разработана и внедрена в практику универсальная 
накостная пластина с полиаксиальной головкой 
для дополнительной фиксации крыла в узкой его 
части (рис. 5). Также разработаны коннекторы для 

Рис. 3. Данные обследований до и после хирургического ле-
чения в 2012 г.: а) магнитно-резонансная томография таза до 
операции; б) компьютерная томография таза после операции

Рис. 4. Компьютерная томография выявленного рецидива забо-
левания до операции: а) фронтальная проекция; б) аксиальная 
проекция

Рис. 5. Фиксирующая 
система в сборе. Ком-
пьютерная 3D-модель

а б

а б

истинного врастания в крестец не выявлено. Ослож-
нений хирургического лечения не было.

Морфологическое исследование операционного 
материала (№ 29256/12): вторичная хондросаркома 
G2, развившаяся на фоне костно-хрящевого эк-
зостоза. В декабре 2014 г. выявлен рецидив опухоли 
(рис. 4 а, б).

продольных титановых балок, позволяющие жестко 
фиксировать их между собой, что придает кон-
струкции повышенную стабильность и жесткость. 
Дополнительно была разработана специальная 
форма продольной балки с резьбовыми насечками 
на поверхности для увеличения площади соприкос-
новения между балками и снижения вероятности 
люфта в данной области. Модифицирован и способ 
установки системы. Каждый из винтов соединяет-
ся продольной балкой вдоль опила кости, таким 
образом формируется монолитная конструкция, и 
распределение нагрузки происходит между тремя 
винтами с одной стороны и двумя винтами и пла-
стиной  – с другой. Балки, расположенные вдоль 
опила кости, соединяются поперечными балками 
при помощи коннекторов. На изобретение и способ 
установки системы подана заявка в Федеральную 
службу по интеллектуальной собственности (Реги-
страционный № 2016127886).

По данным компьютерной томографии была 
изготовлена стереолитографическая трехмерная 
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в соответствии с предоперационным планирова-
нием (рис. 8 а, б).

Результаты

Хирургические результаты

Средняя продолжительность операции в груп-
пе больных с резекциями опухолей составила 390 
(270–750) мин. Объем интраоперационной крово-
потери в среднем составил 3200 (1000–9000) мл. Для 
обеспечения адекватной трансфузии собственных 
компонентов крови на 14 операциях использовался 
аппарат «CellSaver». С целью адекватного закрытия 
послеоперационной раны у 15 больных использо-
вали перемещенный ректоабдоминальный лоскут, 
в одном случае использовали поясничный лоскут 
на перфорантном сосуде. Средняя продолжитель-
ность нахождения больного в стационаре составила  
32 (16–73) сут. Резекция единым блоком выпол-

Рис. 6. Стереолитографическая трехмерная модель таза па-
циента с предполагаемым объемом резекции и фиксирующей 
системой в сборе: а) вид спереди; б) вид сбоку

модель таза пациента с предполагаемым объемом 
резекции. По данной модели была смоделирована 
фиксирующая система (рис. 6 а, б).

нена в 27 случаях, в одном случае опухоль удалена 
кускованием.

Онкологические результаты

При микроскопическом исследовании операци-
онного материала положительный край резекции с 
индексом R1 был выявлен у 4 (14,3 %) пациентов. 
В двух случаях – с высокодифференцированной 
хондросаркомой. В случае с эпендимомой и ме-

а б

Рис. 7. Этап выделения подвздошных сосудов: а) забрюшинный доступ; б) мобилизация опухоли 
сзади; в) фиксирующая система собрана; г) вид раны после ушивания (вид сбоку)

а б

в г

Пациенту выполнена операция в запланирован-
ном объеме (рис. 7 а–г).

Во время операции выполнялась мобилизация 
опухоли и резекция костей таза согласно предопе-
рационному планированию.

В  послеоперационном периоде пациент по-
лучал антибактериальную терапию. Рана зажила 
первичным натяжением. Вертикализирован на 
6-е сутки с ограничением опоры на правую ногу. 
При контрольной рентгенографии отмечается 
стабильная фиксация оперированного сегмента 
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тастазом рака яичников была вскрыта капсула 
опухоли, при этом края резекции были негатив-
ными. Средний период наблюдения составил 37,8 
(6–113) мес. Локальный рецидив после операции 
развился у 6 (21,4%) из 28 пациентов в сроки от  
4 до 38 мес (в среднем 18 мес). Тринадцать пациен-
тов умерли. Одиннадцать  – от прогрессирования 
основного заболевания в виде локального рецидива 
и/или метастазов в легких. Двое пациентов умерли 
от острой сердечно-сосудистой недостаточности 
через 113 и 26 мес после операции без признаков 
рецидива и прогрессирования на момент смерти. 
Анализ выживаемости больных с опухолями костей 
таза показал, что в течение первого года умерли 
двое больных, выживаемость была на уровне 92,9%. 
3-летняя выживаемость прооперированных боль-
ных с опухолями костей таза составила 75%. 5-лет-
няя выживаемость составила 53,6%. Оценка уровня 
5-летней безрецидивной выживаемости показала, 
что выживаемость составила 56,5%.

Функциональные результаты

Функциональные результаты были очень разные 
и зависели от типа резекции, сохранности мягких 
тканей и нервных структур. Вертикализацию боль-
ных проводили на 2–5-е сутки после операции. 
Использование дополнительных средств опоры 
рекомендовали всем больным. Средний интервал 
от операции до начала передвижения без средств 
дополнительной опоры у таких больных составил 
3 (2–8) мес. Оценка функционального результата 
в первый срок – через 3 мес после хирургического 
лечения – показала, что значение этого показателя 
было 68,8±3,8%. Функциональный результат на мо-
мент оценки в 6 мес, как правило, не изменялся, как 
и к 12 мес после операции. Так, сравнение показате-
ля среднего общего балла оценки функционального 

состояния пациентов (MSTS) в отдаленном периоде 
после хирургического лечения показало, что уровень 
данного показателя составил 72,5±4,3%.

Осложнения

Летальных исходов во время операции и в бли-
жайшем послеоперационном периоде не было. 
Послеоперационные осложнения отмечены у 9 
(32,1%) пациентов. У 4 (14,3%) пациентов отмечен 
поверхностный некроз краев послеоперационной 
раны. В двух случаях это привело к диастазу краев 
раны, что потребовало провести первичную хирур-
гическую обработку с последующим наложением 
вторичных швов. Инфицирование ложа металло-
конструкции наблюдалось у 4 (14,3%) пациентов, 
преимущественно в случаях закрытия раны без 
перемещения ректоабдоминального лоскута. Трем 
больным выполнены ревизионные операции с уста-
новкой приточно-отточной промывной системы. 
Во всех случаях удалось купировать воспалительный 
процесс, сохранив при этом металлоконструкцию. 
У 1 (3,5%) пациента после резекции крестцово-под-
вздошного сочленения и большой ягодичной мышцы 
сформировалась гематома в области послеопераци-
онной раны, которая путем многократных пункций 
была эвакуирована. Перелом крестцово-подвздош-
ного сочленения возник у 1 пациентки спустя 1 мес 
после операции, однако это не сопровождалось 
клиническими проявлениями нестабильности и не 
требовало хирургической коррекции.

Перелом продольной штанги металлоконструк-
ции отмечен у 1 (3,5%) пациента, что потребовало 
хирургической коррекции. У двух пациентов рент-
генологически были диагностированы признаки 
асептической нестабильности, однако это не 
сопровождалось клиническими проявлениями и 
требовало хирургической коррекции.

Рис. 8. Рентгенограмма после операции: а) прямая проекция; б) боковая проекция

а б
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Обсуждение результатов

Ортопедические результаты хирургического 
лечения больных опухолями костей таза крестцо-
во-подвздошной локализации, оцененные шкале 
MSTS, составили 72,5±4,3%.

Полученные данные согласуются с результатами 
других авторов. Так, в работе Nassif и соавт. (2012) 
были ретроспективно оценены данные 6 пациентов, 
которые подверглись илеосакральной резекции с 
реконструкцией тазового кольца. Средний возраст 
пациентов составил 41 год. Оценка по шкале MSTS 
показала, что среднее значение показателя было на 
уровне 72% [9].

В  исследовании Sabourin и соавт. (2009) было 
показано, что среднее значение по шкале MSTS у 
12 больных с опухолями костей таза крестцово-под-
вздошной локализации составило 61%, однако у 
пациентов после гемисакрэктомии уровень этого по-
казателя был значительно меньше. При исключении 
пациентов, перенесших гемисакрэктомию, среднее 
значение по шкале MSTS увеличилось до 77%, что 
согласуется с результатами нашего исследования [10].

Преимущества этого использованного вида ре-
конструкции особенно выражены у больных, при 
хирургическом лечении которых удалось сохра-
нить крестцовые корешки, при этом отсутствовал 
неврологический дефицит конечности на стороне 
оперативного вмешательства.

Применение данного подхода способствует хоро-
шему сращению кости и отличается низкой частотой 
осложнений, хотя выполнение реконструктивного 
этапа занимает, как правило, много времени. По 
нашему мнению, выполнение пластики васкуля-
ризированной костью является целесообразным у 
больных с доброкачественными или высокодиф-
ференцированными опухолями рассматриваемой 
локализации, что подтверждается данными других 
исследователей [8, 9, 11].

Анализ выживаемости больных с опухолями костей 
таза показал, что в течение первого года выживаемость 
составила 92,9%, 3-летняя выживаемость проопери-
рованных больных с опухолями костей таза составила 
75%. 5-летняя выживаемость составила 53,6%.

В зарубежной литературе сообщают о сходных 
результатах оценки выживаемости данных кате-
горий больных. Так, Puri и соавт. (2014) изучали 
онкологические и функциональные результаты 
у больных со злокачественными опухолями таза 
после выполнения щадящей резекции. Проана-
лизированы 106 случаев безметастатических зло-
качественных опухолей костей таза, при этом по-
казатель выживаемости колебался от 24 до 122 мес, 
составив в среднем 55  мес. У  21 (23%) пациента 
были выявлены местные рецидивы. Общая 5-лет-
няя выживаемость прооперированных пациентов 
составила 67% [12].

Анализ результатов применения навигацион-
ной системы свидетельствовал о том, что в группе 
больных, которым операция выполнялась без 
использования навигационной системы, 5-летняя 
выживаемость составила 54,2%, тогда как в группе 2 
уровень выживаемости составил 84,6%, при этом 
последнее значение было достоверно выше.

Использование современных методов навигации 
при резекции костей таза в нашем исследовании 
значимо влияло на радикальность хирургического 
вмешательства, что согласуется с данными других 
авторов [13, 14].

Таким образом, хирургическое лечение опухолей 
костей таза до настоящего времени представляет 
собой сложную проблему клинической онкологии. 
Резекции костей таза характеризуются высокой 
частотой нерадикально выполненных оперативных 
вмешательств и соответственно большим числом 
рецидивов и худшей выживаемостью по сравнению 
с аналогичными опухолями длинных трубчатых ко-
стей. Однако в последнее время прогресс в развитии 
рентгенодиагностики, компьютерных технологий 
и возможности использования 3D-моделирования 
позволяет специалистам более точно определять ло-
кализацию опухоли, ее связь с окружающими струк-
турами, повышает возможности пространственного 
восприятия этой сложной анатомической зоны. При 
помощи современных технологий и инженерных ре-
шений создаются и модернизируются новые систе-
мы фиксации. При этом выполнение оперативного 
вмешательства на основании данных предопераци-
онного планирования значительно снижает число 
нерадикально выполненных операций и позволяет 
повысить эффективность хирургического лечения 
опухолей костей таза крестцово-подвздошной 
локализации, повысить выживаемость больных и 
улучшить функциональные результаты.

Внедрение в практику предоперационного пла-
нирования с применением интраоперационной 
навигации при опухолях костей таза позволяет 
уменьшить число рецидивов путем увеличения 
числа радикальных операций. Разработанная в 
нашем отделении система фиксации костей таза 
позволяет уменьшить число осложнений, связанных 
с механической нестабильностью, однако требуется 
проведение дополнительных исследований и набор 
клинического материала для статистически досто-
верных выводов.
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New method of reconstruction and 3D-technologies 
in the treatment of patients with tumors of  
the sacroiliac joint

Sofronov D.I., Musaev E.R., Sushentsov E.A., Shipakhin S.A., Nered A.S., Aliev M.D.

N.N. Blokhin Russian Cancer Research Center Ministry of Health of the Russian Federation, Moscow

Key words: рelvic tumor, sacro-iliac joint, reconstruction, navigation, 3d-modeling

The paper presents experience of surgical treatment of 28 patients with reconstruction of the pelvic ring after extensive re-
section for tumors sacroiliac localization. The mean age of  patients was 38 years (18 to 64). According to histological type 
of the tumors most frequently were: chondrosarcoma – 9 (32,1%), Ewing’s sarcoma – 6 (21,4%), chordoma – 2 (7,1%), 
metastases – 4 (14,3%), others – 3 (9%). Mean operative time was 390 minutes (270 to 750). The volume of intraoperative 
blood loss averaged 3200 mL (1000 to 9000). Postoperative complications were observed in 9 (32,1%) patients. Average fol-
low-up was 37,8 months (6–113 months). Recurrence were observed in six patients in the period from 4 to 36 months. The 
mean MSTS score at last available follow-up was 72,5% (43,3–93,3%).
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Введение

Онкологическая ортопедия – относительно мо-
лодое направление в современной инновационной 
онкологии. В структуре онкологической заболева-
емости первичные опухоли костей составляют от 
0,2 до 2% от всех злокачественных новообразова-
ний. Костные саркомы могут развиваться в любом 
сегменте скелета, но наиболее часто локализуются 
в метадиафизах бедренной, плечевой и большебер-
цовой костей [1].

Эндопротезирование является основным мето-
дом выбора органосохраняющего лечения опухолей 
костей. Оно позволяет улучшить качество жизни 
онкологических больных и не ухудшает прогноз 
заболевания. Во многих медицинских учреждениях 
США и Европы, а также в крупных онкологических 
клиниках России органосохраняющие хирургиче-
ские вмешательства являются стандартом лечения 
больных злокачественными опухолями костей.  
В настоящий момент эндопротезированию подвер-
гаются практически все крупные суставы. Сегодня 

в литературе сформулированы показания к онко-
логическому эндопротезированию у пациентов с 
первичным и метастатическим опухолевым пора-
жением длинных костей:

1) первичные злокачественные опухоли длинных 
костей;

2) массивное доброкачественное опухолевое 
поражение длинных костей;

3) солитарное метастатическое поражение:
а) угроза или состоявшийся патологический 

перелом длинной кости;
б) прогнозируемая продолжительность жизни 

пациента более 6 мес [2–5].
В настоящее время у 90% пациентов со злокаче-

ственным поражением длинных костей возможно 
органосохранное хирургическое лечение в объеме 
сегментарной резекции с эндопротезированием. При 
таком подходе инфекционные (3–13%) и механиче-
ские (1–5%) послеоперационные осложнения при 
выполнении эндопротезирования диагностируются 
достоверно реже, чем после применения других мето-
дик органосохранных хирургических вмешательств [6].

В настоящее время в клиническую практику 
внедрены наиболее современные модульные кон-
струкции. Преимущества модульных систем над 
протезами индивидуального дизайна позволяют:
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Эндопротезирование является основным методом выбора органосохраняющего лечения опухолей костей. Оно по-
зволяет улучшить качество жизни онкологических больных и не ухудшает прогноз заболевания. В период с 2012 по 
2015 г. впервые в Самарском областном клиническом онкологическом диспансере было выполнено 14 вмешательств 
по поводу злокачественных опухолей длинных трубчатых костей с использованием онкологического эндопротезиро-
вания. Объем вмешательства – резекция суставного конца бедренной, большеберцовой или плечевой кости с заме-
щением пострезекционного дефекта модульными эндопротезами Oncology Salvage System (Biomet). Среднее время 
выполнения операции составило 5±0,65 ч. Средний объем интраоперационной кровопотери – 1085±188 мл. Средняя 
продолжительность пребывания в стационаре пациента после операции составила 22±2,85 дня. Всем пациентам в 
послеоперационном периоде назначалась антибактериальная и антикоагулянтная терапия. Средняя продолжитель-
ность антибиотикотерапии после операции составила 6±1,5 сут. Осложнений не было. Анатомо-функциональный 
статус у всех пациентов был оценен как хороший.
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1. Реконструировать значительные дефекты в 
области коленного, плечевого и тазобедренного 
суставов.

2. Реконструировать костно-суставные дефекты 
различной протяженности (вплоть до тотального 
замещения кости).

3. Сократить время, необходимое для изготовле-
ния индивидуального протеза, так как модульный 
протез собирается во время операции.

4. Собрать систему протеза в соответствии с 
размерами удаленного сегмента кости интраопе-
рационно.

Модульный протез включает в себя суставной 
компонент, тело и ножки. Все составные части 
имеют различные размеры [7–9].

Для замещения больших костных дефектов 
размеры эндопротезов у онкологических больных 
должны быть больше, чем в ортопедии. Однако 
такие мегапротезы изменяют биомеханику сустава. 
В частности, при сгибательных и разгибательных 
движениях в шарнирном узле протеза увеличивается 
длина плеча рычага, в связи с чем снижается ста-
бильность мегапротеза. При этом функциональные 
и психологические результаты эндопротезирования 
намного выше по сравнению с ампутацией или 
внешним протезом [10–12].

Вышеизложенное говорит о целесообразности 
применения эндопротезирования как метода выбо-
ра в плане комбинированного лечения пациентов с 
опухолевым поражением длинных костей, позволя-
ющего достичь высоких показателей безрецидивной 
и общей выживаемости, адекватного косметическо-
го и функционального результатов и, как следствие, 
улучшения качества жизни больных.

Цель исследования: оценить ближайшие резуль-
таты эндопротезирования крупных суставов как ме-
тода выбора в лечении больных с опухолями костей.

Материалы и методы

В период с 2012 по 2015 г. впервые в Самарском 
областном клиническом онкологическом диспан-
сере было выполнено 14 вмешательств по поводу 
злокачественных опухолей длинных трубчатых 
костей с использованием онкологического эндо-
протезирования. Мужчин было 6, женщин – 8. 
Объем вмешательства – резекция суставного конца 
бедренной, большеберцовой или плечевой кости с 
замещением пострезекционного дефекта модульны-
ми эндопротезами Oncology Salvage System (Biomet).

По анатомическим зонам: тазобедренный су-
став (4), коленный (8) и плечевой сустав (2). По 
гистологической форме опухоли: гигантоклеточная 
опухоль – 3 пациента, остеосаркома – 5 пациентов, 
лейомиосаркома – 1 пациент, хондросаркома – 5 
пациентов.

Пациентам с гигантоклеточными опухолями 
было проведено только хирургическое лечение. 

Пациентам с остеосаркомой и лейомиосаркомой 
было выполнено эндопротезирование в комплексе 
с неоадъювантной и адъювантной полихимиотера-
пией, пациентам с хондросаркомой – хирургическое 
лечение, затем полихимиотерапия.

Предоперационное обследование больных вклю-
чало открытую биопсию опухоли с обязательной 
цито- и гистологической верификацией опухоли, 
рентгенографию и компьютерную томографию 
грудной клетки, сцинтиграфию костей скелета и 
УЗИ органов брюшной полости. Уровень резекции 
пораженной кости определяли по данным рент-
генографии, которую выполняли в натуральную 
величину и с масштабной линейкой [13] (рис. 1).

Рис. 1. Пациентка П., 32 года. Диагноз: гигантоклеточная опу-
холь правой плечевой кости. Рентгенограмма правой плечевой 
кости с масштабной линейкой

По данным КТ судили о распространении 
опухоли по костномозговому каналу или наличии 
солидного компонента (рис. 2). В случае подо-
зрения о вовлеченности в опухолевый процесс 
магистральных сосудов или при больших размерах 
опухоли дополнительно проводили исследование 
магистральных сосудов (УЗДГ).

Оперативные вмешательства проводились под 
комбинированным обезболиванием. В случае 
операции на нижней конечности использовалась 
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эпидуральная аналгезия с интубацией трахеи и 
искусственной вентиляцией легких. Уровень пунк-
ции эпидурального пространства на уровне L1–L2. 
Аналгезия осуществлялась ропивакаином 0,75% 
болюсно. В послеоперационном периоде с целью ку-
пирования болей использовался 0,2% ропивакаин.  
В случае операции на верхней конечности исполь-
зовали блокаду плечевого сплетения 0,5% ропива-
каином по A. Winnie в сочетании с эндотрахеальным 
наркозом. В проекции опухоли выполнялся про-
дольный разрез кожи и мягких тканей необходимой 
протяженности для адекватного доступа к маги-
стальному сосудисто-нервному пучку и его мобили-
зации с обязательным иссечением постбиопсийного 
рубца. Основными этапами операции были:

• мобилизация магистрального сосудисто-нерв-
ного пучка;

• мобилизация и последующее удаление опухоли с 
пораженным сегментом кости, окружающими мягки-
ми тканями и рубцом после биопсии в едином блоке;

• имплантация эндопротеза и адекватная мы-
шечная пластика с целью его укрытия для профи-
лактики инфекционных осложнений.

При резекции проксимального отдела большебер-
цовой кости для реконструкции дефекта удаленных 
тканей и формирования ложа эндопротеза выпол-
нялась транспозиция медиальной головки икронож-
ной мышцы на сосудистой ножке. Данная методика 
описана в литературе, и ее применение достоверно 
снижает риск возникновения послеоперационных ин-
фекционных и трофических осложнений [14] (рис. 3).

Использованная нами модульная система OSS 
(Biomet) имеет принцип скрепления элементов меж-
ду собой с помощью конусного механизма, основан-
ного на принципе крепления конуса Морзе. Шарнир 
предполагает две степени свободы: сгибание до 80° и 
ротация ±10°. Для предоперационного планирова-
ния эндопротеза имеются шаблоны, учитывающие 
стандартное увеличение рентгеновского снимка 
(110%). Для коррекции планируемого дефекта пред-
усмотрены удлиняющие эндопротезы, диафизарные 
вставки от 30 до 120 мм с шагом в 10 мм, а для интра-
медуллярной фиксации компонентов – комплекты 
ножек необходимой длины 90–125–150–225 мм, 
прямых и анатомических, как цементной, так и 
бесцементной фиксации, и соответствующий набор 
инструментов. Главным удобством этих систем яв-
ляется то, что в случае ошибки предоперационного 
планирования или при интраоперационных наход-
ках всегда есть возможность внести необходимые 
изменения в устанавливаемый эндопротез.

Дренирование послеоперационной раны осу-
ществляли на 3–5-е сутки. Рентгенологический 
контроль выполняли на следующие сутки после 

Рис. 2. Пациент В., 58 лет. Диагноз: остеосаркома дистального 
отдела левой бедренной кости T2N0M0 G3 2-й ст. Компьютер-
ная томограмма левого бедра

Рис. 3. Пациент К., 52 года. Диагноз: гигантоклеточная опухоль проксимального отдела правой большеберцовой кости. Опера- 
ция – проксимальная резекция правой большеберцовой кости с эндопротезированием и транспозицией медиальной головки икро-
ножной мышцы; а) имплантирован эндопротез (проксимальная голень); б) медиальная головка икроножной мышцы на питающем 
сосуде перемещена в область эндопротеза

а б
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операции. После удаления дренажей пациенту 
разрешали вставать и ходить с дополнительной 
опорой на костыли с дозированной нагрузкой на 
оперированную конечность; движения в опериро-
ванном суставе как пассивные, так и активные. По 
снятии швов пациенту рекомендовали увеличивать 
амплитуду движений в суставе в среднем на 10–15° 
еженедельно, но через 1–1,5 мес сгибание в суставе 
должно составлять не менее 100°. Через 4 нед боль-
ной увеличивал дозированную нагрузку до полной, 
продолжая при этом использовать в качестве до-
полнительной опоры костыли. Через 6–8 нед после 
операции разрешали ходить с дополнительной опо-
рой на трость. В случае протезирования плечевого 
сустава пациент носил бандаж для плеча в течение 
4 нед, затем алгоритм реабилитации был таким же.

Всем пациентам в послеоперационном периоде 
выполнялись контрольная рентгенография конеч-
ности (рис. 4), УЗИ мягких тканей вокруг раны и 
ЦДК сосудов нижних конечностей.

Результаты лечения в анализируемой группе 
оценивались по трем критериям: онкологическому, 
хирургическому и ортопедическому (анатомо-функ-
циональный результат). Для оценки онкологиче-
ского результата пациенты были разделены на две 
группы в зависимости от проведенного лечения – 
хирургического и комбинированного. Срок наблю-
дения составил 12 мес. Диспансерное наблюдение 
проводилось в консультативно-диагностическом 
отделении Самарского областного клинического 
онкологического диспансера. При контрольном 
обследовании (раз в три месяца) проводились УЗИ 

брюшной полости и периферических лимфатиче-
ских узлов, рентгенография пораженного сегмента 
конечности и компьютерная томография грудной 
клетки. Также однократно выполнялась сцинтигра-
фия костей скелета.

Оценку функциональных возможностей и каче-
ства жизни прооперированных больных проводили 
при помощи модифицированной шкалы MSTS, 
которая представляет универсальный опросник, 
позволяющий оценить степень выраженности бо-
левого синдрома, контрактуры и функциональные 
возможности эндопротеза.

Он состоит из шести позиций:
1. Боль 1–5 баллов.
2. Функция 1–5 баллов (амплитуда активных 

движений).
3. Походка 1–5 баллов.
4. Способность ходить 1–5 баллов.
5. Использование дополнительных средств опо-

ры 1–5 баллов.
6. Эмоциональное принятие результата лечения 

1–5 баллов.
По сумме баллов вычислялся процент от макси-

мального – 30 баллов. Итоговую оценку основных 
параметров по шкале MSTS выставляли согласно та-
кой градации результатов: неудовлетворительно (от 
0 до 25%) – выраженные боли, стойкая контрактура, 
низкие функциональные возможности; удовлетво-
рительно (от 25 до 50%) – наличие умеренных бо-
лей, средней степени выраженности контрактуры и 
ограничения функции; хороший (от 50% и выше) –  
незначительные по выраженности боли или их 
отсутствие, легкая контрактура и незначительное 
ограничение функциональных возможностей.

Оценка хирургического результата включала в 
себя: среднее время выполнения операции, средний 
объем интраоперационной кровопотери, среднюю 
продолжительность пребывания в стационаре, 
среднюю продолжительность антибиотикотерапии 
после операции.

При исследовании использовали пакет при-
кладных программ «Statistica» фирмы StatSoft, Inc. 
(США) для персонального компьютера.

Результаты

Онкологический результат. Хирургическое ле-
чение получили пациенты с гигантоклеточными 
опухолями длинных костей. При контрольных 
обследованиях данной группы пациентов в течение 
12 мес прогрессии выявлено не было. У пациентов 
с остеосаркомой, получивших неоадъювантную 
и адъювантную полихимиотерапию в комплексе 
с эндопротезированием, прогрессии заболевания 
также не было выявлено.

У пациентки с лейомиосаркомой при втором 
контрольном обследовании было выявлено метас-
тазирование в легкие. У двух пациентов с хондро-

Рис. 4. Рентгенограммы, выполненные на первые сутки по-
сле операции; а) пациент В., 58 лет. Операция – дистальная 
резекция левой бедренной кости с эндопротезированием;  
б) Пациентка А., 77 лет. Операция – проксимальная резекция 
правой плечевой кости с эндопротезированием

а б
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саркомой из пяти было выявлено метастазирование 
в легкие при втором и третьем контрольном обсле-
довании соответственно.

Хирургический результат. Среднее время выпол-
нения операции составило 5±0,65 ч. Средний объем 
интраоперационной кровопотери – 1085±188 мл. 
Средняя продолжительность пребывания в стаци-
онаре пациента после операции составила 22±2,35 
дня. Всем пациентам в послеоперационном периоде 
назначалась антибактериальная и антикоагулянтная 
терапия. Средняя продолжительность антибиоти-
котерапии после операции составила 6±1,5 суток. 
Осложнений не было.

Анатомо-функциональный статус у всех пациен-
тов был оценен как хороший.

Заключение

Полученные результаты свидетельствуют о пер-
спективности использования вышеизложенной ме-
тодики в хирургическом лечении пациентов с опу-
холями длинных трубчатых костей, позволяющей 
достичь хороших функциональных и косметических 
результатов, в короткие сроки провести реабилита-
цию и социальную адаптацию пациентов. Данные 
операции положили начало новому направлению в 
Самарской онкологической ортопедии, а именно – 
эндопротезированию крупных суставов.
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Experience in endoprosthesis replacement of large 
joints in patients with bone tumors in the Samara region
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Key words: endoprosthesis, bone tumors, Samara region
Arthroplasty is a common method of selection of organ-preserving treatment of bone tumors. It allows to improve the quality 
of life of cancer patients and does not worsen the prognosis of the disease. In 2012–2015, for the first time in Samara regional 
clinical oncologic dispensary was performed 14 interventions for malignant tumors of the long bones using cancer surgery. 
The amount of interference resection of the articular end of the femur, tibia or humerus with displacement post-resection 
defect modular endoprostheses Oncology Salvage System (Biomet). The average time of surgery was 5±0,65 hours. The 
average amount of intraoperative blood loss – 1085±188 ml. Average duration of hospital stay of the patient after surgery 
was 22±2,85 days. All patients in the postoperative period was prescribed antibiotic and anticoagulant therapy. The average 
duration of antibiotic therapy after surgery was 6±1,5 days. There were no complications. The anatomic and functional status 
of all patients was evaluated as good.
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Изначально в навании «экстрааксиальная хордома» прослеживается некоторая неопределенность. В монографиях по 
мягким тканям подобную по гистологическому строению опухоль относят к группе миоэпителиом или к смешанной 
опухоли, дифференцируют с миксоидной хондросаркомой и называют парахордомой. В  публикациях по костной 
патологии опухоль описывается в неразрывной связи с хордомой. В англоязычной литературе опухоли присвоено 
название экстрааксиальной хордомы (extra-axial сhodoma). В любом случае дифференциально диагностический лист 
для указанной группы опухолей един и включает смешанную опухоль, миксоидную хондросаркому, оссифицирующую 
фибромиксоидную опухоль, а также хордому. Дифференциальная диагностика строится на основании клинических 
проявлений, локализации, но, главное, на основе морфологических признаков, зависящих от преобладания опреде-
ленного типа клеточных элементов и стромы. Известные на сегодняшний день цитогенетические изменения крайне 
скудны (множественные отклонения с трисомией 15 и моносомией 1, 16, 17; короткие der2(2)5(2;4)del(3q), поте-
ря 9, 19, 20, 22, комплексный кариотип с потерей 1, 2, 6 и короткой der(5)t(1p;5q). Генетические поломки не обладают 
специфичностью и не позволяют с достоверностью объединить парахордому и экстрааксиальную хордому ни с группой 
миоэпителиальных опухолей, ни с классической хордомой. Иммунопероксидазный метод также не характеризуется 
четкими различиями и демонстрирует перекрестную реактивность с CK 8/18, АЕ1/АЕ3, 14,1/10, 7, 20, САМ5.2, 
EМА, collagen, СD34, GFAP, calponin. Важнейшим диагностическим тестом, позволяющим различить парахордому 
и экстрааксиальную хордому, является положительная реакция с брахиури, характерная для экстрааксиальной 
хордомы. С учетом перечисленных особенностей можно предположить, что мы лишь приближаемся к пониманию 
истинной природы опухоли под названием «экстрааксиальная хордома».

детальным морфологическим обоснованием и при-
мерами иммуногистохимического исследования, 
данными клинического обследования и лучевой 
диагностики.

Клинический пример № 1

Женщина, 18 лет, с жалобами на усиливающуюся 
боль в левом коленном суставе на протяжении 4 лет. 
Заболевание сопровождалось ограничением под-
вижности в конечности и нарастанием отека. Лу-

   Саркомы костей 

Адрес для корреспонденции

Ирина Владиславовна Булычева
е-mail: irena@boulytcheva.com

В англоязычной литературе описано лишь более 
десятка наблюдений экстрааксиальной хордо-

мы. В отечественной литературе подобные публи-
кации отсутствуют. Предлагается описание двух 
клинических наблюдений редкого заболевания с 
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чевые методы исследования выявили опухолевид-
ное образование в проксимальном латеральном 
эпифизе левой большеберцовой кости (рис. 1–5).

ском исследовании в межтрабекулярных простран-
ствах были обнаружены крупные растительные 
клетки полигональной формы, некоторые клетки 
с пенистой или вакуолизированной цитоплазмой 
(рис.  6,  7). Дифференциально диагностический 
лист включал: миксоидную хондросаркому, мета-
статическую миоэпителиому, опухоль нотохорды 
(экстрааксиальную хордому, метастаз классической 
хордомы, доброкачественную опухоль нотохор-
ды). На основании имеющихся гистологических 
данных диагноз миксоидной хондросаркомы был 
отвергнут.

Для исключения метастаза миоэпителиомы 
и подтверждения генеза опухоли из нотохорды 
было выполнено иммуногистохимическое ис-
следование: цитокератины АЕ1/АЕ3+, высокомо-
лекулярные цитокератины (34bE12)–, низкомо-
лекулярные цитокератины (35bH11)+, цитокера-
тин 7–, цитокератин 19+, цитокератин 20–, белок 
S100+, хромогранин–, глиальный фибриллярный 
кислотный белок–, брахиури+ (рис. 8).

Результаты иммуногистохимического исследо-
вания подтверждают родство опухоли с нотохор-
дой. В отличие от доброкачественной опухоли но-
тохорды описываемое нами поражение относится 
к высокодифференцированным новообразованиям 
(very low grade), клинически заболевание прояв-
ляло себя в течение 4 лет, на рентгенологических 
изображениях имеется склерозированный очаг, 
опухоль характеризовалась крайне медленным 
ростом, гистологическая картина характеризова-
лась отсутствием инвазивного роста, митозов и 
минимальными признаками клеточной атипии 
(табл. 1, 2).

Рис. 1. Склерозированный очаг в большеберцовой кости

Рис. 2. Н ебольшой по размерам (2×2 см) очаг поражения в 
эпифизе большеберцовой кости. КТ

Больной произведена открытая биопсия опу-
холи и кюретаж. Необходимо подчеркнуть, что на 
операции хирург не мог различить нормальную 
ткань от патологической. В патологоанатомическое 
отделение были доставлены белесовато-желтые 
фрагменты губчатой кости. При микроскопиче-

Рис. 3. Подтверждение наличия очага поражения на МРТ
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Рис. 4. Положительный сигнал при сканировании скелета
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Рис. 5.  Клиническое наблюдение 1.  Пациентка 18 лет. Рент-
генологическая картина  очага поражения в эпифизе больше-
берцовой кости после операции

Рис. 6. Среди костных трабекул располагаются отдельные крупные вакуолизированные растительные клетки.  
Микропрепарат. Окраска гематоксилином и эозином. Различное увеличение (×100, ×200, ×400)

Таблица 1. Рентгенологические различия

Хордома Доброкачественная опухоль нотохорды (ДОН)

Размеры опухоли >5 см Опухоль располагается в пределах одной кости

Литический, разрушающий кость очаг Очаг поражения не изменяет конфигурацию кости

Сопровождается выраженным мягкотканным компонентом Мягкотканный компонент отсутствует

Характеризуется прогрессирующим ростом с врастанием  
в окружающие ткани и органы

Как правило, без прогрессии или роста. На Т1 МРТ 
сигнал слабой интенсивности. T2-сигнал выраженной 
интенсивности

Клинический пример № 2

Молодой человек, 18 лет, отмечал боль в левом 
колене на протяжении 7 мес. При пальпации опре-
делялась четкая болезненная зона в латеральном 
мыщелке левой бедренной кости. На рентгенограм-
мах и томограммах определялся незначительный 
по размерам очаг с четкими контурами (рис. 9–11). 
Новообразование имело положительный сигнал 
при сканировании скелета. Изначально больно-
му произведена радиочастотная абляция. Через 
45  дней после процедуры симптомы возобнови-
лись. В  феврале 2012  г. больному произведена 
открытая биопсия с удалением очага. На основа-
нии морфологического исследования поставлен 
диагноз экстрааксиальной хордомы (рис. 12–14). 
В  январе 2015  г. возник рецидив. Произведена 
резекция en block.
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Рис. 7. Опухолевые клетки располагаются группами и отдельными элементами, часть клеток характеризуется вакуолями 
в цитоплазме. Микропрепараты, окраска гематоксилином и эозином, увеличение ×100, ×200, ×400

Таблица 2. Гистологические различия

Хордома Доброкачественная опухоль нотохорды (ДОН)

Дольчатое строение, отсутствие жирового костного мoзга
Диффузное расположение растительных клеток  
с островками жирового костного мозга

Различная степень плеоморфизма: мукоидный матрикс, 
синцитиальные цепочки растительных клеток

Отсутствие цитологической атипии, матрикс скорее  
гранулярный, чем мукоидный; синцитиальные цепочки 
растительных клеток не встречаются

Незначительное количество митозов, вариабельное  
количество зон некроза

Отсутствие некрозов и митозов

Почти полное разрушение предсуществовавших трабекул
Трабекулярные структуры сохранены, некоторое утолще-
ние трабекул и подчеркнутые цементирующие линии

Чрезвычайно деструктивный рост
Крайне медленный рост или полное отсутствие признаков 
роста, нет остеобласт/остеокласт активности

В обоих клинических наблюдениях отмечаются 
положительные отдаленные результаты без призна-
ков повторных рецидивов, в первом случае с 2010 г., 
во втором – с 2015 г.

Обсуждение
Впервые диагноз chordoma periphericum был 

предложен в 1955  году Laskowski  [6,  20]. Затем 
Dabska опубликовала 5 случаев Laskowski и 5 соб-

ственных наблюдений, сходных по гистологи-
ческому строению с классической хордомой, но 
локализованных вне позвоночника под общим 
названием «парахордома» [1, 10–12]. В литературе 
сохранялась дискутабельность терминологии и 
гистогенеза «хордомаподобных» опухолей [7,  16]. 
Дифференциальная диагностика между сходными 
по гистологическому строению опухолями различ-
ной локализации проводится прежде всего на основе 
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Таблица 3. Иммуногистохимическая панель, 
характеризующая экстрааксиальную хордому

CK AE1/AE3 +
CK HMW (34bE12) –
CK LMW (35bE11) +
CK7 –
CK19 +
CK20 –
S-100 +
Chromogranin A –
GFAP –
Brachyury +

Рис. 8. И ммуногистохимическая панель, характерная для экстрааксиальной хордомы (положительная 
реакция с антителами к цитокератину 19 и брахиури)

различий в иммунопероксидазной реактивности 
ткани опухоли [17]. К примеру, парахордома нега-
тивна к цитокератинам 1/10 и 9, данные маркеры 
позитивны в классической аксиальной хордоме. 
Таким образом, парахордома оказалась ближе 
по иммунофенотипу миоэпителиальной группе 
опухолей мягких тканей, что нашло отражение в 
классификации ВОЗ [11, 16] (табл. 3).

Большинство публикаций указывают на прин-
ципиальную разницу между экстрааксиальной 
хордомой и парахордомой/миоэпителиомой мяг-
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Рис. 9. Клиническое наблюдение 1. Контрольное рентгенологическое исследование через 6/12 мес по-
сле операции

ких тканей в иммунореактивности ядер опухолевых 
клеток по отношению к brachyury [19, 22, 23, 27, 29].

Брахиури относится к семейству Т-box гена, 
отвечающего за транскрипцию фактора развития 

задних мезодермальных структур эмбриона [3, 12]. 
Маркер широко известен и используется для диа-
гностики хордомы с высокой чувствительностью 
(90–100%) и специфичностью (100%) [2, 3, 13]. Так, 

Рис. 10. Клиническое наблюдение 2. Рентгенологическая картина и магнитно-резонансная томограмма 
в режиме Т1 очага поражения в бедренной кости
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Tirabosco и соавт. в своих работах продемонстриро-
вали, что иммунореактивность к брахиури помогает 
отличить скелетную и мягкотканную экстраакси-
альную хордому от парахордомы, карциномы и 
саркомы, а также других опухолей-мимиков [2]. На 
основании своих 8 наблюдений авторы утверждают, 

что иммунопозитивность к брахиури и СК19 харак-
терна для экстрааксиальной хордомы. Опухоли с 
отрицательной иммунопероксидазной реакцией 
с брахиури должны быть классифицированы в 
спектре парахордомы/миоэпителиомы/смешанной 
опухоли [7–9, 31]. Помимо случаев экстрааксиаль-

Рис. 11. К омпьютерная томограмма, демонстрирующая наличие склерозированного очага поражения 	
в мыщелке бедренной кости

Рис. 12. Гистологическая картина, демонстрирующая комплексы растительных клеток в межтрабекуляр-
ных пространствах. Микропрепараты. Окраска гематоксилином и эозином. Увеличение ×100, ×200, ×400
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Рис. 13. Иммуногистохимическая реакция с общими цитокератинами и белком S-100, положительная ре-
акция характерна для экстрааксиальной хордомы

Рис. 14. Положительная реакция с брахиури в ядрах раститель-
ных клеток экстрааксиальной хордомы

ной хордомы, опубликованных Dabska и соавт., в 
публикациях на английском языке мы обнаружили  
2 случая Joshua E. Lantos и соавт., и еще 3 наблюде-
ния других авторов оказались без подтверждения 
реакции с брахиури  [14–16]. Среди описанных 
наблюдений большинство опухолей располагались 
интрамедуллярно (8 интрамедуллярно и 2 интра-
кортикально). В трех случаях (два в проксимальном 
отделе большеберцовой кости и один в дистальном 
отделе бедренной кости) констатирован локальный 
редидив. Экстраоссальный компонент наблюдался 
в 4 случаях. Приведенные данные говорят об ис-
ключительной редкости описываемого нами за-
болевания [20, 21, 24].

Рентгенологические изменения, описываемые 
в большинстве наблюдений, заключаются в нали-
чии интракортикального или интрамедуллярного 
литического очага с периостальной реакцией в 
виде утолщения кортикальной пластинки и зоной 
склероза вокруг литического очага. Интенсивный 
сигнал на МРТ сходен с аксиальной хордомой 

и, наиболее вероятно, обоснован вакуолизиро-
ванной клеточной составляющей и миксоидной 
стромой описываемой опухоли [25]. Отек вокруг 
очага поражения описывается в значительном ко-
личестве наблюдений, что объясняется авторами 
ранним распространением опухоли и отражает 
реакцию кости и мягких тканей на рост новообра-
зования [4, 5, 30]. Данный признак требует уточне-
ния на основании изучения большего количества 
наблюдений экстрааксиальной хордомы. При 
рецидивах очаги поражения характеризовались 
литическими характеристиками и множествен-
ным поражением.

В  целом дифференциальный диагноз экс-
тракортикальных поражений в длинных костях с 
перифокальным отеком включает прежде всего 
эозинофильную гранулему, периостальную хон-
дрому, периостальную хондросаркому, перио-
стальную остеобластому, остеому, абсцесс Броуди 
и метастаз. Эозинофильная гранулема практиче-
ски неотличима от скелетной экстрааксиальной 
хордомы именно из-за перифокального отека, об-
условленного ранними изменениями в активной 
стадии [18, 26, 28].

В  заключение следует сказать, что скелетная 
экстрааксиальная хордома встречается крайне 
редко, опухоль имеет аналочичное с классической 
хордомой гистологическое строение, и правильный 
диагноз помогает установить иммунопероксидазная 
реакция с брахиури. Рентгенологические признаки 
экстрааксиальной хордомы включают наличие ли-
тического очага на момент диагностики и в случаях 
рецидивов, интенсивный сигнал опухолевой ткани в 
жидкостном режиме МРТ, что созвучно изменениям 
при классической хордоме.

Отличительными особенностями можно считать 
периостальную реакцию, утолщение кортикала, а 
также перифокальный отек. Мультифокальность 
при рецидивах созвучна с аксиальной хордомой и на-
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стойчиво указывает на важность детального иссле-
дования хирургического поля для детализации зоны 
поражения с целью полноценного удаления всех 
структур имеющейся опухоли во время резекции.
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The very existence of extra-axial chordoma has been questioned since its initial description, and in fact, similar tumor is 
described in soft tissue in part of a morphological spectrum that includes mixes tumor and myoepithelioma. In bone, the entity 
has been described as extra-axial chordoma. In any case, only a small number of tumors bearing histological resemblance 
to axial chordoma arising from the bone or soft tissue outside the axial skeleton have been reported. These lesions have 
historically been referred to as parachordoma, chordoma periphericum (CP), or extra-axial chordoma (EAC). With the 
introduction of the immunohistochemical stain brachyury. The very existence of extra-axial chordoma has been questioned 
since its initial description, and in fact, similar tumor is described in soft tissue in part of a morphological spectrum that 
includes mixes tumor and myoepithelioma. In bone, the entity has been described as extra-axial chordoma. In any case, only 
a small number of tumors bearing histological resemblance to axial chordoma arising from the bone or soft tissue outside the 
axial skeleton have been reported. These lesions have historically been referred to as parachordoma, chordoma periphericum 
(CP), or extra-axial chordoma (EAC). With the introduction of the immunohistochemical stain brachyury, a sensitive and 
specific marker for notochordal origin, chordomas arising in extra-axial locations (i.e., CP, EACh), are now diagnosed with 
more accuracy and distinguished from parachordoma, which resembles chordoma on histology. The differential diagnosis 
between EAC and parachordoma is clinically important, EACh positive for brachyury tends to grow and recur with local bone 
destruction. Prior the specific marker brachyury, the diagnosis of EACh was challenging and therefore the imaging features 
of EACh have not been comprehensively described. Now, there are only a few cases reporting the cytogenetics of the entity: 
trisomy 15 and loss of chromosome 1, 16 and 17 in one case with chromosomal studies, a loss of chromosomes 9, 10, 20 and 
22, a loss of chromosome 17 and a structural rearrangement of chromosome 3 [del (3q)] and chromosomes 2 and 4 [t (2p; 
4q)] in a recurrent tumor. Because studies about cytogenetics of parachordoma are rare, the characteristic need to be further 
explored. We report two cases of recurrent EAC confirmed by the expression of brachyury arising from the distal femur and 
proximal tibia and describe the imaging findings from radiography and MRI at initial diagnosis and at recurrence.
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Рак молочной железы – важная проблема современной онкологии. Заболеваемость им ежегодно растет. Рак молочной 
железы имеет особенную предрасположенность к метастазированию в кости скелета, вызывая такие осложнения, как 
болевой синдром, патологические переломы, компрессионный синдром, что значительно отягощает течение основного 
заболевания. В настоящее время не существует специализированных шкал для оценки прогноза при метастазах рака 
молочной железы в позвоночник, в которых бы учитывались как биологические свойства опухоли, так и ортопеди-
ческие и неврологические особенности каждой пациентки.
На основании оценки 76 пациенток была разработана математическая шкала оценки прогноза при метастазах рака 
молочной железы в позвоночник.

Введение

Рак молочной железы (РМЖ) – одно из самых 
распространенных онкологических заболеваний у 
женщин. Заболеваемость РМЖ неуклонно растет, 
и ежегодно в мире выявляют 1,3  млн вновь забо-
левших. За 6  лет прирост заболеваемости РМЖ 
составил 11,5%.

РМЖ имеет особенную предрасположенность 
к появлению вторичного поражения костей. При 
РМЖ метастазы в кости встречаются у более 60% 
больных (Жукова Л.Г. и соавт., 2014). По данным 
Manders и соавт.  [1], у 70% пациенток, у которых 
в анамнезе был РМЖ, с течением времени будут 
выявлены метастазы в кости. Coleman [2] отмечает, 
что при вскрытии у 70% умерших пациенток, стра-
давших РМЖ, были выявлены метастазы данной 
локализации.

Чаще поражаются поясничный и грудной отделы 
позвоночника (59 и 57% случаев соответственно). 
Далее идут кости таза (49%), ребра (30%), бедренные 
кости (24%), кости черепа (20%), шейный отдел 
позвоночника (17%) и плечевые кости (13%) [3].

В большинстве случаев поражение костей носит 
множественный характер, а солитарное  – в 20–
40% [4]. Изолированное метастатическое поражение 
костной системы при РМЖ, по некоторым данным, 

встречается у 17–37% пациенток с диссеминиро-
ванным РМЖ [5].

Бессимптомное поражение костной системы ме-
тастазами РМЖ встречается крайне редко. Наиболее 
частыми проявлениями костных метастазов явля-
ются болевой синдром, патологические переломы, 
компрессионный синдром и гиперкальциемия [6]. 
Метастазы в кости значительно отягощают тече-
ние болезни, ухудшают качество жизни больного и 
приводят к ее сокращению, поскольку обусловли-
вают возникновение болевого синдрома, приводят 
к инвалидизации, не позволяют вести активный 
образ жизни, в ряде случаев затрудняют получение 
адекватного системного лечения [7].

Показатели выживаемости при метастазах РМЖ 
в костях значительно выше, чем при метастатиче-
ском поражении других внутренних органов. Так, в 
исследованиях Coleman [8], основанных на анализе 
489 больных, продолжительность жизни при метас-
тазах в кости составила 24 мес, а при метастазах в пе-
чень – лишь 3 мес. Ожидаемая продолжительность 
жизни пациенток при наличии только метастати-
ческого поражения костной системы составляет 
48  мес, а 5-летняя выживаемость  – 39%. Другие 
авторы отметили безусловно большую продолжи-
тельность жизни у пациенток с метастатическим 
поражением костей по сравнению с висцеральными 
метастазами, что в среднем составило 24–36 мес [9].

Таким образом, метастазы в кости являются 
«благоприятным» прогностическим признаком, 
несмотря на то, что в большинстве случаев пораже-
ние носит множественный характер. Относительно 
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благоприятный прогноз у этих больных делает 
актуальным проведение паллиативного лечения, 
улучшающего качество жизни пациентов.

В  основе лечения диссеминированного РМЖ 
всегда лежит системное лечение, к которому РМЖ 
является высокочувствительным. Оно включает 
в себя применение химиотерапии, эндокриноте-
рапии, таргетной терапии в зависимости от осо-
бенности первичной опухоли и ее молекулярного 
субтипа  [10]. В  последнее время назначение бис-
фосфонатов является обязательным для пациенток 
с диссеминированным РМЖ. Препараты данной 
группы позволяют снизить риск развития осложне-
ний, связанных с костной диссеминацией.

Локальное лечение при диссеминированной 
стадии болезни всегда является паллиативным и 
направлено на улучшение качества жизни  [11]. 
Одновременное использование системного и 
различных видов локального лечения позволяет 
осуществлять профилактику осложнений костного 
метастазирования, значительно уменьшить симпто-
мы, обусловленные наличием костных метастазов, 
поддержать хорошее качество жизни пациентов в 
течение длительного периода [11].

Основной целью хирургического лечения явля-
ется уменьшение или предотвращение появления 
неврологического дефицита и болевого синдро-
ма [11], а задачей – улучшение качества жизни за 
счет уменьшения болевого синдрома, коррекции 
патологического перелома, декомпрессии нервных 
структур, сохранения более высокого функциональ-
ного статуса. Выбор тактики всегда основывается на 
возможности проведения комплексного лечения, 
на онкологическом и ортопедическом прогнозе 
пациентки, ожидаемой продолжительности жизни. 
Необходимо также учитывать ожидаемый после 
операции неврологический статус больного и его 
общее состояние [12].

В случае метастатического поражения позвоноч-
ника РМЖ применяются малоинвазивные методики 
и открытые операции.

Онкологическая оценка прогноза пациенток по 
специализированным шкалам является одним из 
ведущих критериев, определяющих тактику локаль-
ного лечения.

Существует множество шкал для определения 
прогноза и выбора объема хирургического лечения 
при метастазах солидных опухолей в позвоночник 
(шкалы Tokuhashi, Tomita, модифицированная шка-
ла Bauer). Однако в них не учитываются факторы, 
характерные непосредственно для РМЖ.

Разработка прогностической шкалы

На основании анализа лечения 76 больных с ме-
тастазами РМЖ в позвоночник нами предпринята 
попытка построения модели влияния ряда параме-
тров на выживаемость пациенток, позволяющих 

оценить целесообразность того или иного вмеша-
тельства на позвоночнике.

Современные прогностические шкалы основы-
ваются, как правило, на системе подсчета баллов по 
нескольким основным прогностическим факторам. 
Эту систему мы положили в построение и нашей 
математической модели.

Учитывая большое количество факторов, влияю-
щих на онкологический и ортопедический прогнозы 
при РМЖ, на первом этапе в нашей работе прово-
дился однофакторный анализ таких показателей, 
как возраст, менструальный статус, размер первич-
ной опухоли (T), количество пораженных лимфоуз-
лов (N), рецепторный статус опухоли, статус HER 2, 
степень злокачественности опухоли  (G), уровень 
Ki-67, безрецидивный интервал, локализация ме-
тастазов, их количество, локализация метастазов в 
позвоночнике, статус ECOG на момент обращения.

Также проводился однофакторный анализ при-
знаков, влияющих на отдаленные ортопедические 
и неврологические результаты (длительность ком-
прессии спинного мозга, неврологический статус, 
результаты стероидной пробы, степень нестабиль-
ности позвоночника по шкале SINS). Данный 
анализ позволил нам выделить отдельные факторы, 
достоверно влияющие на отдаленные результаты.

Учитывая вторичный характер опухолевого по-
ражения, разнородный характер группы больных, 
обращения в РОНЦ из других лечебных учреждений, 
зачастую невозможно адекватно оценить объем по-
лученного лечения. Поэтому в нашу работу не был 
включен такой показатель, как объем и адекватность 
проведенной системной терапии.

При однофакторном анализе признаков, влия-
ющих на отдаленные онкологические и ортопеди-
ческие результаты, мы выделили семь, достоверно 
влияющих на выживаемость после локального 
лечения больных РМЖ с метастазами в позвоноч-
ник: рецепторный статус опухоли (р=0,003), статус 
Her 2 (р=0,021), безрецидивный интервал (р=0,04), 
локализация метастазов (р=0,015), их количество 
(р=0,054), оценка неврологического статуса по 
шкале Frankel на момент обращения (р=0,076), 
оценка по шкале нестабильности позвоночника 
SINS (р=0,005).

Для установления возможности практического 
применения мы исследовали прогностическую роль 
различных сочетаний факторов, выбранных в ходе 
однофакторного анализа. Далее к каждому признаку 
был вычислен свой регрессионный коэффициент, 
при этом все регрессионные коэффициенты ста-
тистически значимы (р≤0,05) при допустимой по-
грешности в 5%. Предложенная модель правильно 
(100%) предсказывает прогнозы для наложенных 
ограничений (тройного негативного субтипа РМЖ 
и «компрессии») и с 5%-ной ошибкой – для чув-
ствительности и специфичности. Значения чувстви-



29Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи № 2–2016

Шкала оценки прогноза при метастазах рака молочной железы в позвоночник

тельности и специфичности превышают 94%, при 
этом числовое значение специфичности чуть выше 
(95,24 против 94,12%), что допустимо на практике.

Сформированная модель достаточно легка в 
применении (см. таблицу): исходные характери-
стики каждой пациентки (столбец 1) оцениваются 
в баллах (столбец 2), каждый балл умножается на 
свой коэффициент регрессии (столбец 3).

Таблица. Описание прогностических факторов  
и коэффициентов регрессии в математической модели

Факторы и их состояние Баллы
Коэффициент 

регрессии

Неврологический статус 
(Frankel)

0,58E 1

D 2

A, B, C 3

Локализация метастазов

0,62
Скелет и мягкие ткани 1

Скелет и печень 2

Скелет и ЦНС/легкие 3

Количество метастазов

1,45
Солитарный 1

Единичные 2

Множественные 3

Статус рецепторов гормонов

0,18
РЭ, РП+ 1

РП+,РЭ– или РП–, РЭ+ 2

РП, РЭ– 3

Статус HER2/NEU

3,59

HER– 1

HER+ (с терапией 
трастузумабом) 2

HER+ (без трастузумаба) 3

Безрецидивный интервал

1,48
Более 2 лет 1

Менее 2 лет 2

На момент выявления  
заболевания 3

Шкала нестабильности 
позвоночника SINS

1,13
Отсутствие признаков  
нестабильности 1

Угроза нестабильности 2

Нестабильность 3

Сюда же прибавляется такой показатель, как 
«Компрессия», который объединяет в себе все ос-
новные показания к хирургическому лечению:

• компрессия спинного мозга костными отлом-
ками;

• быстро нарастающий неврологический дефицит;
• нестабильность позвоночника с соответству-

ющей клинической картиной;

• неэффективность лучевой терапии, проведен-
ной на очаг поражения позвоночника.

При этом отсутствие этих факторов оценивается 
как ноль, а присутствие с помощью отрицательных 
баллов (–3).

Дополнительно в формулу вводится постоянная 
величина под названием «Constanta», равная – 15,18.

Далее вычисляется сумма.
Таким образом, наша математическая модель 

выглядит так.

R=b
0
+b

1
x

1
+b

2
x

2
+…+b

n
x

n
,

где: R  – показатель прогноза при метастазах 
РМЖ в позвоночник;

b – постоянный коэффициент регрессии;
b

0
 – показатель «constanta»;

х – оценочный балл на каждый признак.
Полученная сумма в дальнейшем оценивается, 

и определяется прогноз для каждой конкретной 
пациентки.

• если R ≤0,07, то для данного больного онко-
логический и ортопедический прогноз неблаго-
приятный;

• если R –0,15 < R <0,07, то прогноз промежу-
точный;

• если R ≥–0,15, онкологический и ортопедиче-
ский прогнозы благоприятные.

На примере наших 76 пациенток была ретроспек-
тивно проверена работоспособность модели. Также 
была проведена проспективная оценка адекватности 
работы модели на 17 больных, не вошедших в иссле-
дование. Модель правильно предсказывает прогно-
зы пациенток, в том числе при тройном негативном 
раке и ограничении на показания к оперативному 
лечению метастазов в позвоночник.

Одной из самых важных частей нашего исследо-
вания была оценка отдаленных результатов локаль-
ного лечения пациенток, поделенных на группы 
благоприятного, промежуточного и неблагопри-
ятного прогнозов согласно нашей математической 
модели.

В  группу благоприятного прогноза вошли  
24 (31,6%) пациентки, промежуточного – 19 (25%) 
и неблагоприятного – 33 (43,4%) пациентки.

При сравнении медиан выживаемости без про-
грессирования после локального лечения в группах 
благоприятного и промежуточного прогнозов при 
благоприятном она больше (14,5 и 5,9 мес), а раз-
ница между ними статистически значима (HR 0,62; 
p=0,002). В случае благоприятного и неблагоприят-
ного прогноза (14,5 и 3,4 мес) в первом случае она 
также больше, что статистически значимо (HR 0,58; 
p=0,001). Медианы выживаемости без прогрессиро-
вания после локального лечения в группах проме-
жуточного и неблагоприятного прогнозов составили 
5,9 и 3,4 мес соответственно, и разница между ними 
статистически значима (HR 0,67; p=0,02) (рис. 1).
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Bauer и  др.) рекомендуют отказаться от хирурги-
ческого лечения и применять симптоматическую 
терапию. Именно поэтому в ходе нашей работы 
для определения плохого прогноза мы выбрали этот 
срок жизни.

Однако в  нашем исследовании медиана общей 
выживаемости после локального лечения в группе 
неблагоприятного прогноза составила 11,8  мес. 
Ввиду этого в нашей разработанной шкале мы 
установили временной промежуток ожидаемой 
продолжительности жизни от 6 мес до 1 года.

По данным литературы, средняя продолжитель-
ность жизни при метастазах РМЖ в позвоночник 
составляет 24–36 мес (Ueno и соавт., 2009; Coleman 
и соавт., 2014). В ходе нашей работы в группе проме-
жуточного прогноза медиана общей выживаемости 
составила 36,5 мес. Таким образом, при определении 
продолжительности жизни в группе промежуточно-
го прогноза мы остановились на сроках 1–3 года.

Медиана общей выживаемости после локального 
лечения в группе благоприятного прогноза в нашем 
исследовании составила 48,7 мес, и, исходя из этого, 
нами была рекомендована ожидаемая продолжи-
тельность жизни более 3 лет.

Таким образом, результаты применения нашей 
математической модели выглядят так:

• если R больше 0,07, то для данного больного 
онкологический и ортопедический прогноз небла-
гоприятный, ожидаемая продолжительность жизни 
от 6 мес до 1 года;

• если R –0,15 < R <0,07, то прогноз промежу-
точный, ожидаемая продолжительность жизни от 
1 года до 3 лет;

• если R меньше –0,15, онкологический и орто-
педический прогнозы благоприятные, ожидаемая 
продолжительность жизни более 3 лет.

Заключение

Применяя на практике разработанную математи-
ческую модель, можно с большой долей вероятности 
предсказать отдаленные онкологические и ортопе-
дические результаты локального лечения и, исходя 
из них, выбрать адекватный объем хирургического 
вмешательства.
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Рис. 1. Выживаемость без прогрессирования после локального 
лечения в группах прогноза согласно математической модели

При сравнении медиан общей выживаемости 
после локального лечения в группах благоприятного 
и промежуточного прогнозов при благоприятном 
она больше, и разница между ними статистически 
значима (HR 0,57; p=0,009). В случае благоприятно-
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Как в любой из существующих прогностических 
шкал, в нашей было необходимо соотнести группы 
прогноза с ожидаемой продолжительностью жизни.

Точкой отсчета продолжительности жизни групп 
неблагоприятного прогноза в большинстве прогно-
стических шкал является срок жизни менее 6 мес. 
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Breast cancer – is the important problem of modern oncology. Its incidence is increasing every year. Breast cancer has par-
ticular predisposition to metastasize to the  bones. It causes such complications as the pain syndrome, pathologic fractures, 
compression syndrome, which significantly aggravates the underlying disease. There are no specific scales for evaluating the 
prognosis of metastatic breast cancer in the spine, which would be considered the biological properties of the tumor, as well 
as orthopedic and neurological characteristics of the  patient.
On the basis of 76 patients, the mathematical scale was developed, which can predict the individual prognosis for breast 
cancer metastases in the spine.
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сосудов [8]. Появился термин «периваскулярная 
эпителиодная клетка» (perivascular epithelioid cell), в 
сокращенном виде PEC. Дальнейшие клинические 
исследования показали, что, кроме классической 
локализации, легкие, почки и печень, опухоли из 
периваскулярных эпителиоидных клеток могут быть 
в поджелудочной железе. Это позволило Zamboni 
и соавт. сформулировать положение о семействе 
мезенхимальных опухолей, состоящих из перива-
скулярных эпителиоидных клеток, и обозначить 
данную группу опухолей общим термином «пекомы» 
(PEComas) [9]. В 2002 г. данные опухоли включены 
в международную классификацию опухолей мягких 
тканей и костей [10].

В  литературе при описании классических 
локализаций периваскулярных эпителиоидных 
опухолей чаще используют термины AML, LAM и 
светлоклеточная «сахарная» болезнь легкого CCST, 
так как они более широко известны клиницистам 
и патологоанатомам  [7]. Термины PEComa или 
PEComa-NOS (not otherwise specified) часть исследо-
вателей использует только при описании опухолей, 
локализованных вне почки, легких, печени, так 
как эти опухоли имеют особенности: значительное 
преобладание пациентов женского пола и наличие 
эпителиоидных веретенообразных клеток [11]. В эту 
же группу входят и пекомы связочного аппарата 
CCMMT (светлоклеточные миомеланоцитарные 
опухоли серповидной связки  / круглой связки). 
В  настоящее время, по данным международной 

Пекомы  – опухоли мезенхимальной природы, 
состоящие из периваскулярных эпителиоидных 

клеток, которые экспрессируют как меланоцитар-
ные (HMB-45, Melan-A, MiTF), так и мышечные 
маркеры (SMA, десмин, миозин), а также виметин, 
рецепторы к эстрогену и др. По уровню экспрессии 
маркеров пекомы отличаются друг от друга. Пекомы 
с преобладанием веретенообразных клеток показы-
вают высокую экспрессию мышечных маркеров и 
ограниченную экспрессию меланоцитарных марке-
ров. В обычных эпителиоидных клетках экспрессия 
маркеров носит противоположный характер [1].

В течение 1991 г. в печати появилось несколько 
работ, описывающих клетки в опухолях легких, 
почек, печени со светлой эозинофильной цито-
плазмой. При гетерогенности этих опухолей отме-
чалась общая закономерность – наличие в клетках 
опухоли меланоцитарных и мышечных маркеров 
[2–5]. В настоящее время описаны пекомы у детей 
без маркеров мышечной дифференцировки  [6]. 
Впервые, по данным Martignoni и соавт., об особых 
светлоклеточных опухолевых клетках отмечено в 
работе Apitz в 1943 г. [7]. В работе Bonetti и соавт. 
была подчеркнута важная деталь  – рост опухо-
левых клеток вокруг тонкостенных ветвящихся 
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С 2002 г. в международной классификации опухолей мягких тканей и костей выделено семейство мезенхимальных 
опухолей, обозначенных общим термином «пекомы» (PEComas). Обзор литературных данных подтверждает трудности 
своевременной диагностики и отсутствие существенного прогресса в лечении больных. Несмотря на достижения в 
области изучения пеком, гистологическая природа этих неоплазий до сих пор остается неясной. Требуется дальнейшее 
изучение прогностических факторов для проведения адекватного лечения. Больные, получившие лечение по поводу 
пеком различных локализаций, требуют тщательного динамического наблюдения независимо от потенциала опухоли, 
так как возможно развитие поздних рецидивов и метастазов. В статье представлены данные о лечении девочки 11 лет 
с пекомой влагалища и последующем наблюдении в течение 10 лет без признаков прогрессирования заболевания.
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классификации, эти опухоли образуют большое 
семейство образований мезенхимальной природы, 
состоящие из периваскулярных эпителиоидных 
клеток, которые экспрессируют как меланоцитар-
ные, так и мышечные маркеры, под общим название 
PECcomas. Такой подход дает возможность изучения 
многочисленных случаев пеком различных лока-
лизаций и особенностей их клинического течения.

Ранние исследования показывали, что источни-
ком развития пеком могут быть стенки сосудов [8] 
или специфические мышечные клетки  [12]. Со-
временные достижения эмбриологии показали, 
что источником опухолевых клеток могут являться 
стволовые клетки нервного гребешка, способные 
дифференцироваться в процессе развития в мышеч-
ные и меланоцитарные клетки [14]. Исследования 
в этой области продолжаются.

PEComa-NOS обычно имеют неоднородную 
плотность, хорошо ограничены, но не имеют четко 
выраженной капсулы. На разрезе опухоли от свет-
ло-коричневого до серо-красного цвета с фокусами 
кровоизлияний и некроза  [14]. Периваскулярное 
расположение опухоли, а также интимная связь со 
стенками сосудов помогают в диагностике заболе-
вания. Thway и Fisher считают, что клетки пеком не 
только окружают сосуды, но и участвуют в форми-
ровании стенок сосудов, часто инфильтрируя мягкие 
мышцы мелких и средних сосудов [15]. При морфо-
логическом исследовании возможно обнаружение 
опухолевых клеток вокруг мелких сосудов вдали 
от первичной опухоли, а также распространение 
опухолевых клеток на окружающие органы [16, 17].

У  больных с ангиомиолипомами почек часто 
устанавливается диагноз туберозного склероза 
(TSC)  – генетического заболевания с аутосом-
но-доминантным типом наследования, вызванным 
мутациями генов TSC1 и TSC2, локализованных на 
хромосомах 9q34 и 16p13. Гены TSC1 и TSC2 кон-
тролируют клеточный рост и пролиферацию через 
внутриклеточные сигнальные комплексы TORC1 
и TORC2. TOR  – мишень рапамицина (target of 
rapamycin). У млекопитающих данная мишень имеет 
обозначение mTORC1 и mTORC2. Иммунодепрес-
сант рапамицин применялся у больных с туберозным 
склерозом после пересадки легких. В процессе его 
применения установлен факт уменьшения сопутству-
ющих опухолевых образований у данной категории 
больных. Установлено, что истинной мишенью 
иммунодепрессанта рапамицина является комплекс 
mTORC1. Установлено, что повреждение генов TSC1 
и TSC2 ведет к формированию опухолевых образова-
ний [18]. У больных с туберозным склерозом процент 
развития ангиомиолипом очень высокий (от 50 до 
80%). При наличии злокачественных опухолей чаще 
выявляется мутация гена TSC2, а не гена TSC1 [19].

Цитогенетические исследования опухолей у 
пациентов с пекомами различных локализаций 

показали, что хромосомные нарушения отмечены 
во всех случаях, и они имеют множественный ха-
рактер. Наиболее часто обнаруживаются потери на 
коротком плече 19-, 16-, 17-, 1-й хромосом, а также 
приобретения на Х-хромосоме и длинных плечах 
12-, 3-, 5-, 2-й хромосом. Частые потери на корот-
ком плече 16-й хромосомы, где расположен ген 
TSC2, указывают на значение этого гена в развитии 
неоплазий даже при отсутствии у больных тубероз-
ного склероза [20, 21]. Предполагается наличие гена 
суппрессора опухолевого роста на 19-й хромосоме, 
повреждение которого сопровождается развитием 
опухолей [22].

Исследования Argani с соавт. показали очень 
высокое число повреждений гена TFE3 в клетках 
пеком  [6]. Другие авторы также отмечают по-
вреждение гена TFE3, расположенного на коротком 
плече Х-хромосомы [23, 24]. Белок Е3, регулируе-
мый геном TFE3 и обнаруженный в большинстве 
опухолевых клеток, является транскрипционным 
фактором, ответственным за перенос генетической 
информации внутри клетки. Повреждения гена 
TFE3 установлены в клетках пеком и у детей [25]. 
Исследования показывают, что повреждение гена 
TFE3 у больных с пекомами сопровождается кли-
ническими особенностями: более молодой возраст, 
минимальный уровень мышечных маркеров  [6]. 
Кроме того, установлено, что у этой группы больных 
таргетная терапия mTOR ингибиторами неэффек-
тивна [26, 27].

Таким образом, изучение данной группы боль-
ных показало влияние генетических нарушений на 
течение заболевания. Определение повреждения 
генов TSC1, TSC2 и TFE3 увеличивает возможности 
своевременной диагностики и прогноза лечения, а 
также указывает пути в разработке новых лечебных 
подходов у больных с пекомами.

Пекомы с клетками веретенообразной формы 
содержат рецепторы прогестерона, что наводит на 
мысль о возможной роли прогестерона в развитии 
данных опухолей [28, 29]. Другие исследователи ука-
зывают на значение повышения уровня эстрогенов 
и рекомендуют короткие курсы гормональных пре-
паратов [30]. Клинические наблюдения показывают 
обострение заболевания в период беременности 
или назначения гормональных препаратов [31, 32]. 
В дифференциальной диагностике с другими опухо-
лями матки Bosincu и соавт. предлагают определять 
рецепторы прогестерона и эстрогенов в клетках 
пекомы [33]. Рецепторы эстрогенов и прогестерона 
часто определяются в клетках ангиомиолипом поч-
ки [34]. Изменение уровня гормонов и возможность 
их патологической секреции клетками пекомы 
отмечена Korytnaya и соавт. [35]. У 47-летней жен-
щины с аменореей и галактореей выявлены высокие 
цифры пролактина. Уровни гормона нормализова-
лись после удаления пекомы больших размеров с 
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поражением дистального отдела желудка и двенад-
цатиперстной кишки.

Ангиомиолипома (AML) – мезенхимальная опу-
холь, наиболее часто поражает почки, печень, редко 
другие анатомические зоны. Спорадические случаи 
AML почек встречаются у пациентов в 4–6-й дека-
дах жизни, значительно преобладают женщины, 
как правило, односторонние, больших размеров. 
Ангиомиолипомы почек диагностируются и в более 
молодом возрасте, в 3–4-й декадах жизни. В этом 
случае нет выраженного преобладания пациенток 
женского пола. Ангиомиолипомы почек небольших 
размеров, двусторонние, могут иметь мультифо-
кальный рост. Данное течение заболевания чаще 
обнаруживается у больных с туберозным склерозом. 
Кроме развития AML, у больных с туберозным 
склерозом развиваются симптомы поражения 
ЦНС (умственная отсталость, судороги), кожные 
проявления (ангиофиброма лица), рабдомиомы 
сердца, астроцитома, гипотиреоз. Поражение пе-
чени диагностируется только у 5–10%, возможно 
обусловленное спорадическими случаями с поте-
рей гетерозиготности 16p-хромосомы. У  больных 
с туберозным склерозом чаще диагностируются 
доброкачественные поражения, однако возможно 
злокачественное течение процесса [11].

Лимфангиомиоматоз (LAM) – более редкое забо-
левание, диагностируемое у женщин пременопау-
зального возраста. Заболевание имеет спорадиче-
ский характер, но может быть и у 30% пациенток с 
TSC [17]. Отмечается двустороннее интерстициаль-
ное поражение легких. Прогноз различный, однако 
в большинстве случаев заболевание медленно про-
грессирует с развитием легочной недостаточности 
и необходимостью проведения трансплантации 
легкого как единственно возможного способа лече-
ния. Средняя продолжительность жизни без транс-
плантации 8–10 лет. LAM может быть обнаружена 
в лимфатических узлах, средостении, малом тазу. 
В  этих случаях образование имеет четкие хорошо 
ограниченные опухолевые массы и обозначается 
как лимфангиомиома [36].

Светлоклеточная «сахарная» опухоль легкого 
(CCST)  – редкое заболевание, впервые описано 
Liebow и Castleman в 1963 г.  [37, 38]. Дальнейшие 
исследования показали, что в клетках данного но-
вообразования обнаружен маркер HMB-45 и что 
эти клетки имеют много общего с эпителиоидными 
клетками AML  [2]. Изучение клеток опухоли по-
зволило предположить, что AML и CCST являются 
клиническими проявлениями одного и того же 
поражения и CCST является моноклеточным вари-
антом AML [12]. Большинство этих опухолей явля-
ются доброкачественными [39]. Однако еще в 1988 г. 
описано появление метастазов в печени через 9 лет 
после удаления доброкачественной сахарной опухо-
ли легкого [40]. После описания в 1996 г. Zamboni 

и соавт. [9] светлоклеточной «сахарной» опухоли в 
поджелудочной железе появилось сообщение о по-
ражении матки [41]. С того времени описано боль-
шое количество анатомических областей, где была 
обнаружена CCST. Последовало выделение данных 
поражений в отличие от классических термином 
«внелегочные» CCST или пекомы других локали-
заций. Все это в настоящее время объединено под 
термином PEComa-NOS (not otherwise specified) [14]. 
За последние годы появились публикации о пораже-
нии круглой связки печени, печени, прямой кишки, 
вульвы, влагалища, яичника, сердца, молочной же-
лезы, общего желчного протока, мочевого пузыря, 
простаты, уретры, основания черепа, орбиты, кожи, 
костей, мягких тканей бедра, передней брюшной 
стенки и т. д. [42–54]. Учитывая большое количество 
сообщений о различных локализациях процесса, 
пекому считают «вездесущей» опухолью.

Hornick и Fletcher проанализировали по данным 
литературы и своим наблюдениям наиболее частые 
локализации PEComa-NOS [11]. Установлено, что 
наиболее часто поражается забрюшинное про-
странство, органы брюшной полости и малого таза: 
23%  – желудочно-кишечный тракт и брыжейка, 
19% – забрюшинное пространство, 9% – малый таз, 
7% – матка, 33% – мягкие ткани. При поражении 
желудочно-кишечного тракта пекомы поражают 
толстую кишку (58,3%), прямую кишку (20,8%), 
тонкую кишку (8,3%), двенадцатиперстную кишку 
(8,3%), желудок (4,3%)  [55]. В  малом тазу пеко-
мы могут быть на стенке таза или в дугласовом 
пространстве, нарушая функции окружающих 
органов  [56–58]. Преобладают поражения у жен-
щин, соотношение 6:1, независимо от локализа-
ции процесса. По данным Armah и Parwani, 38% 
всех PEComa-NOS составляют поражения матки, 
средний возраст пациенток 54 года [14]. При дру-
гих локализациях PEComa-NOS также отмечено 
преобладание женщин. В  эту же группу входят и 
больные со светлоклеточными миомеланоцитар-
ными опухолями серповидной связки  / круглой 
связки (CCMMT). Эти опухоли диагностируются 
в основном у девочек со средним возрастом 11 лет. 
Типичными жалобами являются наличие болезнен-
ного образования в животе [49, 59].

Множественные поражения PEComa-NOS чаще 
всего устанавливаются при поражении малого таза 
и половых органов у больных с TSC. Такое явление 
получило название пекоматоз. У одной пациентки 
с TSC и пекомой шейки матки установлено интра-
абдоминальное распространение процесса – пеко-
матоз с поражением тонкой кишки, ворот яичника. 
Данный случай был расценен как мультифокальный 
рост, наблюдаемый при поражении лимфоузлов ан-
гиомиолипомой почки [60]. Пекоматоз диагности-
рован и у других больных с туберозным склерозом. 
В  англоязычной литературе описаны 5 больных с 
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подобным течением заболевания. Отмечен случай 
пекоматоза и у больной без туберозного склеро-
за [61, 62].

Первое сообщение о поражении матки сделано 
Pea и соавт. в 1996 г. [41]. К настоящему времени в 
англоязычной литературе описано 78 случаев пе-
ком матки  [1]. Опухоль чаще описывается в виде 
полиповидного новообразования эндометрия. 
Исследования Vang и Kempson [63] позволили вы-
делить две группы пеком матки: группа А – клетки 
опухоли HMB45-позитивны, группа В  – фокусы 
HMB45-позитивных клеток и выраженная реакция 
на актин и десмин. Пекомы матки обычно имеют 
доброкачественное течение заболевания, однако 
это не исключает выявление метастазов пекомы 
матки в момент первичного обращения  [64,  65]. 
Очень мало сообщений о связи пеком матки с TSC. 
В случае сочетания пекомы матки с TSC отмечено 
агрессивное течение заболевания [33]. На пекома-
тоз как отдельный подтип течения пеком гинеко-
логического тракта указывают Conlon и соавт. [1]. 
Кроме матки, которая поражается наиболее часто, 
в процесс могут быть вовлечены лимфатические 
узлы, широкая связка матки, большой сальник, 
брюшина и стенка кишки. Размеры опухолевых 
поражений колеблются от 0,8 до 6 см. Кроме того, 
у больных с пекомами гинекологического тракта 
диагностируются склерозирующие пекомы, прогноз 
заболевания которых изучается. Авторы указывают, 
что большинство пеком гинекологического тракта 
имеют спорадический характер и не связаны с ту-
берозным склерозом.

Поражение яичников, вульвы, влагалища встре-
чается значительно реже, чем поражения матки. 
Anderson и соавт. [66] впервые описали поражение 
яичника у больной 39  лет с туберозным склеро-
зом, двусторонними ангиомиолипомами почек. 
В  литературе описано 5 случаев пеком яичника.  
В 3 случаях, описанных в последние годы, отмечено 
повреждение гена TFE3 [23, 24]. Поражение вульвы 
и влагалища впервые описано Tazelaar и соавт. [39] в 
2001 г. у 20-летней пациентки. Гигантская злокаче-
ственная пекома шейки матки и влагалища описана 
также у пациентки 52 лет. Проведена предопераци-
онная лучевая терапия без эффекта с последующей 
радикальной операцией в объеме удаления матки, 
влагалища, мочевого пузыря и резекции кишки [67]. 
Schoolmeester и соавт. [26] при изучении пеком ги-
некологического тракта у 16 больных установили, 
что только у 3 больных было поражение придатков и 
влагалища, основная масса опухолевых поражений 
была локализована в матке.

После описания в 2000 г. Folpe и соавт. пеком у 
детей и подростков от 3 лет до 21 года были установ-
лены клинические и морфологические особенности 
пеком детского возраста  [59]. Средний возраст 
детей с пекомами составляет 11 лет. В большинстве 

случаев образования, локализованные в брюшной 
полости, являлись причиной болевого синдрома. 
Опухолевые клетки имели веретенообразную фор-
му. Данная группа опухолей получила название 
«светлоклеточные миомеланоцитарные опухоли» 
или «веретеноклеточные пекомы». Данные опу-
холи возникали в основном в связках, поэтому в 
семействе пеком название этих опухолей уточнено 
как светлоклеточные миомеланоцитарные опухоли 
серповидной связки / круглой связки (CCMMT). Опи-
сано поражение широкой связки матки у 12-летней 
девочки с рецидивом в малом тазу через 1 год [68]. 
Однако опухоли связок встречаются и у взрослых 
пациентов [69], в том числе с поражением круглой 
связки матки [70].

Проведен анализ по данным литературы по ча-
стоте пеком у детей [71]. Отмечено более 40 случаев 
пеком в детском возрасте. Как правило, пекомы 
диагностируются у детей старше 5 лет. В 9% случаев 
они диагностируются как вторые опухоли после 
лечения детей с нейробластомами или рабдомио-
саркомами. В обзоре приводятся данные о 33 детях 
с пекомами различных локализаций. Поражение 
связок установлено у 30% детей, поражение кишеч-
ной трубки – 27%, поражение малого таза – 15%, 
влагалища и матки – 6%. Другие локализации (мо-
лочная железа, уретра, глаз) описываются в виде 
единичных случаев.

Описана пекома матки у девочки 9 лет, которая 
после операции получила 45 Гр на малый таз и хи-
миотерапию препаратами винкристин, ифосфамид 
и доксорубицин. Через 16  мес после окончания 
лечения у девочки установлен диагноз острого 
лимфобластного лейкоза, от которого больная 
умерла [72, 73].

Первый случай пекомы влагалища у 8-летней 
девочки описан в 2007  г. Девочка после биопсии 
опухоли и установленной рабдомиосаркомы вла-
галища получила 3 курса химиотерапии. На фоне 
лечения опухоль увеличилась в размерах. Произве-
дена резекция влагалища вместе с опухолью, после 
которой установлен диагноз пекомы. Дальнейшего 
лечения девочка не получала [74]. Второе сообщение 
о пекоме влагалища у 6-летней девочки опублико-
вано в 2014 г. [75]. В обоих случаях после удаления 
опухоли дальнейшего лечения больные не получали. 
Однако имеется сообщение о рецидиве заболевания 
у 16-летней пациентки с пекомой влагалища после 
удаления опухоли и химиотерапии [76].

Злокачественное течение пеком кишки, матки, 
малого таза отмечено Bonetti и соавт. в 2001  г. на 
основании выявления метастазов в лимфоузлах и 
яичнике  [77]. Наблюдение после операции пока-
зало дальнейшее развитие отдаленных метастазов 
в печени, легких, костях. Постепенно в литературе 
накапливалось количество публикаций о возмож-
ности злокачественного течения пеком как у жен-
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щин, так и у мужчин, которое может возникнуть 
в отдаленные сроки после оперативного лечения 
[33,  78–81]. Martignoni и соавт., анализируя лите-
ратурные данные, сообщают о 55 случаях злока-
чественного течения пеком, из них только у 14,5% 
больных нет признаков болезни после лечения [7]. 
Части пациентам проводилось повторное иссечение 
опухоли. От прогрессирования заболевания погибли 
22 (40%) пациента. Наступление смерти отмечено 
в сроки от 3 мес до 5 лет с момента установления 
диагноза. Большинство пациентов погибали первые 
1,5–2 года. Смерть наступала на фоне прогрессиро-
вания заболевания с поражением печени, легких, 
лимфатических узлов, появления рецидивов и т. д. 
Обращает на себя внимание факт, что с признака-
ми болезни живут 24 (43,6%) пациента от 6 мес до 
10–11 лет при наличии метастазов в легких, печени, 
лимфатических узлах. Метастазы появляются через 
многие годы после удаления первичной опухоли. 
Описано клиническое наблюдение, когда больной 
после удаления первичной опухоли забрюшинного 
пространства оперируется дважды: через 9 лет по 
поводу метастазов в печени и в тимусе и легких через 
17 лет [82]. Описано клиническое наблюдение па-
циента, который жив в течение 4 лет после удаления 
забрюшинной пекомы при наличии метастазов в 
головной мозг и легкие [16].

Таким образом, злокачественные пекомы различ-
ных локализаций имеют особенности клинического 
течения заболевания. После удаления первичной 
опухоли трудно предсказать злокачественное тече-
ние процесса, а метастазы появляются через многие 
годы после удаления опухоли. Сложности первичной 
диагностики подтверждает наблюдение пациентки, 
оперированной по поводу гепатоцеллюлярного рака 
правой доли. Через 9  лет у пациентки выявлены 
множественные метастазы в легкие, поджелудочную 
железу, мочевой пузырь, мягкие ткани. Только после 
морфологического пересмотра удаленной опухоли 
печени установлено наличие пекомы печени [83]. 
В большинстве случаев у больных со злокачествен-
ными пекомами в первую очередь отмечается пора-
жение лимфатических узлов [84]. Изучение частоты 
появления метастазов у больных с пекомами матки 
показало, что только у 6,8% случаев диагностиру-
ются метастатические поражения легких, костей, 
яичников, печени, надпочечников, париетальной 
и висцеральной брюшины [85]. По данным других 
авторов, локальные рецидивы диагностируются у 
8,7%, а метастазы у 20,3% больных [64].

Учитывая такие клинические особенности тече-
ния пеком, возникла необходимость определения 
критериев злокачественности, которые позволили 
своевременно поставить правильный диагноз. Были 
разработаны критерии злокачественности на осно-
вании изучения опухолевых клеток у 26 больных пе-
комами различных локализаций [64]. По их данным, 

риск рецидива или развития метастазов связан с 
размерами опухоли (более 8 см), наличием некрозов 
в опухоли, митотическим индексом >1/50 HPF (поле 
зрения на большом увеличении). Кроме того, имеют 
значение инфильтративный рост, клеточная атипия, 
инвазия сосудов и другие находки, которые могут 
свидетельствовать о возможности злокачественного 
роста. При рассмотрении критериев все опухоли 
были разделены на три группы: доброкачественные, 
опухоли с неясным потенциалом роста и злокаче-
ственные. Опухоли, не имеющие ни одного фактора 
риска, являются доброкачественными, опухоли, 
имеющие один из признаков, – опухоли неясного 
прогноза и опухоли, имеющие 2 и более факторов, 
являются злокачественными. Особенно подчерки-
вается значение размеров опухоли. Размеры опухоли 
более 8 см при отсутствии других факторов риска 
требуют отнести данную опухоль в группу опухолей 
неясного прогноза. Затем появились модификации в 
оценке критериев прогноза. Другие авторы считают 
критическим размером 5 см [85, 86]. При анализе 234 
случаев PEComa-NOS, описанных в англоязычной 
литературе, только размеры опухоли свыше 5 см и 
высокая митотическая активность (1/50 HPF) яв-
ляются достоверными факторами рецидивов после 
удаления опухоли. Опухоли, не имеющие ни одного 
из этих признаков, считаются доброкачествен-
ными, а опухоли, имеющие один из признаков, 
относятся к опухолям с неясным прогнозом [87]. 
Эти же авторы в другом сообщении указывают, что 
при наличии критериев злокачественности у 71% 
больных развиваются метастазы или рецидив [88]. 
Другие авторы указывают на значение 4 и более 
факторов для определения злокачественного по-
ражения [26].

Хирургическое лечение остается основным ме-
тодом лечения больных с пекомами различных 
локализаций. К сожалению, химиотерапия и луче-
вое лечение не показали каких-либо значительных 
результатов как у взрослых, так и у детей [89–92]. 
Хирургическое лечение остается основным ме-
тодом и при лечении рецидивов или метастазов. 
Проведенный Musella и соавт. анализ литературных 
данных за последние семьдесят лет показывает, что 
хирургическое лечение больных с пекомами гине-
кологического тракта остается основным методом 
лечения, а проведение адъювантной терапии может 
быть рекомендовано больным с высоким риском 
прогрессирования заболевания в качестве попытки 
контроля течения опухолевого процесса [93].

Редкость данных опухолей затрудняет исследо-
вания по использованию новых препаратов и их 
режимов у больных пекомами различных локализа-
ций. Bleeker и соавт. проанализировали лечение 234 
пациентов, больных злокачественными пекомами, 
представленных в англоязычной литературе [87, 88]. 
Роль неоадъювантной терапии до сих пор остается 
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неясной из-за малого количества наблюдений. 
Эффект от лечения практически отсутствует или 
он минимальный. Изучаются вопросы применения 
химиотерапии у больных с плохим прогнозом после 
операции. Количество рецидивов в этой группе 
больных составляет 45%, а смертей от болезни  – 
15%. Авторы делают вывод, что химиотерапия, 
лучевая терапия неэффективны в данной группе 
больных, возможно, следует обратить внимание на 
применение таргетных препаратов.

Рапамицин (ингибитор m-TOR) был предложен 
как терапевтический агент при лечении ангиомио-
липомы почек и лимфангиолейомиоматозиса. Ис-
следования показали, что mTOR-ингибиторы нор-
мализуют клеточную пролиферацию и ангиогенез и 
возможно попытаться применить данный препарат 
и его аналоги при лечении злокачественных пеком 
других локализаций [7, 34, 94, 95]. Ретроспективное 
исследование применения ингибиторов m-TOR (си-
ролимус, темсиролимус) показало очень короткий 
эффект лечения. У части больных отмечена только 
стабилизация или прогрессирование процесса [96]. 
Исследователи подчеркивают быстрое восстановле-
ние объема опухолевых масс после окончания при-
ема сиролимуса [97]. Исследования Schoolmeester и 
соавт. показали, что транслокация гена TFE3 может 
сопровождаться потерей эффективности лечения 
ингибиторами m-TOR [27]. Кроме того, необходи-
мо помнить, что ингибиторы m-TOR (сиролимус, 
темсиролимус) эффективны при повреждении гена 
TSC1. При злокачественных формах чаще повреж-
дается ген TSC2.

Кроме того, установлено, что лечение тар-
гетными препаратами сопровождается большим 
количеством осложнений, большинство которых 
связано с генерализованной антипролиферативной 
активностью. Множественные язвы имеют дозоза-
висимый эффект. При уменьшении дозы препарата 
количество язв сокращается. Отмечено появление 
значительных отеков нижних конечностей. Приме-
нение препаратов значительно ухудшает заживление 
послеоперационных ран, что следует учитывать при 
назначении препарата больным, которым планиру-
ется оперативное лечение. Нарушения жирового об-
мена (гиперхолестеринемия, гиперглицеринемия), 
острые интерстициальные пневмонии, протеину-
рия, склонность к развитию инфекций также отме-
чены у пациентов, получающих ингибиторы m-TOR. 
Отмечена гонадальная токсичность с уменьшением 
сперматогенеза у мужчин. У 52% женщин отмече-
но нарушение менструального цикла. Больные, 
получающие ингибиторы m-TOR, должны быть 
информированы об указанных осложнениях [95].

Предпринимались попытки применения инги-
биторов m-TOR и у детей. Девочка 2 лет по поводу 
неоперабельной опухоли брюшной полости и ма-
лого таза получила 2 курса химиотерапии препара-

тами винкристин, дактиномицин, ифосфамид без 
эффекта. Была выполнена попытка хирургического 
лечения, после которого установлено, что опухоль 
исходит из пупочной связки. Было произведено 
удаление опухоли, резекция сальника и узлов на 
брюшине. Химиотерапия продолжена с добавле-
нием в схему лечения адриамицина. Через 6  мес 
после лечения диагностирован рецидив в виде мно-
жественных узлов в брюшной полости и метастаз 
в печени. Проведение хирургического и лучевого 
лечения было признано невозможным. Была пред-
принята попытка лечения сиролимусом совместно 
с этопозидом. Получен частичный эффект только 
в отношении метастаза в печени. В течение 3  лет 
отмечался медленный рост образований. После 
появлений жалоб на боли в животе и нарушения 
пассажа по кишке девочка оперирована повторно. 
Произведена резекция подвздошной кишки. На 
операции установлены множественные поражения 
брюшины, малого таза и кишечника. Спустя 6 лет 
после установления диагноза при наличии множе-
ственных поражений брюшной полости и метастазе 
в печени девочка жива [71].

Есть сообщения о попытках гормонотерапии с 
кратковременным и очень ограниченным отве-
том [57]. Учитывая наличие в опухоли рецепторов 
прогестерона и эстрогенов, предпринимаются 
попытки лечения ингибиторами ароматазы, снижа-
ющими уровни эстрогенов. В течение года больной 
с забрюшинной пекомой проводились попытка 
лучевой терапии, химиотерапии доксорубицином, 
лечение сиролимусом. Лечение эффекта не дало. 
Резко нарастала дыхательная недостаточность. 
Учитывая, что 90% опухолевых клеток содержали 
рецепторы эстрогенов и прогестерона, назначен 
летрозол – ингибитор ароматазы, аналог тамокси-
фена. Через 12 нед лечения получен выраженный 
клинический эффект, не требовалось проведения 
оксигенотерапии. Эффект наблюдался в течение 
16 мес наблюдения [98].

Таким образом, радикальное хирургическое вме-
шательство остается основным методом лечения. 
Адъювантное лечение (химиотерапия, лучевая тера-
пия) рассматривается лишь у больных с локальными 
рецидивами или при наличии метастазов [72, 99].

Остается очень высоким процент больных, живу-
щих при наличии опухолевых поражений. Больные 
экстренно оперируются повторно при возникно-
вении осложнений, только 43,75% больных живы 
без признаков болезни. Средний срок наблюдения 
26 мес [26].

Мы приводим клиническое наблюдение пекомы 
влагалища у девочки 11 лет.

Из анамнеза известно, что в 11  лет у девочки 
появились кровянистые выделения из влагалища, 
которые были расценены как menses. Выделения 
резко усилились после падения. Девочка экстренно 
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госпитализирована в больницу по месту житель-
ства. При обследовании установлена опухоль вла-
галища, размерами 2×3 см. Биопсия образования 
сопровождалась обильным диффузным кровоте-
чением. С диагнозом «невус влагалища» больная 
направлена на консультацию в НИИ ДОГ РОНЦ 
им. Н.Н. Блохина.

По данным ультразвукового исследования, в про-
екции правой стенки влагалища и малой половой 
губы объемное образование неправильной формы, 
размерами 2×3 см. Образование с множественными 
сосудами, диаметром 0,1–0,15 см, с коллатеральным 
спектром кровотока.

28.09.2006 г. опухоль влагалища удалена. Отмеча-
лась выраженная кровоточивость. Девочка получила 
только хирургическое лечение.

Макроскопическое описание удаленной опухоли

Фрагмент стенки влагалища размером 
3,5×2,5×2,5  см со слизистой оболочкой. В  толще 
стенки на расстоянии 0,1–0,2  см от ближайших 
краев резекции определяется опухолевый узел с 
четкими границами 2,2 см в диаметре. Узел имеет 
мягко-эластическую консистенцию и пеструю, се-
ровато-коричневую поверхность разреза.

Для проведения исследований материал фик-
сировался в нейтральном формалине, проводился 
по общепринятой методике, заливался в парафин, 
резались срезы толщиной 5 микрон. Для уточнения 
гистогенеза опухоли, кроме традиционных окрасок 
гематоксилином и эозином, пикрофуксином, PAS 
реакции, окраска на железо, были поставлены им-
муногистохимические реакции:

Виментин, клон Bi(V9), BIoGenex, разведение 
1:1400; Цитокератин  7, клон (OV-TL12/30), Cell 
Marque, разведение 1:140; Цитокератин  18, клон 
(DC10), DBS разведение 1:700; Цитокератин  19 
(клон RCK108, DAKO разведение 1:700); Кальпонин 
(клон CALP BioCare, разведение 1:700); HMB45 
(CellMarque, разведение 1:140); Melan A (клон A103, 
разведение BioGenex, 1:700); MITF (клон C5/05, 
CellMarque, разведение 1:140); AE1/AE3 (DBS, 
разведение 1:350); c-kit (клон YR145, CellMarque, 
разведение 1:140); S-100 (клон Rb, DAKO, разведе-
ние 1:500); P53 (клон DO-7, BioGenex, разведение 
1:1400); CD99 (клон 12E7, DAKO, разведение 1:700); 
NSE (клон MRQ-55, CellMarque, разведение 1:140); 
TEF3 (клон MRQ37, CellMarque, разведение 1:140); 
CD10, (клон 56C6, CellMarque, разведение 1:140); 
Cdx2 (клон EPR2764Y, CellMarque, разведение 1:70); 
Ki-67 (клон SP6, CellMarque, разведение 1:210); 
Тирозиназа (клон T311, DBS разведение 1:210); 
ЭМА (клон E29, DBS, разведение 1:1400); Гладко-
мышечный актин (клон 1A4, BioGenex, разведение 
1:3500); Кальдесмон (клон h-CD, BioGenex, разве-
дение 1:350).

Микроскопическое описание

На малом увеличении видны четкие границы 
опухолевого узла с псевдокапсулой и альвеолярный 
характер ее структуры. Тонкие сосудисто-фиброз-
ные прослойки делят опухолевую ткань на дольки 
разного размера. Часть долек почти полностью вы-
полнена опухолевыми клетками, часть же выстлана 
одним слоем клеток, оставляя пустыми центральные 
их отделы (рис. 1).

Общее впечатление опухоли в целом некоторой 
«гипернефроидности». Сходство со светлоклеточ-
ным раком, в том числе раком почки, чрезвычайно 
высоко (рис. 2).

Рис. 1. Общий вид опухоли, окраска гематоксилином и эози-
ном, ув. ×4

Рис. 2. То же самое, на большом увеличении, окраска гематок-
силином и эозином, ув. ×10

По всей толще опухоли разбросаны в виде гнезд 
разного размера макрофаги со скоплением бурого 
пигмента в цитоплазме. Встречаются скопления 
лимфоидной ткани без формирования фолликулов с 
примесью большого числа гистиоцитов, в том числе 
многоядерных. Опухолевые клетки в преоблада-
ющем большинстве имеют «эпителиальный» вид. 
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Форма их полигональная с хорошо очерченной кле-
точной границей. Цитоплазма в перинуклеарной об-
ласти эозинофильная с постепенным просветлени-
ем к периферическим отделам цитоплазмы, в других 
клетках целиком оптически пустая. Ядра округлые, 
хроматин тонкодисперсный и содержит несколько 
мелких ядрышек, среди которых одно ядрышко 
значительно крупнее, амфофильное. Небольшая 
клеточная популяция имеет веретеноклеточный вид 
с эозинофильной цитоплазмой и обнаруживается 
чаще вблизи кровеносных сосудов. Встречаются пе-
реходы между обоими типами клеточных элементов. 
Признаки митотической активности не выражены. 
В опухолевой ткани много капилляров самой разно-
образной формы и калибра. При окраске на железо 
часть пигментных макрофагов дает положительную 
реакцию. PAS-реакция отрицательная.

Проведенные с целью уточнения гистогенеза 
новообразования иммуногистохимические реакции 
дали следующие результаты: в отдельных клетках 
TFE3 (рис.  3); положительными оказались реак-
ции к HMB45  – интенсивная, распространенная 
(рис.  4); тирозиназа (рис.  5); индекс метки Ki-67 

низкий и не превышает 5% (рис. 6, 7); C-kit окра-
шивается очагово (рис. 8); Melan A; примерно в 10% 
опухолевых клеток реакция АЕ1/АЕ3 слабоочаговая 

Рис. 4. Положительная реакция на HMB45. Иммуногистохи-
мическая окраска, ув. ×10

Рис. 3. Положительная реакция на TEF3. Иммуногистохими-
ческая окраска, ув. ×10

Рис. 5. Положительная реакция на тирозиназу. Иммуногисто-
химическая окраска, ув. ×10

Рис. 6. Реакция на Ki-67 в очагах с низкой пролиферативной 
активностью. Иммуногистохимическая окраска, ув. ×10

Рис. 7. Реакция на Ki-67 в очагах более выраженной пролифе-
рации. Иммуногистохимическая окраска, ув. ×10
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(рис. 10); реакция ЭМА слабоочаговая, CD 99 рас-
пространенное слабое мембранное окрашивание.

Остальные иммуногистохимические реакции на 
кальпонин, ЦК7, ЦК 18, ЦК 19, S-100, p53, вимен-
тин (рис. 9), NSE, гладкомышечный актин, каль-
десмон, Cdx2, CD10 отрицательны. MITF красится 
только в макрофагах.

Таким образом, описанное наблюдение представ-
ляет собой большой интерес с точки зрения гисто-
логической верификации диагноза. По изначальной 
концепции пекома – это опухоль, клетки которой 
демонстрируют одновременное наличие маркеров 
меланоцитарной и гладкомышечной дифферен-
цировки. В  нашем наблюдении меланоцитарная 
направленность дифференцировки убедительно 
доказана, однако гладкомышечные маркеры в опу-
холевых клетках не определяются. По литературным 
данным, подобная неполнота фенотипа характерна 
для опухолей детского возраста. У  детей пекомы 
часто не экспрессируют гладкомышечные маркеры. 

Возникает вопрос, как в подобных случаях исклю-
чить опухоли чисто меланоцитарной природы  – 
меланомы, невусы? В нашем наблюдении меланому 
можно исключить на основании микроскопической 
картины новообразования, обнаружения маркеров, 
не характерных для меланомы (например, TFE3), 
отсутствие S-100 и клинического течения процесса. 
Девочка наблюдается в течение 10 лет, данные о 
наличии опухолевых образований при регулярных 
обследованиях не получены.

Однако, несмотря на достижения в области изу-
чения пеком, гистологическая природа этих неопла-
зий до сих пор остается неясной [8, 34]. Требуется 
дальнейшее изучение прогностических факторов 
для проведения адекватного лечения [92]. Больные, 
получившие лечение по поводу пеком различных 
локализаций, требуют тщательного динамического 
наблюдения независимо от потенциала опухоли, 
так как возможно развитие поздних рецидивов и 
метастазов.
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national Classification of Soft Tissue and Bone Tumors since 2002. Literature review confirms difficulties of timely diagnosis 
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disease-free 10 years after the treatment.
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Введение

Сосудистые мальформации встречаются c ча-
стотой 0,3–5,4% в популяции, могут поражать лю-
бую часть тела, нередко имеют мультифокальный 
характер, представляют собой одну из социально 
значимых проблем в современной педиатрической 
практике [1]. Редкость и разнообразие клинических 
проявлений данной группы заболеваний обуслов-
ливают необходимость использования различных 
методов дифференциальной диагностики.

В настоящее время, согласно дополненной клас-
сификации сосудистых аномалий, предложенной 
ISSVA (International Society for the Study of Vascular 
Anomalies, 2007), выделяют низкоскоростные сосу-
дистые мальформации («low flow»), к которым от-
носятся в первую очередь капиллярные (КМ), вено-
зные (ВМ) и лимфатические мальформации (ЛМ); 
высокоскоростные сосудистые мальформации 
(«high flow») – артериальные мальформации (АМ), 
артериовенозные фистулы (АВФ), артериовенозные 
мальформации (АВМ) и сложные (комбинирован-
ные) сосудистые мальформации, представляющие 
собой различные сочетания вышеперечисленных 
типов сосудистых поражений.

Наиболее распространенные формы сосудистых 
мальформаций

Капиллярные мальформации (КМ) встречаются 
с частотой 3:1000 новорожденных, выявляются при 

рождении, частота проявления признака не зависит 
от пола, около 80% поражений приходится на об-
ласть головы и шеи [2]. Характерно спорадическое 
распространение, однако есть описание семейных 
случаев [3]. Гистологическая картина характеризу-
ется увеличением числа расширенных капилляров 
и посткапиллярных венул, расположенных в па-
пиллярном и частично ретикулярном слоях дермы 
без признаков пролиферации эндотелия. Иммуно-
гистохимически определяется уменьшение числа 
нейронов дермы, обусловливающее нарушение 
нервной регуляции патологических сосудов.

Пламенеющий невус, «винное пятно» (от англ. 
Port wine stain) или капиллярная ангиодиспла-
зия (КАД)  – наиболее часто встречающийся тип 
врожденного сосудистого поражения. Клинически 
представлен ярко-розового цвета пятном или пятна-
ми с четкими границами, неправильных очертаний, 
расположенными преимущественно по ходу одной, 
двух или трех ветвей тройничного нерва, определя-
ющими клиническую картину в виде одно- или реже 
двустороннего поражения кожи лица. При локали-
зации на коже туловища, конечностей пятна могут 
занимать целые анатомические области (рис. 1).

Пламенеющий невус может входить в состав 
целого ряда синдромов. Синдром Штурге–Вебера 
(СШВ)  – врожденная патология, возникающая 
спорадически с частотой 1:20 000–50 000 новоро-
жденных. В 1879 г. Штурге первым описал пациента 
с эпилепсией, капиллярной мальформацией кожи 
лица и буфтальмом  [4]. Позднее Дарк, Волланд, 
Крэббе и Паркс Вебер охарактеризовали структуру 
и распределение внутричерепных кальцификатов. 
Полный синдром включает в себя триаду: I – КМ 
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Сосудистые мальформации являются актуальной проблемой педиатрии ввиду функциональных, косметических, 
психологических нарушений и социальной дезадаптации у данной категории больных. В статье представлены кли-
нико-диагностические характеристики различных сосудистых мальформаций, а также их корреляция с инструмен-
тальными лучевыми методами исследований, среди которых обязательными являются ультразвуковая диагностика с 
применением допплерографии и магнитно-резонансная томография с динамическим внутривенным контрастированием.
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кожи лица («винное пятно»); II – ипсилатеральное 
поражение центральной нервной системы (ангиома-
тоз мягкой и паутинной оболочек головного мозга), 
вызывающее эпилепсию, мигрень, транзиторные 
ишемические атаки, гемипарезы, гемианестезию, 
выпадение полей зрения, амавроз, умственную от-
сталость; III – сосудистая мальформация хориоидеи 
глаза в сочетании с глаукомой. Имеются сообщения 
о пациентах с сосудистыми мальформациями мяг-
кой и паутинной оболочек головного мозга и хори-
оидеи без КМ кожи лица. Сочетание КМ кожи лица 
с глаукомой при отсутствии поражения ЦНС также 
может представлять собой форму СШВ. Патогенез 
обусловлен мозаичной соматической мутацией 
R183Q в гене GNAQ, расположенном на длинном 
плече 9-й хромосомы (9q21).

Клинически риск наличия СШВ коррелирует с 
расположением «винного пятна» и повышается у 
пациентов с КМ, расположенной по ходу первой 
ветви тройничного нерва, особенно с вовлечением 
кожи век, а также при двустороннем поражении 

кожи лица. Судороги являются одним из самых 
распространенных неврологических симптомов 
СШВ, встречаются у 55–90% пациентов. Характер-
ны парциальные припадки, но могут быть и гене-
рализованные судороги. В 75% случаев возникают 
на первом году жизни. У пациентов с двусторонним 
поражением оболочек головного мозга приступы 
отмечаются в первые месяцы жизни, что часто 
приводит к умственной отсталости [5]. Диффузное 
сосудистое поражение мозговых оболочек способно 
вызвать смерть ребенка за счет неконтролируемого 
эпилептического статуса. Глаукома – самое частое 
офтальмологическое проявление СШВ. Она связа-
на с ипсилатеральной сосудистой мальформацией 
хориоидеи глаза и выявляется при исследовании 
глазного дна. Глаукома может развиваться на про-
тивоположной КМ стороне и присутствует уже 
при рождении у 2/3 пациентов. Ранняя постановка 
диагноза помогает предотвратить потерю зрения.

Синдром Клиппеля–Треноне (СКТ) встреча-
ется у 1:30  000 новорожденных. Характеризуется 

Рис. 1. Локализация КАД. Поражение кожи лица по ходу ветвей тройничного нерва (а); верхняя ветвь/зрительный нерв 	
(V1 – n. ophtalmicus) (б); средняя ветвь/верхнечелюстной нерв (V2 – n. maxillaris) (в) и нижняя ветвь/нижнечелюстной нерв 	
(V3 – n. mandibularis), пациенты с двусторонним КАД (г, д). Поражение туловища и верхних/нижних конечностей (е)

 а) Ветви тройничного нерва  б) Односторонняя КАД в проекции 
верхней ветви тройничного нерва

 в) Односторонняя КАД в проекции 
средней ветви тройничного нерва

 г) Двусторонняя КАД в проекции 
верхней и средней ветвей тройничного 
нерва

 д) Двусторонняя КАД в проекции 
верхней, средней и нижней ветвей 
тройничного нерва

 е) Односторонняя КАД туловища и 
конечностей слева

Тройничный нерв

Зрительный  
нерв

Верхне- 
челюстной  
нерв

Нижне- 
челюстной  
нерв
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наличием комбинированных аномалий: КМ на 
коже в сочетании с гипертрофией мягких тканей 
и костей пораженной конечности, варикозным 
расширением вен с поражением глубоких вен или 
без такового  [6, 7]. Синдром КТ следует отличать 
от синдрома Паркса-Вебера, при котором КМ 
сочетается с множественными артериовенозными 
шунтами и аневризмами с гипертрофией и вари-
козным расширением вен конечностей  [8]. При 
СКТ варикозное расширение вен наблюдается с 
рождения или развивается в детстве в сочетании 
с гипертрофией конечности, поражения обычно 
односторонние. Ярко-красные, с синюшным оттен-
ком пятна с четкими границами и географическими 
очертаниями, располагающиеся на латеральной 
поверхности бедра, колена, голени, имеют прогноз 
хуже, чем диффузно рассеянные розовые пятна без 
четких границ. Клинические проявления включают 
атрофию кожи, появление бугорков и гипергидроз. 
Возможное поражение глубоких вен способно при-
вести к целлюлиту, изъязвлению, тромбофлебиту, 
субъективно  – выраженной болезненности  [9]. 
У пациентов с видимым поражением вен нижних 
конечностей могут также наблюдаться поражения 
вен таза, ректальное кровотечение и гематурия [8]. 
Угрожающими жизни осложнениями являются 
тромбоз глубоких вен, тромбоэмболия легочной ар-
терии, сепсис, коагулопатия [7]. Синдром КТ может 
сочетаться с СШВ. Внекожные проявления в виде 
увеличения конечности обусловлены гипертрофией 
мягких тканей и костей. Наличие лимфатической 
мальформации способствует развитию слоновости.

Причина большинства случаев СКТ неизвест-
на. В  ряде случаев у некоторых больных имеется 
истинная атрезия глубоких вен в результате де-
фектов мезодермального зачатка  [7]. Хотя СКТ 
обычно является спорадическим заболеванием, 
имеются семейные случаи СКТ, наследуемые по 
аутосомно-доминантному типу. Гемигипертрофия 
и сосудистые поражения встречаются значительно 
чаще у членов семей больных СКТ, что указывает на 
многофакторное наследование СКТ.

Венозная мальформация (ВМ) возникает спора-
дически, может прослеживаться аутосомно-доми-
нантный путь наследования [3]. Присутствует при 
рождении, способна проявляться при взрослении 
ребенка. Клинически мальформации представ-
лены мягкими, легко поддающимися сдавлению, 
объемными образованиями голубоватого цвета, 
холодными на ощупь, увеличивающимися в объеме 
при венозных пробах, а также после кровотечения. 
Образования могут быть локализованными или 
распространенными. В 40% случаев располагаются 
в области головы и шеи. Наиболее типичная ло-
кализация  – губы, язык, щеки, периорбитальная 
область и окологлоточное пространство. Нередко 
ВМ вовлекают в процесс более глубоко располо-

женные ткани, сопровождаются болезненностью. 
Возможны периодические кровотечения, обструк-
ция дыхательных путей, нарушение формирования 
прикуса, затруднение речи [10]. При локализации в 
области конечностей венозные мальформации мо-
гут поражать скелетные мышцы, суставы. Процесс 
часто остается нераспознанным до первых жалоб 
пациента – боль является самым частым симпто-
мом. Нередки осложнения ВМ, такие как тромбозы, 
кровотечения [11].

Гистологическая картина ВМ представлена по-
ражениями с нечеткими границами, состоящими из 
редких, выстланных тонким эндотелием сосудистых 
полостей. Молекулярные механизмы спорадических 
ВМ до сих пор неизвестны, описаны семейные 
случаи с аутосомно-доминантным типом насле-
дования, характерна генетическая гетерогенность 
заболевания.

Артериовенозные мальформации (АВМ)  – 
сосудистые поражения с быстрым кровотоком, 
состоящие из артериальных и венозных сосудов, 
напрямую соединенных между собой без промежу-
точной капиллярной сети. Распределение по полу 
составляет 1:1, от 40 до 60% поражений видны при 
рождении, около 30% выявляется в раннем детском 
возрасте [12]. Наиболее часто АВМ встречаются в 
области головы и шеи. Заболевание проходит четыре 
стадии. Стадия I («фаза покоя») обычно длится с 
момента рождения до юности. Во время этой стадии 
АВМ может быть неявной или иметь вид КМ, геман-
гиомы в стадии инволюции. Местное повышение 
температуры и легкое колебание кожи в области 
поражения  – признаки высокоскоростного ком-
понента. Некоторые АВМ остаются в спокойном 
состоянии в течение всей жизни. Стадия II – фаза 
прогрессирования, чаще всего начинается в юности 
и может быть обусловлена началом пубертатного 
периода, травмой или беременностью. Сосудистое 
образование увеличивается в размере, темнеет, 
деформирует окружающие структуры. Кожные из-
менения напоминают саркому Капоши. Во время 
стадии III происходит деструкция глубоких структур 
со спонтанным изъязвлением, болью и кровотече-
нием. Может отмечаться литическое поражение 
костной ткани. Последняя, IV стадия характеризу-
ется сердечной недостаточностью. Она возникает в 
связи с высоким сбросом крови из артерий в вены.

Артериовенозные мальформации развиваются 
преимущественно в процессе раннего эмбриогенеза 
в результате нарушения регрессии артериовенозных 
соустий в первичных сосудистых сплетениях. Хотя 
большинство случаев АВМ являются спорадически-
ми, существует несколько наследственных синдро-
мов с мутацией в гене RASA1 [13].

Лимфатические мальформации (ЛМ) могут быть 
первичными или вторичными, локализованными 
или диффузными (лимфедема). Локализованные 
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врожденные ЛМ часто называют «лимфангиомы». 
Их разделяют на два типа: микрокистозные и ма-
крокистозные поражения; ЛМ могут сочетаться с 
другими видами сосудистых мальформаций. При-
близительно 65–75% ЛМ являются врожденными 
или появляются в течение первых 2 лет [14]. Разви-
ваются несколько чаще у мальчиков.

Макрокистозные ЛМ в 55–90% случаев локали-
зуются в области шеи и подмышечной области. По-
ражение представляет собой диффузное увеличение 
подкожных масс вследствие расширения аномаль-
ных сосудов. Большинство макрокистозных ЛМ 
протекает асимптомно, но могут сопровождаться 
болезненностью. Крупные ЛМ в области шеи спо-
собны привести к обструкции дыхательных путей, 
затруднению приема пищи, нарушениям развития 
речи, деформации костей. Возможны инфекцион-
ные осложнения. Поражения черепа могут являться 
причиной болей, деформации костей, периорби-
тальных отеков, врожденной катаракты, стробизма, 
экзофтальма, диплопии.

Микрокистозные ЛМ присутствуют с рождения, 
однако часто остаются незамеченными до момента 
инфицирования или кровотечения. Обычно они 
локализуются в области верхних конечностей, 
подмышечных впадинах, груди. Также их называют 
lymphangioma circumscriptum, так как они представ-
лены множественными сгруппированными тонко-
стенными пузырьками или гиперкератотическими 
папулами, как правило, локализованными на од-
ном участке. В очагах могут присутствовать более 
глубокие компоненты, вызывающие диффузный 
отек тканей. Наиболее характерным симптомом 
является лимфорея, осложненная изъязвлениями, 
кровотечениями и вторичной инфекцией. При дли-
тельно существующих микрокистозных ЛМ может 
развиться плоскоклеточная карцинома. Лимфати-
ческие мальформации способны сочетаться с КМ.

Существует несколько генов, которые могут 
вызвать развитие ЛМ. Доказано наличие мутаций в 
области гена, экспрессирующего VEGFR-3 в длин-
ном плече 5-й хромосомы (5q).

Диагностика сосудистых мальформаций

При диагностике сосудистых опухолей или 
пороков развития кожи важным этапом является 
подробный клинический осмотр с применением 
физикальных методов исследования. Так, может 
оказаться информативной пальпация патологиче-
ского образования, определение симптома сжатия 
и наполнения, аускультация с помощью фонендо-
скопа (при артериовенозных шунтах выслушива-
ется шум сброса крови из артериального русла в 
венозное) [15].

Помимо анамнестических данных и данных 
физикального обследования в дифференциальной 
диагностике младенческих гемангиом и сосудистых 

мальформаций применяется метод ультразвукового 
исследования. Доступный, неинвазивный и безвред-
ный (с точки зрения отсутствия лучевой нагрузки и 
необходимости проведения манипуляции под нар-
козом), этот метод позволяет в ряде случаев опреде-
лить локализацию, размеры, скорость кровотока и 
структурные особенности сосудистых образований 
кожи и мягких тканей. К  более информативным 
методам исследования можно отнести цветное 
дуплексное сканирование (ЦДС) [15]. Ультразвуко-
вая допплерография позволяет оценить скорость 
и характер кровотока сосудистых образований, в 
частности гемангиом [16].

Компьютерная томография в настоящее время 
используется редко. Компьютерная томография с 
ангиографией (КТ-АГ) может применяться для визу-
ализации образований с высокими и средними ско-
ростями кровотока, которые хорошо накапливают 
контрастный препарат. Так, КТ-АГ используется для 
диагностики артериовенозных, в ряде случаев – ве-
нозных мальформаций [11]. Однако данный метод 
менее информативен, чем МРТ, в силу низкого 
тканевого разрешения, сопряжен со значительной 
лучевой нагрузкой, обусловленной необходимостью 
проведения нескольких фаз (преконтрастная, арте-
риальная, венозная, отсроченная фазы), проводится 
с внутривенным введением йодсодержащих рент-
ген-контрастных веществ, являющихся аллерген-
ными для ряда пациентов.

Магнитно-резонансная томография с в/в кон-
трастированием из всех современных методов по-
зволяет наиболее точно определить локализацию, 
истинный объем, степень вовлечения прилежащих 
анатомических структур, в большинстве случаев 
определить приводящие и отводящие сосуды, выя-
вить шунты, а также дифференцировать сосудистые 
мальформации и высоковаскуляризированные 
опухоли.

По мнению некоторых авторов, МРТ при ка-
пиллярных мальформациях малоинформативна [17]. 
Однако, по нашему мнению, современные высо-
копольные аппараты МРТ позволяют визуали-
зировать распространенность КМ. Капиллярные 
мальформации выявляются в последовательностях 
Т2 с подавлением сигнала от жировой ткани в виде 
диффузных слабо или умеренно гиперинтенсивных 
участков в коже, подкожно-жировой клетчатке или 
в виде мелкоячеистой сосудистой сети. Применение 
МР-контрастных препаратов в последовательностях 
Т1-ВИ с подавлением сигнала от жировой ткани 
улучшает визуализацию капиллярных мальформа-
ций (рис. 2).

Диагноз капиллярной мальформации обычно 
устанавливается клинически, однако эритема на 
коже может скрывать артериовенозную мальформа-
цию, располагающуюся в более глубоких анатоми-
ческих структурах. Различные авторы [17] приходят 
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Рис. 2, в–д. Т2 с подавлением сигнала от жировой ткани. Визуализируется утолщение мяг-
ких тканей лобной области, переносицы справа, на фоне которых определяются единичные 
извитые сосуды (в). Гиперинтенсивная зона отражает капиллярную мальформацию мягких 
тканей вышеуказанной локализации (указано стрелками). Аналогичные изменения опреде-
ляются в мягких тканях щеки (г; указано стрелками), в увеличенном в объеме альвеолярном 
отростке правой верхнечелюстной кости (д; указано стрелками)
Рис. 2, е. Динамическое внутривенное контрастирование с препаратом гадолиния. MIP. 
Определяется повышенное накопление контрастного препарата в правой половине лица 
(1 – верхнее веко, 2 – склеры, 3 – сетчатки, 4 – мышцы подвисочной ямки)

а б

в г
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Рис. 2, а, б. Пациентка M., 1 год 5 мес, диагноз: капиллярная мальформация в проекции 
верхней и средней ветвей тройничного нерва справа, орбиты и правого глаза  (а). МРТ 
головного мозга, мягких тканей лица. Т2. Аксиальный срез (б). Определяется утолщенное 
гиперинтенсивное правое верхнее веко (1) и утолщение сетчатки (2)



49Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи № 2–2016

Современные подходы к диагностике сосудистых мальформаций у детей

к единому мнению, что МРТ имеет чрезвычайную 
значимость для исключения подлежащей патологии 
или наличия сочетанного синдрома.

Синдром Штурге–Вебера должен быть запо-
дозрен у всех пациентов с КМ кожи лица по ходу 
глазного нерва (n.  ophtalmicus)  – первой ветви 
тройничного нерва, включая «зону водораздела» – 
области совместной иннервации глазного нерва и 
верхнечелюстного нерва (n. maxillaries) – второй вет-
ви тройничного нерва. Всем детям, находящимся в 
группе риска, показано выполнение МРТ головного 
мозга с внутривенным контрастированием.

Магнитно-резонансные исследования с в/в 
контрастированием высокоинформативны при 
наличии лептоменингеальных и окулярных сосу-
дистых мальформаций даже на ранней стадии их 
развития. Также этот метод более чувствителен в 
выявлении патологии серого и белого вещества, 
расширенных глубоких вен, чем компьютерная 
томография (рис. 3).

Венозные мальформации представлены варикозно 
расширенными венами с признаками дисплазии, 
сообщающимися посредством добавочных венул. 
При МРТ визуализируется скопление извитых 
структур, разделенных септами, с высокой интен-
сивностью сигнала на Т2-ВИ и с промежуточной 
интенсивностью сигнала на Т1-ВИ. При введении 
контрастного препарата всегда отмечается диффуз-
ное усиление сигнала в зоне ВМ. Флеболиты часто 
присутствуют внутри венозных мальформаций, на 
МРТ представлены округлыми структурами с низ-
кой интенсивностью сигнала [17].

Лимфатические мальформации (лимфангиомы) 
относятся к типу «low-flow» мальформаций, на МРТ 
представлены тонкостенными расширенными сосу-
дами или жидкостными полостями, разделенными 

а б в

Рис. 3. Пациентка К., 4 года, диагноз: СШВ, капиллярная мальформация в проекции верхней и средней ветвей тройничного нерва 
слева (а). Из анамнеза: поражение кожи лица выявлено при рождении, увеличивалось в диаметре пропорционально росту ребенка. 
В возрасте 3 мес диагностирована врожденная глаукома, 6 мес – зафиксирован первый судорожный приступ; б) МРТ головного 
мозга (Т1iso с внутривенным контрастированием. 3D-реконструкция, MIP. Визуализируются расширенные глубокие вены мозга 
(указаны стрелками); в) МРТ, BLADE – умеренно выраженная атрофия коры головного мозга слева – признаки СШВ

различной толщины септами. Для макрокистозных 
ЛМ характерен низкий сигнал на Т1-ВИ, высокий 
сигнал на Т2-ВИ и отсутствие усиления внутри 
образования после контрастирования. При в/в кон-
трастировании отмечается накопление контрастно-
го препарата только в септах и по периферии ЛМ. 
Сигнал от содержимого полостей ЛМ в Т1-ВИ мо-
жет варьироваться от низкого до высокого в случае 
инфицированных ЛМ в зависимости от отсутствия 
или наличия белкового компонента. Проявле-
ния микрокистозных ЛМ неспецифичны и могут 
выявляться в виде локального утолщения мягких 
тканей [17]. МРТ применяется с целью проведения 
дифференциального диагноза между лимфатиче-
скими мальформациями и другими образованиями, 
содержащими жидкость, а также с целью определе-
ния глубины залегания ЛМ и степени вовлечения 
окружающих анатомических структур (рис. 4).

Встречаются смешанные лимфатико-венозные 
мальформации. В таких случаях на МРТ отмечается 

неравномерное накопление контрастного препарата 
в сосудистых структурах: контрастное вещество на-
капливается в венозных сосудах и не определяется в 
лимфатических. Такой смешанный характер контра-
стирования позволяет поставить диагноз: смешанная 
лимфатико-венозная мальформация (рис. 5).

Артериовенозные мальформации (АВМ) диагно-
стируются на основании клинических характери-
стик и радиологических исследований. Диффе-
ренциальная диагностика включает сосудистые 
мальформации, сосудистые опухоли и в редких 
случаях другие новообразования. Аускультация 
зоны поражения (характерный шум) или ультрасо-
нография с допплерографией могут использоваться 
для определения характеристик потока. УЗИ с доп-
плерографией и МРТ с динамическим в/в контра-
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Рис. 4. Пациент Т., 3 мес, диагноз: распространенная капиллярная мальформация кожи и мягких тканей лица слева, ½ передней 
грудной стенки справа, правой верхней конечности. Синдром Клиппеля–Треноне (а)
Рис. 4, б, в. Тот же пациент, 2 года 6 мес; б) МРТ всего тела с динамическим внутривенным контрастированием, фрагмент, MIP. 
Визуализируются нормальные артерии плеча и предплечья. Артериальные мальформации, шунты не определяются; в) МРТ всего 
тела, фрагмент, TIRM. Коронарный срез. Правая верхняя конечность увеличена в объеме по сравнению с левой. В утолщенной 
подкожно-жировой клетчатке определяются множественные извитые сосуды мелкого и среднего калибра (указано стрелками)

Рис. 4, г. T1 vibe с внутривенным контрастированием (препарат гадолиния). Контрастиру-
ются извитые венозные патологические сосуды и капилляры в утолщенных мягких тканях 
правой верхней конечности (указано стрелками)
Рис. 4, д. МРТ предплечья, Т1 с подавлением сигнала от жировой ткани после введения 
контрастного препарата. В утолщенной подкожно-жировой клетчатке определяются мно-
жественные извитые сосуды мелкого (1, 4) и среднего (2, 3) калибра; в костномозговом 
канале костей предплечья – множественные извитые сосуды (5)

г д

стированием позволяют дифференцировать АВМ 
с другими сосудистыми аномалиями, определить 
распространенность поражения. При АВМ на МРТ 
выявляется диффузное усиление сигнала и извитые 
структуры. АВМ характеризуются высокой скоро-
стью кровотока в сосудах, что проявляется при МРТ 
без в/в контрастирования в виде признака «пустоты 
потока» («flow-void») на Т1- и Т2-ВИ, а при МРТ с 
динамическим в/в контрастированием – графиком 
кривой накопления контрастного препарата с вы-
соким артериальным пиком, отражающим быстрое 
накопление и быстрое вымывание контрастного 
препарата через а/в шунты. МРТ позволяет выя-
вить распространение АВМ на костные структуры 
в виде участков повышенного сигнала в Т2-ВИ и 

пониженного в Т1-ВИ (рис. 6). Данный метод не-
заменим как для определения распространенности 
процесса перед оперативным вмешательством, так 
и в качестве контрольного метода при выполнении 
внутриартериальной эмболизации.

Ангиографическое исследование является уточ-
няющим методом для подтверждения наличия 
артериовенозных коммуникаций, выявляя раннее 
контрастирование вен без капиллярной фазы наряду 
с функционально расширенными артериями. АГ с 
одномоментной эмболизацией может являться са-
мостоятельным методом лечения или выполняется 
перед оперативным вмешательством, требующим 
предоперационной эмболизации артерий с целью 
снижения возможной кровопотери. Исследование 

а б в
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информативно для определения приводящих сосу-
дов, однако является инвазивным, его применение 
сопряжено с ионизирующим излучением.

В  сложных диагностических случаях показано 
выполнение диагностической биопсии с последую-
щим морфологическим и иммуногистохимическим 
исследованиями. Для гемангиомы в фазе роста 
характерно наличие пролиферирующих эндотели-
оцитов, положительный результат на определение 
маркера – GLUT-1. Сосудистые пороки развития 
представлены нормальным эндотелием без при-
знаков пролиферации и всегда являются GLUT-1 
отрицательными.

Заключение

Комплексное обследование с применением 
современных лучевых диагностических методик 

Рис. 5, а, б. Пациентка О., 12 лет, 
диагноз: сочетанная лимфатико-
венозная мальформация левого 
плеча с вовлечением кожи 	
и подкожно-жировой клетчатки (а). 
Из анамнеза: поражение кожи 
выявлено в детском возрасте, 
увеличение числа папул с началом 
периода полового созревания; 
б) МРТ плеча, Т2-ВИ 	
с подавлением сигнала от жировой 
ткани

а б

Рис. 5, в. Определяется значительное увеличение в объеме 
подкожно-жировой клетчатки за счет множественных расши-
ренных сосудистых структур (стрелки 1), жидкостных округлых 
образований (стрелки 2), фиброзных тяжей
Рис. 5, г. Динамическое внутривенное контрастирование с 
препаратом гадолиния. MIP. Отмечается накопление препарата 
в раннюю венозную фазу на единичных участках в нижней (1) 
и верхней  (2) третях плеча. Определяются приводящие ве-
нозные ветви, питающие вышеописанный участок в нижней 
трети плеча и подкожную капиллярную сеть, от v.v. basilica и 
brahialis. Заключение: картина обширной смешанной (венозной, 
капиллярной, лимфатической) мальформации левого плеча с 
вовлечением кожи и подкожно-жировой клетчатки

в г

пациентов с сосудистыми мальформациями кожи, 
особенно обширными, показало, что видимые 
изменения могут являться внешним проявлением 
более распространенного патологического про-
цесса. Это диктует необходимость выполнять МРТ 
с внутривенным контрастированием головного 
мозга пациентам с сосудистыми мальформациями 
кожи лица, преимущественно с поражением I и 
II ветвей тройничного нерва с вовлечением кожи 
век. При обширных поражениях кожи конечностей 
или туловища необходимо проведение МРТ с в/в 
контрастированием всей пораженной конечности 
или сегмента тела с обязательной оценкой мягких 
тканей и костных структур. Полученные данные 
позволяют проводить дифференциальную диагно-
стику различных сосудистых аномалий, установить 
точный диагноз и определить оптимальную тактику 
ведения пациентов с данной группой заболеваний, 
что обусловливает эффективность лечения.
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Рис. 6. Пациентка Н., 1 год 3 мес. а) смешанная АВМ и КМ левой половины лица в зоне иннерва-
ции I и II ветвей тройничного нерва; б –г) МРТ, Т2-ВИ с подавлением сигнала от жировой ткани; 
в – д) МРТ головного мозга, мягких тканей лица. Т2 с подавлением сигнала от жировой ткани. 
Аксиальный срез. На серии снимков отмечаются деформация и повышение сигнала от альвеолярного 
отростка левой верхнечелюстной кости (1), смещение зубов. В утолщенной подкожно-жировой 
клетчатке визуализируются извитые сосуды (капилляры) мелкого диаметра (стрелки 2); д) МРТ, 
динамическое внутривенное контрастирование. ROI 1, 3 – АВ шунт; ROI 2 – a. basillaris; е) график 
кривых накопления контрастного препарата в a. basillaris (2), АВ-шунтах (1, 3)
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Vascular malformations in children is a serious problem due to the functional, cosmetic, psychological disorders and social 
disadaptation. Article describes clinical diagnostic features of vascular malformations and their correlation with radiologic 
methods including US – Doppler and MRI with dynamic contrast enhancement.
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Введение. Историческая справка

Замещение дефектов дистальных отделов голе-
ни и стопы, дном которых являются сухожилия, 
кости или искусственные материалы (цемент), 
продолжает оставаться сложной проблемой, тре-
бующей новых решений. При отсутствии опреде-
ленных знаний особенностей кровоснабжения, 
изначально использовались лоскуты со случайным 
кровоснабжением, ограниченные соотношением 
длины лоскута к его ширине, что обеспечивало их 
жизнеспособность. Такие лоскуты не всегда были 
применимы на стопе и голени из-за небольших 
размеров и ограниченной дуги ротации. Almeido и 
соавт. [1] представили данные о том, что при исполь-
зовании лоскутов со случайным кровоснабжением 
некроз наступает в 25% случаев. В 1972 г. MсGregor 
и Jackson [2] использовали и описали лоскут с осе-
вым кровоснабжением. Такие лоскуты имеют более 
надежные результаты приживления, но заставляют 

пожертвовать магистральным сосудом. Ger [3, 5] в 
1966 г. и Orticochea [4] в 1972 г. описали кожно-мы-
шечные лоскуты с осевым кровотоком. Результаты 
их использования были надежными, но эти пе-
ремещенные лоскуты не дотягивались в нижнюю 
треть голени и на стопу. В 1981 г. Ponten [8] описал 
методику включения глубокой фасции в кожный 
лоскут, что позволяет игнорировать соотношение 
длины к ширине. Однако в работе Shatrie и Quaba 
также имеется 25% некроза таких лоскутов при 
использовании на голени. Переоценка понимания 
кровоснабжения лоскутов произошла после появле-
ния работ Manchot [9], Salmon и Taylor [10] и Palmer 
и соавт. [11], которые описали постоянные терри-
тории, кровоснабжаемые определенным перфоран-
том – ангеосомой («angiosoma»). Ангеосомы состоят 
из участка поверхностных тканей, кровоснабжаемых 
артерией и веной, отходящих от основного сосуди-
стого пучка, прободают все слои и после глубокой 
фасции разветвляются во всех направлениях, их 
ветви соединяются между собой и образуют единую 
сеть в пределах кожных покровов. В результате этих 
исследований, а также после публикаций трудов 
Koshima и Soeda [12], Kroll и Rosenfield [13] в 1989 г. 
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Замещение обширных дефектов нижней трети голени и стопы после удаления злокачественных опухолей по-преж-
нему представляет сложную проблему для реконструктивных хирургов. После долгой эволюции реконструктивных 
методик, начинавшихся с лоскутов со случайным кровоснабжением, кросс-пластики, использования филатовского 
стебля, появившихся позже кожно-мышечных и кожно-фасциальных методов, произошла переоценка работ Manchot 
и Salmon (1983) благодаря Teilor и Palmer (1987), которые открыли эру перфорантных лоскутов. Это направление 
было популяризировано Koshima и Soeda в 1989 г., а также Kroll и Rosenfeld в 1988 г., которые отдельно описали 
применение таких лоскутов. Перфорантные лоскуты – основанные на принципе строения ангиосом, свободные и 
на ножке, стали очень популярны благодаря таким преимуществам, как возможность выделения лоскута нужного 
размера в продолжение реципиентной зоны и соответственно эстетически малозначимой, относительной простоте 
данной техники в сравнении с пересадкой микрохирургических лоскутов. Появился термин «замена подобного подоб-
ным» – «like-by-like». Использование в качестве ножки перфорантного сосуда стало возможно благодаря лучшему 
пониманию принципов кровоснабжения кожи, сосудистой анатомии нижних конечностей – концепции ангиосом и 
перфоросом и нововведений в дизайне лоскутов. В данной статье описывается история развития перфорантных ло-
скутов, техника выделения основных перфорантных лоскутов, используемых для замещения дефектов дистальной 
трети голени и стопы, собственный опыт.
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перфорантные лоскуты начали широко использо-
ваться в реконструктивной хирургии. Изначально 
перфорантные лоскуты стали применяться в сво-
бодном варианте  – ALT (лоскут боковой поверх-
ности бедра), DIEP лоскут  – глубокой нижней 
надчревной артерии, TDAP (перфорантный лоскут 
торакодорсальной артерии) и т. д. Новый взгляд на 
сосудистую анатомию и увеличение клинического 
опыта подтвердили, что регионарные перфорантные 
лоскуты являются простым и надежным способом 
для замещения дефектов голени и стопы. Работы 
Saint-Cyr и соавт., которые определили сосудистые 
территории perforasom  – перфорасомы нижней 
конечности, позволили лучше понять их значение 
в формировании лоскутов-пропеллеров на голени. 
Каждой ангеосомой кровоснабжается определенная 
территория – перфорасома, между перфорасомами 
есть прямые и косвенные сосудистые связи. При 
выделении лоскута на одной ангеосоме происходит 
гиперперфузия через перфорант данного участка 
тканей, что позволяет превышать территорию 
одного ангеосома и объясняет выживаемость пер-
форантных лоскутов большой площади (Rubino и 
соавт.). Местные перфорантные лоскуты приобрели 
большую популярность в силу таких преимуществ, 
как: 1) сохранение основной магистральной артерии 
и подлежащих мышц; 2)  осевое кровоснабжение 
лоскута, но минимальное поверхностное вме-
шательство; 3)  замещение дефекта по принципу 
подобное подобным; 4) донорская зона в пределах 
зоны дефекта; 5) возможность полного или частич-
ного закрытия донорской раны местными тканями; 
6) методика технически проста – это микрохирурги-
ческая операция без микрососудистых анастомозов; 
7) позволяет уменьшить операционное время. Кон-
цепция лоскута-пропеллера была выдвинута впервые 
Hyakusoku и соавт.  [17], которые в 1991 г. описали 
кожно-жировой лоскут, ротируемый как пропеллер, 
кровоснабжаемый случайной подкожной сосудистой 
ножкой и ротированный на 90 градусов. Термин 
«перфорантный лоскут-пропеллер» был впервые 
использован для перфорантного лоскута, основан-
ного на скелетированном перфоранте приводящей 
мышцы и перемещенном на 180 градусов для лечения 
пролежня в области большого вертела Hallock [18] в 
2006 г. Окончательное определение термина «лоску-
та-пропеллера» было утверждено на Advisory Panel во 
время First Tokyo Meeting on Perforator and Propeller 
Flaps в 2009 г. [19]. В соответствии с вышеизложенным 
перфорантный лоскут-пропеллер – это островковый 
лоскут, в котором сосуд располагается эксцентрично, 
вся его территория кровоснабжается данным перфо-
рантом, вокруг которого лоскут может вращаться от 
90 до 180 градусов (рис. 1).

Более подробное описание лоскутов-пропелле-
ров голени представлено Тео [15] в 2006 г. С увеличе-
нием использования лоскутов-пропеллеров голени 

за последние 10 лет пришло и осознание, что наряду 
с преимуществами эти лоскуты имеют недостатки. 
По данным различных авторов, эти лоскуты имеют 
общий процент осложнений  – 25,8%. Наиболее 
частыми осложнениями при использовании данной 
методики являются частичная потеря лоскута  – 
11,3% и венозный застой  – 8,1% [6,  7, 16, 19, 22, 
23,  24]. Для сравнения  – полная потеря лоскутов 
при использовании свободных микрохирургических 
трансплантаций в области нижней конечности со-
ставляет от 9% (Department of Plastic Surgery Helsinki 
University Central Hospital University of Helsinki 
Finland MICROVASCULAR RECONSTRUCTION IN 
EXTREMITY SOFT TISSUE SARCOMA SURGERY 
Ian Barner-Rasmussen November 2010) до 10% (Plastic 
and Reconstructive Surgery, July 2015. Microsurgical 
Lower Extremity Reconstruction in the Subacute Period: 
A Safe Alternative Starnes-Roubaud, Margaret J. MD; 
Peric, Mirna BS; Chowdry, Farshad MD; Nguyen, Joanna 
T. MD; Schooler, Wesley MD, FACS; Sherman, Randolph 
MD, FACS; Carey, Joseph N. MD).

Для предоперационной разметки можно исполь-
зовать портативный допплер, цветной допплер, 
дуплексное сканирование, магнитно-резонансную 
томографию с контрастом, компьютерную томо-
графию высокого разрешения. Среди такого раз-
нообразия тем не менее ручной допплер является 
достаточным для идентификации перфоранта, а 
цветовое допплеровское исследование определяет 
диаметр перфорантов. Однако все эти методы не 
дают информации о жизнеспособности лоску-
та. Самым важным интраоперационно является 
определение площади жизнеспособности лоскута. 
Точным методом для этого является флуоресцент-
ная инфракрасная ангиография с использованием 
индоцианина зеленого.

Анатомия перфорантных лоскутов голени

Все основные сосуды голени – задняя больше-
берцовая, передняя большеберцовая и малоберцо-
вая артерии, а также нисходящая коленная артерия 
и подколенная артерия – могут давать перфоранты, 
на которых можно выделить лоскуты (рис. 2).

Рис. 1. Варианты ротации перфорантного лоскута
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Как сообщили Geddes и соавт.  [14], кожа ко-
ленной области и голени составляет 34% от общей 
площади покрова нижней конечности, кровоснаб-
жается 30±13 перфорантами диаметром 0,7±0,2 мм. 
Они описали 6 сосудистых территорий (рис. 3).

Рис. 2. Осевые сосуды голени, отдающие перфорантные сосуды

Рис. 3. Рспределение сосудистых территорий голени и стопы: 1 – подколанная артерия; 2 – малоберцовая артерия; 3 –Латеральная 
подошвенная артерия; 4 – передняя большеберцовая артерия; 5 – медиальная подошвенная артерия; 6 – задняя большеберцовая 
артерия

латеральной головке икроножной мышцы, в то 
время как в области нижнемедиальной части ме-
диальной головки отдает 2–3 перфоранта, но их 
количество может быть больше, если поверхностная 
суральная артерия отсутствует. Из двух поверхност-
ных суральных артерий, одной медиальной и одной 
латеральной медиальная более развита, ее диаметр 
составляет 1 мм и более, артерия идет вместе с малой 
подкожной веной, суральным нервом.

Задняя большеберцовая артерия является са-
мой крупной ветвью подколенной артерии и 
кровоснабжает 10% покровов всей нижней ко-
нечности. По данным Geddes и соавт. [14], она от-
дает 10±4 кожных перфоранта. По данным других 
авторов, от 3 до 5 [16, 21]. Диаметр перфорантов 
около 1  мм. Основной отходит в средней трети 
голени в перегородке между длинным сгибателем 
пальцев и камбаловидной мышцей, где они могут 
достигать до 1,5 мм в диаметре. Ряд авторов описы-
вают наиболее постоянные перфоранты в зоне от 
5 до 14 см выше медиальной лодыжки. Schaverien 
и Saint-Cyr описали три основные зоны выхода 
перфорантов  – от 4 до 9, от 13 до 18 и от 21 до 
26 см от интермаллелярной линии. Перфоранты с 
наибольшим диаметром встречаются в нижней 2/3 
голени, выходят через межмышечную перегородку. 
Постоянный кожно-фасциальный перфорант вы-

Хирургическая анатомия перфорантов стопы

Нисходящая артерия колена через поверхностные 
ветви кровоснабжает территорию по медиальной 
поверхности колена.

Подколенная артерия дает перфоранты, кро-
воснабжающие более обширную территорию  – 
подколенную область и верхнюю часть задней 
поверхности голени. Отдает всего 1 перфорант к 

ходит на 5 см выше медиальной лодыжки. Каждая 
перфорантная артерия имеет две комитантные 
вены. В верхней трети голени венозный отток из 
перфорантных комитантных вен осуществляется 
в заднюю большеберцовую комитантную вену и 
большую подкожную вену, в то время как в нижней 
трети голени отток осуществляется в комитантные 
вены задней большеберцовой артерии (рис. 4). 
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Передняя большеберцовая артерия кровоснабжает 
кожную территорию 187±66  см2 посредством 6±3 
кожно-мышечных и кожно-фасциальных перфо-
рантов, диаметр которых 0,6±0,2 мм. Проксималь-
ные перфоранты являются крупнейшими и выходят 
на 21–26  см проксимальнее интермаллеолярной 
линии между большеберцовой костью и передней 
большеберцовой мышцей, а также между длинным 
разгибателем пальцев и длинной малоберцовой 
мышцей и между передней большеберцовой мыш-
цей и длинным разгибателем пальцев. Перфоранты 
меньшего диаметра расположены на 4–9 см прок-
симальнее интермаллеолярной линии.

Малоберцовая артерия кровоснабжает 5% кож-
ных покровов голени, включая кожу латеральной 
лодыжки и в области ахиллова сухожилия через 5±2 
кожно-мышечных и кожно-фасциальных перфо-
ранта диаметром 0,8–0,2 мм. Перфоранты преобла-
дают в средней трети голени, в зоне, расположенной 
на 13–18 см проксимальнее латеральной лодыжки. 
Кожно-мышечные перфоранты выводят через 
камбаловидную и длинную малоберцовую мышцу, 
кожно-фасциальные выходят дистальнее через 
перегородку между длинным сгибателем большого 
пальца и малоберцовую мышцу. Постоянный круп-
ный перфорант проходит кпереди через межкостную 
мембрану на 5 см выше латеральной лодыжки.

В  соответствии с данными Schaverien и Saint-
Cyr распределение перфорантов в направлении от 
дистального к проксимальному происходит таким 
образом: 1) на расстоянии от 4 до 9 см от самой дис-
тальной части голени выходят перфоранты передней 
и задней большеберцовых артерий; 2) на расстоянии 
от 13 до 18 см выходят перфоранты от малоберцовой 
и задней болешеберцовой артерии; 3) на расстоянии 
от 21 до 26 см выходят перфоранты от передней и 
задней большеберцовой артерии.

Материалы и методы

За период с 2013 по 2016 г. в отделении пласти-
ческой и реконструктивной онкохирургии РОНЦ 

им.  акад. Н.Н.  Блохина мы использовали перфо-
рантные лоскуты-пропеллеры для замещения де-
фектов голени и стопы в 14 случаях. В основном мы 
использовали перфорантные лоскуты-пропеллеры, 
кровоснабжаемые перфорантами из задней больше-
берцовой и малоберцовой артерий для замещения 
дефектов стопы и голени. После удаления опухоли 
по ранее произведенной разметке разрез кожи 
продолжается в направлении перфоранта. Разрез 
должен быть произведен таким образом, чтобы в 
случае отсутствия перфоранта или его неудовлет-
ворительного диаметра можно было произвести 
другой вид замещения дефекта. Разрез проводится 
до глубокой фасции и сопровождается субфасци-
альной диссекцией. При выделении все перфоранты 
сохраняются. В  процессе диссекции перфоранты 
необходимо обрабатывать лидокаином для предот-
вращения спазма. После окончания диссекции ло-
скута при наличии нескольких перфорантов можно 
использовать пережатие последовательно каждого 
из них с помощью микрососудистой клипсы для 
оценки качества и площади кровоснабжения ло-
скута каждым из выделенных перфорантов. После 
окончательного выбора основного перфоранта 
остальные клипируются или перевязываются и 
пересекаются. Необходимо добавлять не менее 
2–3  см тканей к лоскуту дистальнее перфоранта, 
что, по данным ряда авторов, улучшает венозный 
отток, а также позволяет замещать часть донорского 
дефекта после перемещения лоскута-пропеллера. 
Необходимо рассекать фасциальные тяжи в зоне 
выхода перфоранта с помощью продольных разрезов 
микрохирургическими ножницами или даже выде-
лять перфорант в направлении ножки на глубину 
до 2  см при необходимости для лучшей ротации 
лоскута. После завершения выделения лоскута ряд 
авторов рекомендуют отпустить жгут, если он был 
наложен, и оставить лоскут в исходном положении 
на 10–15 мин для нормализации реперфузии. Затем 
лоскут ротируют в зону дефекта. Лоскут может быть 
ротирован по часовой и против часовой стрелки. 
При ушивании дефекта и донорской области нельзя 
допускать сильное натяжение тканей лоскута, так 
как это может привести к нарушению кровоснаб-
жения в лоскуте. Если ушивание собственными 
тканями в донорской зоне невозможно, можно 
использовать пластику расщепленной кожей.

Пациент, 52 года, поступил с диагнозом «мела-
нома правой стопы T4bN0M0 IIC стадия» (рис. 5). 
При обследовании других проявлений заболевания 
не выявлено. Произведена операция: иссечение опу-
холи с замещением дефекта перфорантным лоску-
том-пропеллером задней большеберцовой артерии.

Результаты

При использовании перфорантных лоску-
тов-пропеллеров (из 14 случаев) осложнения наблю-

Рис. 4. Схематическое изображение перфорантного лоску-
та-пропеллера, кровоснабжаемого перфорантом из задней боль-
шеберцовой артерии, и вид перфоранта, дающего ветви к коже
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Рис. 5. а) меланома кожи стопы; узловая форма; б) вид стопы до операции; размечены перфоранты и дизайн лоскута-пропеллера; 
в) интраоперационное фото – визуализация и диссекция перфоранта; г) завершена диссекция лоскута; д) лоскут ротирован на 90 
градусов в зону дефекта; е) для закрытия донорской зоны использована свободная кожная пластика; ж) вид стопы через 4 года

Таблица 1. Краевые некрозы перфорантных лоскутов-пропеллеров

Виды 
перемещенных 

лоскутов (состав)
Возраст

Локализация 
дефекта

Сопутствующая  
патология

Предоперационное 
лечение

Повторная 
операция

Перфорантный 
лоскут-пропеллер 
(кожно-
фасциальный)

66 Стопа Нет Не было
Пластика 
расщепленной 
кожей

Перфорантный 
лоскут-пропеллер 
(кожно-
фасциальный)

63 н/3 голени

ИБС. Атеросклеротический 
кардиосклероз. Атеросклероз 
аорты, коронарных артерий, 
сосудов головного мозга. 
Цереброваскулярная болезнь. 
Варикозное расширение вен 
нижних конечностей

Лучевая терапия 
30 Гр

Вторичное 
заживление 
раны

дались в 4 случаях. При этом краевой некроз лоскута 
был отмечен в 2 из 14 случаев (табл. 1). В одном из 
них рана зажила вторичным натяжением, во втором 
случае после удаления нежизнеспособных тканей 
и появления активных грануляций была проведена 
операция: пластика расщепленной кожей.

Тотальные некрозы перфорантных лоску-
тов-пропеллеров наблюдались также в 2 случаях 
из  14 (табл.  2). В  одном случае рана зажила вто-
ричным натяжением, во втором была выполнена 
атипичная резекция стопы.

Пациентка А., 66  лет, обратилась с диагнозом: 
«меланома кожи правой пяточной области» (рис. 6).

Венозный застой является наиболее частым 
осложнением, приводящим к некрозу дистальной 
части или всего лоскута. Это происходит из-за 
неадекватного венозного оттока из лоскута, непра-
вильного выбора перфоранта или недостаточного 
выделения перфоранта от фасциальных тяжей и 
сдавления при ротации. При появлении признаков 
венозного стаза во время операции можно удалить 
швы и ротировать лоскут в исходное положение для 
нормализации реперфузии. В послеоперационном 
периоде при появлении признаков застоя прово-
дятся антикоагулянтная терапия фраксипарином и 
герудотерапия.

а б в

г д е ж
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Таблица 2. Тотальные некрозы перфорантных лоскутов-пропеллеров

Виды перемещенных 
лоскутов (состав)

Возраст 
Локализация 

дефекта
Сопутствующая патология

Предоперационное 
лечение

Повторная 
операция

Перфорантные 
лоскуты-
пропеллеры (кожно-
фасциальные)

50 Стопа
Сахарный диабет 2-го 
типа

2 курса ПХТ
Вторичное 
заживление 
раны

Перфорантные 
лоскуты-
пропеллеры (кожно-
фасциальные)

59 Стопа
Артериальная гипертензия 
2-й ст., средний риск, 
хронический гастрит

Иссечение опухоли по 
месту жительства

Атипичная 
резекция стопы

Следует отметить, что в период сбора клиниче-
ского материала этот относительно новый метод был 
применен впервые. В процессе накопления опыта 
более четко обозначились показания и противо-
показания для достижения хороших результатов с 
помощью данной методики.

Заключение

Перфорантные лоскуты-пропеллеры, использу-
емые для замещения дефектов в дистальных отделах 
нижней конечности, представляют собой ценный 
инструмент в арсенале реконструктивных хирургов 
благодаря ряду преимуществ. К ним относятся от-
носительная простота, быстрота и экономичность 
данной методики. Данная методика предпочтитель-
на у пожилых пациентов, пациентов с сопутствую-
щей патологией, ослабленным общим состоянием. 
Данный вид реконструкции позволяет достигнуть 
аналогичной текстуры, толщины, эластичности и 
цвета утраченных покровов после реконструкции. 
В случае осложнений после использования лоску-

та-пропеллера можно использовать альтернатив-
ные методы, в том числе и микрохирургическую 
трансплантацию тканей. Использование лоску-
тов-пропеллеров снижает количество осложнений 
в донорской зоне, так как сохраняются осевые 
артерии и мышцы, а послеоперационные рубцы 
ограничиваются областью дефекта. Однако лоску-
ты-пропеллеры подходят для замещения небольших 
и средних дефектов – 15–60 см2. Противопоказани-
ями к использованию лоскутов-пропеллеров явля-
ются сосудистые заболевания нижних конечностей, 
варикозная болезнь, инсулинозависимый сахарный 
диабет I типа. Использование лоскутов-пропеллеров 
на основе перфоранта является надежным методом 
для замещения дефектов стопы и голени небольших 
и средних размеров и может служить альтернативой 
более сложных методов реконструкции.
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PROPELLER PERFORATOR FLAPS IN DISTAL LOWER LEG: 
EVOLUTION AND CLINICAL APPLICATIONS
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Key words: soft tissue sarcoma, leg, perforator flaps

Simple or complex defects in the lower leg, and especially in its distal third, continue to be a challenging task for reconstructive 
surgeons. A variety of flaps were used in the attempt to achieve excellence in form and function. After a long evolution of the 
reconstructive methods, including random pattern flaps, axial pattern flaps, musculocutaneous flaps and fasciocutaneous 
flaps, the reappraisal of the works of Manchot and Salmon by Taylor and Palmer opened the era of perforator flaps. This era 
began in 1989, when Koshima and Soeda, and separately Kroll and Rosenfield described the first applications of such flaps. 
Perforator flaps, whether free or pedicled, gained a high popularity due to their main advantages: decreasing donor-site 
morbidity and improving functional and aesthetic outcome. The use as local perforator flaps in lower leg was possible due to 
a better understanding of the cutaneous circulation, leg vascular anatomy, angiosome and perforasome concepts, as well as 
innovations in flaps design. Somebody introduced a new expression «like-by-like». This review will describe the evolution, 
anatomy, flap design, and technique of the main distally pedicled propeller perforator flaps used in the reconstruction of defects 
in the distal third of the lower leg and foot and our experience.
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Пересадка васкуляризированных 
лимфатических узлов в лечении 
лимфатического отека руки. 
Анатомическое исследование 
пахового лимфатического лоскута. 
Методика двойного контрастирования 
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Лимфедема является хроническим прогрессирующим заболеванием, которое обусловлено лимфатической недо-
статочностью. Патофизиологической основой лимфатического отека является отек тканей, кожи, гипертрофия 
подкожно-жировой клетчатки. Накопление высокобелковой интерстициальной жидкости стимулирует клеточную 
пролиферацию и вызывает воспаление. Хроническое воспаление в свою очередь приводит к фиброзу сохранных 
лимфатических коллекторов и окружающих тканей, данные изменения являются необратимыми. Комплекс повре-
ждающих факторов, а именно: хирургическое удаление лимфатических узлов и послеоперационная лучевая терапия 
приводят к нарушению лимфодинамики в руке.
Одним из современных методов лечения лимфостаза является пересадка васкуляризированных лимфатических уз-
лов. Наиболее часто используется клетчатка паховой области для перемещения в подмышечную впадину на стороне 
лимфостаза.
Для анатомического исследования нами было выполнено 20 операций выделения пахового лимфатического лоскута 
на трупах. Цель исследования: определить взаимоотношение лимфатических элементов в паховом лоскуте, оценить 
возможность забора латеральной поверхностной группы паховых лимфатических узлов без ущерба для лимфоди-
намики нижних конечностей, для чего была использована методика двойного контрастирования лимфатических 
коллекторов паховой области.
Наше анатомическое исследование позволяет сделать вывод о неоднородности поверхностной группы паховых лим-
фатических узлов, для безопасного использования лимфоузлов для пересадки в лимфатический лоскут необходимо 
включать только латеральные поверхностные паховые лимфоузлы.

 Экспериментальная онкология 

Лимфедема является хроническим прогресси-
рующим заболеванием, которое обусловлено 

лимфатической недостаточностью с низким вы-
бросом, а также в сочетании с другими факторами 
(комбинированная форма). Это определение было 
принято в 1985  г. на заседании международного 
общества лимфологов [1]. Olszewski (1977) опреде-
ляет лимфедему как состояние, характеризующе-
еся увеличением массы тканей (кожи, подкожной 

клетчатки, соединительной ткани) вследствие нако-
пления богатой белками жидкости в межклеточном 
пространстве и лимфатических путях, увеличением 
числа кератиноцитов, фибробластов, мигрирующих 
иммунокомпетентных клеток и межклеточного 
вещества. Pillar (1990) представляет лимфедему как 
высокобелковый отек, обусловленный снижением 
как транспортной емкости лимфатических сосудов, 
так и протеолиза в тканях.

Лимфатический отек – хроническое, медленно 
прогрессирующее состояние, вызванное хирурги-
ческой травмой, лучевой терапией, инфекцией. Па-
тофизиологической основой лимфатического отека 
является отек тканей, кожи, гипертрофия подкож-
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но-жировой клетчатки. Накопление высокобелко-
вой интерстициальной жидкости стимулирует кле-
точную пролиферацию и вызывает воспаление [2]. 
Хроническое воспаление в свою очередь приводит 
к фиброзу сохранных лимфатических коллекторов 
и окружающих тканей, данные изменения являются 
необратимыми [3].

По данным ВОЗ, в мире лимфатический отек 
встречается у 10% населения земного шара (Casley-
Smith J.R., Foldi M., Ryan T.J., 1985; Michelini S. et 
al., 2001). Среди них 65 млн человек с первичной и 
более 25 млн человек с вторичной формой лимфа-
тического отека.

Таким образом, проблема диагностики и лече-
ния лимфедемы продолжает разрабатываться как у 
нас в стране, так и за рубежом. Однако, несмотря 
на внедрение в клиническую практику современ-
ных методов диагностики и различных вариантов 
хирургического лечения лимфостаза, результаты 
лечения не являются оптимальными, остается много 
нерешенных проблем. Это свидетельствует о необхо-
димости дальнейшей работы в этом направлении по 
совершенствованию диагностики, разработке новых, 
патогенетически обоснованных операций при лим-
федеме, созданию комплексных программ лечения и 
реабилитации больных с лимфатической патологией.

Рак молочной железы и вторичный лимфостаз

Известно, что в Российской Федерации в связи 
с отсутствием зарегистрированного препарата для 
определения сигнального лимфатического узла лю-
бой вариант хирургического лечения рака молочной 
железы сочетается с полным удалением подмы-
шечных лимфатических узлов. Данная процедура 
неизбежно сказывается на лимфатической системе 
руки на стороне операции. В зависимости от стадии 
рака молочной железы и наличия метастатического 
поражения подмышечных лимфатических узлов 
пациентам назначается послеоперационная лучевая 
терапия. Одним из побочных явлений проведенной 
лучевой терапии является постлучевой фиброз 
тканей. Хотя современные методики проведения 
лучевой терапии подразумевают концентрацию 
максимальной дозы облучения в области удаленной 
опухоли и пораженных лимфатических узлов, часть 
облучения достается и здоровым тканям.

Комплекс повреждающих факторов, а именно: 
хирургическое удаление лимфатических узлов и 
послеоперационная лучевая терапия приводят к 
нарушению лимфодинамики в руке. По современ-
ным статистическим данным, лимфедема возникает 
у 40–85% пациентов, прошедших комплексное 
лечение рака молочной железы. Почему лимфостаз 
не возникает у всех пациентов? Дело в том, что лим-
фатическая система человека, как и многие другие 
системы, имеет определенный резерв прочности. 
Это означает, что даже в случае утраты большинства 

лимфатических сосудов в подмышечной области 
лимфатическая жидкость продолжает оттекать по 
дополнительным лимфатическим коллекторам. Как 
правило, эту функцию на себя берет подлопаточный 
путь оттока лимфы. Но в условиях развивающегося 
постлучевого фиброза данный компенсаторный 
путь может быть также блокирован.

Основной проблемой в лечении лимфостаза 
является тот факт, что большинство пациентов 
имеют скудные сведения о данном осложнении ком-
плексного лечения рака молочной железы, в связи 
с чем даже явная разница конечностей в обхвате не 
смущает пациентов.

Современная онкология стала гораздо более 
совершенной, чем десятилетие назад. Но процент 
пациентов, страдающих от лимфостаза в Россий-
ской Федерации, не снижается. Качество жизни 
пациентов, перенесших онкологические заболе-
вания, является не менее важным пунктом, чем 
продолжительность жизни.

Варианты лечения

Одним из современных методов лечения лим-
фостаза является пересадка васкуляризированных 
лимфатических узлов.

Данная микрохирургическая методика основана 
на перемещении клетчатки, содержащей лимфати-
ческие узлы на питающем сосуде, с последующим 
наложением микрохирургического анастомоза в 
реципиентной области. Becker доложила результаты 
пересадки лимфатических узлов в подмышечную 
впадину у 17 пациентов, у 7 пациентов была выпол-
нена пересадка лимфатических узлов в локтевую 
ямку [4]. У 42% пациентов удалось достичь полной 
регрессии лимфатического отека, в 50% случаев 
отмечено улучшение (в виде уменьшения объема 
пораженной конечности). Необходимость выполне-
ния послеоперационной компрессионной терапии 
возникла у 37,5% пациентов из обеих групп  [4]. 
С 1997 г. в литературе встречаются данные о пере-
садке паховых лимфатических узлов в область кисти 
для лечения лимфатического отека верхних конеч-
ностей у пациенток после комплексного лечения 
рака молочной железы. Значительное уменьшение 
объема пораженной конечности отмечено в 50% 
случаев, средний период наблюдения – 56 мес [5].

Существует несколько вариаций методики 
пересадки лимфатических узлов. Наиболее часто 
используется клетчатка паховой области для пере-
мещения в подмышечную впадину на стороне лим-
фостаза. Описаны варианты пересадки лимфоузлов 
из подмышечной впадины с контралатеральной 
стороны – Travedick, шейных лимфоузлов [6], лим-
фатических узлов 2-го межпальцевого промежутка 
на стопе – Koshima.

Одним из вариантов использования данной 
методики является одномоментное выполнение 



63Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи № 2–2016

Пересадка васкуляризированных лимфатических узлов в лечении лимфатического отека руки

Рис. 1. Взаимосвязь лимфатических узлов. a–e) лимфоузлы. 
1 – афферентные лимфатические сосуды; 2, 2а – эфферентные 
лимфатические сосуды; 3–5 – интернодальные лимфатические 
ветви

с реконструкцией молочной железы DIEP лоску-
том [7]. Патофизиологическое обоснование ПВЛУ 
недостаточно изучено, общепринятая гипотеза объ-
ясняет это тем, что васкуляризированный комплекс 
тканей, содержащий лимфатические узлы, является 
стимулятором неолимфогенеза. Вновь образован-
ные лимфатические связи с пересаженными лим-
фатическими узлами способствуют снятию блока 
пассажа лимфы в пораженной конечности. Cheng 
доказал возможность транспорта лимфы во вновь 
пересаженные лимфоузлы в реципиентной зоне: 
после перемещения паховых лимфатических узлов в 
подмышечную впадину и наложения артериального 
и венозного анастомозов Cheng вводил в край лим-
фатического лоскута индоцианин зеленый. Через 
10 мин данный препарат определялся в венозном 
сосуде пересаженного лоскута [6].

Самым популярным лимфатическим лоску-
том остается паховый. Из особенностей данного 
лоскута стоит отметить постоянство анатомии 
питающих сосудов (поверхностная огибающая 
подвздошную кость артерия и вена), маленький 
диаметр последних, низкий потенциальный риск 
развитя лимфатического отека ноги после забора 
пахового лоскута. Viltanen и соавт. проанализиро-
вали отдаленные результаты состояния донорской 
зоны и лимфодинамики нижних конечностей после 
выделения пахового лимфатического лоскута. Ни 
у одного пациента не было выявлено каких-либо 
значимых изменений показателей лимфодинамики 
(по данным сцинтиграфии) [8].

Паховый лоскут имеет осевой тип кровообраще-
ния. Впервые он был описан McGregor, Jackson в 
1972 г. [11]. Этот лоскут основан на поверхностной 
огибающей подвздошной артерии, которая обычно 
является ветвью бедренной артерии.

Анатомическая часть

Лимфатические узлы, несмотря на вариабельность 
форм и количества, имеют относительно постоянное 
расположение. В организме человека насчитывается 
около 600–700 лимфатических узлов (200–300 из них 
расположены в малом и большом сальнике) Гисто-
логически в лимфатическом узле выделяют корковое 
и мозговое вещество. Афферентные лимфатические 
сосуды, обычно в количестве 4–6, приносят лимфу 
в узел. Диаметр данных сосудов около 0,1–0,3 мм. 
Эфферентные лимфатические сосуды (1–2  шт.) 
являются выносящими лимфу из лимфатического 
узла. Диаметр последних около 0,5–0,9 мм (рис. 1).                            

Исследования, проведенные на животных, дока-
зывают, что лимфатические узлы после их хирурги-
ческого удаления не регенерируют. При перевязке 
эфферентного лимфатического сосуда выходящий 
ток лимфы компенсируется за счет интернодальных 
ветвей и ретроградного пути по афферентным со-
судам. При нарушении кровотока лимфатического 

узла наблюдаются выраженные дегенеративные 
изменения в его структуре, что приводит к его 
склерозу [9].

Лимфатические сосуды представляют собой 
специализированную сеть сосудов тела человека, 
основной функцией которой является поддержание 
баланса молекул белков, липидов, иммунных кле-
ток, антигенов между интерстициальным и внутри-
сосудистым пространствами. Вещества с большим 
размером молекулы не способны вернуться в сосу-
дистое русло сквозь стенку капилляров кровеносной 
системы, данный транспорт осуществляется за счет 
лимфатической системы [10].

Для анатомического исследования нами было 
выполнено 20 операций выделения пахового лим-
фатического лоскута на трупах.

Цель исследования: определить взаимоотноше-
ние лимфатических элементов в паховом лоскуте, 
оценить возможность забора латеральной поверх-
ностной группы паховых лимфатических узлов без 
ущерба для лимфодинамики нижних конечностей, 
для чего была использована методика двойного 
контрастирования лимфатических коллекторов 
паховой области.

Описание методики контрастирования (рис. 2). 
Использовано 2 вида контрастных препаратов  – 
индоцианин зеленый и метиленовый синий. До 
начала забора пахового лимфатического лоскута 
трупу вводилось 1–2 мл индоцианина зеленого, кон-
центрации 2,5 мг/мл внутрикожно в гипогастраль-
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ную область. Метиленовый синий в концентрации  
5 мг/мл вводился внутрикожно в медиальных отде-
лах бедра на уровне коленного сустава. Далее выпол-
нялась диссекция лимфатических структур в пахо-
вой области. Используя этот метод, мы оценивали 
только поверхностные группы лимфатических уз-
лов – медиальные и латеральные. В результате были 
получены следующие результаты: у всех 20 (100%) 
исследуемых трупов были обнаружены достоверные 
отличия между латеральной и медиальной группой 
паховых лимфатических узлов . Метиленовый синий 
интенсивно окрашивал лимфатические сосуды, 
идущие от нижних конечностей, заполняя лим-
фатические узлы A–Z. Но лимфатические сосуды, 
идущие от гипогастральной области и окрашенные 
индоцианином зеленым, анастомозировали с не-

Рис. 2. Методика двойного контрастирования паховых лимфатических узлов. Синий цвет – лимфатические коллекторы конеч-
ности. Зеленый цвет – лимфатические сосуды гипогастральной области. Буквы A–F – лимфатические узлы. Черные стрелки 
слева указывают на наличие сосудов, кровоснабжающих лимфатические узлы. SEA – superficial epigastric artery. SV – saphenous 
vein. Черными звездочками указаны места введения индоцианина зеленого для контрастирования эпигастральных лимфатических 
коллекторов

Таблица. Количество поверхностных паховых лимфатических узлов у 20 исследуемых 
трупов

Латеральная поверхностная группа Медиальная поверхностная группа

сколькими лимфатическими узлами из латеральной 
поверхностной группы паховых лимфатических уз-
лов (Е). Количество лимфатических узлов в данной 
группе составляло от 1 до 4 (   =3).

Количество лимфатических узлов в медиальной 
группе было всегда больше, чем в латеральной, 
и равнялось 3–5 (  =4) (см. таблицу). Во всех на-
блюдениях отмечено, что лимфатические узлы, 
находящиеся медиально от бедренного сосуди-
сто-нервного пучка, окрашивались в синий цвет, 
что свидетельствует об их вовлеченности в процесс 
транспорта лимфы от конечностей, следовательно, 
включение данных лимфатических структур в па-
ховый лимфатический лоскут может быть опасно в 
плане развития нарушений лимфодинамики ниж-
них конечностей (рис. 3).

Х

Х
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Пересадка васкуляризированных лимфатических узлов в лечении лимфатического отека руки

Рис. 3. Схема оттока лимфы в паховые лимфатические узлы. Желтыми стрелками отмечены лимфоузлы медиальной группы. 
Зеленой стрелкой – латеральная глубокая группа лимфоузлов. Красным цветом помечена латеральная поверхностная группа. 
Черными стрелками (справа) отмечено направление тока лимфы

Рис. 4. Анатомические ориентиры и кровоснабжение пахового лимфатического лоскута. ASIS – spina iliaca anterior superior, разме-
чена паховая складка (слева), маркирован лимфатический узел (в центре), в a. circumflexa ilei superficialis введен контраст (справа)

При изучении латеральных поверхностных 
лимфоузлов мы получили следующие результа-
ты у 18 (90%) трупов была получена однородная 
окраска лимфатических узлов индоцианином 
зеленым, в 2 (10%) случаях часть лимфатических 
узлов содержала в себе окраску метиленовым 
синим. Данный феномен объясняется наличием 
многочисленных связующих ветвей между лим-
фатическими узлами.

Кровоснабжение пахового лимфатического ло-
скута осуществляется a.  circumflexa ilei superficialis 
(рис. 4). На этапе анатомических исследований мы 
лишь достоверно подтвердили кровоснабжение лим-

фатического лоскута (латеральной поверхностной 
группы лимфатических узлов), используя краситель 
метиленовый синий (рис. 5, 6).

Заключение

Таким образом, наше анатомическое исследо-
вание позволяет сделать вывод о неоднородности 
поверхностной группы паховых лимфатических 
узлов, для безопасного использования лимфоузлов 
для пересадки в лимфатический лоскут необходимо 
включать только латеральные поверхностные пахо-
вые лимфоузлы.



Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи № 2–201666	

Экспериментальная онкология

Рис. 5, 6. Латеральная поверхностная группа лимфатических 
узлов. Зеленым цветом контрастирован лимфатический узел 
поверхностной группы. На подложке (слева) ramus superficialis 
a. circumflexa ilei superficialis. Справа красной стрелкой отме-
чена v. epigastrica superficialis
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Vascularized lymph node transplantation in  
the treatment of hand lymphedema. Anatomic study 
of inguinal lymph flap. The technique of double 
staining of lymph nodes

Ivashkov V.Ju.

N.N. Blokhin Russian Cancer Research Center Ministry of Health of the Russian Federation, Moscow

Key words: lymphedema, lymph node transplantation, inguinal lymphatic flap

Lymphedema is a chronic progressive disease, which is caused by lymphatic insufficiency. Pathophysiological basic of lymph 
edema is swelling of tissues, hypertrophy of subcutaneous fat. Accumulation of high protein interstitial fluid stimulates cell 
proliferation and causes inflammation. Chronic inflammation in turn leads to fibrosis of intact lymph collectors and surrounding 
tissues, these changes are irreversible. Complex disturbing factors, namely, the surgical removal of the lymph nodes and 
postoperative radiotherapy lymphodynamics lead to a breach in the hand.
One of the modern methods of treatment is transplantation of vascularized lymphostasis lymph nodes. The most commonly 
used fiber groin to move to the armpit on the side lymphostasis.
20 operations inguinal lymph discharge flap on the corpses was carried out to study the anatomical us. Objective: to determine 
the relationship of lymph cells in the inguinal flap, evaluate the possibility of the lateral surface of the fence group inguinal 
lymph nodes without compromising lymphodynamic lower extremities, which method of double contrast lymph collectors 
groin was used.
Our anatomical study suggests the heterogeneity of the surface groups of the inguinal lymph nodes, lymph nodes for safe use 
for transplantation lymph flap should include only the lateral superficial inguinal lymph nodes.
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измерения должны быть приведены в системе СИ. Сле-
дует избегать использования сносок, при крайней не-
обходимости их нужно пронумеровать и расположить 
внизу соответствующей страницы. По ходу текста на 
полях должны быть указаны последовательно номера 
таблиц и рисунков в квадратных скобках. Химические 
и математические формулы, названия химических 
соединений и лекарств, цитаты визируются авторами 
на полях рукописи, а в электронном виде – на полях 
значком «визирую» , что означает отсутствие  в них 
ошибок или опечаток.

Для лекарственных препаратов следует указы-
вать международные названия за исключением тех 
препаратов, для которых международные названия 
не предусмотрены. 

Требования к оформлению рукописей

 Для авторов 
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Для авторов

Таблицы и иллюстрации

Число таблиц в представляемых рукописях не 
должно превышать 3, рисунков – не более 6 (включая 
цветные фотографии). Таблицы и иллюстрации (про-
нумерованные арабскими цифрами) должны быть 
расположены на отдельных страницах. Подписи к ри-
сункам печатаются на отдельных страницах. Не следует 
использовать фоновую заливку таблиц и рисунков. По 
возможности следует сгруппировать несколько иллю-
страций в единый блок для печати (макс. размер блока 180 
× 225 мм). На обратной стороне каждой иллюстрации 
карандашом укажите номер рисунка, фамилию авто-
ра и «верх» изображения. Для электронных версий 
при сканировании используйте разрешение 300 
dpi для цветного изображения и 800–1200 dpi для 
чернобелого, формат файла – TIFF. 

Цветные иллюстрации: допускается включение в  
1 публикацию не более 4 цветных фотографий разме-
ром 90 × 120 мм. 

Литература

В списке литературы использованные источ-
ники приводятся по порядку цитирования в тексте 
с указанием всех авторов с инициалами, названия 
книг, журналов, места издания, издательства, года 
издания, тома и номера выпуска, страниц «от» и «до». 
Следует использовать сокращения названий журналов 
в соответствии с Index Medicus System. Все источники 
должны быть пронумерованы, а их нумерация — строго 
соответствовать нумерации в тексте статьи. Ссылки в 
тексте указывают арабскими цифрами в [квадратных 
скобках]. В списке литературы могут быть указаны 
только ссылки, использованные в тексте. Если число 
авторов составляет не более 4, то указываются все 
авторы. Если число авторов превышает 4, то ука-
зываются Ф.И.О. первых 3 авторов, а далее «соавт.» 
или «et al.». Правильность написания литературных 
источников дополнительно визируется авторами на 
полях списка литературы.

Оригинальные статьи 

  Статьи представляются в объеме до 15 страниц, 
включая резюме на русском и английском языках 
(см. пункт 3 настоящих правил), ключевые слова 
на русском и английском языках, дополнительно 
название и Ф.И.О. авторов на английском языке, 
подписи к рисункам, список литературы, таблицы. 
Текст должен содержать следующие разделы, выде-
ленные полужирным шрифтом: Резюме, Введение, 
Материалы и методы, Результаты и обсуждение, 
Выводы, Литература. В разделе «Введение» должны 
быть четко сформулированы задачи исследования. В 
разделе «Материалы и методы» следует: 

1) Описать дизайн исследования: 
– Указать тип исследования (например: одномомент 

ное, «случайконтроль», проспективное).

– назвать популяцию, из которой набирались 
выборка. Если основная и контрольная группа наби-
рались из разных популяций, назвать каждую из них.

– перечислить критерии включения и исключения 
наблюдений. Если они были разными для основной и 
контрольной групп, привести их отдельно.

– разъяснить способ разбиения выборки на группы.
– В случае применения рандомизации назвать ее 

метод.  
2) давать описание методов исследования в воспро-

изводимой форме с соответствующими ссылками на 
литературные источники и с описанием модификаций 
методов, выполненных авторами.

3) указать, какое программное обеспечение ис-
пользовалось для статистического анализа данных 
(название и номер версии пакета программ, компа-
ниюпроизводителя).

4) Указать, какая величина уровня значимости (р) 
принята за критическую при интерпретации результа-
тов статистического анализа (например, «критической 
величиной уровня значимости считали 0,001»).

В разделе «Результаты» следует:
1) Расшифровывать, какие именно описательные 

статистики приводятся для количественных признаков 
(например: «среднее и среднеквадратическое отклоне-
ние (M+s)»; «медиана и квартили Me [Q

1
; Q

3
]»).

Внимание! Стандартную ошибку среднего (m) в каче-
стве описательной статистики использовать не следует. 

2) Приводить число наблюдений для каждого опи-
сываемого признака в каждой группе, как в тексте, так 
и в таблицах и рисунках. Также в таблицах и рисунках 
(либо их заголовках) необходимо указывать, какие опи-
сательные статистики на них представлены. 

3) При приведении уровня значимости (р) необ-
ходимо указывать метод статистического анализа, 
в ходе которого данный уровень значимости рас-
считан. Уровень значимости рекомендуем приво-
дить с точностью до третьего десятичного разряда 
(например, 0,038), а не в виде неравенства (р<0,05 
или p>0,05).

4) При использовании параметрических методов 
статистического анализа (например, Ткритерия 
Стьюдента, корреляционного анализа по Пирсону) 
должны быть приведены обоснования их примени-
мости. 

5) При исследовании эффективности диагности-
ческих методов следует приводить результаты в виде 
чувствительности, специфичности, прогностиче-
ской ценности положительного и отрицательного ре-
зультатов с расчетом их доверительных интервалов.

6) При исследовании эффективности медицинско-
го вмешательства (метода лечения или профилактики) 
необходимо приводить результаты сопоставления 
основной и контрольной групп как до вмешатель-
ства, так и после него. 

Раздел «Выводы» должен включать пронуме-
рованный список положений, подтвержденных в 
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Требования к оформлению рукописей

результате статистического анализа данных. Вы-
воды должны соответствовать сформулированным 
задачам работы.

В списке литературы желательно указывать не 
более 15 источников.

Обзоры

Обзоры (общий объем – до 23 страниц): вклю-
чают название статьи и Ф.И.О. авторов на русском 
и английском языках, название учреждения на 
русском и английском языках, ключевые слова на 
русском и английском языках, резюме на русском и 
английском языках. Список литературы не должен 
превышать 20% общего объема текста.

Лекции

Лекции (общий объем – до 23 страниц): возможен 
произвольный стиль изложения; название и Ф.И.О. 
авторов, ключевые слова и резюме следует представ-
лять на русском и английском языках. Требования 
к иллюстративному материалу – такие же как для 
оригинальных статей. При желании авторов к лек-
ции прилагается список литературы с обязательными 
ссылками в тексте по приведенным выше правилам. 
Список литературы к тексту лекций не должен пре-
вышать 10 наименований из числа основополагаю-
щих работ, доступных широкому кругу читателей.

Описание случаев из практики

Данные материалы должны содержать не более 
пяти страниц печатного текста и не более трех таблиц 
или рисунков. 

Письма в редакцию, относящиеся к опубликован-
ным в журнале материалам, не должны превышать 
одной печатной страницы, включая не более одной 
таблицы или рисунка.

Параметры электронных версий

Электронная версия должна содержать только ин-
формацию, относящуюся к данной работе.

Для записи текста и иллюстраций, графиков, таблиц 
используйте гибкие диски 3,5’, CDROM или Zipдиски. 
Допускается сжатие информации в формате zip.

Электронный носитель должен сопровождаться 
следующей информацией: первой строкой укажите 
краткое название Вашей статьи, затем ваши имя и фа-
милию, затем почтовый и электронный адреса, а также 
номера контактных телефонов. Далее укажите про-
граммное обеспечение, в котором выполнена работа.

Формат электронной версии текста: 
MS Word 97/98/2000/XP. 

Рукописи авторам не возвращаются. Материалы, 
не отвечающие данным требованиям, к публикации не 
принимаются. 

Адрес для отправки материалов:

Ответственному секретарю редакции
Сушенцову Евгению Александровичу

115478, Москва, Каширское шоссе, 24
Тел.: 8 (495) 3249649, 89169286302
email: crcspine@rambler.ru

Пример оформления работ

Молекулярнобиологические маркеры в сыворотке 
крови больных первичными опухолями костей

Н.Е. Кушлинский, И.В. Бабкина, Ю.Н. Соловьев,  
И.В. Булычева, Г.Н. Мачак, М.Д. Алиев 

Российский онкологический научный центр им. 
Н.Н. Блохина РАМН, г. Москва

Ключевые слова: FGF1, FGF2, эндостатин, опу-
холи костей, сыворотка крови

Molecularbiology markers in the serum of patients with 
primary bone tumors

Kushlinsky N.E., Babkina I.V., Soloviev Yu.N., 
Bulicheva I.V., Machak G.N., Aliev M.D.

N.N. Blokhin Russian Cancer Research Center, Russian 
Academy of Medical Sciences, Moscow, Russian Federation

Key words: FGF1, FGF2, endostatin, bone tumors, 
serum 
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