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В  н о м е р е :

2
Саркома Юинга  
и CHEK2-ассоциированный  
синдром предрасположенности  
к раку

Эндопротезирование дистального отдела 
большеберцовой кости и голеностопного 
сустава у пациентов детского  
и подросткового возраста с саркомами

Хирургическое лечение 
больных с метастазами  
в костях таза
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Саркома Юинга – относительно редкая агрессивная опухоль костей и мягких тканей, характеризующаяся специфи-
ческими хромосомными транслокациями с участием генов и транскрипционных факторов семейств FET и ETS.  
Результаты ряда работ продемонстрировали наличие молекулярно-генетических событий, предшествующих данным 
специфическим перестройкам. 
В статье представлено клиническое наблюдение лечения пациента 24 лет с саркомой Юинга Х ребра и CHEK2-
ассоциированным синдромом предрасположенности к раку с онкологически отягощенным семейным анамнезом, 
включая саркому Юинга у родственника I степени родства. В ходе выполнения комплексного молекулярно-генети-
ческого исследования с использованием методов флуоресцентной гибридизации in situ (FISH) и высокопроизво-
дительного секвенирования (NGS) с применением таргетной кастомной панели, включающей 415 генов, вовлечен-
ных в канцерогенез, выявлены специфическая транслокация гена ЕWSR1 (22q12), характерная для опухолей 
семейства саркомы Юинга/ПНЕО (примитивных нейроэктодермальных опухолей), а также 59 различных по функ-
циональной значимости вариантов в генах-супрессорах и драйверных генах. Пациенту проведено комбинированное 
лечение в объеме неоадъювантной поли химиотерапии, хирургического этапа (экстирпации Х ребра с пластикой)  
и последующей адъювантной полихимиотерапии. В ходе динамического наблюдения за период 2022–2025 гг.  
признаки прогрессирования заболевания и метастатического процесса не выявлены.
Молекулярно-генетическое профилирование при саркоме Юинга позволило идентифицировать маркеры, которые 
могут выступать в качестве модификаторов риска развития и прогрессирования заболевания, обусловливать чув-
ствительность/резистентность к стандартным методам лечения, а также служить потенциальной мишенью для 
персонифицированной терапии. 

Ключевые слова: саркома Юинга, мелкокруглоклеточная опухоль, хромосомная транслокация, ген, EWSR1, CHEK2, 
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Ewing sarcoma is a relatively rare aggressive tumor of bones and soft tissues characterized by specific chromosomal 
translocations involving genes and transcription factors of the FET and ETS families. A number of studies have 
demonstrated the presence of molecular genetic events preceding these specific rearrangements.
The article presents a clinical observation of the treatment of a 24-year-old patient with Ewing sarcoma of the X rib  
and CHEK2-associated cancer predisposition syndrome with an oncologically burdened family history, including Ewing sarcoma 
in a first-degree relative. Specific translocation of the EWSR1 gene (22q12) was identified, characteristic of tumors of the Ewing 
sarcoma/PNET (primitive neuroectodermal tumors) family, as well as 59 variants of different functional significance in suppressor 
genes and driver genes was identified in the course of a comprehensive molecular genetic study using fluorescence in situ 
hybridization (FISH) and next-generation sequencing (NGS) with a targeted custom panel including 415 genes involved  
in carcinogenesis. The patient underwent combined treatment in the volume of neoadjuvant polychemotherapy, surgical 
stage (extirpation of the X rib with plastic surgery) and subsequent adjuvant polychemotherapy. During dynamic observation 
for the period 2022–2025, there were no signs of progression and metastatic process. 
Molecular genetic profiling in Ewing sarcoma has identified markers that may act as risk modifiers for disease 
development and progression, determine sensitivity/resistance to standard treatment methods, and serve as potential 
targets for personalized treatment.

Keywords: Ewing sarcoma, small round cell tumor, chromosomal translocation, gene, EWSR1, CHEK2, BRCA2, targeted 
sequencing, poly (ADP-ribose) polymerase inhibitor, PARP-inhibitor
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Введение
Саркома Юинга – относительно редкая агрессив-

ная мелкокруглоклеточная опухоль костей и мягких 
тканей, гистогенетически ассоциированная с клетками 
нервного гребешка и обусловленная злокачественной 
трансформацией нейроэктодермальных и/или мезен-
химальных клеток [1]. Скелетные саркомы Юинга пре-
имущественно локализуются в диафизах длинных 
трубчатых костей (преимущественно нижних конеч-
ностей), реже – в плоских и трубчатых костях [2]. По-
ражение трубчатых костей, как правило, начинается  
с метафиза с последующим вовлечением в неопласти-
ческий процесс диафиза. При развитии первичной 
саркомы Юинга в костной ткани опухоль замещает 
интрамедуллярное пространство, затем разрушает кор-
тикальный слой, формируя мягкотканный компонент. 
В литературе также описаны внекостные саркомы 
Юинга, встречающиеся в мягких тканях конечностей 
и туловища, забрюшинном пространстве, кожном по-
крове и внутренних органах [1].

Общая заболеваемость саркомой Юинга составля-
ет примерно 1,5–3 случая на 1 млн населения. Данная 
опухоль развивается преимущественно у детей и под-
ростков мужского пола (пик заболеваемости прихо-
дится на возраст 10–30 лет) [3, 4]. В структуре заболе-
ваемости первичными опухолями костей саркома 

Юинга занимает 2-е место в детской популяции  
и 3-е место – во взрослой [5]. Примерно у 20–25 % па-
циентов на момент установления диагноза обнаружи-
вают отдаленные метастазы [1].

Впервые высокоагрессивную мелкокруглоклеточ-
ную саркому описал в 1921 г. Дж. Юинг. На сегодняш-
ний день верифицированы специфические хромосом-
ные транслокации с участием генов семейства FET 
(FUS/EWS/TAF15), преимущественно EWSR1 (Ewing 
sarcoma breakpoint region 1) и генов семейства эритро-
бласт трансформационно-специфичных факторов 
транскрипции (ETS) – FLI1 (friend leukemia integration 1),  
ERG (ETS-related gene), FEV (fifth Ewing variant), ETV1  
и ETV4 (ETS variant transcription factor 1 и 4), вовлеченных 
в канцерогенез саркомы Юинга [1, 6]. 

На основании примитивного мелкокруглоклеточ-
ного паттерна строения в классификации опухолей 
костей и мягких тканей Всемирной организации здра-
воохранения (2020) выделена новая категория – «не-
дифференцированные мелкокруглоклеточные сарко-
мы костей и мягких тканей», которая помимо саркомы 
Юинга включает такие Юинг-подобные опухоли, как 
круглоклеточная саркома EWSR1-non-ETS (EWSR1-
NFATC2, FUS-NFATC2, EWSR1-PATZ1), а также сарко-
мы с перестройками генов CIC (capicua transcriptional 
repressor) и BCOR (BCL6 co-repressor). Данные опухоли 
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отличаются не только генетическим профилем, но и кли-
ническими характеристиками. К примеру, саркома Юин-
га и саркомы с перестройками гена BCOR характеризуют-
ся преимущественным поражением костей, в то время 
как саркомы с перестройками гена CIC – поражением 
мягких тканей конечностей и туловища [7].

В настоящий момент в клинической практике для 
верификации диагноза «саркома Юинга» наряду  
с определением морфологических и иммуногистохи-
мических характеристик рекомендовано определение 
специфических транслокаций (табл. 1) [8, 9]. Чаще 
всего встречаются перестройки t(11;22)(q24;q12)  
и t(21;22)(q22;q12), обусловленные слияниями генов 
EWSR1-FLI1 и EWSR1-ERG соответственно [4]. 

Большое количество научных исследований направ-
лено на изучение наследственной предрасположенности 
к развитию онкологических заболеваний. В качестве 
примера проведения молекулярно-генетических иссле-
дований в онкологической практике представляем меж-
дисциплинарное клиническое наблюдение пациента  
с саркомой Юинга и СНЕК2-ассоциированным синдро-
мом предрасположенности к раку [10]. 

Клиническое наблюдение
Пациент Н.А.А.,  24 лет, 1996 года рождения, в ав-

густе 2021 г. отметил появление болей в грудной стенке 
справа. Получал лечение у остеопата – без эффекта. 
Пациент самостоятельно 16.09.2021 выполнил компью-
терную томографию (КТ) органов грудной клетки,  
по данным которой выявлено образование в X ребре спра-
ва. Больной обратился в Московский научно-исследова-
тельский онкологический институт им. П.А. Герцена – 
филиал Национального медицинского исследовательского 
центра радиологии.

При физикальном обследовании по средней подмышеч-
ной линии на уровне X ребра пальпировалось умеренно бо-

лезненное, плотное, несмещаемое относительно костных 
структур объемное образование диаметром до 100 мм. 
Выполнена пункция. По данным цитологического и им-
муноцитохимического исследований выявлена злокаче-
ственная круглоклеточная опухоль со слабоположитель-
ной экспрессией CD99, виментина и отрицательной 
экспрессией CD45, в связи с чем заподозрена саркома 
Юинга. 

С целью оценки распространенности процесса 
05.10.2021 пациенту проведена позитронная эмиссионная 
томография, совмещенная с КТ (ПЭТ/КТ), по данным 
которой в Х ребре справа выявлено гетерогенное объемное 
образование размером до 90 мм с гиперфиксацией 
18F-фтордезоксиглюкозы (18F-ФДГ) (максимальный стан-
дартизированный уровень захвата (SUV

max
) – 7,44), разру-

шающие ребро и деформирующие купол диафрагмы и контур 
печени. Других очагов патологической метаболической ак-
тивности, характерной для 18F-ФДГ-положительного нео-
пластического процесса, не выявлено.

Произведена трепанобиопсия образования под КТ-
контролем. При гистологическом исследовании биопсий-
ного материала среди элементов крови, обрывков фи-
брозно-жировой ткани определялись частицы костей  
с выраженным остеолизом и наличием в широких кост-
номозговых полостях злокачественного мелкокруглокле-
точного образования. Выполнено расширенное иммуно-
гистохимическое исследование, по данным которого  
в опухолевых клетках выявлена положительная экспрес-
сия виментина и FLI1, слабоположительная экспрессия 
CD99, отрицательная экспрессия десмина и CD45. Мор-
фологическая картина и иммунофенотип соответство-
вали саркоме Юинга. С целью подтверждения диагноза 
проведено исследование биопсийного материла c приме-
нением метода флюоресцентной гибридизации in situ 
(FISH), позволившее установить перестройку гена 
EWSR1 (22q12), с использованием зонда EWSR1 (22q12) 

Таблица 1. Специфические молекулярно-генетические изменения при саркоме Юинга

Table 1. Specific molecular and genetic changes in Ewing sarcoma

Хромосомные транслокации 
Chromosomal translocations

Химерные гены 
Chimeric genes

Частота встречаемости, % 
Incidence, %

t(11;22)(q24;q12) EWSR1-FLI1 80–90

t(21;22)(q22;q12) EWSR1-ERG 5–10

t(7;22)(q24;q12) EWSR1-ETV1 <1

t(17;22)(q21;q12) EWSR1-ETV4 <1

t(2;22)(q33;q12) EWSR1-FEV <1

t(2;16)(q35;p11) FUS-FEV <1

t(16;21)(p11;q22) FUS-ERG <1

t(22;11)(q12;q24) FLI1-EWSR1 <1
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Break FISH probe, Kreatech и последующей интерпрета-
цией результата исследования на платформе флюорес-
центного микроскопа AXIO Imager.A2, Zeiss (рис. 1).

На онкологическом консилиуме на 1-м этапе лечения 
пациенту рекомендовано проведение полихимиотерапии 
(ПХТ) в альтернирующем режиме по схеме VAC/IE (VAC: 
винкристин в дозе 1,5 мг/м2 внутривенно в 1-й день + 
доксорубицин в дозе 75 мг/м2 внутривенно в 1-й день + 
циклофосфамид в дозе 1200 мг/м2 внутривенно в 1-й день, 
каждые 3 нед; IE: этопозид в дозе 100 мг/м2 внутривен-
но в 1–5-й дни + ифосфамид в дозе 1800 мг/м2 внутри-
венно в 1–5-й дни (+ месна), каждые 3 нед). С 01.11.2021 
по 01.03.2022 проведены 6 курсов ПХТ по рекомендован-
ной схеме. Лечение пациент перенес удовлетворительно. 
При контрольной ПЭТ/КТ от 18.03.2022 в X ребре спра-
ва отмечены уменьшение размера объемного образования 
(с 90 до 67 мм в диаметре) и снижение интенсивности 
накопления 18F-ФДШ (SUV

max
 – 7,44–2,30). Других оча-

гов патологической метаболической активности, харак-
терной для 18F-ФДГ-положительного неопластического 
процесса, не выявлено. 

Согласно решению онкологического консилиума от 
04.04.2022 на 2-м этапе лечения пациенту проведено цито-
редуктивное хирургическое вмешательство – экстирпация 
Х ребра справа с пластикой. При интраоперационной реви-
зии в дистальной трети Х ребра справа определялась опу-
холь, исходящая из ребра, размером 80 × 60 × 50 мм.

При макроскопическом исследовании операционного 
материала идентифицировалось мягкое, бежево-корич-
невое с кистозными полостями и заполненное геморраги-
ческим содержимым образование, располагающееся в мяг-
ких тканях, в проекции внутренней поверхности ребра, на 
участке размером около 60 × 45 мм. При микроскопическом 
исследовании края резекции интактны, лечебный пато-
морфоз нерезко выражен, представлен преимущественно 
очагами заместительного склероза с продуктивным вос-
палительным инфильтратом и очагами разрежения плот-

ности опухолевой ткани. В толще мягких тканей на фоне 
широких зон склероза определялись разрастания моно-
морфных мелких округлых атипичных клеток с гиперхром-
ными ядрами, принимающих вид голых ядер в отдельных 
полях зрения, без фигур митоза. Опухолевый рост пред-
ставлен широкими полями с сохранившимися в некоторых 
местах прослойками фиброзной ткани, определяемой  
в том числе вокруг капилляров, с остатками псевдорозе-
ток вокруг них. Отмечались инвазия скелетных мышц, 
поражение кости ребра, в том числе компактного и губ-
чатого веществ. Морфологическая картина и иммуфено-
тип опухоли соответствовали саркоме Юинга. 

В последующем на онкологическом консилиуме паци-
енту рекомендовано проведение 6 курсов адъювантной 
ПХТ по схеме VAC/IE в альтернирующем режиме. В Мос-
ковском научно-исследовательском онкологическом ин-
ституте им. П.А. Герцена 20.05.2022 проведен 1 курс ПХТ 
по схеме VAC, далее пациент переехал жить за рубеж, где 
продолжил лечение (медицинская документация не предо-
ставлена). Лечение завершено в конце 2022 г. На момент 
последнего контакта (февраль 2025 г.) пациент без при-
знаков рецидива и прогрессирования заболевания.

Пациент консультирован врачом-генетиком. Семейный 
анамнез пробанда отягощен раком поджелудочной железы, 
толстой кишки, а также саркомой Юинга (рис. 2). 

На приеме пациент присутствовал совместно с от-
цом Н.А.Б., 1963 года рождения. При сборе личного  
и семейного анамнезов установлено, что у отца больно-
го в возрасте 23 лет наблюдался болевой синдром в та-
зобедренном суставе, распространяющийся на область 
колена и спину. С диагностической целью выполнено рент-
генографическое исследование костей таза, по результа-
там которого в подвздошной кости выявлено объемное 
образование. Выполнена трепанобиопсия. При патомор-
фологическом исследовании верифицирована саркома 
Юинга. На 1-м этапе в 1987 г. отцу пациента проведена 
лучевая терапия, на фоне которой наблюдалось усиление 

Рис. 1. Флуоресцентная гибридизация in situ: ядра с 1 слитным (желтым/красно-зеленым) и 2 раздельными (красным и зеленым) 
сигналами, которые свидетельствуют о наличии транслокации гена EWSR1 (22q12)
Fig. 1. Fluorescence in situ hybridization: nuclei with 1 merged (yellow/red-green) and 2 separate (red and green) signals, demonstrating 
translocation of the EWSR1 (22q12) gene
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болевого синдрома в тазобедренной области, а также 
появление боли в правом плече. При обследовании вери-
фицирован метастатический процесс в плечевой кости 
и ребрах. Проведена ПХТ с эффектом (20 курсов, схема 
неизвестна). На момент консультации в возрасте 57 лет 
отец пациента не имел признаков метастатического 
процесса и прогрессирования заболевания.

Пациенту Н.А.А. выполнено высокопроизводительное 
секвенирование (NGS) с использованием таргетной ка-
стомной панели, включающей 415 генов, вовлеченных  
в канцерогенез (TP53, MSH2, MSH6, PMS2, BRCA1, 
BRCA2, CHEK1, CHEK2, POLE, JAK2, ATM, TERT, 
NOTCH1, FANCM, FANCL, CASP9, CTM, PTCH1, SPRTN, 
CDH11, NUMA1, CTNNA1, CREBBP, KNL1, PTPRT, 
NSD2, TSC2, MUC, ROS1, TET1, TSC2 и др.), на плат-
форме MiSeq Illumina. Идентифицированные варианты 
аннотированы и классифицированы в соответствии  
с транскриптами базы RefSeq с использованием программ 
и биоинформатических баз данных SIFT, PolyPhen2-HDIV, 
PolyPhen2-HVAR, MutationTaster и MetaSVM. 

При исследовании ДНК, выделенной из лимфоцитов 
периферической крови, верифицировано 59 различных  
по функциональной значимости вариантов нуклеотидной 
последовательности (доброкачественные, полиморфные 
варианты с неопределенным клиническим значением, 
патогенные/вероятно патогенные варианты) в генах-
супрессорах и драйверных генах, вовлеченных в канцерогенез: 
56 миссенс-мутаций (missense), 1 мутация, приводящая  
к остановке синтеза белка (stop-gained), 1 инсерция без сдвига 
рамки считывания (inframe insertion) и 1 делеция без сдвига 
рамки считывания (inframe deletion). Отдельные иденти- 
фицированные варианты представлены в табл. 2.

У пациента Н.А.А. идентифицирована герминальная 
нонсенс-мутация в гене BRCA2 (NM_000059.4(BRCA2): 

c.9976A>T (p.Lys3326Ter)), приводящая к появлению стоп-
кодона, преждевременной остановке трансляции, пре-
рыванию синтеза полипептида и образованию дисфунк-
ционального укороченного белка. Данная мутация 
зарегистрирована в международных базах данных  
(ClinVar, Varsome, cancer.sanger) как доброкачественный/
вероятно доброкачественный наследственный вариант 
нуклеотидной последовательности предрасположенности 
к раку [11–13]. Кроме того, в 3-м экзоне гена CHEK2 об-
наружена герминальная миссенс-мутация NM_007194.4 
(CHEK2):c.470T>C(p.Ile157Thr) в гетерозиготном 
состоянии, зарегистрированная в международных 
базах данных (ClinVar, Varsome, cancer.sanger) как 
клинически значимый патогенный/вероятно патоген-
ный вариант, ассоциированный с рис ком развития 
злокачественных новообразований различной локали-
зации [11–14].

Параллельно родственникам (сыну Н.А.А. и отцу 
Н.А.Б.) выполнено молекулярно-генетическое исследова-
ние с использованием полимеразной цепной реакции для 
определения первичной структуры кодирующей части гена 
CHEK2 на предмет наличия герминальных мутаций 
1100delC, IVS2 + 1G>A, I157T на платформе DT-Prime.  
В 3-м экзоне гена CHEK2 у родственников I степени 
 родства с верифицированным диагнозом «саркома Юинга»  
обнаружена герминальная миссенс-мутация NM_007194.4 
(CHEK2):c.470T>C (p.Ile157Thr) в гетерозиготном со-
стоянии (рис. 3).

С учетом личного и семейного анамнезов, а также 
результатов молекулярно-генетического исследования 
пациентам (отцу и сыну) рекомендовано динамическое 
наблюдение в условиях онкологического диспансера. Риск 
наследования герминальной мутации в гене CHEK2 род-
ственниками I степени родства составляет 50 %.

Рис. 2. Родословная пробанда
Fig. 2. Proband’s genealogy
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Таблица 2. Отдельные идентифицированные варианты нуклеотидной последовательности в генах-супрессорах и драйверных генах

Table 2. Individual identified variants of nucleotide sequences in suppressor genes and driver genes

Ген 
Gene

Транскрипт  
Transcript

Комплементарная ДНК 
Complementary DNA

Белковая замена 
Protein substitution

Функционал мутации 
Mutation function

TP53 ENST00000382044.8 c.3092T>C p.Val1031Ala Миссенс 
Missense

MSH2 ENST00000645506.1 c.2726G>A p.Arg909Gln Миссенс 
Missense

MSH6 ENST00000234420.10 c.3488A>T p.Glu1163Val Миссенс 
Missense

PMS2 ENST00000265849.12 c.1688G>T p.Arg563Leu Миссенс 
Missense

PMS2 ENST00000265849.12 c.1437C>G p.His479Gln Миссенс 
Missense

BRCA2 ENST00000380152.7 c.9976A>T p.Lys3326Ter Стоп-кодон 
Stop codon

CHEK1 ENST00000427383.6 c.82T>C p.Ser28Pro Миссенс 
Missense

CHEK2 ENST00000404276.6 c.470T>C p.Ile157Thr Миссенс 
Missense

POLE ENST00000320574.10 c.91G>T p.Ala31Ser Миссенс 
Missense

ATM ENST00000278616.8 c.5558A>T p.Asp1853Val Миссенс 
Missense

NOTCH1 ENST00000651671.1 c.4129C>T p.Pro1377Ser Миссенс 
Missense

CTNNA1 ENST00000302763.12 c.536C>T p.Ala179Val Миссенс 
Missense

FANCF ENST00000327470.6 c.557C>T p.Ala186Val Миссенс 
Missense

PTCH1 ENST00000331920.11 c.1306G>A p.Asp436Asn Миссенс 
Missense

MC1R ENST00000555147.1 c.464T>C p.Ile155Thr Миссенс 
Missense

TSC2 ENST00000219476.9 c.5359G>A p.Gly1787Ser Миссенс 
Missense

TSC2 ENST00000219476.9 c.1100G>A p.Arg367Gln Миссенс 
Missense

DIS3L2 ENST00000273009.10 c.1651_1652insGGG
p.Glu550_

Ala551insGly

Инсерция без сдвига рамки 
считывания 

Insertions without frameshift

PRKDC ENST00000314191.7 c.6338_6340del p.Gly2113del
Делеция без сдвига рамки 

считывания 
Deletion without frameshift
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Обсуждение
Саркома Юинга обусловлена специфическими 

хромосомными транслокациями с участием генов се-
мейства FET (преимущественно EWSR1) и транскрип-
ционных факторов семейства ETS. Результаты ряда 
исследований продемонстрировали наличие молеку-
лярно-генетических событий, предшествующих дан-
ным специфическим перестройкам. Так, в работе  
R. Gillani и соавт. частота обнаружения патогенных 
герминальных мутаций в генах системы репара-
ции ДНК (DNA damage response and repair, DDR) среди 
301 пациента с саркомой Юинга составила 10,6 %. При 
оценке случай – контроль наиболее значимыми генами 
являлись FANCC (отношение шансов (ОШ) = 7,0; 95 % 
доверительный интервал (1,7–23,6); p = 0,014), CHEK2 
(ОШ = 3,6; 95 % ДИ 1,6–7,9; p = 0,005) и FANCA  
(ОШ = 3,3; 95 % ДИ 1,1–9,1; p = 0,042) [15].

В ходе исследования польских авторов P. Jagodzińska-
Mucha и соавт., включавшего 22 пациента с саркомой 
Юинга (5 детей и 17 взрослых), при таргентном сек-
венировании образцов опухоли выявлены 1119 по-
тенциально патогенных вариантов, что в среднем 
составило 50,9 мутации на 1 больного. В более чем 
50 % случаев обнаружены мутации в генах PIK3 
и POLE, реже – в генах NOTCH1, NF1, CREBBP, 
BRCA2, CHEK1, ATRX, ATM, TP53, SETD2, RAD50, 
MLH1 и FGFR1. При этом у всех пациентов образцы 
опухоли имели низкую мутационную нагрузку  
(<10 mut/Mb) [16]. По результатам проведенного на-
ми таргетного секвенирования у пробанда – пациен-
та 25 лет с верифицированным диагнозом саркомы 

Юинга – также выявлены полиморфные варианты  
в генах системы DDR, в частности в генах CHEK1, 
CHEK2, BRCA2, TP53 и др.

Результаты сравнительного анализа, проведенного 
P. Jagodzińska-Mucha и соавт., показали, что у пациен-
тов с саркомой Юинга, ответивших на ПХТ, более 
распространены мутации в генах PIK3, POLE, CHEK1, 
NOTCH2 и BRCA2; при этом в группе пациентов,  
у которых не отмечен эффект от ПХТ, чаще выявлялись 
мутации в генах TSC2, AKT3 и AKT1. Мутации в гене 
PIK3 более характерны для взрослых больных, тогда 
как у детей чаще обнаруживались мутации в генах, 
ответственных за контроль клеточного цикла, репара-
цию ДНК и регуляцию транскрипции посредством 
гена TP53, в частности в генах ATM, MLH1, BRCA1/2, 
MSH2/6, PMS2, PTEN и др. [16]. 

В представленном клиническом наблюдении  
у пациента и его отца подтверждена клиничес- 
ки значимая герминальная миссенс-мутация 
NM_007194.4(CHEK2):c.470T>C (p.Ile157Thr) в гете-
розиготном состоянии, ассоциированная с наслед-
ственным СНЕK2-ассоциированным синдромом пред-
расположенности к раку (OMIM#609265) [10], а также 
найдены различные по функциональной значимости 
варианты нуклеотидной последовательности в генах-
супрессорах и драйверных генах, в том числе в генах 
BRCA2, TP53, MSH2/6, POLE, ATM и др.

Ген CHEK2 (checkpoint kinase 2) располагается на хро-
мосоме 22q12 и включает 4 консервативных функцио-
нальных домена, из которых кластерный домен SQ/TQ 
наиболее важен для активации гена [10, 18, 19]. 

Рис. 3. Результаты ДНК-диагностики мутаций 1100delC, IVS2 + 1G>A, I157T в гене CHEK2, ассоциированных с высоким риском развития 
злокачественных новообразований различной локализации
Fig. 3. Results of DNA diagnostics of 1100delC, IVS2 + 1G>A, I157T mutations in the CHEK2 gene associated with high risk of malignant neoplasms 
of various locations
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Белковым продуктом гена CHEK2 является серин-
треониновая протеинкиназа CHK2 (checkpoint kinase 
2 protein), состоящая из 543 аминокислот и представ-
ляющая собой ядерную серин-треониновую протеин-
киназу, ответственную за координацию фаз клеточно-
го цикла, репарацию ДНК и регуляцию апоптоза [18, 
19]. CHK2 является эффекторной молекулой в пути 
ATM-CHK2-p53, опосредующем DDR и ответ на двух-
цепочечные разрывы ДНК (DDSB) (рис. 4) [17]. 

Киназа CHK2 широко экспрессируется в проли-
ферирующих популяциях клеток, но не в покоящихся 
или терминально дифференцированных клетках. Двух-
цепочечные разрывы ДНК распознаются комплексом 
MRE11-RAD50-NBN1 (MRN), который активирует 
ATM-киназу (ataxia telangiectasia-mutated) – главный 
регулятор ответа на повреждение ДНК и репарацию 
(DDR). ATM фосфорилирует CHK2 и другие белки, 
ответственные за восстановление DDSB и DDR. CHK2, 
в свою очередь, способствует усилению ATM-сигнала 
и повышению точности DDR за счет воздействия на 
мишени ATM. Одной из основных мишеней CHK2 яв-
ляется белок-супрессор опухолей p53, который активи-
руется путем фосфорилирования и способствует оста-
новке клеточного цикла в фазе G1 и апоптозу [17].

Согласно данным, полученным рабочей группой 
ESMO Precision Medicine (ESMO – Европейское обще-
ство медицинской онкологии, European Society for Medical 
Oncology) на основании анализа парного секвенирования 
17 152 образцов опухолевой ткани и периферической 
крови, CHEK2 является геном предрасположенности 
к раку умеренного риска с промежуточной пенетрант-
ностью [20]. В настоящее время в базе ClinVar на-
считывается 3917 вариантов гена CHEK2, 691 из ко-
торых считается патогенным и 322 – вероятно 
патогенными [10]. В российской популяции наи-
более распространенными герминальными вариан-

тами гена CHEK2 являются 1100delC, del5395, I157Т 
и IVS2 + 1G>A [21, 22]. 

Распространенность выявленной у пациентов кли-
нически значимой миссенс-мутации CHEK2 c.470T>C 
(p.Ile157Thr), согласно результатам различных популяци-
онных исследований, составляет от 0,2 до 5,5 % (рис. 5) 
[23–25]. При наличии мутации CHEK2 c.470T>C  
(p.Ile157Thr), по данным литературы, статистически 
значимо повышен риск развития рака молочной желе-
зы, колоректального рака, рака предстательной, под-
желудочной и щитовидной желез (табл. 3) [14].

Данные о риске развития сарком при мутациях 
CHEK2 с.470T>C (p.Ile157Thr) и BRCA2 c.9976A>T 
(p.Lys3326Ter) отсутствуют, однако, согласно результа-
там крупного датского популяционного исследования, 
риск возникновения данной патологии у лиц с герми-
нальной мутацией в гене CHEK2*1100delC статистически 
значимо выше общепопуляционного [26]. 

Согласно клиническим рекомендациям Американ-
ской коллегии медицинской генетики и геномики 
(American College of Medical Genetics and Genomics, 
ACMG) риск развития злокачественных новообразо-
ваний и пенетрантность у носителей миссенс-мутаций 
гена CHEK2 ниже по сравнению с делециями, в том 
числе с вариантом CHEK21100delC. В связи с чем кан-
церогенез у пациентов с миссенс-мутациями CHEK2, 
вероятно, ассоциирован с дополнительными молеку-
лярно-генетическими изменениями, при которых  
герминальные мутации выступают в качестве модифи-
каторов риска развития и прогрессирования неопла-
стического процесса [14]. 

Выдвинуто предположение, что потеря гетерози-
готности гена CHEK2 подобно BRCA-ассоциированным 
опухолям может вызвать дефект гомологичной реком-
бинации и сенсибилизировать чувствительность опухо-
левых клеток к ДНК-повреждающим цитостатикам  

Повреждение ДНК/двухцепочечные разрывы ДНК /  
DNA damage/DNA double-strand breaks

ATM 

CHK2

Beclin FOXK1/2 PML TP53 MDM2/4 BRCA1 MSPS1

Аутофагия – старение /  
Autophagy – senescence

Апроптоз – клеточный цикл – старение / 
Apoptosis – cell cycle – senescence

Репарация разрывов ДНК/
сборка веретена / DNA break 

repair/spindle assembly

Рис. 4. Путь ATM-CHK2-p53 (адаптировано из [17])
Fig. 4. ATM-CHK2-p53 pathway (adapted from [17])
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Таблица 3. Онкологические заболевания, ассоциированные с герминальной мутацией CHEK2 I157T

Table 3. Oncological diseases associated with CHEK2 I157T germline mutation

Заболевание 
Disease

Число пациентов, n 
Number of patients, n

Риск развития рака 
Risk of cancer development

Источник 
Source

РМЖ 
BC

РМЖ – 32 247, контроль – 32 544 
BC – 32,247, control – 32,544

ОШ = 1,30 (95 % ДИ 1,06–1,59); p = 0,01 
OR = 1.30 (95 % CI 1.06–1.59); p = 0.01 [27]

КРР 
CRC

КРР – 6042, контроль – 17 051 
CRC – 6042, control – 17,051

ОШ = 1,56 (95 % ДИ 1,32–1,84); p = 1,22 × 10−7 
OR = 1.56 (95 % CI 1.32–1.84); p = 1.22 × 10−7 [28]

КРР – 4029/280 CHEK2*I157T, 
контроль – 19 340/922 CHEK2*I157T 

CRC – 4029/280 CHEK2*I157T,  
control – 19,340/922 CHEK2*I157T

ОШ = 1,61 (95 % ДИ 1,40–1,87); p <0,0 
OR = 1.61 (95 % CI 1.40–1.87); p <0.0

[29]

КРР – 2 908/186 CHEK2*I157T, 
контроль – 14 362/666 CHEK2*I157T 

CRC – 2908/186 CHEK2*I157T,  
control – 14,362/666 CHEK2*I157T

ОШ = 1,48 (95 % ДИ 1,23–1,77); p <0,001 
OR = 1.48 (95 % CI 1.23–1.77); p <0.001

Семейный КРР – 
580/43 CHEK2*I157T, 

контроль – 14 362/666 CHEK2*I157T 
Familial CRC – 580/43 CHEK2*I157T, 

control – 14,362/666 CHEK2*I157T

ОШ = 1,97 (95 % ДИ 1,41–2,74); p ≤0,001 
OR = 1.97 (95 % CI 1.41–2.74); p ≤0.001

РЖ 
GC

РЖ – 658/44 CHEK2*I157T, 
семейный РЖ – 154/16 CHEK2*I157, 
контроль – 8 302/401 CHEK2*I157T 
GC – 658/44 CHEK2*I157T, familaial 
GC – 154/16 CHEK2*I157, control – 

8302/401 CHEK2*I157T

ОШ = 1,4; p = 0,04 
OR = 1.4; p = 0.04 [30]

Рак предстатель-
ной железы 
Prostate cancer

Рак предстательной железы – 6409, 
контроль –11 634 

Prostate cancer – 6409, control – 11,634

ОШ = 1,80 (95 % ДИ 1,51–2,14), p ≤0,001 
OR = 1.80 (95 % CI 1.51–2.14). p ≤0.001 [31]

Рак поджелудоч-
ной железы 
Pancreatic cancer

Рак поджелудочной железы – 
2 935/52 CHEK2*I157T 

(включая 2 гомозиготы), контроль – 
5626/60 CHEK2*I157T 

Pancreatic cancer –  
2935/52 CHEK2*I157T  

(including 2 homozygotes), control – 
5626/60 CHEK2*I157T

ОШ = 1,74 (95 % ДИ1,15–2,63); p = 8,57 × 10−3 
OR = 1.74 (95 % CI 1.15–2.63); p = 8.57 × 10−3 [32]

ПРЩЖ 
PTC

ПРЩЖ – 468/73 CHEK2*I157T, 
контроль – 468/28 CHEK2*I157T 

PTC – 468/73 CHEK2*I157T, control – 
468/28 CHEK2*I157T

ОШ = 2,8; p = 0,0001 
OR = 2.8; p = 0.0001 [33]

Примечание. ОШ – отношение шансов; ДИ – доверительный интервал; РМЖ – рак молочной железы; КРР – колоректальный 
рак; РЖ – рак желудка; ПРЩЖ – папиллярный рак щитовидной железы. 
Note. OR – odds ratio; CI – confidence interval; BC – breast cancer; CRC – colorectal cancer; GC – gastric cancer; PTC – papillary thyroid cancer.

Рис. 5. Мутация c.470T>C (p.Ile157Thr) и белковая структура гена CHEK2: кластерный домен SQ/TQ, forkhead-ассоциированный домен 
(FHA), киназный домен, сигнал ядерной локализации (NLS)
Fig. 5. c.470T>C (p.Ile157Thr) mutation and protein structure of the CHEK2 gene: cluster domain SQ/TQ, forkhead-associated domain (FHA), 
kinase domain, nuclear localization signal (NLS)

c.470T>C (p.Ile157Thr)

SQ/TQ NLSFHA Киназный домен / Kinase domain

1    19       69          113                                 175          220                                                                                                                              486         515        522     543
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и PARP-ингибиторам (ингибиторам поли(АДФ-рибоза)-
полимераз) [19]. Однако данные о чувствительности 
носителей мутаций гена CHEK2 к химиотерапии (ХТ) 
неоднозначны [14, 19, 34, 35]. Кроме того, рекомендуе-
мый при BRCA-ассоциированных опухолях олапариб  
не продемонстрировал значимой клинической эффек-
тивности у носителей мутаций в гене CHEK2 [36, 37].  
В настоящие время проводятся клинические исследо-
вания эффективности применения альтернативных 
PARP-ингибиторов у больных с мутациями в гене CHEK2 
(нирапариба, талазопариба и др.) [38]. 

Кроме того, с учетом функционала генов CHEK1/2, 
вовлеченных в контроль клеточного цикла  [20, 21], 
проводятся разработки таргетных молекул, блокирующих 
белковый продукт CHK1/2, а также клинические ис-
следования CHK-ингибиторов, в частности AZD7762 
[39], прексасертиба (LY2606368) [40] и др., в монотера-
пии и в комбинациях для лечения злокачественных 
новообразований различных локализаций [41].

В свою очередь, саркома Юинга как нозологиче-
ская единица характеризуются высокой чувствитель-
ностью к лучевой и ХТ. Cтандартной тактикой лечения 
злокачественных опухолей костей является проведение 
комбинированной терапии, включающей индукцион-
ную ХТ, за которой следует локальное лечение (хирур-
гическое вмешательство и/или лучевая терапия) с по-
следующей адъювантной ПХТ. Данный подход 
позволяет достичь 75 % 5-летней выживаемости паци-
ентов со злокачественными саркомами костей [8]. 

В литературе представлены результаты многочис-
ленных завершенных и продолжающихся клинических 
исследований эффективности и безопасности таргет-
ной терапии у пациентов с саркомой Юинга, в част-
ности ингибитора транскрипционных факторов се-
мейства ETS (TK216), ингибиторов EWS/FLI1, 
рецептора человеческого инсулиноподобного фактора 
роста-1 (IGF-1R), ингибиторов тирозинкиназ, мише-
ни рапамицина млекопитающих (mTOR), 
фосфоинозитид-3-киназ (PI3K), ALK, ROS1, PARP и 
др. [16].

Результаты исследования A. Gorthi и соавт. про-
демонстрировали, что при саркоме Юинга независимо 
от мутационного статуса генов системы DDR молеку-
лярно-генетические изменения гена EWSR1 приводят 
к нарушению гомологичной рекомбинации, накопле-
нию R-петель и гиперактивности PARP1 подобно 
BRCA1/2-ассоциированным опухолям [42]. В доклини-
ческих исследованиях при скрининге генетических 
детерминант активности лекарственных препаратов 
также установлено, что при саркоме Юинга могут быть 
эффективны PARP-ингибиторы, особенно при сочета-
нии с цитотоксическими агентами, приводящими  
к повреждению ДНК [16, 42–44]. PARP-ингибиторы 

продемонстрировали хорошие результаты и рекомен-
дованы при мутациях в генах системы DDR, ассоци-
ированных с нарушением гомологичной рекомбинации, 
в том числе в качестве поддерживающей терапии [45]. 
Однако в ходе завершенных клинических исследований 
выявлено, что при саркоме Юинга с неуточненным 
мутационным статусом генов системы DDR исполь-
зование различных PARP-ингибиторов как в качестве 
монотерапии, так и в комбинации с цитотоксически-
ми агентами не продемонстрировало клинически зна-
чимых результатов (табл. 4) [46–49]. В настоящее вре-
мя проводится клиническое исследование комбинации 
PARP-ингибитора талазопариба в сочетании с ониви-
дом и темозоломидом [49].

Молекулярно-генетические изменения в генах сис-
темы репарации ДНК не только способствуют развитию 
неопластического процесса, но и являются важной ми-
шенью для терапевтического воздействия. При нарушении 
механизмов DDR опухолевые клетки демонстрируют ге-
номную нестабильность и вариабельную чувствительность 
к ХТ, иммуно-и лучевой терапии [50]. 

В целом система DDR включает более 450 белков. 
Однако за исключением PARP-ингибиторов таргетные 
препараты, нацеленные на ингибирование других сиг-
нальных молекул DDR, еще не реализовали свой по-
тенциал в клинической практике. Путь ATM-
CHK2-p53 является одним из ключевых в системе 
DDR, терапевтическое воздействие на который служит 
перспективным терапевтическим направлением в ле-
чении злокачественных новообразований различных 
локализаций [51, 52]. 

Заключение
Саркома Юинга помимо специфических транслока-

ций характеризуется альтерациями в генах-супрессорах 
и драйверных генах, которые могут выступать в качестве 
модификаторов риска развития наследственной онко-
логической патологии. Молекулярно-генетическое про-
филирование предоставляет возможность идентифика-
ции прогностических и предиктивных маркеров, 
позволяющих оптимизировать стратегии диагностики, 
лечения и профилактики злокачественных новообразо-
ваний различных локализаций. 

На сегодняшний день молекулярно-генетическое 
тестирование гена CHEK2 включено во многие диагно-
стические панели с целью верификации наследственных 
синдромов предрасположенности к злокачественным 
новообразованиям. При наличии мутаций гена CHEK2 
риск развития неопластического процесса для гетерози-
гот варьирует и зависит от личного и семейного анамне-
за, популяционных особенностей и структуры геномной 
перестройки, что требует медико-генетического консуль-
тирования.
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Таблица 4. Клинические исследования применения PARP-ингибиторов при саркоме Юинга

Table 4. Clinical trials of PARP inhibitors in Ewing sarcoma

Исследование 
Trial

Статус 
Status

Схема лечения 
Treatment scheme

Характеристика 
пациентов 
Patients’ 

characteristics

Результаты исследования 
Results of the trial

Источник 
Source

NCT01583543 Завершено 
Completed

Олапариб 
Olaparib

Прогрессирую-
щая саркома 

Юинга (n = 12) 
Progressing Ewing 
sarcoma (n = 12)

ПО – 0 %, ЧО – 0 %, СЗ – 
33 % (4 случая), мВБП – 5,7 нед 

CR – 0 %, PR – 0 %, SD –  
33 % (4 cases),  

mPFS – 5.7 weeks

[46]

NCT02044120 Завершено 
Completed

Группа 1 – 
нирапариб + темозоломид, 

группа 2 – 
нирапариб + иринотекан 

Group 1 –  
niraparib + temozolomide, 

group 2 –  
niraparib + irinotecan

Прогрессирую-
щая саркома 

Юинга (n = 29) 
Progressing Ewing 
sarcoma (n = 29)

ЧО в группе 2 – 1 случай, 
мВБП в группе 1 – 9 нед 
(95 % ДИ 7,0–10,1 нед), 

в группе 2 – 16,3 нед 
(95 % ДИ 5,1–69,7 нед) 

PR in group 2 – 1 case, mPFS  
in group 1 – 9 weeks (95 % CI 
7.0–10.1 weeks), in group 2 – 
16.3 weeks (95 % CI, 5.1–69.7 

weeks)

[44]

NCT01286987 Завершено 
Completed

Талазопариб 
Talazoparib

Cаркома Юинга 
≥3 линий 

системного 
лечения (n = 14) 

Ewing sarcoma 
with ≥3 lines of 

systemic 
treatment (n = 14)

ПО – 0 %, ЧО – 0 %, 
СЗ – 29 % (n = 4), 

мВБП – 6,2 нед 
CR – 0 %, PR – 0 %, SD – 29 % 

(n = 4), mPFS – 6.2 weeks

[47]

NCT02116777 Завершено 
Completed

Талазопариб + 
темозоломид 

Talazoparib + temozolomide

Рецидивирую-
щая/рефрактер-

ная саркома 
Юинга (n = 15) 

Recurrent/
refractory Ewing 
sarcoma (n = 15)

ПО, ЧО – 0 %, СЗ – 2 случая 
CR, PR – 0 %, SD – 2 cases [48]

NCT04901702 Активно 
Active

Талазопариб + онивид, 
темозоломид 

Talazoparib + onivyde + 
temozolomide

Cаркома Юинга 
Ewing sarcoma

Недоступны  
Not available [49]

Примечание. ПО – полный ответ; ЧО – частичный ответ; СЗ – стабилизация заболевания; мВБП – медиана выживаемо-
сти без прогрессирования. 
Note. CR – complete response; PR – partial response; SD – stable disease; mPFS – median progression-free survival.
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К о н т а к т ы : Александр Андреевич Снетков isnetkov@gmail.com

Введение. Остеобластома – локально агрессивная доброкачественная опухоль, поражающая кости скелета и чаще 
всего развивающаяся в позвоночнике. Наибольшие сложности возникают при лечении остеобластомы III стадии 
по классификации Enneking, характеризующейся быстрым ростом и интра- или экстракомпартментным поражением. 
Несмотря на применение современных навигационных технологий, интраоперационная ориентация хирурга отно-
сительно мягких и костных тканей остается важнейшим фактором успешной абластичной резекции патологическо-
го очага в случае остеобластомы. Использование деносумаба как неоадъювантного средства способствует более 
четкой дифференциации опухоли от интактной костной ткани, что упрощает абластичное удаление новообразова-
ния. Кроме того, данный препарат может применяться в послеоперационном периоде для снижения риска возник-
новения рецидива и в случаях нерезектабельных форм опухоли. 
Цель исследования – оценить эффективность деносумаба при лечении агресивной формы остеобластомы позво-
ночника. 
Материалы и методы. Проанализированы результаты лечения 6 пациентов (5 мужчин, 1 женщина) с агрессивной 
остеобластомой III стадии по классификации Enneking, получивших лечение на базе 11-го отделения Националь-
ного медицинского центра травматологии и ортопедии им. Н.Н. Приорова в период с 2021 по 2025 г. Во всех слу-
чаях диагноз гистологически подтвержден на этапе биопсии. Опухоль локализовалась на различных уровнях по-
звоночника: в 2 случаях – в шейном отделе, в 3 – в грудном, в 1 – в крестце. Всем пациентам назначен деносумаб 
(off-label). Плотность и объем опухоли оценивали по данным компьютерной томографии с использованием про-
граммы «Гамма Мультивокс».
Результаты. Анализ основных показателей эффективности лечения показал, что применение деносумаба ассоци-
ируется с увеличением плотности опухоли и заметным снижением болевых ощущений у всех пациентов. Также 
наблюдается тенденция к незначительному увеличению объема опухоли по данным компьютерной томографии, что 
может быть связано с улучшением визуализации границ образования из-за склерозирования мягкотканного ком-
понента.
Заключение. Неоадъювантная терапия деносумабом при агрессивных формах остеобластомы показала свою эф-
фективность, что открывает новые перспективы для лечения нерезектабельных и рецидивирующих опухолей.

Ключевые слова: остеобластома, агрессивные формы остеобластомы, неоадъювантная терапия, деносумаб
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Introduction. Osteoblastoma is a locally aggressive benign tumor affecting skeletal bones and most commonly seen  
in the spine. Most complications arise during treatment of stage III osteoblastoma per the Enneking classification 
characterized by fast growth and intra- or extracompartmental lesions. Despite the use of modern navigation 
technologies, intraoperative orientation of a surgeon relative to the soft and bone tissues remains the most important 
factor of successful and complete resection of the pathological lesion in case of osteoblastoma. The use of denosumab 
as a neoadjuvant agent promotes sharper differentiation of the tumor from intact bone tissue which makes tumor 
resection easier. Additionally, this drug can be used in the postoperative period to decrease the risk of recurrence  
and for unresectable forms of the tumor. 
Aim. To evaluate the effectiveness of denosumab in the treatment of aggressive  spinal osteoblastoma.
Materials and methods. The results of treatment of 6 patients (5 men, 1 woman) with aggressive stage III 
osteoblastoma per the Enneking classification who received treatment at the 11th Division of the National Medical 
Research Center of Traumatology and Orthopedics named after N.N. Priorov between 2021 2025 were analyzed. In all 
cases, diagnosis was histologically confirmed at the biopsy stage. Tumors were located at different levels of the spine: 
in 2 cases, in the cervical spine; in 3 cases, in the thoracic spine; and in 1 case, in the sacrum. All patients were 
prescribed denosumab (off-label). Density and volume of the tumor was evaluated using computed tomography  
and Gamma Multivox software.
Results. Analysis of the main effectiveness endpoints showed that the use of denosumab is associated with increased 
tumor density and significant decrease of pain in all patients. Additionally, a trend towards increased tumor volume per 
computed tomography was observed which can be explained by improved visualization of the tumor margins due  
to sclerotization of the soft-tissue component.
Conclusion. Neoadjuvant therapy with denosumab showed its effectiveness in aggressive osteoblastomas which opens 
new options for treatment of unresectable and recurrent tumors.

Keywords: osteoblastoma, aggressive osteoblastoma, neoadjuvant therapy, denosumab
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Введение
Остеобластома относится к локально агрессивным 

доброкачественным опухолям, поражающим кости 
скелета и составляет 1 % всех первичных опухолей 
кости [1–2]. Чаще всего эта патология возникает  
в подростковом возрасте. В 36 % случаев остеобласто-
ма локализуется в позвоночнике и поражает преиму-
щественно его задние элементы [3–5].

Существуют различные методы лечения данной 
патологии, такие как радиочастотная аблация (РЧА), 
лучевая терапия, химиотерапия и хирургическое вме-
шательство. По данным литературы, РЧА показала 
высокую эффективность, особенно при небольшом 
размере очага [6, 7]. Тем не менее данный метод может 
применяться только при доступной локализации опу-
холи и четко очерченных границах новообразования, 
что препятствует его использованию при агрессивных 
поражениях [8, 9]. Целесообразность проведения хи-
мио- и лучевой терапии остается спорным моментом 
в связи с отсутствием доказательств их эффективности 
(в том числе подтверждения уменьшения частоты раз-
вития рецидивов) [2, 9].

Основным методом лечения остеобластомы явля-
ется резекция опухоли [1–5, 9, 10]. Несмотря на добро-
качественную природу этого новообразования,  
по данным литературы, частота возникновения рециди-

вов после хирургического лечения достигает 25 % [1, 5]. 
Наибольшие сложности в лечении наблюдаются при 
остеобластоме III стадии (по классификации Enneking), 
характеризующейся быстрым ростом и интра- или экс-
тракомпартментным поражением. Частота возникно-
вения рецидива после хирургического лечения в таких 
случаях достигает 50 % [5, 11]. Одной из главных задач 
хирургов является точное разграничение опухоли  
и интактной костной ткани пациента. Это связано  
с тем, что остеобластома обладает полиморфизмом: она 
может представлять собой округлый очаг с четкими 
контурами или неоднородное образование с выражен-
ным мягкотканным компонентом. Такое различие име-
ет критическое значение при выборе тактики хирурги-
ческого вмешательства, особенно если опухоль 
располагается в позвоночнике. Несмотря на примене-
ние современных навигационных технологий, интра-
операционная ориентация хирурга относительно мяг-
ких и костных тканей остается важнейшим фактором 
успешной и абластичной резекции патологического 
очага при остеобластоме.

В последние годы опубликовано несколько работ, 
посвященных применению деносумаба при остеобла-
стомах III стадии по классификации Enneking [9, 12–16]. 
Деносумаб представляет собой человеческие моно-
клональные антитела к лиганду рецептора активатора 

mailto:isnetkov@gmail.com


272 0 2 5    |    Том 17  Volume 17   |   № 2  Issue 2Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи   Journal Bone and soft tissue sarcomas, tumors of the skin

С а р к о м ы  к о С т е й   |   B o n e  s a r c o m a s

ядерного фактора каппа β (RANKL). RANKL, в свою 
очередь, экспрессируется остеобластами и необходим 
для образования остеокластов. Терапия деносумабом 
снижает количество остеокластов, что приводит  
к уменьшению костной резорбции и мягкотканного 
компонента опухоли. Использование этого препарата 
как неоадъювантного средства способствует более чет-
кой дифференциации опухоли от интактной костной 
ткани, что упрощает проведение абластичного удаления 
опухоли. Кроме того, деносумаб может применяться  
в послеоперационном периоде для снижения риска раз-
вития рецидива в случаях нерезектабельных форм опу-
холи. В настоящее время доказаны эффективность  
и безопасность применения данного препарата при ос-
теопорозе, гигантоклеточной опухоли, аневризмальной 
костной кисте и метастатическом поражении костной 
ткани [17–23]. Использование деносумаба при лечении 
агрессивных остеобластом недостаточно изучено, од-
нако в таких случаях его используют зачастую в каче-
стве off-label терапии. Решение о назначении этого 
препарата принимается после консилиума, в который 
входят специалисты травматолого-ортопедического  
и онкологического профилей.

Цель исследования – оценить эффективность дено-
сумаба при лечении агресивной формы остеобластомы 
позвоночника. 

Материалы и методы
Проанализированы результаты лечения 6 пациентов 

(5 мужского, 1 женского пола) с агрессивной остеобла-
стомой III стадии по классификации Enneking, получив-
ших лечение на базе 11-го отделения Национального ме-
дицинского исследовательского центра травматологии и 
ортопедии им. Н.Н. Приорова в период с 2021 по 2025 г.  
Во всех случаях диагноз гистологически подтвержден  
на этапе биопсии. Пациентам назначали деносумаб  
(off-label), при этом схема лечения предусматривала вве-
дение 120 мг препарата подкожно 1 раз в неделю. Инъек-
ции проводились в 1, 8, 15 и 28-й дни, далее поддержива-
ющая доза составляла 120 мг 1 раз в 28 дней [19]. 

По данным компьютерной томографии (КТ) оце-
нивали плотность и объем опухоли. Для измерения ее 
плотности применяли усредненные данные, выражен-
ные в единицах Хаунсфилда. В целях повышения эф-
фективности оценки терапии остеобластом разработан 
специальный модуль в программе АРМ врача-диагно-
ста «Гамма Мультивокс» (ГК «Гаммамед», Россия). Этот 
модуль позволяет анализировать результаты лечения на 
основании данных КТ. Дополнительно с помощью ви-
зуальной аналоговой шкалы (ВАШ) оценивали интен-
сивность болевого синдрома. Неврологический статус 
пациентов определяли при их поступлении в стационар 
и в ходе дальнейшего наблюдения в соответствии  
с классификацией Frankel [24].

Для оценки статистической значимости изменений 
основных показателей лечения, таких как плотность 
и объем опухоли, интенсивность болевого симптома, 
использовали односторонний тест Уилкоксона. Дан-
ный метод выбран с учетом размера выборки и ожи-
даний относительно направления изменений каждого 
параметра. Статистический анализ проводили с по-
мощью языка программирования Python и пакета SciPy 
версии 1.11.4.

Результаты
Основными симптомами, наблюдаемыми у боль-

ных с остеобластомой, являлись боль и неврологичес-
кий дефицит, вызванный стенозом позвоночного кана-
ла из-за опухоли. Большинство пациентов обращались 
за помощью к неврологу или ортопеду; им назначали 
консервативную терапию с использованием нестероид-
ных противовоспалительных средств (НПВС), при-
носившую временное облегчение симптомов. По дан-
ным КТ и магнитно-резонансной томографии (МРТ) 
выявлены характерные признаки остеобластомы.  
Во всех случаях отмечались сложные локализация опу-
холи и ее дифференцировка относительно окружаю-
щих тканей, преобладание литического компонента, 
а также близкое расположение невральных структур  
и сосудов (при локализации опухоли в шейном отделе 
позвоночника опухоль окружала канал позвоночной 
артерии). 

Деносумаб применяли для решения нескольких 
задач: как основной метод лечения при нерезектабель-
ных опухолях, для подготовки к хирургическому вме-
шательству и для снижения риска развития рецидива 
заболевания после хирургического лечения. 

Применение деносумаба как основного метода 
лечения при нерезектабельных опухолях
В 2 случаях мы решили применить деносумаб, по-

скольку проведение en-bloc-резекции без развития 
осложнений было невозможно из-за больших размеров 
опухоли и ее неудачного расположения относительно 
невральных структур и сосудов.

Клинический случай 1
Пациент К., 8 лет, с жалобами на боль в грудном 

отделе позвоночника. Через 2 мес с момента возникновения 
болевого синдрома стал отмечать нарастание неврологи-
ческой симптоматики. Неврологический статус по шкале 
Frankel соответствовал классу С. По данным МРТ и КТ 
выявлено новообразование позвонка Th9 с формированием 
стеноза позвоночного канала. Клинико-рентгенологическая 
картина соответствовала остеобластоме III стадии  
по классификации Enneking c преобладанием литического 
компонента. Объем опухоли по классификации Weinstein–
Воriani–Biagini (WBB) – 4–12; A–D (рис. 1, а–в).
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В связи со стенозом позвоночного канала и быстро 
прогрессирующими клиническими проявлениями нижнего 
парапареза пациенту выполнены декомпрессия позвоноч-
ного канала путем ламинэктомии позвонка Th9, транс-
педикулярная фиксация позвоночника на уровне Th7–Th11. 
Результаты гистологического исследования подтверди-
ли диагноз «агрессивная остеобластома позвонка Th9». 
После декомпрессии клинические проявления парапареза 
регрессировали (класс D по шкале Frankel), но болевой 
синдром сохранялся (рис. 1, г–е).

С учетом больших размеров опухоли, наличия мяг-
котканного компонента и плохой дифференцировки 
костных структур от магистральных сосудов и содер-
жимого позвоночного канала пациенту назначена терапия 
деносумабом (off-label) с целью сокращения объема лити-
ческого компонента и замедления роста опухоли.

После 5 введений препарата по результатам КТ вы-
явлена выраженная положительная динамика за счет 
увеличения костной плотности патологического очага  
и появления дифференцировки контуров опухоли от окру-
жающих интактных мягких тканей (рис. 1, ж, з). Со-
стояние пациента улучшилось: выраженность болевого 
синдрома уменьшилась, наблюдалось полное восстанов-

ление функции нижних конечностей. В ходе дальнейшей 
терапии проявления нижнего парапареза полностью ре-
грессировали, болевой синдром купирован.

Клинический случай 2
Пациент П., 19 лет, с остеобластомой III стадии 

по классификации Enneking (объем опухоли по классифи-
кации WBB – 1–2, 7–12 A–D) (рис. 2, а–в). У больного 
не наблюдалось неврологического дефицита, несмотря на 
признаки фораминального стеноза позвоночного канала 
по данным КТ и МРТ. Результаты гистологического ис-
следования подтвердили диагноз «агрессивная остеобла-
стома позвонков C5–C6». 

В связи с плохой дифференцировкой опухоли по от-
ношению к окружающим тканям, близостью располо-
жения нервных структур и левой позвоночной артерии 
выполнение en-bloc-резекции без осложнений было невоз-
можно. На консилиуме принято решение о проведении 
терапии деносумабом. После 6 введений препарата бо-
левой синдром полностью купирован, пациент больше не 
принимал НПВС. По данным КТ литический компонент 
практически устранен, дифференцировка по отношению 
к окружающим тканям улучшилась (рис. 2, г–е). 

Рис. 1. Результаты исследований: компьютерная томография (КТ) (а, б) и магнитно-резонансная томография (МРТ) (в) позвонка 
Th9 – остеобластома позвонка с формированием стеноза позвоночного канала на момент возникновения неврологической симпто-
матики; КТ (г–д) и МРТ (е) позвонка Тh9 после проведения декомпрессии позвоночного канала – увеличение объема опухоли, тоталь-
ное поражение тела позвонка; КТ позвонка Th9 после 5 введений деносумаба (ж–з)
Fig. 1. Examination results: computed tomography (CT) (а, б) and magnetic resonance imaging (MRI) (в) of the Th9 vertebra: osteoblastoma 
of the vertebra with stenosis of the spinal canal at the time of onset of neurologic symptoms; CT (г–д) and MRI (е) of the Тh9 vertebra after spinal 
canal decompression: increased tumor volume, vertebral body is fully affected; CT of the Th9 vertebral after 5 denosumab administrations (ж–з)
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Применение деносумаба  
перед хирургическим вмешательством
В ряде случаев мы применили деносумаб для под-

готовки к хирургическому вмешательству.

Клинический случай 3
Пациент О., 15 лет, с жалобами на боль в области 

крестца и копчика. По данным КТ и МРТ выявлен пато-
логический очаг в области позвонка S4 (рис. 3, а–в). 

По месту жительства проведена биопсия опухоли  
и дважды предпринята попытка ее удаления, однако по-
сле неудачных операций болевой синдром усилился. В ходе 
повторной КТ, проведенной через 4 мес, отмечены рост 
опухоли и формирование литического очага; клинико-
рентгенологическая картина соответствовала остео-
бластоме III стадии по классификации Enneking, объем 
опухоли по классификации WBB – 1–2, 9–12 A–D  
(рис. 3, г–е).

Пациенту назначен деносумаб. Через 1 мес (4 введе-
ния препарата) больной отметил выраженное снижение 
болевого синдрома до 2 баллов по ВАШ, в связи с чем 
НПВС были отменены. Через 2 мес от начала терапии 
по данным КТ выявлены увеличение костной плотности, 
отсутствие литического очага и улучшение дифферен-
цировки опухоли относительно близлежащих тканей 
(рис. 3, ж–и). 

Рис. 2. Компьютерная томография шейного отдела позвоночни-
ка: а–в – остеобластома позвонков С5–С6 до терапии деносума-
бом. Опухоль окружает канал позвоночной артерии и прорастает 
в спинномозговой канал. В связи с преобладанием мягкотканного 
компонента сложно дифференцировать опухоль относительно 
интактной ткани, близлежащих сосудов и нервных структур;  
г–е – состояние после 6 введений препарата. Отмечена положи-
тельная динамика: литический компонент полностью отсут-
ствует, опухоль легко выделяется от канала позвоночной арте-
рии и спинномозгового канала
Fig. 2. Computed tomography of the cervical spine: а–в – osteoblastoma 
of the С5–С6 vertebra prior to denosumab therapy. The tumor surrounds the 
spinal artery canal and grows into the spinal canal. Due to predominance  
of the soft-tissue component, it is hard to differentiate tumor relative  
to intact tissue, neighboring vessels and neural structures; г–е – condition 
after 6 administrations of the drug. Positive dynamics are observed: 
lytic component is completely absent, the tumor is easily separated 
from the spinal artery canal and spinal canal

Рис. 3. Компьютерная томография крестца: а–в – остеобластома 
позвонка S4 до лечения. Отмечаются преобладание литического 
компонента и прорастание опухоли в спинномозговой канал;  
г–е – состояние через 4 мес после хирургического вмешательства 
по месту жительства. Отмечен продолженный рост опухоли;  
ж–и – состояние после 5 введений деносумаба
Fig. 3. Computed tomography of the sacrum: а–в –osteoblastoma  
of the S4 vertebra prior to treatment. Predominance of the lytic component 
and tumor growth into the spinal canal are observed; г–е – condition  
4 months after surgical intervention at the place of residence. Continued 
tumor growth is observed; ж–и – condition after 5 administrations  
of denosumab
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После курса терапии пациенту выполнено удаление 
остеобластомы. Интраоперационно удалось дифферен-
цировать опухоль от нервов и интактной костной тка-
ни, что облегчило ее выделение и позволило провести 
абластичное удаление без осложнений (рис. 4, а–д).

После операции для минимизации риска развития 
рецидива опухоли также назначен деносумаб в режиме 
off-label в дозе 120 мг 1 раз в 28 дней в течение 6 мес. 
Болевой синдром полностью купирован, признаков реци-
дива не выявлено.

Применение деносумаба для снижения риска 
развития рецидива опухоли
Как описывалось выше, одна из задач применения 

деносумаба при остеобластомах – снижение риска 
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возникновения рецидива опухоли. Представляем кли-
нический случай такой терапии.

Клинический случай 4
Пациент А., 17 лет, с жалобами на боли в шейном от-

деле позвоночника и правой верхней конечности. По данным 
КТ и МРТ выявлена агрессивная остеобластома позвон-

ка C6; объем опухоли по классификации WBB – 2–5 A–D  
(рис. 5, а–в). Данные гистологического исследования под-
твердили диагноз. 

По данным КТ визуализированы интимное прилегание 
опухоли к правой позвоночной артерии, сдавление кореш- 
ка С6 с формированием нейропатии. Опухоль поражала  
3 опорные колонны позвоночника по классификации F. Denis. 
Принято решение о двухэтапном хирургическом вмеша-
тельстве. Первый этап включал наложение гало-аппара-
та, дорзальную стабилизацию позвоночника на уров- 
не С5–С7 трансартикулярной системой, декомпрессию 
невральных структур и канала правой позвоночной артерии 
путем резекции опухоли с аутопластикой ребром задних 
элементов позвонка С6. На 2-м этапе выполняли вентраль-
ную корпорэктомию позвонка C6 с опухолью и межтеловой 
корпородез ауторебром С5–С7 (рис. 5, г–е). 

Через 1 год после операции выявлен рецидив опухоли 
(рис. 5, ж–и). Отмечен болевой синдром в области шеи  
и правой верхней конечности интенсивностью до 6 баллов 
по ВАШ. Выполнено повторное удаление опухоли из перед-
него и заднего доступов (рис. 6, а). В связи с высоким риском 
развития рецидива назначена терапия деносумабом.

Через 3 мес после начала консервативной терапии 
болевой синдром и клинические проявления нейропатии 
корешка С6 регрессировали полностью. По данным КТ 
отмечено увеличение костной плотности остаточных 
элементов опухоли (рис. 6, б). 

Результаты анализа основных показателей эффек-
тивности лечения свидетельствуют о том, что при-
менение деносумаба ассоциируется с увеличением 

Рис. 4. Вид операционной раны до (а) и после (б) удаления остео-
бластомы и состояние после абластичного удаления опухоли  
по данным коmпьютерной томографии (в–д)
Fig. 4. Surgical wound before (а) and after (б) osteoblastoma 
resection and condition after complete tumor resection per computed 
tomography data (в–д)

а б

в д

г

Рис. 5. Компьютерная томография шейного отдела позвоночника: а–в – остеобластома позвонка С6 до лечения. Отмечается про-
растание опухоли в канал правой позвоночной артерии; г–е – состояние после двухэтапного хирургического лечения; ж–и – состояние 
через 1 год после хирургического вмешательства. Рецидив опухоли
Fig. 5. Computed tomography of the cervical spine: а–в – osteoblastoma of the С6 vertebra prior to treatment. Tumor growth into the right spinal 
artery canal is observed; г–е – condition after two-stage surgical treatment; ж–и – condition 1 year after surgical interventions. Tumor recurrence
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плотности опухоли и заметным снижением болевых 
ощущений у всех 6 пациентов (табл. 1, рис. 7, а, б). 
Также наблюдалась тенденция к незначительному уве-
личению объема опухоли по данным КТ, что может 
быть связано с улучшением визуализации границ об-
разования из-за оссификации мягкотканного компо-
нента (рис. 7, в). 

Результаты одностороннего теста Уилкоксона 
подтверждают статистическую значимость наблюда-
емых изменений, однако небольшой размер выборки 
(n = 6) ограничивает их достоверность. Одинаковая 
направленность изменений у всех пациентов убеди-
тельно свидетельствует о том, что деносумаб способ-
ствует повышению плотности остеобластомы и улуч-
шению дифференцировки опухоли относительно 
близлежащих тканей, а также уменьшению болевого 
симптома. 

Обсуждение
Агрессивная форма остеобластомы III стадии по 

классификации Enneking сопряжена с высоким риском 

а б

Рис. 6. Компьютерная томография шейного отдела позвоночника: 
а – остеобластома позвонка С6, состояние после хирургического 
вмешательства по поводу рецидива опухоли. Отмечаются остаточ-
ные элементы опухоли, которые плохо дифференцируются относи-
тельно близлежащих тканей из-за преобладания мягкотканного 
компонента; б – состояние после 7 введений деносумаба. Литиче-
ский компонент отсутствует, наблюдается лучшая дифференци-
ровка остаточных элементов опухоли относительно других тканей. 
Данных, свидетельствующих о продолженном росте опухоли, нет
Fig. 6. Computed tomography of the cervical spine: а – osteoblastoma  
of the С6 vertebra after surgical intervention due to tumor recurrence. 
Residual tumor elements are visible which are poorly differentiated from 
neighboring tissues due to predominance of the soft-tissue component;  
б – condition after 7 administrations of denosumab. The lytic component 
is absent, better differentiation of residual tumor components relative  
to other tissues is observed. Data does not show continued tumor growth

Таблица 1. Результаты терапии деносумабом (off-label) при остеобластоме позвоночника

Table 1. Results of denosumab therapy (off-label) in spinal osteoblastoma

Пациент 
Patient

Среднее значение единиц 
Хаунсфилда  

Average Hounsfield unit value 
Объем опухоли, см3 
Tumor volume, cm3

Интенсивность боли по визуаль-
ной аналоговой шкале, балл 
Pain intensity per the visual 

analogue scale, score

Количество 
введений 
Number of 

administrationsдо терапии 
prior to therapy

после терапии 
after therapy

до терапии 
prior to therapy

после терапии 
after therapy

до терапии 
prior to therapy

после терапии 
after therapy

1 310 773 8,6 9,3 6 1 5
2 198 1102 35,2 37,5 6 0 7
3 131 554 25,8 27,2 5 0 7
4 174 669 4,9 4,9 5 0 7
5 147 734 11,5 12,3 6 0 5
6 156 813 14,6 15,2 7 0 5

Рис. 7. Изменение основных характеристик опухоли до и после лечения с применением деносумаба в режиме off-label: а – средняя 
плотность опухоли (единицы Хаунсфилда); б – интенсивность боли по визуальной аналоговой шкале (ВАШ); в – объем опухоли (см3). 
Значение p указано на основании одностороннего теста Уилкоксона. Изменения параметров опухоли для каждого из 6 пациентов 
отмечены линиями для визуализации индивидуальных трендов
Fig. 7. Changes in the main tumor characteristics before and after treatment using off-label denosumab: а – mean tumor density (Hounsfield 
units); б – pain intensity per the visual analogue scale (VAS); в – tumor volume (cm3). p-value was calculated using one-tailed Wilcoxon test. 
Parameter changes for each patient are highlighted by lines for visualization of individual trends
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развития рецидива после хирургического вмешательства. 
В систематическом обзоре, проведенном J.S. Harrop 
и соавт., показано, что частота возникновения реци-
дивов остеобластомы III стадии после внутрикостного 
удаления опухоли превышает 50 % [2]. Результаты ре-
троспективного исследования S. Boriani и соавт., вклю-
чавшего 51 пациента с остеобластомой позвоночника 
II и III стадий по классификации Enneking, также про-
демонстрировали большое количество рецидивов опу-
холи III стадии, даже после проведения en-bloc-резекции 
[5]. Высокий риск развития рецидива указывает на то, 
что абластичное удаление остеобластомы позвоночника 
III стадии по классификации Enneking затруднено в свя-
зи с отсутствием четких границ опухоли, преобладанием 
мягкотканного компонента и близким расположением 
нервных структур и сосудов. 

Результаты нашего исследования показывают эф-
фективность применения деносумаба в режиме off-
label в качестве неоадъювантной терапии при рециди-
ве опухоли и нерезектабельных остеобластомах, когда 
хирургическое лечение сопряжено с высоким риском 
развития осложнений. Полученные данные согласу-
ются с известным механизмом действия деносумаба, 
который тормозит резорбцию костной ткани за счет 
ингибирования связи RANK–RANKL, что приводит 
к снижению образования, активности, выживаемости 
остеокластов и, как следствие, к увеличению мине-
ральной плотности костной ткани. При остеобластоме, 
богатой остеокластами, терапия деносумабом способ-
ствует увеличению минеральной плотности опухоли, 
уменьшению мягкотканного компонента, а также улуч-
шению дифференцировки опухоли относительно близ-
лежащих тканей. Это позволяет провести абластичное 
удаление опухоли с минимальным риском поврежде-
ния нервных структур и сосудов.

Влияние деносумаба на остеобластому изучено не-
достаточно, однако в нашем исследовании на клини-
ческих примерах показано, что активность опухоли 
снижается после терапии данным препаратом. Как 
следствие, останавливается рост опухоли, регрессиру-
ют болевой синдром и неврологический дефицит. 

Полученные нами данные согласуются с результа-
тами опубликованных исследований по данной теме. 

Y.P. Hung и соавт. выявили, что применение деносумаба 
при остеобластомах приводит к увеличению минера-
лизации опухоли [13]. При гистологическом исследо-
вании опухоли после терапии отмечалось отсутствие 
остеокластов, кроме того, присутствовали небольшие 
остаточные очаги остеобластомы. Неопластическая 
кость была представлена более мелкими и менее за-
метными остеобластами, чем в ткани до применения 
деносумаба. J.J. Reynolds и соавт. [11] описали клини-
ческий случай успешного проведения en-bloc-резекции 
остеобластомы крестца III стадии по классификации 
Enneking после неоадъювантной терапии деносумабом. 
Авторы отметили, что лечение этим препаратом об-
легчило проведение резекции опухоли, позволив со-
хранить нервные структуры. По результатам гистоло-
гического исследования удаленной опухоли выявлено 
отсутствие остеокластов; неопластическая кость была 
представлена мелкими остеобластами. K. Wong и соавт. 
сообщили, что применение деносумаба при остеобла-
стомах приводит к снижению метаболической актив-
ности и повышению минерализации опухоли [15].

Заключение 
Таким образом, неоадъювантная терапия деносу-

мабом при агрессивных формах остеобластомы по-
казала свою эффективность, что открывает новые 
перспективы для лечения нерезектабельных и реци-
дивирующих опухолей. Однако ряд вопросов требует 
дальнейшего изучения. Очень важно определить дол-
госрочные результаты терапии деносумабом, в том 
числе частоту развития рецидивов остеобластомы,  
и выявить отсроченные потенциальные побочные эф-
фекты данного препарата. Также необходимо глубже 
понять механизм действия деносумаба, чтобы оценить 
его влияние на структуру и поведение различных под-
типов остеобластомы. Применение этого препарата 
может обеспечить улучшение результатов лечения па-
циентов с остеобластомой, но для оптимизации его 
использования необходимы исследования на больших 
выборках. Применение деносумаба существенно рас-
ширяет арсенал современного травматолога-ортопеда, 
онколога, нейрохирурга при лечении агрессивных 
остеобластом, локализованных в позвоночнике.
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Эндопротезирование дистального отдела 
большеберцовой кости и голеностопного сустава  
у пациентов детского и подросткового возраста  
при саркомах
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К о н т а к т ы : Николай Анатольевич Большаков bolshakovn@yandex.ru

Введение. Локализация сарком костей в дистальном отделе большеберцовой кости встречается примерно в 5 % слу-
чаев. С учетом особенностей данной анатомической зоны долгое время методом выбора локального контроля являлась 
ампутация. Появление эндопротезов голеностопного сустава в 70-х годах XX в. привело к более частому выполнению 
органосохраняющих операций. Данные об эффективности этого метода у пациентов детского и подросткового возрас-
та почти отсутствуют и, как правило, представлены единичными наблюдениями из крупных выборок.
Цель исследования – оценить онкологические и функциональные результаты эндопротезирования дистального от-
дела большеберцовой кости и голеностопного сустава индивидуальными имплантатами у детей и подростков с сарко-
мами костей и описать осложнения (по классификации Henderson) данного хирургического вмешательства.
Материалы и методы. В исследование включен 21 пациент в возрасте от 8 до 17 лет (медиана возраста – 13,8  ±  3,2 года). 
Все больные получали комплексное лечение. Проведено эндопротезирование дистального отдела большеберцовой 
кости и голеностопного сустава. Функциональные результаты оценивали через 12 мес по шкале Musculoskeletal 
Tumor Society Score (MSTS). Онкологические результаты проанализированы с помощью метода Каплана–Майера. Все 
осложнения классифицированы по системе Henderson, модифицированной Международным обществом по спасению 
конечностей (International Society of Limb Salvage, ISOLS).
Результаты. В 13 (61,9 %) случаях проведена резекция обеих берцовых костей, в остальных случаях малоберцовая 
кость сохранена. Медиана длины резекции составила 15 (8–22,5) см. По результатам гистологического заключения 
у большинства пациентов верифицирована остеосаркома, соотношение этой патологии и других злокачественных 
новообразований составило 2,5:1. Бессобытийная выживаемость у пациентов с остеосаркомой дистального отдела 
большеберцовой кости оказалась равной 53 ± 14 %, общая выживаемость – 77 ± 15 %. Функциональные результаты 
оценены у 14 пациентов. Средний показатель по шкале MSTS составил 72 (49–88) %. Осложнения отмечены  
у 7 (33,3 %) пациентов.
Заключение. Полученные данные продемонстрировали эффективность применения эндопротезирования дисталь-
ного отдела большеберцовой кости и голеностопного сустава у детей и подростков с саркомами косей, достигнуты 
хорошие онкологические и функциональные результаты.

Ключевые слова: злокачественная опухоль кости, эндопротезирование, голеностопный сустав, саркомы костей, 
пациент детского возраста
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Introduction. The incidence of bone sarcomas in the distal tibia is about 5 %. Considering the features of this anatomical 
area, for a long time amputation was considered the method of choice for local control of the disease. Development of ankle 
joint endoprostheses in the 1970’s allowed to perform organ-saving surgeries. Data on the effectiveness of this technique 
in children and teenagers is very sparse and are usually presented as individual observations from large samples.
Aim. To evaluate oncological and functional outcomes of endoprosthesis of the distal tibia and ankle joint  
with personalized implants in children and teenagers with bone sarcomas and to describe complications (per the Henderson 
classification) of this surgical intervention.
Materials and methods. The study included 21 patients with ages varying between 8 and 17 years (median age 
13.8  ±  3.2 years). All patients received combination treatment. Endoprosthesis of the distal tibia and ankle joint was 
performed. Functional results were evaluated after 12 months using the Musculoskeletal Tumor Society Score (MSTS) scale. 
Oncological outcomes were analyzed using the Kaplan–Meier method. All complications were classified per the Henderson 
system modified by the International Society of Limb Salvage (ISOLS).
Results. In 13 (61.9 %) cases, resection of both tibia and fibula was performed, in all other cases fibula was saved. 
Median resection length was 15 (8–22.5) cm. Histological examination verified osteosarcoma in the majority of patients, 
ratio between this pathology and other malignant neoplasms was 2.5:1. Even-free survival in patients with osteosarcoma 
of the distal tibia was 53 ± 14 %, overall survival was 77 ± 15 %. Functional results were evaluated in 14 patients. Mean 
score per the MSTS scale was 72 (49–88) %. Complications were reported in 7 (33.3 %) patients.
Conclusion. The data demonstrated effectiveness of endoprosthesis of the distal tibia and ankle joint in children and teenagers 
with bone sarcomas; good oncological and functional results were achieved.

Keywords: malignant bone tumor, endoprosthetic reconstruction, ankle joint, bone sarcomas, pediatric patient
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Введение
Первичные злокачественные опухоли костей у детей, 

по разным данным, составляют до 6 % всех злокачествен-
ных новообразований. Пик заболеваемости приходится 
на 2-ю декаду жизни [1–4]. К самым распространенным 
гистологическим типам злокачественных опухолей кос-
тей относятся остеосаркома (56–65 % случаев) и саркома 
Юинга (27–34 % случаев), на долю других гистологиче-
ских типов приходится около 8 % [1, 5, 6].

Чаще всего (до 60 % случаев) опухоли поражают об-
ласть коленного сустава – дистальный отдел бедренной 
кости или проксимальный отдел большеберцовой кости. 
Следом по частоте встречаемости идут проксимальный 
отдел плечевой и бедренной костей. Дистальный отдел 
большеберцовой кости является одной из наиболее редких 
локализаций: опухоли поражают его примерно в 5 % слу-
чаев [1, 7, 8]. 

В тактике лечения пациентов с саркомами костей 
большое место занимает локальный контроль, а имен-
но радикально проведенное хирургическое удаление 
опухолевого очага [1, 5, 6, 9]. На сегодняшний день  
не существует единого мнения относительно методов 
реконструкции пострезекционных дефектов после уда-
ления опухоли дистального отдела большеберцовой ко-
сти. Ампутация, длительное время применявшаяся как 
метод выбора, позволяла соблюсти радикальность,  
а развитие техники экзопротезирования – достичь хо-
роших функциональных результатов. Недостатками 

данного метода являются образование косметического 
дефекта, вероятность реампутаций, особенно у детей, 
риск возникновения фантомных болей. Альтернативой 
ампутации является использование васкуляризирован-
ных или аваскуляризированных аутотрансплантатов  
(в некотором случае дополненных аллографтом), а так-
же артродезирующих операций [1, 10–13]. 

Разработка и внедрение первичных эндопротезов 
голеностопного сустава начались в середине 70-х годов 
XX в. [14], а онкологические эндопротезы стали при-
меняться с начала 80-х годов XX в. При эндопротези-
ровании возникли проблемы достижения стабильности 
голеностопного сустава и надежного укрытия имплан-
тата жизнеспособными мягкими тканями [15, 16]. Со-
вершенствование хирургической техники, конструк-
ций эндопротеза, изготовление индивидуальных 
имплантатов, в том числе раздвижных, привели к их 
все более широкому использованию [17].

Цель исследования – оценка результатов лечения 
злокачественных опухолей дистального отдела боль-
шеберцовой кости с эндопротезированием индивиду-
ально изготовленными имплантатами у детей и под-
ростков с саркомами костей.

Материалы и методы
В отделении онкологии и детской хирургии На-

ционального медицинского исследовательского центра 
детской гематологии, онкологии и иммунологии  
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им. Дмитрия Рогачева за период с мая 2012 г. по февраль  
2025 г. прооперирован 21 пациент (табл. 1), среди них  
11 (52,3 %) мальчиков и 10 (47,7 %) девочек в возрасте 
от 8 до 17 лет (медиана возраста – 13,8 ± 3,2 года). 
Медиана наблюдения составила 53,15 (4–98) мес.  
У 15 (71,4 %) больных верифицирован диагноз «остео-
саркома». Проведено стадирование заболевания  
по классификации Американского объединенного ко-
митета по борьбе с раком (American Joint Committee 
on Cancer, AJCC). IIa стадия установлена у 1 пациента, 
IIB стадия – у 9, IVA стадия – у 5. В 4 (19,2 %) случаях 
выявлена саркома Юинга IIB и IVA стадий по класси-
фикации AJCC (по 2 случая). У 1 (4,8 %) пациента 
диагностирована эпителиоидная рабдомиосаркома  
IV стадии по системе Intergroup Rhabdomyosarcoma 
Study (IRS), у 1 (4,8 %) – недифференцированная ве-
ретеноклеточная саркома IVA стадии по классифика-
ции AJCC.

Все пациенты получали лечение в соответствии  
с клиническими рекомендациями по лечению сарком 
Минздрава России. Этап локального контроля вклю-
чал удаление опухоли с эндопротезированием дис-
тального отдела большеберцовой кости и голеностоп-
ного сустава. Резекция обеих берцовых костей проведена 
в 13 (61,9 %) случаях, в 8 (38,1 %) случаях малоберцовая 
кость сохранена. Медиана длины резекции составила 
15 (8–22,5) см. Раздвижные мини-инвазивные эндо-
протезы установлены 7 (33,3 %) пациентам, модуль-
ные – 14 (66,6 %). В 9 (49,2 %) случаях использован 
имплантат со связанным голеностопным суставом 
(рис. 1), в 12 (57,1 %) – не связанный с ним (рис. 2). 
Иммобилизация на оперированную конечность на срок 
4 нед наложена в 12 (57,1 %) случаях.

Все пациенты находились под динамическим на-
блюдением: каждые 3 мес им выполнялись компьютер-
ная томография (КТ) органов грудной клетки и КТ об-
ласти операции с контрастным усилением в течение  
3 лет с момента окончания лечения (далее – 1 раз в 6 мес 
в течение 2 лет и 1 раз в 12 мес), остеосциниграфия или 
позитронная эмиссионная томография, совмещенная  
с КТ (1 раз в 12 мес). 

Анализ функциональных результатов проведен 
спустя 12 мес с момента операции с использованием 
шкалы Musculoskeletal Tumor Society Score (MSTS). Для 
оценки осложнений применялась классификация 
Henderson, модифицированная Международным об-
ществом по спасению конечностей (International 
Society of Limb Salvage, ISOLS) для педиатрических 
пациентов (табл. 2). Онкологические результаты ана-
лизировали с помощью метода Каплана–Майера.

Результаты
Онкологические результаты. Во всех случаях по ре-

зультатам гистологического исследования констати-

Рис. 1. Эндопротез со связан-
ным суставным компонентом
Fig. 1. Endoprosthesis with fixed 
joint component

Рис. 2. Эндопротез с несвязан-
ным суставным компонентом
Fig. 2. Endoprosthesis with unfixed 
joint component

рована резекция R0. Тем не менее у 1 пациента с остео-
саркомой спустя 2 года после операции выявлен 
локальный рецидив с поражением мягких тканей пе-
рипротезной области и вовлечением в опухолевый про-
цесс большеберцового нерва, задней большеберцовой 
артерии и вены. Опухоль удалена единым блоком  
с пораженными сосудами и нервом, конечность со-
хранена. Далее ребенку инициирована специфическая 
терапия 2-й линии. В настоящий момент пациент жив, 
без событий.

У 15 пациентов с остеосаркомой бессобытийная 
выживаемость (БСВ) составила 53 ± 14 %, общая вы-
живаемость – 77 ± 15 % (рис. 3). 

Функциональные результаты . Функциональные ре-
зультаты оценены у 14 пациентов. Средний показатель 
по шкале MSTS составил 72 (49–88) %. Тем не менее при 
физикальном осмотре отмечена малая амплитуда движе-
ний в голеностопном суставе. У пациентов со связанным 
голеностопным суставов она была минимальна – 0–10°, 
у больных с несвязанным суставом – 15–25°.
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Таблица 2. Осложнения сегментарного эндопротезирования (по классификации Henderson в модификации Международного общества по 
спасению конечностей (ISOLS), 2014)

Table 2. Complications of segmental endoprosthesis (per the Henderson classification modified by the International Society of Limb Salvage (ISOLS), 2014)

Тип осложнения 
Type of complication

Подкатегория 
Subcategory

Описание 
Description

Механические 
Mechanical

I – повреждение мягких тканей, 
дефицит мягких тканей, ведущий 
к нарушению функции 
I – soft-tissue failure, deficient soft tissues 
resulting in compromised limb function

A – функциональные 
повреждения 

A – functional damage

Нестабильность и вывих, ограничение функции 
из-за повреждения мышц, сухожилий, связок 
Instability and dislocation, limited function due to 

injury of the muscles, ligaments, tendons

B – дефект укрытия 
B – defect of coverage

Асептическое расхождение швов 
Aseptic wound dehiscence

II – асептическая нестабильность 
(клинические и рентгенологические 
признаки нестабильности ножек 
эндопротеза) 
II – aseptic loosening (clinical and 
radiological evidence of peri-prosthetic 
loosening)

A – ранняя асептическая 
нестабильность 

A – early aseptic loosening

Асептическое расшатывание 
менее чем через 2 года после операции 

Aseptic loosening less than 2 years after implantation

B – поздняя асептическая 
нестабильность 

B – late aseptic loosening

Асептическое расшатывание 
более чем через 2 года после операции 
Aseptic loosening more than 2 years after 

implantation

III – структурные повреждения 
III – structural failure

A – повреждения имплан-
тата 

A – implant damage

Поломки элементов протеза, 
механизма раздвижки эндопротеза 

Breakage of elements of the prosthesis, expandable 
implant lengthening malfunction

B – повреждения кости 
B – bone damage

Перипротезный перелом 
Peri-prosthetic fracture

Немеханические 
Non-mechanical

IV – инфекция 
IV – infection

A – ранняя инфекция 
A – early infection

Инфицирование имплантата 
менее чем через 2 года после операции 

Infection of the implant less than 2 years after 
implantation

B – поздняя инфекция 
B – late infection

Инфицирование имплантата 
более чем через 2 года после операции 

Infection of the implant more than 2 years after 
implantation

V – опухолевая прогрессия (локаль-
ный рецидив) 
V – tumor progression (local recurrence)

А – мягкие ткани 
A – soft tissues

Локальный рецидив в мягких тканях 
с контаминацией эндопротеза 

Soft-tissue progression of tumor with endoprosthetic 
contamination

В – кость 
B – bone

Локальный рецидив в кости 
с контаминацией эндопротеза 

Bony progression of tumor with endoprosthetic 
contamination

VI – педиатрические осложнения 
VI – pediatric complications

А – блокировка зоны 
роста кости 

A – blocking of the bone 
growth zone

Остановка роста кости, приводящая 
к продольной или угловой деформации 
Bone growth arrest resulting in longitudinal  

or angular deformity

В – дисплазия сустава 
B – joint dysplasia

Дисплазия сустава из-за эндопротезирования 
Dysplasia of the joint due to endoprosthesis
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Несмотря на то что 7 пациентам установлены раз-
движные имплантаты, к моменту написания статьи 
удлинение эндопротеза потребовалось лишь 1 больно-
му. В 6 случаях разница в длине конечностей не пре-
вышала 2 см, в связи с чем мы предпочли использовать 
подстопник или ортопедические стельки с компенса-
цией. От проведения инвазивного удлинения в усло-
виях дефицита мягких тканей принято решение воз-
держаться.

Осложнения . У 7 (33,3 %) пациентов отмечены ос-
ложнения. Выживаемость реконструкции без нежела-
тельных явлений составила 61 ± 12 %. Лишь 1 паци-

енту пришлось удалить эндопротез и выполнить 
ампутацию. Таким образом, общая выживаемость 
имплантатов составила 95 ± 5 % (рис. 4, табл. 3).

Осложнения I типа по классификации Henderson 
возникли у 2 (9,5 %) пациентов. Нежелательное явление 
IA типа – вывих стопы – диагностирован у 1 (4,8 %) боль-
ного (рис. 5). Выполнена замена узла голеностопного 
сустава на связанный с сохранением эндопротеза  
и интрамедуллярной тибиальной ножки. 

Рис. 3. Бессобытийная и общая выживаемость пациентов  
с остеосаркомой дистального отдела большеберцовой кости  
(n = 15)
Fig. 3. Event-free survival of patients with osteosarcoma of the distal 
tibia (n = 15)

Рис. 4. Выживаемость имплантатов (n = 21)
Fig. 4. Implant survival (n = 21)
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Event-free survival 53 ±14 % (9 cases without events)
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77 ± 15 % (13 пациентов живы) /  
Overall survival 77 ± 15 % (13 patients living)
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Общая выживаемость 
95 ± 5 % (20 реконструкций состоятельны) /  
Overall survival 95 ± 5 % (20 reconstructions viable)
Выживаемость без осложнений 
61 ± 12 % (14 случаев – без осложнений) /  
Complication-free survival 61 ± 12 % (14 cases without 
complications)

Таблица 3. Осложнения эндопротезирования (n = 21)

Table 3. Complications of endoprosthesis (n = 21)

Осложнение 
Complication n %

Инфекция 
Infection 3 14,3

Краевой некроз раны 
Marginal necrosis of the wound 1 4,8

Нестабильность ножек эндопротеза 
Peri-prosthetic loosening 2 9,5

Локальный рецидив 
Local recurrence 1 4,8

Всего 
Total 7 33,4

Рис. 5. Осложнение IА типа по классификации Henderson – вывих 
стопы
Fig. 5. Type IА complication per the Henderson classification – 
subtalar dislocation
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Осложнение IB типа по классификации Henderson – 
обширный краевой некроз послеоперационной раны – 
развилось у 1 (4,8 %) пациента. Представляем этот 
случай.

Клинический случай 
Пациент Д., 8 лет, с диагнозом «остеосаркома дис-

тального отдела левой большеберцовой кости Т2N0M1a 
IVA стадии по классификации AJCC». В раннем после-
операционном периоде, на 2-е сутки, выявлен обширный 
краевой некроз послеоперационной раны (рис. 6). 

На 15-е сутки проведена ревизионная операция  
в объеме иссечения некротизированных тканей (рис. 7)  
с формированием кожно-фасциального лоскута средней 
трети правой голени (cross-leg flap) и закрытием дефек-

та послеоперационной раны (рис. 8, 9) [18]. Затем вы-
полнена гипсовая иммобилизация с фиксацией обеих ниж-
них конечностей.

Далее продолжена полихимиотерапия согласно кли-
ническим рекомендациям по лечению сарком Минздрава 
России.

Через 1 мес после приживления лоскута выполнено 
его отсечение от донорской конечности с ушиванием 
последней. Лоскут активно кровоточил, подшит  
с укрытием дефекта реципиентной зоны (рис. 10, 11). 
В настоящий момент период наблюдения составляет 
60 мес. Пациента ничего не беспокоит. Ходит само-
стоятельно, без использования дополнительной опоры. 
Функциональные результаты по шкале MSTS соста-
вили 68 %.

Рис. 6. Обширный краевой некроз послеоперационной раны
Fig. 6. Extended marginal necrosis of the postoperative wound

Рис. 7. Иссечение некротизированных тканей
Fig. 7. Resection of necrotized tissues

Рис. 8. Формирование кожно-фасциального лоскута
Fig. 8. Formation of fasciocutaneous flap

Рис. 9. Закрытие дефекта послеоперационной раны
Fig. 9. Closure of the postoperative wound defect 

Рис. 10. Отсечение лоскута от донорской зоны
Fig. 10. Dissection of the donor zone flap

Рис. 11. Укрытие дефекта реципиентной зоны
Fig. 11. Covering of the recipient zone defect
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Осложнение IIB типа по классификации 
Henderson – асептическая нестабильность – выявлено  
у 1 (4,8 %) пациента (рис. 12). Выполнены ревизионная 
операция – коррекция оси эндопротеза, рефиксация 
интрамедуллярной тибиальной ножки цементной фик-
сации (рис. 13).

Самым частым осложнением являлась инфекция 
ложа эндопротеза (осложнение IV типа по классифика-
ции Henderson), она выявлена у 3 (14,3 %) пациентов. 
Инфицирование имплантата менее чем через 2 года по-
сле хирургического вмешательства (осложнение IVA ти-
па по классификации Henderson) отмечено у 2 (9,5 %) 
больных. Первому пациенту проведена одномоментная 
санационная операция по типу DAIR (Debridement, 
Antibiotics, Irrigation, Retention) с положительным эф-
фектом. Второму больному выполнено удаление эндо-
протеза с установкой цементного спейсера. Далее па-
циент находился под амбулаторным наблюдением  
и продолжал пероральный курс антибактериальной те-
рапии. В результате из-за образования выраженного де-
фекта послеоперационной раны и продолжающегося 
инфекционного процесса принято решение об ампута-
ции конечности на уровне верхней трети голени.

Инфицирование имплантата более чем через 2 года 
после операции (осложнение IVB типа по классификации 
Henderson) выявлено у 1 (4,8 %) пациента. Отмечалось 
образование свищевого хода, сообщающегося с эндопро-

тезом. Принято решение о выполнении одномоментной 
ревизионной операции. В послеоперационном периоде 
проводилась массивная антибиотикотерапия. В дальней-
шем рецидива инфекции не наблюдалось.

Осложнение VA типа по классификации Henderson –  
локальный рецидив – выявлено в 1 (4,8 %) случае спу-
стя 24 мес после операции. Проведено удаление опухоли 
с сох ранением эндопротеза, по данным гистологического 
исследования – резекция R0. Пациент был в ремиссии  
20 мес с момента операции по поводу рецидива, в на-
стоящий момент находится под наблюдением.

Осложнения VI типа по классификации Henderson  
у пациентов, включенных в исследование, не встречались.

Обсуждение
До недавнего времени из-за сложностей хирурги-

ческого лечения злокачественных опухолей дисталь-
ного отдела большеберцовой кости, связанных в ос-
новном с выраженным дефицитом мягких тканей, 
проведение органосохраняющих операций считалось 
невозможным. Таким пациентам выполнялась ампута-
ция на уровне верхней трети голени. Стоит отметить, 
что технологические достижения в области экзопроте-
зирования привели к тому, что у больных после операции 
практически не наблюдается функционального дефи-
цита: почти отсутствует нарушение походки, пациенты 
могут бегать, активно заниматься спортом и т. д. 

Рис. 13. Рефиксация интрамедуллярной тибиальной ножки  
цементной фиксации
Fig. 13. Re-fixation of the cement fixation intramedullary tibial 
prosthesis

Рис. 12. Осложнение IIB типа по классификации Henderson – 
асептическая нестабильность
Fig. 12. Type IIB complication per the Henderson classification – 
aseptic loosening
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Применение микрохирургических технологий, 
когда проводится биологическая реконструкция с фор-
мированием артродеза, а также развитие систем для 
онкологического эндопротезирования привели к тому, 
что органосохраняющие операции проводятся все ча-
ще [10, 15, 16, 19].

Специалисты Национального медицинского ис-
следовательского центра детской гематологии, онко-
логии и иммунологии им. Дмитрия Рогачева уделяют 
большое внимание взаимодействию с пациентами и 
их родителями, рассказывают о достоинствах и недо-
статках всех методик. Тем не менее, выбирая между 
функциональными и эстетическими результатами (от-
сутствие косметического дефекта), в большинстве 
случаев больные предпочитают второе. С 2012 г. толь-
ко 2 пациента отказались от эндопротезирования, вы-
брав ампутацию. Результаты современных исследований 
и нашей работы демонстрируют, что эндопротезиро-
вание позволяет достичь хороших онкологических и 
функциональных результатов.

Одна из первых работ, посвященная эндопротези-
рованию дистального отдела голени и голеностопного 
сустава, была опубликована в 1999 г. A. Abudu и соавт.  
В ней описан опыт лечения 4 взрослых пациентов  
с данной патологией (25–46 лет). Период наблюдения 
варьировал от 33 до 102 мес. У 3 пациентов возникли 
осложнения: в 1 случае – локальный рецидив, в 2 – ин-
фекция. Больным выполнены ампутации на уровне 
верхней трети голени [16]. В нашем исследовании ин-
фекция также была причиной ампутации. Функциональ-
ные результаты, зафиксированные в работе A. Abudu  
и соавт. (средний показатель по шкале MSTS – 81 % спустя 
1 год), сопоставимы с результатами, полученными нами. 
Авторы сообщают, что со временем этот показатель сни-
жается. Они также отметили, что при опухолях дисталь-
ного отдела голени и голеностопного сустава ампутация 
обеспечивает более предсказуемый прогноз и лучшие 
функциональные результаты. 

В 2009 г. A.S. Shekkeris и соавт. провели исследование 
с очень большим периодом наблюдения – 9,6 (1–27) го-
да. Нам не удалось найти ни одной работы с сопоста-
вимым периодом наблюдения. Эндопротезирование 
дистального отдела большеберцовой кости и голено-
стопного сустава выполнено 6 пациентам, средний 
возраст больных составил 43,5 (15–75) года. Авторы 
отметили осложнение в виде укорочения проопериро-
ванной конечности (<3,5 см) у 15-летнего пациента [20]. 
Данное обстоятельство очень странно, авторы ссыла-
ются на незрелость скелета, но в этом возрасте, как 
правило, ростковая пластина дистального отдела 
большеберцовой кости уже закрыта. Также это противо-
речит результатам нашей работы: мы не отмечали уко-
рочения более чем на 2 см ни у одного пациента даже 
более младшего возраста, за исключением больного, 
которому проводили удлинение раздвижного протеза. 

Ампутация на уровне верхней трети голени из-за раз-
вития инфекционных осложнений выполнена 2 па-
циентам. Авторы отмечают хорошие функциональные 
результаты по шкале MSTS: в среднем они составили 
70 (60–80) %. Аналогичные данные получены и в ходе 
нашего исследования.

P. Yang и соавт. описали результаты эндопротези-
рования дистального отдела большеберцовой кости  
и голеностопного сустава у 8 пациентов, средний воз-
раст которых составил 33 (14–76) года. Средний период 
наблюдения оказался равен 77 (13–276) мес. В 4 случа-
ях развились осложнения: в 1 случае – локальный  
рецидив, потребовавший проведения ампутации,  
в 2 – инфекция, в 1 – асептическая нестабильность. 
Функцио нальные результаты также сопоставимы с по-
лученными нами данными – 66 (50–90) % по шкале 
MSTS [13]. По мнению P. Yang и соавт., ампутация дает 
больше физических возможностей: пациент может бе-
гать, активно заниматься спортом и т. д. Однако авторы 
отмечают, что поскольку психологический и социаль-
ный факторы очень важны, эндопротезирование стано-
вится все актуальнее. Мы тоже придерживаемся такого 
мнения. 

Анализ исследований показал, что они включают 
небольшое число пациентов детского возраста (встре-
чаются только 2 больных младше 18 лет – подростки 
14 и 15 лет). Это обусловливает актуальность нашей 
работы, так как ранее результаты эндопротезирования 
голеностопного сустава у пациентов детского и под-
росткового возраста не описывались. Также в приве-
денных работах не делается акцент на том, сохранена 
наружная лодыжка или нет, использовался связанный 
или несвязанный тип сустава. По нашему мнению, 
данные факторы важны, поскольку они играют боль-
шую роль в стабильности суставного узла.

Особого внимания заслуживает исследование  
А.В. Соколовского и соавт., выполненное в Нацио-
нальном медицинском исследовательском центре  
им. Н.Н. Блохина, включающее 20 взрослых пациен-
тов. Это одно из самых крупных исследований, которое 
нам удалось найти. Средний возраст больных составил 
37,4 (19–67) года, средний период наблюдения –  
75,5 (1,5–137,4) мес [15]. Результаты этого исследования 
сопоставимы с полученными нами данными. Тем не 
менее в работе А.В. Соколовского и соавт. чаще всего 
встречалось такое осложнение, как асептическая не-
стабильность (30 % случаев). В нашем же исследовании 
она возникла только в 1 (4,8 %) случае. Это интересно, 
так как по данным большинства работ пациенты млад-
ше 20 лет составляют основную группу риска по асеп-
тической нестабильности. Главными причинами ампу-
тации являлись инфекция и локальный рецидив. 
Нельзя не заметить, что авторы провели колоссальную 
работу, стараясь выполнить органосохраняющие опе-
рации при осложнениях. Функциональные результаты 
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согласно шкале MSTS составили 76 (46,7–96,7) %, что 
сопоставимо с полученными нами данными. Авторы 
оценили эффективность как первичных, так и ревизи-
онных эндопротезирований дистального отдела голени 
и голеностопного сустава. Их результаты демонстрируют 
значительный потенциал методики. Это подтвержда-
ют и полученные нами данные.

Заключение
Развитие современных методик химиотерапии  

и лучевой терапии, совершенствование систем для 
онкологического эндопротезирования и хирургической 
техники приводят к все более широкому применению 

эндопротезирования дистального отдела большебер-
цовой кости и голеностопного сустава. Результаты ис-
следований продемонстрировали эффективность этой 
методики у взрослых пациентов. Полученные нами 
данные показывают возможность ее применения  
у детей и подростков. Не каждый ребенок и не каждый 
родитель могут решиться на ампутацию, а значит,  
поведение органосохраняющих операций в данной 
области крайне актуально. Эндопротезирование по-
зволяет достичь хороших онкологических, функцио-
нальных и косметических результатов, что способству-
ет психологической и социальной адаптации 
пациентов младше 18 лет.
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Хирургическое лечение больных с метастазами  
в костях таза
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Введение. Метастазы в костях таза являются частым осложнением злокачественных опухолей и приводят к раз-
витию болевого синдрома, патологических переломов и снижению качества жизни пациентов. Хирургическое ле-
чение играет ключевую роль в паллиативной помощи при данной патологии, но оптимальные подходы к терапии 
остаются предметом дискуссий.
Цель исследования – оценить результаты хирургического лечения пациентов с метастазами в костях таза, включая 
онкологические и функциональные исходы, а также частоту развития осложнений.
Материалы и методы. Проведен ретроспективный анализ данных 39 пациентов (21 мужчина, 18 женщин; медиана 
возраста – 55 лет), которым в период 2002–2022 гг. проведено хирургическое лечение по поводу метастатического 
поражения костей таза. Чаще всего метастазы локализовались в подвздошной кости (10 (25,6 %) случаев) и крестце 
(13 (33,3 %) случаев). У 33 (84,6 %) пациентов выявлен солитарный очаг, у 6 (5,4 %) – множественное поражение 
костей. Первичным очагом в большинстве случаев (у 19 (48,7 %) больных) был рак почки. Использовались радикаль-
ные (широкие) резекции (71,8 % случаев) и паллиативные методы (декомпрессии и экскохлеации) (23,1 % случаев). 
Оценивались выживаемость, осложнения (по классификации Clavien–Dindo), динамика боли (по визуальной ана-
логовой шкале и шкале Watkins) и функциональный статус (по шкале Карновского).
Результаты. Осложнения развились у 28,2 % пациентов, чаще после резекций с вовлечением вертлужной впадины 
(p = 0,029). Основными нежелательными явлениями были глубокие инфекции (8 случаев) и поверхностные некро-
зы (3 случая), которые потребовали проведения дополнительных хирургических вмешательств. Медиана общей 
выживаемости пациентов составила 45 мес, при солитарных метастазах – 93 мес, при множественных – 20 мес  
(p = 0,019). Внутриочаговые резекции ассоциировались с худшей выживаемостью (p = 0,028). Отмечены значитель-
ное снижение интенсивности боли (с 5 до 2 баллов по визуальной аналоговой шкале; p <0,001) и улучшение функ-
ционального статуса по шкале Карновского (p = 0,022).
Заключение. Радикальные резекции обеспечивают лучшие показатели выживаемости при солитарных метастазах, 
тогда как паллиативные методы целесообразно применять при множественных метастазах. Выбор тактики лечения 
требует мультидисциплинарного подхода с учетом прогноза и объема метастатического поражения.

Ключевые слова: кости таза, метастаз в костях, хирургическое лечение
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Introduction. Pelvic bone metastases are a common complication of malignant tumors, leading to pain, pathological 
fractures, and decreased quality of life. Surgical treatment plays a key role in palliative care, but the optimal approaches 
remain controversial.
Aim. To evaluate the results of surgical treatment of patients with pelvic bone metastases, including oncologic  
and functional outcomes, as well as complication rates.
Materials and methods. A retrospective analysis of 39 patients (21 men, 18 women; median age 55 years) who underwent 
surgical treatment for metastatic pelvic bone lesions in the period 2002–2022 was performed. The most common localizations 
were the ilium (10 (25.6 %) cases) and sacrum (13 (33.3 %) cases). A solitary lesion was detected in 33 (84.6 %) patients 
and multiple bone lesions in 6 (5.4 %) patients. The primary lesion in most cases (in 19 (48.7 %) patients) was kidney 
cancer. Radical (wide resections) (71.8 % cases) and palliative (decompression and excohleations) (23.1 % cases) 
methods were used. Survival, complications (according to the Clavien–Dindo classification), pain dynamics (according 
to the visual analog and Watkins scales) and functional status (according to the Karnofsky scale) were assessed.
Results. Complications developed in 28.2 % of patients, mainly after resections involving the acetabulum (p = 0.029). 
The leading complications were deep infections (8 cases), superficial necrosis (3 cases), which required additional 
surgical interventions. The median overall survival was 45 months, with solitary metastases – 93 months, with multiple 
metastases – 20 months (p = 0.019). Intralesional resections were associated with worse survival (p = 0.028). A significant 
decrease in pain (from 5 to 2 according to the visual analog scale; p <0.001) and improvement in functional status 
(according to the Karnofsky scale; p = 0.022) were noted. 
Conclusion. Radical resections provide better survival in solitary metastases group, while palliative methods are 
appropriate for multiple lesions. The choice of tactics requires a multidisciplinary approach, taking into account  
the prognosis and extent of the lesion.

Keywords: pelvic bones, bone metastasis, surgical treatment
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Введение
Метастазирование злокачественных новообразова-

ний в основном происходит по кровеносным и лимфа-
тическим сосудам, при этом могут быть поражены лю-
бые органы, но наиболее частыми мишенями являются 
легкие, печень и кости. При раке предстательной, мо-
лочной, щитовидной желез, почек и легкого чаще всего 
развиваются метастазы в костях скелета: около 80 % всех 
метастазов локализуются в костной системе [1].

Метастатические очаги в костной ткани в основном 
выявляют в позвоночнике, на 2-м месте по частоте 
встречаемости метастазов стоят кости таза. По резуль-
татам анализа данных о 4431 метастазе, зарегистриро-
ванном специалистами Institutio Ortopedico Rizzoli (Ита-
лия), 833 (18,8 %) из них локализовались в костях таза: 
559 (12,6 %) – в подвздошной кости, 80 (1,8 %) – в се-
далищной, 53 (1,2 %) – в лобковой [2]. Метастатические 
опухоли составляют около 55 % всех опухолей таза,  
с первичными очагами преимущественно в легких, 
предстательной и молочной железах [3]. 

Благодаря совершенствованию консервативных 
методов лечения в последние десятилетия, таких как 
химио-, иммуно-, гормоно-, таргетная и лучевая тера-
пия, увеличилась продолжительность жизни больных 
с метастатической болезнью [4–7]. Однако использо-
вание этих методов часто приводит к противоречивым 

результатам: продолжается прогрессирование костной 
ткани, несмотря на улучшение висцеральной тяжести 
заболевания. Пациенты стали жить дольше, но им тре-
буется постоянное ортопедическое лечение [5, 8]. Как 
следствие, это привело к необходимости внедрять на-
дежные методы лечения, обеспечивающие стабиль-
ность пораженного сегмента костной системы. В боль-
шинстве случаев полное излечение пациентов  
с метастатическим поражением костей не представля-
ется возможным и часто сводится к паллиативному 
лечению, направленному на улучшение качества жиз-
ни, контроль за болевым синдромом и профилактику 
развития патологических переломов, что позволяет 
больным получать дальнейшую терапию основного 
заболевания [5, 9]. При этом у пациентов, которым 
оказана ортопедическая поддержка (от малоинвазив-
ных паллиативных мер до радикальных), может на-
блюдаться лучший прогноз [10]. Прогноз у таких боль-
ных прежде всего зависит от общего состояния, вида 
первичной опухоли, распространенности метастазов 
в костях и других органах и чувствительности опухоли 
к лучевой и химиотерапии. 

К сожалению, на данный момент не существует 
общепринятой тактики лечения пациентов с метаста-
зами в костях, поэтому она определяется на мульти-
дисциплинарных консилиумах, в которых участвуют 
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хирурги, химиотерапевты и радиологи. Основными 
целями терапии являются максимально быстрое вос-
становление функции пораженного сегмента кости, 
контроль за болевым синдромом и возможность про-
ведения основного лечения метастатической болезни. 
Важно обеспечить оптимальный баланс между ожида-
емой продолжительностью жизни, сохранением хоро-
шего функционального статуса и качеством жизни 
пациентов [11–15]. Применение послеоперационной 
лучевой терапии позволяет контролировать активность 
метастатического процесса [16].

Цель исследования – оценить результаты хирурги-
ческого лечения пациентов с метастазами в костях 
таза, включая онкологические и функциональные ис-
ходы, а также частоту развития осложнений.

Материалы и методы
Проведен ретроспективный анализ историй болез-

ни пациентов с метастатическими опухолями костей, 
которые получали хирургическое лечение. В исследо-
вание включены больные с метастазами в костях таза, 
которым с января 2002 г. по март 2022 г. проведено 
хирургическое лечение. Собраны клиническая инфор-
мация о возрасте, поле больных, локализации мета-
стазов в костях таза, размере, гистологическом типе 
опухоли, первичных очагах, рентгенологические дан-
ные, сведения о предшествующем лечении, методах, 
онкологических исходах и осложнениях хирургиче-
ского лечения. 

Выбор тактики лечения и объема хирургического 
вмешательства осуществлялся на мультидисциплинарном 
консилиуме в соответствии с разработанным алгоритмом. 
Для каждого пациента определялись онкологический  
и функциональный прогнозы. При благоприятном про-
гнозе выбирали радикальную тактику лечения, при 
промежуточном и неблагоприятном – паллиативное 
и симптоматическое лечение. 

Пациентам, вошедшим в наше исследование, про-
водили паллиативные (внутриочаговая резекция, деком-
прессия) и радикальные (широкая en-bloc-резекция) 
хирургические вмешательства. Малоинвазивные методы 
в исследование включены не были. Края резекции –  
R0 и R1. Проанализированы результаты хирургического 
лечения (продолжительность операции, объем крово-
потери, осложнения по шкале Сlavien–Dindo), а также 
показатели выживаемости, период наблюдения и фак-
торы, способствующие развитию заболевания. 

Анализ онкологических результатов включал оцен-
ку общей выживаемости (ОВ) в зависимости от объема 
и метода хирургического вмешательства. Функцио-
нальный статус и степень выраженности болевого син-
дрома определялись по визуальной аналоговой шкале 
(ВАШ), шкале объективной оценки болевого синдро-
ма Watkins и шкале оценки функционального состоя-
ния пациента Карновского.

Все статистические расчеты выполнены в програм-
ме Stattech 3.0.5 (ООО «Статтех», Россия). Нормальность 
распределения данных определяли с помощью теста 
Колмогорова–Смирнова. Количественные показатели 
оценивали на предмет соответствия нормальному рас-
пределению с использованием критерия Шапиро–Уил-
ка (при числе исследуемых <50). Количественные по-
казатели, имеющие нормальное распределение, 
описывались с помощью средних арифметических ве-
личин и стандартных отклонений, границ 95 % дове-
рительного интервала (ДИ). В случае отсутствия нор-
мального распределения количественные данные 
оценивали с помощью медианы и нижнего (Q

1
)

 
и верх-

него (Q
3
) квартилей

Категориальные данные описывались с указанием 
абсолютных значений и процентных долей. Категориаль-
ные переменные оценивались с помощью χ2-критерия  
и точного критерия Фишера. Результаты считались ста-
тистически значимыми при р <0,05. Сравнение 2 групп 
по количественному показателю, имеющему нормальное 
распределение, при условии равенства дисперсий вы-
полняли с помощью t-критерия Стьюдента, при нерав-
ных дисперсиях – с помощью t-критерия Уэлча в за-
висимости от количества групп.

Функцию выживаемости пациентов оценивали  
с помощью метода Каплана–Майера. Для определения 
диагностической значимости количественных призна-
ков при прогнозировании конкретного исхода приме-
няли метод анализа ROC-кривых. Разделяющее значение 
количественного признака в точке cut-off определяли 
по наивысшему значению индекса Юдена.

Результаты
Характеристика пациентов . В анализируемую группу 

вошли 39 пациентов с метастатическим поражением 
костей таза (21 мужчина и 18 женщин), которым про-
ведено хирургическое лечение в период с 2000 по 2022 г. 
Медиана возраста больных составила 55 лет (Q

1
–Q

3
 – 

47,5–58,5) (табл. 1). Чаще всего метастазы локализова-
лись в подвздошной кости (10 (25,6 %) случаев) и крест-
це (13 (33,3 %) случаев). У 33 (84,6 %) пациентов выявлен 
солитарный очаг, у 6 (5,4 %) – множественное пораже-
ние костей. Первичным очагом в большинстве случаев 
(у 19 (48,7 %) больных) был рак почки. Медиана раз-
мера опухоли составила 6 (3–21) см, медиана срока  
от установления диагноза до необходимости применения 
ортопедического пособия – 12 (0–113) мес. 

Результаты хирургического лечения . Хирургическое 
лечение проведено всем пациентам с учетом общего 
состояния, характеристик опухоли и факторов онко-
логического прогноза (табл. 2). Предпочтительными 
видами хирургического вмешательства были широкая 
en-bloc-резекция (28 (71,8 %) случаев) и декомпрессия 
(9 (23,1 %) случаев). Во время операции различные 
варианты реконструкции выполнены 10 (34,6 %)  
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Таблица 1. Характеристика пациентов с метастазами в костях таза

Table 1. Characteristics of patients with metastases in the pelvic bones

Показатель 
Parameter

Абс . 
Abs . %

95 % довери-
тельный 
интервал 

95 % 
confidence 

interval

Пол: 
Sex:

мужской 
male
женский 
female

 

21

18

 

53,8

46,2

 

–

–

Тип резекции по системе 
Enneking: 
Resection type per the Enneking 
system:

P1
P3
P4
P1,2
P2,3
P1,2,3
P1,4

 
 

10
5

13
4
1
2
4

 
 

25,6
12,8
33,3
10,3
2,6
5,1

10,3

 
 

13,0–42,1
4,3–27,4

19,1–50,2
2,9–24,2
0,1–13,5
0,6–17,3
2,9–24,2

Первичный очаг: 
Primary lesion:

рак почки 
renal cancer
рак легкого 
lung cancer
рак предстательной железы 
prostate cancer
рак молочной железы 
breast cancer
рак тела матки 
uterine cancer
липосаркома 
liposarcoma
рак прямой кишки 
rectal cancer
герминогенная опухоль 
germ cell tumor
метастаз без выявленного 
первичного очага 
metastasis without primary lesion
параганглиома 
paraganglioma
рак шейки матки 
cervical cancer
рак яичников 
ovarian cancer
уротелиальный рак 
urothelial cancer
нейроэндокринная опухоль 
neuroendocrine tumor

 

19

1

1

2

3

1

1

1

5

1

1

1

1

1

 

48,7

2,6

2,6

5,1

7,7

2,6

2,6

2,6

12,8

2,6

2,6

2,6

2,6

2,6

 

32,4–65,2

0,1–13,5

0,1–13,5

0,6–17,3

1,6–20,9

0,1–13,5

0,1–13,5

0,1–13,5

4,3–27,4

0,1–13,5

0,1–13,5

0,1–13,5

0,1–13,5

0,1–13,5

Поражение костей: 
Bone lesions:

солитарное 
solitary
множественное 
multiple

33

6

84,6

15,4

69,5–94,1

5,9–30,5

Висцеральное поражение: 
Visceral lesions:

нет 
none
солитарное 
solitary
множественное 
multiple

 

29

5

5

 

74,4

12,8

12,8

 

57,9–87,0

4,3–27,4

4,3–27,4

из 39 пациентов, резекции без реконструкции –  
29 (74,4 %). Края резекции расценены как R0 и R1  
у 19 и 20 пациентов соответственно. Медиана продол-
жительности операции составила 165 (30–480) мин.
Объем кровопотери в среднем был равен 1500  
(50–8000) мл. Сроки наблюдения после операции варьи-
ровали от 7 до 206 мес (медиана – 38 мес) (см. табл. 2).

Послеоперационные осложнения различной сте-
пени тяжести отмечены у 11 (28,2 %) из 39 пациентов. 
Чаще всего развивались глубокие инфекции (8 случаев) 
и поверхностные некрозы (3 случая), которые требовали 
проведения дополнительных хирургических вмеша-
тельств (в некоторых случаях даже под общей анестези-
ей). В 3 случаях выявлен тромбоз вен нижних конечно-
стей, в 1 случае развилась тромбоэмболия легочной 
артерии, приведшая к смерти пациента. Оценена степень 
тяжести осложнений по классификации Clavien–Dindo. 
Чаще всего встречались осложнения IIIb степени, кото-
рые требовали проведения повторных хирургических 
вмешательств под общей анестезией.

Проведен анализ размера опухоли в зависимости 
от наличия послеоперационных осложнений. Ослож-
нения чаще развивались при опухолях размером ≥8 см, 
чем при опухолях размером <8 см, различия статисти-
чески значимы (p = 0,043). Чувствительность и специ-
фичность модели составили 63,6 и 75 % соответственно 
(рис. 1).

В ходе корреляционного анализа взаимосвязи раз-
мера опухоли с продолжительностью операции и объ-
емом кровопотери установлена умеренной тесноты 
прямая связь между этими параметрами (r = 0,495)  
по шкале Чеддока (p = 0,001). Наблюдаемая зависимость 
продолжительности операции от размера опухоли опи-
сывается уравнением парной линейной регрессии:

Y
Время операции

 = 9,865 × X
Размер опухоли (см)

 + 130,026.

При увеличении размера опухоли на 1 см следует 
ожидать увеличения времени операции на 9,865 мин. 
Полученная модель объясняет 12,7 % наблюдаемой 
дисперсии продолжительности операции (рис. 2).

В ходе корреляционного анализа взаимосвязи раз-
мера опухоли и объема кровопотери установлена  
заметной тесноты прямая связь между этими парамет-
рами (r = 0,529) по шкале Чеддока (p <0,001). Наблю-
даемая зависимость объема кровопотери от размера 
опухоли описывается уравнением парной линейной 
регрессии:

Y
Объем кровопотери (мл)

 = 207,882 × X
Размер опухоли (см) 

+ 719,532.

При увеличении размера опухоли на 1 см следует 
ожидать повышения объема кровопотери на 207,882 мл. 
Полученная модель объясняет 17,4 % наблюдаемой 
дисперсии объема кровопотери (рис. 3).
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Таблица 2. Распределение пациентов с метастазами в костях таза в зависимости от хирургических методов лечения

Table 2. Distribution of the patients with metastases in pelvic bones per surgical treatment methods

Показатель 
Parameter

Абс . 
Abs . %

95 % довери-
тельный 
интервал 

95 % 
confidence 

interval

Вид операции: 
type of surgery:

декомпрессия 
decompression
резекция 
resection
экскохлеация 
excochleation

 

9

28

2

 

23,1

71,8

5,1

 

11,1–39,3

55,1–85,0

0,6–17,3

Тип резекции по системе 
Enneking: 
Resection type per the Enneking 
system:

P1
P3
P4
P1,2
P2,3
P1,2,3
P1,4

 
 

10
5

13
4
1
2
4

 
 

25,6
12,8
33,3
10,3
2,6
5,1

10,3

 
 

13,0–42,1
4,3–27,4

19,1–50,2
2,9–24,2
0,1–13,5
0,6–17,3
2,9–24,2

Реконструкция: 
Reconstruction:

нет 
none
с использованием цемента 
using cement
с использованием металло-
конструкции 
using a metal construction
эндопротезирование 
endoprosthesis

 

29

5

4

1

 

74,4

12,8

10,3

2,6

 

57,9–87,0

4,3–27,4

2,9–24,2

0,1–13,5

Показатель 
Parameter

Абс . 
Abs . %

95 % довери-
тельный 
интервал 

95 % 
confidence 

interval

Край резекции: 
Resection margin:

R0
R1

 

19
20

 

48,7
51,3

 

32,4–65,2
34,8–67,6

Метод удаления опухоли: 
Tumor resection method:

en-bloc-резекция 
en-bloc resection
внутриочаговая резекция 
intralesional resection

 

25

14

 

64,1

35,9

 

47,2–78,8

21,2–52,8

Послеоперационные 
осложнения: 
Postoperative complications:

есть 
present
нет 
absent

28

11

71,8

28,2

55,1–85,0

15,0–44,9

Осложнения по классифика-
ции Clavien–Dindo: 
Complication per the Clavien–
Dindo classification:

нет 
absent
I степени 
grade I
II степени 
grade II
IIIa степени 
grade IIIa
IIIb степени 
grade IIIb
V степени 
grade V

28

1

2

2

5

1

71,8

2,6

5,1

5,1

12,8

2,6

55,1–85,0

0,1–13,5

0,6–17,3

0,6–17,3

4,3–27,4

0,1–13,5

  Нет осложнений / No complications
  Есть осложнения / Complications

Рис. 1. Частота развития послеоперационных осложнений в за-
висимости от размера опухоли
Fig. 1. Frequency of postoperative complications depending on tumor size
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Проведен анализ частоты развития осложнений  
в зависимости от продолжительности операции и объ-
ема кровопотери. Различия по этому показателю между 
группами с осложнениями и без них были статистически 
значимы (табл. 3); нежелательные явления воникли при 
среднем времени операции 333,6 ± 130,2 мин и при ме-
диане объема кровопотери 3700 мл.

При оценке вероятности развития осложнений в за-
висимости от продолжительности хирургического вме-
шательства с помощью ROC-анализа получена модель, 
при которой пороговое значение времени операции со-
ставило 300 мин. Осложнения прогнозировались при про-
должительности времени операции ≥300 мин (рис. 4). 
Чувствительность и специфичность модели составили 
81,8 и 92,9 % соответственно. Различия в показателях, 
полученные с помощью этой модели, в группах  
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Таблица 3. Частота развития послеоперационных осложнений у пациентов с метастазами в костях таза в зависимости от продолжи-
тельности операции и объема кровопотери

Table 3. Frequency of postoperative complications in patients with metastases in the pelvic bones depending on operative time and blood loss volume

Осложнение 
Complication

Продолжительность операции, мин (p <0,001) 
Operative time, min (p <0 .001)

Объем кровопотери, мл (p = 0,011) 
Blood loss volume, mL (p = 0 .011)

M ± SD 95 % доверительный интервал 
95 % confidence interval Me Q

1
–Q

3

Нет (n = 28) 
Absent (n = 28) 156,8 ± 73,6 128,3–185,3 1500,0 700,0–2325,0

Есть (n = 11) 
Present (n = 11) 333,6 ± 130,2 246,2–421,1 3700,0 1750,0–5750,0

Примечание. M – среднее значение; SD – стандартное отклонение; Me – медиана; Q
1
 –1-й квартиль; Q

3
 – 3-й квартиль. 

Note. M – mean; SD – standard deviation; Me – median; Q
1
 –1st quartile; Q

3
 – 3rd quartile.

Рис. 2. Регрессионная функция, характеризующая зависимость 
продолжительности операции от размера опухоли у пациентов 
с метастазами в костях таза
Fig. 2. Regression function characterizing the dependence of operative 
time on tumor size in patients with metastases in the pelvic bones
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Рис. 3. Регрессионная функция, характеризующая зависимость 
объема кровопотери от размера опухоли у пациентов с мета-
стазами в костях таза
Fig. 3. Regression function characterizing the dependence of blood 
loss volume on tumor size in patients with metastases in the pelvic 
bones
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Рис. 4. ROC-кривая, характеризующая зависимость вероятности 
послеоперационных осложнений от времени операции у больных 
с метастазами в костях таза
Fig. 4. ROC curve characterizing the dependence of likelihood  
of postoperative complications on operative time in patients  
with metastases in the pelvic bones
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Рис. 5. Вероятность развития послеоперационных осложнений 
у пациентов с метастазами в костях таза в зависимости от 
объема кровопотери. ROC-кривая
Fig. 5. Likelihood of postoperative complications in patients  
with metastases in the pelvic bones depending on blood loss volume. 
ROC curve
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с осложнениями и без них были статистически значи-
мыми (p <0,001). 

Результаты оценки вероятности развития ослож-
нений в зависимости от объема кровопотери пред-
ставлены на рис. 5. Различия по этому показателю 
между группами с осложнениями и без них были ста-
тистически значимы (p = 0,011). Пороговое значение 
объема кровопотери в точке cut-off, которому соот-
ветствовало наивысшее значение индекса Юдена, со-
ставило 2200 мл. Осложнение прогнозировалось при 
объеме кровопотери выше данной величины или рав-
ном ей. Чувствительность и специфичность модели 
составили 63,6 и 71,4 %, соответственно 

В ходе оценки частоты развития послеоперацион-
ных осложнений в зависимости от типа операции уста-
новлены существенные различия по этому показателю 
между группами резекций и декомпрессий и экскох-
леаций (p = 0,049). Нежелательные явления возникли 
у пациентов, которым выполнялись резекции костей 
таза (рис. 6). В группах декомпрессивных операций  
и экскохлеаций осложнений в послеоперационном 
периоде не отмечено, что может быть связано с объе-
мом хирургических вмешательств. 

В ходе анализа зависимости продолжительности 
операции от вида хирургического вмешательства уста-
новлены существенные различия по этому показателю 
между группами декомпрессий, резекций и экскохлеаций 
(p = 0,016); при оценке взаимосвязи объема кровопотери 
и вида операции статистически значимых различий 
между этими группами выявлено не было (p = 0,138).

Выявлены статистически значимые различия в часто-
те развития послеоперационных осложнений в зависимо-
сти от типа резекции по системе Enneking (p = 0,029). 
Чаще всего нежелательные явления встречались при ком-

бинированных резекциях, включающих область верт-
лужной впадины P1,2 и P1,2,3) (рис. 7).

С учетом того, что все осложнения возникли у па-
циентов группы резекции костей, мы проанализиро-
вали зависимость продолжительности операции и объ-
ема кровопотери от типа резекции костей таза по 
системе Enneking. Установлены существенные раз-
личия в продолжительности операции (p = 0,010)  
и объеме кровопотери (p = 0,005) между разными ти-
пами резекции (табл. 4).

В ходе анализа частоты развития осложнений по 
классификации Clavien–Dindo в зависимости от типа 
резекции костей таза по системе Enneking установлены 
статистически значимые различия в этом показателе 
в группах резекций Р1, Р3, Р4, Р1,2, Р2,3 и Р1,4  
(p = 0,047). При увеличении объема хирургического 
вмешательства повышался риск возникновения не-
желательных явлений. Чаще всего развивались ослож-
нения IIIb степени тяжести (5 (45,5%) случаев), требу-
ющие проведения операции под общей анестезией,  
в основном при резекциях, включающих подвздошную 
кость и область вертлужной впадины (Р1, Р2, Р1,2, 
Р1,2,3, Р1,4 типы резекции по системе Enneking).

Онкологические результаты лечения . При анализе 
выживаемости (p = 1,000), сроков наблюдений после 
операции (p = 0,535) и после установления диагноза  
(p = 0,888) в зависимости от пола пациентов не обна-
ружена ассоциация между этими параметрами. Также 
оценена взаимосвязь возраста больных с выживаемо-
стью (p = 0,748), сроками наблюдений после операции 
(p = 0,456) и после установления диагноза (p = 0,870). 
Во всех случаях не удалось выявить статистически зна-
чимых различий в этих показателях между разными 
возрастными группами. В ходе анализа сроков наблю-

  Нет осложнений / No complications
  Есть осложнения / Complications

Рис. 6. Послеоперационные осложнения в зависимости от типа 
операции
Fig. 6. Postoperative complications depending on the type of surgery
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Рис. 7. Послеоперационные осложнения в зависимости от типа 
резекции по системе Enneking
Fig. 7. Postoperative complications depending on the type of resection 
per the Enneking system
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дений после операции в зависимости от морфологи-
ческого типа опухоли также не обнаружена ассоциация 
между этими параметрами.

Выявлены статистически значимые различия между 
показателями выживаемости в группах солитарного  
и множественного поражений костей (p = 0,019): вероят-
ность летального исхода у пациентов со множественным 
поражением скелета была в 17,522 раза выше, чем у па-
циентов с солитарным поражением костей.

В ходе анализа зависимости срока наблюдения после 
установления диагноза от характера поражения костной 
системы выявлены статистически значимые различия  
в этих показателях между группами солитарного и мно-
жественного поражения костей (p = 0,043), однако раз-
личий в этих параметрах при анализе сроков наблюдения 
после операции обнаружено не было (p = 0,106). 

Также проведен анализ сроков наблюдений после 
установления диагноза и после операции в зависимо-
сти от наличия висцеральных метастазов, статистиче-
ски значимых различий в этих показателях выявлено 
не было. 

В ходе анализа зависимости срока наблюдения по-
сле операции от края резекции ассоциация между эти-
ми параметрами не обнаружена (p = 0,345). Показатели 
выживаемости в группах края резекции R1 и края ре-
зекции R0 статистически значимо не различичались  
(p = 0,287), но в группе положительного края резекции 
вероятность летального исхода была в 2,75 раза выше, 
чем в группе отрицательного края резекции R0.

Также проанализирована выживаемость в зависи-
мости от метода удаления опухоли: установлены ста-
тистически значимые различия по этому показателю 

между группами внутриочагового удаления опухоли  
и en-bloc-резекции (p = 0,028). Вероятность летального 
исхода в группе внутриочагового удаления опухоли была 
в 7,312 раза выше, чем в группе en-bloc-резекции, раз-
личия в этом показателе между этими группами были 
статистически значимыми (95 % ДИ 1,249–42,814).

Также проанализирована зависимость срока на-
блюдения после операции от типа удаления опухоли. 
Выявлены статистически значимые различия в этом 
показателе между группами внутриочагового удаления 
и радикальной en-block резекции (p = 0,003): период 
наблюдения у пациентов, которым с паллиативной 
целью выполнено внутриочаговое удаление опухоли, 
оказался менее продолжительным.

Также проанализирована ОВ пациентов с метаста-
тическим поражением костей таза, которым проведена 
операция (по методу Каплана–Майера). Медиана срока 
дожития больных составила 45 мес (95 % ДИ 15 мес – не 
достигнуто), 75-й процентиль – 14 мес от начала на-
блюдения (95 % ДИ 7–24 мес), 25-й процентиль не был 
достигнут (рис. 8). 

Результаты анализа ОВ пациентов по методу Ка-
плана–Майера в зависимости от характера поражения 
костной системы (рис. 9) показали, что медиана срока 
дожития в группе солитарного поражения составила 
93 мес (95 % ДИ 16 мес – не достигнуто), в группе мно-
жественного поражения – 20 мес (95 % ДИ 6–37 мес); 
75-й процентиль срока дожития у пациентов с соли-
тарными метастазами оказался равен 15 мес от начала 
наблюдения (95 % ДИ 8–93 мес), у пациентов со мно-
жественными метастазами – 7 мес (95 % ДИ 6–20 мес). 
В группе солитарного поражения 25-й процентиль 

Таблица 4. Продолжительность операции и объем кровопотери в зависимости от типа резекции (по системе Enneking) у пациентов  
с метастазами в костях таза

Table 4. Operative time and blood loss volume depending on the type of resection per (the Enneking system) in patients with metastases in the pelvic bones

Тип резекции 
Type of resection

Продолжительность операции, мин 
Operative time, min p

Объем кровопотери, мл 
Blood loss volume, mL

Me Q
1
–Q

3
Me Q

1
–Q

3

P1 (n = 10) 150,0 120,0–180,0

0,010

1100,0 700,0–1875,0

P3 (n = 15) 150,0 120,0–195,0 1500,0 1500,0–2400,0

P4 (n = 13) 120,0 90,0–150,0 800,0 700,0–1500,0

P1,2 (n = 4) 300,0 285,0–330,0 5750,0 4625,0–6425,0

P2,3 (n = 1) 300,0 300,0–300,0 5000,0 5000,0–5000,0

P1,2,3 (n = 2) 405,0 397,5–412,5 6500,0 5750,0–7250,0

P1,4 (n = 1) 350,0 197,5–480,0 3200,0 2350,0–4775,0

Примечание. Me – медиана; Q
1
 –1-й квартиль; Q

3
 – 3-й квартиль. 

Note. Me – median; Q
1
  –1st quartile; Q

3
 – 3rd quartile.
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срока дожития не был достигнут, а в группе множе-
ственного поражения составил 28 мес от начала на-
блюдения (95 % ДИ 7–37 мес).

Проведен также анализ ОВ по методу Каплана–
Майера в зависимости от объема резекции (рис. 10). 

Медиана срока дожития пациентов, которым выпол-
нена en-bloc-резекция, не была достигнута, медиана 
срока дожития пациентов, которым проведено вну-
триочаговое удаление опухоли, составила 16 мес после 
операции (95 % ДИ 9–37 мес). В группе en-bloc-

Рис. 8. Результаты анализа общей выживаемости пациентов с метастазами в костях таза после хирургического лечения (по ме-
тоду Каплана–Майера)
Fig. 8. Results of analysis of overall survival of patients with metastases in the pelvic bones after surgical treatment (Kaplan–Meier method)
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Рис. 9. Общая выживаемость пациентов с метастазами в кос-
тях таза в зависимости от характера поражения костной сис-
темы (по методу Каплана–Майера)
Fig. 9. Overall survival of patients with metastases in the pelvic bones 
depending on the number of lesions in the bones (Kaplan–Meier 
method)

Рис. 10. Общая выживаемость пациентов с метастазами в костях 
таза в зависимости от метода удаления опухоли (по методу 
Каплана–Майера)
Fig. 10. Overall survival of patients with metastases in the pelvic bones 
depending on tumor resection method (Kaplan–Meier method)
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резекций 75-й процентиль оказался равен 24 мес (95 % 
ДИ 1–93 мес), в группе внутриочагового удаления –  
14 мес (95 % ДИ 6–16 мес); 25-й процентиль срока 
дожития в группе en-bloc-резекции не был достигнут, 
в группе внутриочагового удаления опухоли он соста-
вил 28 мес после операции (95 % ДИ 15–37 мес).

Функциональный статус . Для стандартизации кли-
нической картины у больных разных групп мы при-
меняли шкалы, позволяющие точно охарактеризовать 
динамику общего состояния пациентов и уровень бо-
левого синдрома. Основными функциональными це-
лями хирургического лечения являются снижение 
болевого синдрома, обеспечение физиологической 
передачи осевой нагрузки от туловища к нижним ко-
нечностям и улучшение качества жизни больных.

В ходе анализа динамики болевого синдрома по 
шкале ВАШ до и после хирургического лечения от-
мечено статистически значимое снижение болевого 
синдрома (p <0,001) (рис. 11).

В ходе анализа динамики болевого синдрома по 
шкале Watkins до и после хирургического лечения вы-
явлено статистически значимое снижение количества 
принимаемых анальгетических препаратов (p <0,001) 
(табл. 5).

Результаты анализа динамики функционального 
статуса пациентов с метастазами в костях таза до и после 
хирургического лечения по шкале Карновского проде-
монстрировали его статистически значимое улучшение 
после хирургического лечения (p = 0,022) (табл. 6).

Рис. 11. Динамика болевого синдрома по визуальной аналоговой 
шкале до и после операции
Fig. 11. Dynamics of pain syndrome per the Visual Analogue Scale 
before and after surgery
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Таблица 5. Динамика болевого синдрома у пациентов с метастазами в костях таза по шкале Watkins

Table 5. Dynamics of pain syndrome according in patients with metastases in the pelvic bones to the Watkins scale

Оценка по шкале, балл 
Score per the scale, 

points

Этап наблюдения 
Observation stage

pДо операции 
Before surgery

После операции 
After surgery

Абс . 
Abc . % Абс . 

Abc . %

0 3 8,1 17 45,9

<0,001

1 13 35,1 12 32,4

2 12 32,4 7 18,9

3 8 21,6 1 2,7

4 1 2,7 0 0

Таблица 6. Динамика функционального статуса пациентов с метастазами в костях таза по шкале Карновского

Table 6. Performance status dynamics in patients with metastases in the pelvic bones per the Karnofsky scale

Оценка по шкале, % 
Score per the scale, %

Этап наблюдения 
Observation stage

pДо операции 
Before surgery

После операции 
After surgery

Абс . 
Abc . % Абс . 

Abc . %

50 0 0 1 2,6

0,022

60 5 12,8 2 5,1

70 8 20,5 9 23,1

80 25 64,1 9 23,1

90 1 2,6 18 46,2
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Обсуждение
Клинические результаты лечения пациентов с ме-

тастазами в костях улучшились благодаря развитию 
мультимодального лечения и регулярным исследовани-
ям в данной области. На этом фоне формируются новые 
требования к паллиативной и симптоматической по-
мощи, связанные с профилактикой развития осложне-
ний и повышением качества жизни больных [14]. 

В настоящем исследовании мы определили кли-
нические особенности и онкологические исходы  
у пациентов с метастазами в костях таза, а также вы-
живаемость, осложнения после хирургического лече-
ния и функциональный статус больных.

Хирургическое лечение метастазов в костях таза 
имеет ограниченные показания, в числе которых ку-
пирование болевого синдрома, устранение угрозы раз-
вития патологического перелома или его лечение, 
если он уже состоялся. В большинстве случаев наблю-
даются удовлетворительные онкологические резуль-
таты на фоне консервативного лекарственного и лу-
чевого лечения [17]. В анализируемую группу 
включены 39 пациентов с метастатическим поражени-
ем костей таза, которым проведено хирургическое 
вмешательство. Медиана возраста больных составила 
55 лет (Q

1
–Q

3
: 47,5–58,5). Как сообщалось ранее, рак 

почки был наиболее распространенным первичным 
очагом [17, 18]. В данном исследовании частота его 
развития составила 48,7 %, что было сопоставимо  
с результатами роботы W. Kim и соавт. (46,4 %) [18]. 
Солитарные метастазы были наиболее распространен-
ными поражениями костей таза в нашем исследовании 
(84,6 % случаев), в то время как множественные мета-
стазы возникли всего в 15,4 % случаев. Чаще всего мета-
стазы локализовались в подвздошной кости. 

Пациентам выполнялись хирургические вмеша-
тельства различного объема: от декомпрессивных опе-
раций, направленных на устранение острой симпто-
матики, до радикальных en-bloc-резекций. Выбор 
тактики и объема хирургического лечения осущест-
влялся на мультидисциплинарном консилиуме с уче-
том распространенности патологического процесса  
в костях скелета и висцеральных органах, гистологи-
ческого типа опухоли, предшествующей терапии, кли-
нических проявлений и соматического статуса паци-
ента. Принимая во внимание метастатический 
характер поражения, необходимо иметь объективные 
показания для хирургического вмешательства, которое 
должно иметь преимущества по сравнению с консер-
вативной тактикой [19, 20].

Частота развития осложнений в нашей серии на-
блюдений составила 28,2 %, что соответствует данным 
литературы (5–50 %) [21, 22]. Мы выявили, что наи-
более распространенным послеоперационным ослож-
нением является инфекция, что связано с большой 
продолжительностью операции и, следовательно,  

со значительным объемом кровопотери, а также со сни-
жением иммунокомпетентности из-за химиотерапии  
и тяжести заболевания.

У пациентов, которым выполняли резекцию костей 
таза, частота возникновения послеоперационных ос-
ложнений была значительно выше, чем у пациентов, 
которым проведены другие операции (p = 0,049). В груп-
пах декомпрессивных хирургических вмешательств  
и экскохлеаций нежелательных явлений в послеопера-
ционном периоде не отмечалось, что связано преиму-
щественно с небольшим объемом и симптоматическим 
характером этих операций. По некоторым данным, 
края резекции ассоциированы с возникновением ре-
цидива [23, 24], однако результаты ряда исследований 
не демонстрируют такой ассоциации [25, 26].

Выявлены статистически значимые различия в вы-
живаемости пациентов с солитарными и множествен-
ными поражениями костей (p = 0,019): вероятность 
летального исхода в группе множественного поражения 
скелета была в 17,522 раза выше, чем в группе солитар-
ного поражения. Медианы сроков наблюдений после 
операции больных с солитарным и множественным по-
ражениями костей составили 27 и 17 мес соответственно, 
различия статистически незначимы (р = 0,106). При 
сравнении срока наблюдения после операции в зависи-
мости от наличия метастазов нам не удалось установить 
статистически значимых различий в группах пациентов 
без висцеральных метастазов, с солитарными и множе-
ственными поражениями костей: медианы срока на-
блюдения в этих группах составили 24, 32,5 и 15 мес 
соответственно (р = 0,607). В исследовании T. Ji и соавт. 
средний возраст больных с метастазами в костях таза 
составил 56,4 года, что соотносится с возрастом паци-
ентов нашей группы. У больных только с метастазами  
в костях продолжительность жизни была статистически 
значимо выше, чем у больных, у которых выявлены 
также висцеральные метастазы (42,1 и 17 мес соответ-
ственно). Продолжительность жизни пациентов с со-
литарными метастазами в костях составила 32,6 мес,  
со множественными – 29,8 мес; различия статистически 
незначимы (р = 0,5). Различия в результатах исследова-
ний объясняются гетерогенностью и малочисленностью 
групп, паллиативным характером лечения, а также ва-
риабельностью показаний к хирургическому лечению.

В ходе оценки выживаемости в зависимости  
от объема удаления опухоли мы выявили, что вероят-
ность летального исхода в группе внутриочагового 
удаления опухоли была в 7,312 раза выше, чем в груп-
пе en-bloc-резекции, – различия статистически зна-
чимы (p = 0,028). Результаты анализа ОВ проопериро-
ванных пациентов с метастатическим поражением 
костей таза по методу Каплана–Майера показали, что 
медиана срока дожития составила 45 мес, в группе со-
литарного поражения скелета – 93 мес, в группе мно-
жественного поражения – 20 мес. Согласно данным, 
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полученным B.H. Hansen и J.Ø. Keller, широкая резекция 
и реконструкция были предпочтительнее для пациентов 
с хорошим прогнозом, а более простые хирургические 
методы – для пациентов с плохим прогнозом [27]. 

Основными функциональными целями хирурги-
ческого лечения являются снижение болевого синдро-
ма, обеспечение передачи осевой нагрузки от тулови-
ща к нижним конечностям и улучшение качества 
жизни пациентов. В ходе нашего исследования отме-
чено статически значимое снижение болевого синдро-
ма при субъективной (по шкале ВАШ) и объективной 
(по шкале Watkins) оценках, а также улучшение функ-
ционального статуса. Для обеспечения оптимальных 
результатов лечения пациентов с метастатическим по-
ражением костей таза необходимо применять мульти-
модальный подход.

Заключение
Существуют различные методы хирургического 

лечения вторичного поражения костей таза. Выбор 
метода зависит от онкологического прогноза, размера 
костного дефекта и реакции опухоли на дополнитель-

ную терапию. Решение о наиболее подходящей такти-
ке лечения должно приниматься с использованием 
мультидисциплинарного подхода, учитывающего осо-
бенности каждого пациента. Основным методом хи-
рургического лечения пациентов с солитарным по-
ражением костей таза, обеспечивающим хороший 
онкологический прогноз, является радикальная резек-
ция костей при необходимости с реконструктивно-
пластическим компонентом, позволяющая достичь 
хороших онкологических и функциональных резуль-
татов. При множественном вторичном поражении 
лучше использовать внутриочаговые резекции и мало-
инвазивные методики, позволяющие улучшить каче-
ство жизни пациентов и в кратчайшие сроки начать 
или продолжить лекарственное противоопухолевое 
лечение. Особое внимание следует уделять остеолити-
ческим повреждениям в периацетабулярной области, 
поскольку они могут спровоцировать патологические 
переломы и последующие функциональные наруше-
ния. Результаты этого исследования должны быть под-
тверждены на более широкой и однородной когорте 
пациентов.
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Хирургическое лечение дермоидных кист средостения
Е .Б . Топольницкий1–3, C .В . Усольцева1, Д .В . Капитанова1, Н .А . Шефер1, 2

1ФГБОУ ВО «Сибирский государственный медицинский университет» Минздрава России; Россия, 634050 Томск, 
Московский тракт, 2; 
2ОГАУЗ «Томская областная клиническая больница»; Россия, 634069 Томск, ул. Ивана Черных, 96;  
3ФГАОУ ВО «Национальный исследовательский Томский государственный университет»; Россия, 634050 Томск,  
пр-кт Ленина, 36

К о н т а к т ы : Евгений Богданович Топольницкий e_topolnitskiy@mail.ru

Введение. Дермоидная киста средостения является редкой доброкачественной опухолью, развивающейся из эмбрио-
нальных тканей вследствие дисэмбриогенеза. 
Цель исследования – представить опыт хирургического лечения дермоидных кист средостения.
Материалы и методы. Проведен ретроспективный анализ лечения 16 пациентов после удаления дермоидной кисты 
средостения. Оценивали пол и возраст больных, клинические симптомы, размер и локализацию опухоли, хирурги-
ческий доступ, продолжительность операции, объем кровопотери, болевой синдром, продолжительность дрениро-
вания и госпитализации, послеоперационные осложнения по классификации Clavien–Dindo.
Результаты. В исследование вошли 6 (37,5 %) пациентов мужского и 10 (62,5 %) женского пола в возрасте от 11 мес 
до 61 года (средний возраст 33,2 года). У 62,5 % пациентов симптомов не было, у остальных отмечались одышка, 
кашель, дискомфорт и загрудинные боли. Размер опухоли составил от 4,5 до 18,2 см. В 13 (81,25 %) случаях ново-
образование выявлено в передневерхней зоне средостения, в 3 (18,75 %) – в задненижней. Открытый доступ при-
менили у 7 (43,75 %) пациентов, торакоскопический – у 8 (50 %). В 1 случае провели конверсию в стернотомию. 
Сочетанно резецировали легкое у 3 пациентов, вилочковую железу – у 6, левую плечеголовную вену – у 1, перикард –  
у 1, из них у 5 – из торакоскопического доступа. При проведении торакоскопии наблюдались значимо меньшие  
по сравнению с применением открытого доступа объем кровопотери (12,5 (5; 65) и 100 (60; 125) мл соответствен-
но) и продолжительность операции (72,5 (45; 155) и 141,5 (105; 154) мин соответственно). Количественные по-
казатели представлены в виде медианы (25-й процентиль; 75-й процентиль). Плевральный дренаж удаляли  
на 1–3-и сутки после хирургического вмешательства. После применения открытых доступов интенсивность боли по 
визуальной аналоговой шкале составила 4–6 баллов, к концу госпитализации – 2–3 балла, после торакоскопии –  
≤4 баллов, и боль купировалась после удаления дренажа. Послеоперационные осложнения I–II степени зареги-
стрированы у 3 (18,75 %) пациентов, которым проведены открытые операции. Срок госпитализации после торако-
скопии был значительно меньше, чем после использования открытых доступов: 5,5 (5; 6,5) и 12 (7,5; 14) койко-дней 
соответственно. Летальных случаев не наблюдалось. В отдаленном периоде рецидивов опухоли не отмечено.
Заключение. Отсутствие специфических диагностических критериев и наличие противопоказаний для транстора-
кальной пункционной биопсии дермоидной кисты средостения препятствуют дооперационной верификации опу-
холи. Хирургический метод является единственной эффективной опцией, обеспечивающей благоприятный прогноз, 
а торакоскопическое вмешательство снижает объем кровопотери и сроки госпитализации. 

Ключевые слова: хирургия опухолей средостения, тератома средостения, киста средостения, тимома, стернотомия, 
видеоассистированная торакоскопия

Для цитирования: Топольницкий Е.Б., Усольцева C.В., Капитанова Д.В., Шефер Н.А. Хирургическое лечение дермо-
идных кист средостения. Саркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи 2025;17(2):60–6.

DOI: https://doi.org/10.17650/2219-4614-2025-17-2-60-66

SURGICAL TREATMENT OF DERMOID CYSTS OF THE MEDIASTINUM

E.B. Topolnitskiy1–3, S.V. Usoltseva1, D.V. Kapitanova1, N.A. Shefer1, 2

1Siberian State Medical University, Ministry of Health of Russia; 2 Moskovskiy Tract, Tomsk 634050, Russia; 
2Tomsk Regional Clinical Hospital; 96 Ivana Chernykh St., Tomsk 634069, Russia; 
3National Research Tomsk State University; 36 Lenina Prospekt, Tomsk 634050, Russia

C o n t a c t s : Evgeny Bogdanovich Topolnitskiy e_topolnitskiy@mail.ru

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
mailto:e_topolnitskiy@mail.ru
mailto:e_topolnitskiy@mail.ru


612 0 2 5    |    Том 17  Volume 17   |   № 2  Issue 2Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи   Journal Bone and soft tissue sarcomas, tumors of the skin

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

Introduction. A dermoid cyst of the mediastinum is a rare benign tumor that develops from embryonic tissues as a result 
of dysembryogenesis.
Aim. To present the experience of surgical treatment of mediastinal dermoid cysts.
Materials and methods. A retrospective analysis of the treatment of 16 patients after removal of a mediastinal 
dermoid cyst was performed. Gender and age, clinical symptoms, tumor size and location, surgical approach  
and duration of surgery, volume of blood loss, pain syndrome, duration of drainage and hospitalization, postoperative 
complications according to the Clavien–Dindo classification were assessed.
Results. The study included 6 (37.5 %) men and 10 (62.5 %) women aged 11 months to 61 years (average age 33.2 years).
Among the patients, 62.5 % were asymptomatic, the rest complained of shortness of breath, cough, discomfort  
and retrosternal pain. The tumor size ranged from 4.5 to 18.2 cm. The tumor was detected in the anterior-superior 
zone of the mediastinum in 13 (81.25 %) cases, in the posteroinferior zone – in 3 (18.75 %). Open access was used  
in 7 (43.75 %) cases, thoracoscopic – in 8 (50 %). In 1 case, conversion to sternotomy was performed. The lung was 
resected in 3 patients, the thymus gland – in 6, the left brachiocephalic vein and pericardium in 1 case each, of which 
5 were resected using the thoracoscopic approach. During thoracoscopy, the volume of blood loss (12.5 (5; 65)  
and 100 (60; 125) ml, respectively) and the duration of surgery (72.5 (45; 155) and 141.5 (105; 154) min, respectively) 
were significantly lower than with open access.Pleural drainage was removed on days 1–3 after surgery. Quantitative 
indicators are presented as a median (25th percentile; 75th percentile). After open approaches, pain was 4–6 points  
on the visual analogue scale, decreasing to 2–3 points by the end of hospitalization, after thoracoscopic ones –  
no more than 4 points and stopped after drainage removal. Postoperative complications of I–II degree were  
in 3 (18.75 %) patients after open operations. Hospitalization after thoracoscopy was significantly shorter and amounted 
to 5.5 (5; 6.5) bed-days, with open ones – 12 (7.5; 14). There were no fatal cases. No tumor recurrences were noted  
in the late period.
Conclusion. The absence of specific diagnostic criteria and the presence of contraindications for transthoracic puncture 
biopsy of the mediastinal dermoid cyst prevent preoperative verification. The surgical method is the only effective 
option with a favorable prognosis. and thoracoscopic intervention reduces blood loss and hospitalization time.

Keywords: mediastinal tumor surgery, mediastinal teratoma, mediastinal cyst, thymoma, sternotomy, video-assisted 
thoracoscopy
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Введение
В настоящее время тератодермоидные новообра-

зования отнесены к группе герминогенных опухолей, 
возникающих в результате аномалий развития первичных 
половых клеток. Эта нозология составляет до 15 % всех 
солидных и кистозных опухолей средостения у взрослых 
и до 24 % у детей. Медиастинальная форма опухоли 
чаще всего представлена зрелой тератомой (до 70 % слу-
чаев) [1, 2]. 

Зрелая кистозная тератома, также известная как 
дермоидная киста, или дермоид, является доброкаче-
ственным новообразованием, развивающимся из раз-
личных элементов эмбриональной ткани вследствие 
дисэмбриогенеза [3]. Дермоидные кисты характеризу-
ются медленным ростом и длительным бессимптом-
ным течением и выявляются случайно при рентгено-
логическом исследовании органов грудной клетки. 
Хотя зрелая тератома редко сопровождается выражен-
ными клиническими проявлениями, ее медиастиналь-
ный вариант часто дебютирует с компрессионного 
синдрома в результате сдавления анатомических струк-
тур средостения [4]. 

Ведущая роль в диагностике кистозной тератомы 
отводится спиральной компьютерной томографии 
(СКТ) с контрастным усилением, иногда дополнен-
ной магнитно-резонансной томографией (МРТ). Это 
исследование позволяет определить размер и струк-
туру новообразования, а также его синтопию. На СКТ 
кистозная тератома часто визуализируется как оди-
ночное округлое новообразование, расположенное  
в переднем средостении, с утолщенными и кальци-
нированными стенками, неоднородным жидкостным 
содержимым жировой плотности, иногда с костными 
структурами [5, 6].

Единственным радикальным методом лечения зре-
лой кистозной тератомы является ее хирургическое 
удаление, обеспечивающее полноценную морфологи-
ческую верификацию новообразования [7, 8]. Однако 
редкость данной нозологии не позволяет определить 
единую терапевтическую стратегию. Согласно крите-
риям безопасной и эффективной хирургии необходи-
мо использовать малоинвазивные вмешательства  
в лечении дисэмбриогенетических опухолей средосте-
ния [9–12], поэтому выбор хирургического доступа  
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и оптимизация периоперационного ведения этой ка-
тегории пациентов являются актуальными. 

Материалы и методы
Проведен ретроспективный анализ историй болез-

ни 16 пациентов, получивших лечение в хирургическом 
торакальном отделении Томской областной клиниче-
ской больницы, которым с сентября 2010 г. по март 
2024 г. удалена дермоидная киста средостения. Во всех 
случаях диагноз «зрелая кистозная тератома» под-
твержден результатами патоморфологических иссле-
дований. Критерием исключения из исследования был 
злокачественный характер новообразования. Оцени-
вали пол, возраст пациентов, клинические симптомы, 
наличие в анамнезе хирургических вмешательств на 
средостении, размер и расположение новообразования 
по данным СКТ и МРТ органов грудной клетки, ва-
рианты хирургических доступов, продолжительность 
операции, объем кровопотери, болевой синдром со-
гласно визуальной аналоговой шкале, сроки дрениро-
вания плевральной полости и госпитализации.

Степень тяжести послеоперационных осложнений 
оценивали по классификации Clavien–Dindo. При опре-
делении локализации кисты использовали условное раз-
деление средостения на 5 зон двумя линиями: фрон-
тальной, проходящей вдоль трахеи до диафрагмы, 
разделяющей передний и задний отделы средостения,  
и сагиттальной, проходящей на уровне легочной вены, 
отделяющей верхний и нижний этажи и центральную 
часть – область корня легкого [5]. 

Статистический анализ выполнен с использова-
нием программного обеспечения IBM SPSS Statistics 
(версия 23). Качественные показатели представлены 
в виде абсолютных (n) и относительных (%) величин, 
количественные – в виде медианы (25-й процентиль; 
75-й процентиль).

Результаты
В исследование вошли 16 пациентов (6 (37,5 %) 

мужского пола и 10 (62,5 %) женского) в возрасте  
от 11 мес до 61 года (средний возраст 33,2 года). В их 
числе – 4 ребенка 11 мес, 9, 16 и 17 лет. Только 6 (37,5 %) 
пациентов предъявляли жалобы, у остальных 62,5% па-
циентов симптомов не наблюдалось. Чаще всего боль-
ных беспокоила одышка (4 (25 %) случая). В 2 (12,5 %) 
случаях отмечались малопродуктивный кашель, диском-
форт в грудной клетке и загрудинные боли. В 1 (6,25 %) 
случае у пациента детского возраста наблюдали гипер-
термию и явления дыхательной недостаточности.

Размер дермоидных кист составил от 4,5 до 18,2 см 
(средний размер 10,9 см). В передневерхней зоне средо-
стения новообразование выявлено в 13 (81,25 %) случаях, 
в задненижней – в 3 (18,75 %). При этом у 6 (37,5 %) па-
циентов киста располагалась справа относительно 
срединной линии, у 7 (43,75 %) – слева, и только  

у 3 (18,75 %) – по центру. С учетом высокого риска 
развития послеоперационных осложнений и сомни-
тельной морфологической верификации опухоли  
от трансторакальной пункции было решено воздер-
жаться. Показанием к хирургическому лечению счи-
тали наличие опухоли средостения без явных призна-
ков обширной инвазии в прилежащие анатомические 
структуры.

Для удаления кисты открытый трансторакальный 
доступ применили в 7 (43,75 %) случаях, торакоскопи-
ческий – в 8 (50 %). В 1 (6,25 %) случае из-за сращения 
кисты с левой плечеголовной веной для ее удаления  
с резекцией вены выполнили конверсию левосторон-
него видеоассистированного торакоскопического до-
ступа в срединную стернотомию. Трем пациентам, 
которым проведено открытое хирургическое вмеша-
тельство, осуществлена полная продольная стерното-
мия, 1 – частичная продольно-поперечная, 3 – боко-
вая торакотомия в V межреберье с щадящим 
рассечением мышц и незначительным расширением 
межреберья для снижения травматичности операции. 
Такой вариант торакотомии показал высокую эффек-
тивность резекционной легочной хирургии у больных 
старшей возрастной группы [13].

Одному пациенту в другом учреждении ранее вы-
полнена правосторонняя переднебоковая торакотомия 
по поводу предполагаемого злокачественного новооб-
разования вилочковой железы с учетом локализации  
в передневерхнем средостении, но приращение кисты 
к восходящей аорте и риск ятрогенного повреждения 
не позволили полностью ее удалить. В этом случае мы 
выполнили полную продольную стернотомию и суб-
тотальное иссечение дермоидной кисты и вилочковой 
железы, окончатую резекцию перикарда с оставлением 
фрагмента кисты размером до 15 мм на аорте, который 
был обработан электрокоагуляцией в спрей-режиме  
и 10 % раствором повидон-йода. При удалении дермо-
идной кисты у 3 пациентов сочетанно атипично резе-
цировали легкое, у 6 – вилочковую железу, у 1 – левую 
плечеголовную вену, у 1 – перикард, из них у 5 удале-
ние выполнено из торакоскопического доступа.

При торакоскопических операциях в 4 случаях ис-
пользовали однопортовый доступ, в 1 – двухпортовый, 
в 3 – трехпортовый. При этом из однопортового до-
ступа в 2 случаях сочетанно атипично резецировали 
легкое, из трехпортового в 3 случаях выполнили ати-
пичную резекцию легкого с тимэктомией, поскольку 
предполагалось наличие тимомы. Торакоскопические 
вмешательства сопровождались статистически значи-
мо меньшими объемом кровопотери по сравнению  
с открытым доступом (12,5 (5; 65) и 100 (60; 125) мл 
соответственно) и продолжительностью (72,5 (45; 155) 
и 141,5 (105; 154) мин соответственно). 

Периоперационное ведение пациентов осущест-
вляли согласно принятому в хирургическом торакальном 
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отделении Томской областной клинической больницы 
протоколу ускоренного выздоровления [14, 15]. При обез-
боливании руководствовались концепцией мультимо-
дальной анальгезии, включающей комбинацию ненарко-
тических (парацетамол и кеторол), реже – наркотических 
средств, в частности при открытых хирургических вмеша-
тельствах. Плевральный дренаж удаляли на 1–3-и сутки 
после операции при условии, что легкие полностью рас-
правились (по данным рентгенографии), а также при 
отсутствии сброса воздуха сроком не менее 24 ч и объеме 
серозного отделяемого <100 мл в сут.

В 1-е сутки после применения открытых доступов 
интенсивность боли по визуальной аналоговой шкале 
составила 4–6 баллов с последующим закономерным 
ее снижением до 2–3 баллов к концу госпитализации. 
Интенсивность болевого синдрома в 1-е сутки после 
торакоскопических вмешательств оказалась <4 баллов, 
при этом боль купировалась после удаления плевраль-
ного дренажа. Продолжительность госпитализации 
после торакоскопических операций была статистиче-
ски значимо меньшей и составила 5,5 (5; 6,5) койко-
дней, после открытых – 12 (7,5; 14). 

Нежелательные явления в послеоперационном 
периоде зафиксированы у 3 (18,75 %) пациентов, ко-
торым проведены открытые операции. Осложнение  
I степени по классификации Clavien–Dindo (диско-
видный ателектаз) выявлено у 1 пациента, II степени 
(плеврит на стороне операции) – у 2 (купировано  
с помощью плевральных пункций). Летальных случаев 
среди прооперированных пациентов не наблюдалось. 
В отдаленном периоде сроком до 12 лет при контроль-
ных обследованиях рецидивов опухоли не отмечено.

Обсуждение
Зрелые кистозные тератомы средостения являют-

ся редкой патологией, часто локализуются в его перед-
нем отделе и отличаются длительным бессимптомным 
течением. На сегодняшний день имеются противо-
речивые сведения о гендерной характеристике данной 
нозологии. Некоторые авторы указывают, что она наи-
более распространена у женщин [16], другие не от-
мечают различий, связанных с полом [17]. Среди на-
ших пациентов кистозная тератома средостения чаще 
встречалась у женщин. По данным литературы, наи-
более часто дермоидные кисты выявляют у больных 
20–40 лет [4]. В нашей группе наблюдений средний 
возраст пациентов составил 33 года. Тератомы могут 
развиваться как в течение жизни, так и внутриутробно, 
достигая обширных размеров не только у взрослых,  
но и у детей [18, 19]. В наше исследование включены 
4 пациента детского возраста. У 11-месячного ребенка 
с учетом гигантских размеров тератомы можно пред-
положить внутриутробный рост новообразования.

Диагностика небольших зрелых кистозных тератом 
вызывает трудности у большинства клиницистов.  

Вероятно, это связано с тем, что СКТ и МРТ органов 
грудной клетки не проводят повсеместно рутинно [20]. 
Подтверждением данного факта служит выявление 
большого числа новообразований средостения в пери-
од пандемии коронавирусной инфекции, когда для 
уточнения объема повреждения легочной ткани прово-
дили СКТ [15, 21]. Чаще всего пациенты обращаются 
за медицинской помощью, когда образование достига-
ет значительных размеров, что приводит к сдавлению 
структур средостения и развитию осложнений. В боль-
шинстве наших клинических наблюдений дермоидная 
киста была рентгенологической находкой при прохож-
дении профосмотра или диспансеризации, а также при 
проведении лучевого метода исследования по другим 
показаниям. В некоторых случаях отмечалось бессим-
птомное течение даже при размерах кисты >10 см. 

С учетом топографо-анатомического расположения 
в проекции вилочковой железы тератому нередко оши-
бочно расценивают как тимому, поскольку данная опухоль 
чаще всего встречается в этом отделе средостения [22]. Мы 
согласны с мнением авторов, что кистозная форма ново-
образования и риск развития осложнений после транс-
торакальной пункционной биопсии ограничивают 
дооперационную морфологическую верификацию [23]. 
Кроме того, предполагаемая морфологическая раз-
нородность опухоли снижает диагностическую эффек-
тивность трансторакальной пункционной биопсии. 
По нашему опыту, в отдельных случаях проведение 
МРТ органов грудной клетки в дополнение к основ-
ному алгоритму исследования позволит точнее опре-
делить характер новообразования для дифференци-
альной диагностики [24].

При лечении медиастинальных зрелых тератом вы-
бор хирургического доступа строго не регламентирован. 
Полная срединная стернотомия считается универсаль-
ным доступом как при неинвазивных, так и при инва-
зивных опухолях переднего средостения, особенно если 
их размер составляет >10 см в диаметре. Такой доступ 
позволяет отчетливо визуализировать и при необходи-
мости резецировать магистральные сосуды, что придает 
уверенности хирургу. Торакотомия является методом 
выбора в случаях, когда наблюдается смещение дермо-
идной кисты в правую или левую плевральную полость 
относительно срединной линии тела. 

С развитием медицинских технологий при неин-
вазивных новообразованиях средостения размером  
<5 см лучшей хирургической тактикой считается тора-
коскопический вариант операции. Малоинвазивные 
трансторакальные вмешательства демонстрируют со-
поставимую с открытым доступом радикальность, ми-
нимальный объем интраоперационной кровопотери, 
болевой синдром низкой степени интенсивности  
и благодаря более ранней реабилитации уменьшают 
срок пребывания пациентов в стационаре, сокращая 
финансовые затраты на лечение. Лучшие косметические 
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результаты после такого варианта операции обеспечи-
вают высокий комплаенс с пациентом [9, 11].

Вопрос выбора оперативного доступа для удаления 
опухоли размером >5 см остается открытым. Мировое 
хирургическое сообщество окончательно не опреде-
лилось с показаниями к видеоассистированному то-
ракоскопическому методу удаления больших солидных 
опухолей средостения. В исследовании Z. Tian и соавт. 
только у 11,7 % пациентов с новообразованиями раз-
мером >10 см был использован торакоскопический 
доступ [17]. В нашем многопрофильном учреждении 
проведено 6 успешных видеоторакоскопических опе-
раций при кистах размером >5 см, максимальный 
диаметр трех из которых составил >10 см. Однако при 
выборе доступа у детей большой размер кисты и не-
большой размер грудной клетки препятствуют выпол-
нению минимально инвазивных операций [18, 19].  
В нашем исследовании по этой причине у 2 из 4 паци-
ентов детского возраста для удаления тератомы при-
менили торакотомию.

Несмотря на доброкачественный характер дермо-
идных кист, они склонны к плотному сращению с вну-
тригрудными структурами, такими как легкое, вилоч-
ковая железа, перикард, восходящая аорта, верхняя 
полая и левая плечеголовная вены, легочной ствол, что 
значительно осложняет их тотальное удаление, а в не-
которых случаях требует резекции прилегающих орга-
нов и анатомических структур. При отсутствии воз-
можности полностью удалить кисту допустимо оставить 
небольшой фрагмент кистозной стенки с обработанной 
физическими и химическими агентами поверхностью. 
Небольшой остаточный фрагмент ткани кисты не вли-
яет на прогноз [4, 17]. В 1 случае мы вынужденно оста-
вили фрагмент кисты на восходящей аорте. В последу-
ющем при динамическом наблюдении пациента  
в течение 10 лет рецидив зафиксирован не был.

Нередко прилегание диафрагмального нерва  
к стенке кисты требует его прецизионного выделения 
из сращений, поскольку повреждение этого нерва при-
водит к элевации ипсилатерального купола диафрагмы 
с возникновением в последующем дегенеративных из-

менений и ее закономерной дисфункции [25]. В ситу-
ации, когда киста существенно затрудняет визуализа-
цию или пространство для манипуляций недостаточно, 
мы считаем возможным ее частичное вскрытие с по-
следующей аспирацией жидкостного содержимого. При 
этом необходимо принять меры для недопущения ис-
течения жидкости в плевральную полость. Зачастую 
полная аспирация затруднена или вовсе невозможна 
при наличии плотного содержимого кисты. 

Хирургическое лечение тератом ассоциируется  
с высоким риском развития послеоперационных  
геморрагических осложнений, поскольку нередко  
удаляются опухоли большого размера, необходимо 
разделить грубые рубцовые сращения, и имеется зна-
чительная раневая поверхность. Исходя из нашего 
опыта, для достижения эффективного раневого гемо-
стаза и предотвращения внутриплеврального крово-
течения целесообразно использовать современные 
гемостатические средства на основе окисленного по-
лимера целлюлозы. 

Заключение
Отсутствие специфических диагностических кри-

териев и наличие противопоказаний для транстора-
кальной пункционной биопсии дермоидной кисты 
средостения препятствуют полноценной доопераци-
онной верификации. Наличие клинико-рентгеноло-
гических признаков тератомы считается показанием 
для выполнения того или иного трансторакального 
хирургического вмешательства, что позволяет провести 
морфологическую верификацию опухоли и радикаль-
ное лечение.

Хирургическое удаление зрелой тератомы является 
единственной эффективной лечебной опцией, обес-
печивающей благоприятный прогноз. По сравнению  
с торакотомией и стернотомией использование тора-
коскопического доступа снижает объем интраопера-
ционной кровопотери и срок стационарного лечения. 
Если ситуация позволяет, торакоскопическое хирурги-
ческое вмешательство может быть вариантом выбора 
даже при большом размере дермоидной кисты.
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Саркомы сердца являются редкими первичными злокачественными новообразованиями сердца. Данная патология 
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Введение
Саркомы сердца, как и лимфомы сердца, являются 

первичными злокачественными новообразованиями  
и встречаются примерно в 2/3 случаев [1]. В структуре 
всех первичных опухолей сердца доля этой патологии 
составляет около 10 %. Несмотря на относительно низ-
кую распространенность, данный вид новообразований 
отличается высокой агрессивностью: быстрым ростом, 
прорастанием в миокард, клапаны и перикард. Кроме 

того, интрамуральные саркомы небольших размеров 
трудно выявить при стандартной трансторакальной 
эхокардиографии, а клинические проявления часто ми-
микрируют под другие кардиальные патологии: сердеч-
ную недостаточность или аритмии, перикардит, что 
приводит к поздней диагностике. Также стоит отметить, 
что саркомы сердца поражают социально активную 
группу пациентов в возрасте 30–50 лет, что отражает 
социально-экономическую значимость вопроса.

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
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В статье представлены краткая история кардиоон-
кологии, эпидемиологические данные, а также описа-
ны различные виды сарком сердца: ангиосаркома, 
фибросаркома, рабдомиосаркома, лейомиосаркома, 
липосаркома, остеосаркома, синовиальная и недиф-
ференцированная плейоморфная саркомы.

История кардиоонкологии
До появления визуализирующих методов исследо-

вания сердца и разработки операций на открытом 
сердце опухоли данной локализации не диагностиро-
вали in vivo, что зачастую приводило к смерти больно-
го. Первое посмертное описание новообразования 
сердца датируется 1559 г., когда итальянский хирург 
Маттео Реалдо Коломбо (Realdo Colombo) в своем тру-
де “De Re Anatomic” сообщил: «Я увидел солидную 
опухоль в левом желудочке кардинала… большую, как 
яйцо…». В 1945 г. Иван Майхайм (Ivan Mahaim) опуб-
ликовал первую книгу об опухолях сердца [2], в которой 
содержались посмертные патолого-анатомические ис-
следования и литературный обзор по теме. 

Несколько лет спустя, в 1951 г., H.P. Goldberg и соавт. 
впервые обнаружили миксому левого предсердия («полип 
сердца») с помощью ангиографии [3]. Еще через несколь-
ко лет, в 1954 г., C. Craford выполнил резекцию миксомы 
с использованием методики искусственного кровообра-
щения [4]. В 80-х годах ХХ века в клиническую практику 
была внедрена неинвазивная визуализация. Это стало 
переломным моментом: применение эхокардиографии 
(Эхо-КГ), компьютерной (КТ) и магнитно-резонансной 
(МРТ) томографий привело к совершенствованию диа-
гностики и лечения пациентов с патологией сердца. Вы-
явление заболеваний сердца при возникновении первых 
симптомов или случайно, в ходе обследования сопутст-
вующей патологии в грудной клетке, стало рутинным.

Эпидемиологические данные: общие сведения
До недавнего времени сведения о распространен-

ности новообразований сердца основывались на па-
толого-анатомических заключениях. В клинике Мейо 
(США) в период с 1915 по 1930 г., согласно результатам 
вскрытий, первичные опухоли сердца выявлены  
у 0,05 % пациентов. Позже эта клиника стала специ-
ализированным кардиохирургическим центром,  
и с 1954 по 1970 г. частота встречаемости первичных 
опухолей возросла до 0,17 % [5]. K.Y. Лам и соавт.  
с 1972 по 1991 г. провели 12 485 аутопсий [6]. Авторы 
выявили, что частота первичных новообразований 
сердца составила 0,056 %, а вторичных – 1,23 %. Таким 
образом, можно сделать вывод, что статистические 
данные зависят от исторического промежутка времени, 
а также места проведения исследования.

По результатам анализа данных аутопсий патолого-
анатомической службы итальянского Падуанского 
университета, проведенного с 1967 по 1976 г., соотно-

шение первичных и вторичных опухолей сердца со-
ставило приблизительно 1:20 [7]. На 7460 аутопсий 
пришелся 1181 случай злокачественных новообразова-
ний. При этом распространенность первичных опухолей 
составила 1 случай на 2000 аутопсий, вторичных –  
1 случай на 100 вскрытий.

В период с 1970 по 2004 г. анализ проводился уже 
на основании биопсийного материала (91 % случаев), 
что наглядно демонстрирует намного более высокую 
курабельность новообразований сердца в настоящее 
время, за исключением первичных злокачественных 
опухолей [7, 8]. Самым распространенным первичным 
злокачественным новообразованием среди сарком ока-
залась лейомиосаркома. Среди больных преобладали 
мужчины (соотношение мужчин и женщин – 1,3:1); 
средний возраст пациентов составил 51 год. По данным 
литературы, частота возникновения злокачественных 
новообразований может быть зарегистрирована с опре-
деленной долей погрешности, которая составляет до 
30 %. Следует учитывать, что статистические показате-
ли получены на основании сведений высокоспециали-
зированных центров, куда для получения экспертного 
заключения обращаются самые тяжелые пациенты  
и больные с неуточненным диагнозом [9].

Саркомы сердца
Саркомы могут как располагаться внутри полостей 

камер сердца, имитируя миксому, так и прорастать в стен-
ках сердца. Зачастую опухоли выявляют случайно при 
проведении Эхо-КГ или в ходе обследования при наличии 
обструкции, эмболии и общих симптомов онкологиче-
ского процесса (снижение массы тела, интоксикация, 
анемия, увеличение скорости оседания эритроцитов  
и проч.). Эта классическая триада симптомов описана  
I. Mahaim [2], в большей степени она отражает внутри-
полостную локализацию опухоли при миксомообразном 
типе саркомы. При внутристеночном росте опухоли ре-
гистрируют аритмии и нарушения проводимости разной 
степени.

Диагностика сарком сердца основывается на тесном 
междисциплинарном сотрудничестве и использовании 
Эхо-КГ, МРТ, КТ и интраоперационной диагностики. 
Патолого-анатомическое исследование удаленной опу-
холи сердца проводится в обязательном порядке для уста-
новления ее гистологического типа. Интраоперационная 
морфологическая диагностика позволяет быстро опреде-
лить тактику дальнейшего хирургического лечения. Для 
планирования хирургического вмешательства важны 
также классификация в зависимости от локализации 
(предсердия vs желудочки), степень инвазии и распро-
страненность процесса, но приблизительно у 60 % паци-
ентов опухоль оказывается нерезектабельной.

Саркома является типом рака, развивающимся  
в соединительных тканях организма, и может возникнуть 
практически в любой части организма. Саркомы делятся 
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на 2 большие категории: саркомы мягких тканей  
и саркомы костей. Кроме того, существует еще одна ка-
тегория редких сарком – недифференцированные кру-
глоклеточные опухоли, которые могут развиваться  
и в мягких тканях, и в костях. В зависимости от гистоло-
гического типа опухоли по классификации Всемирной 
организации здравоохранения (2020) выделяют несколь-
ко ключевых подтипов сарком: ангиосаркомы (наиболее 
агрессивные), лейомиосаркомы, недифференцирован-
ные саркомы и др. [10]. Национальная федерация цен-
тров борьбы с раком (Fédération Nationale des Centres 
de Lutte Contre le Cancer, FNCLCC) разработала класси-
фикацию сарком [10, 11], которая широко используется 
в мировой клинической практике для определения сте-
пени злокачественности опухолей мягких тканей, вклю-
чая саркомы сердца. Эта система основана на 3 гистопа-
тологических критериях: степени дифференцировки 
опухоли, ее митотической активности и доле некроти-
зированной ткани. В кардиоонкологии данная класси-
фикация помогает спрогнозировать течение болезни 
(агрессивность, риск метастазирования) и определить 
тактику лечения (хирургическое иссечение опухоли, хи-
мио- или лучевая терапия).

Рассмотрим следующие встречающиеся виды сар-
ком сердца:

• ангиосаркому;
• синовиальную саркому;
• лейомиосаркому;
• остеосаркому;
• фибросаркому;
• рабдомиосаркому;
• липосаркому;
• недифференцированную плейоморфную саркому 

(злокачественную плеоморфную фиброзную ги-
стиоцитому).

Ангиосаркома сердца
Ангиосаркома является наиболее часто встречае-

мой злокачественной опухолью сердца, которая раз-
вивается из эндотелиальных клеток. В основном она 
возникает у пациентов 40 лет, но может манифестиро-
вать в любом возрасте. Ангиосаркома сердца чаще 
встречается у мужчин. Она локализуется в основном  
в полости правого предсердия, однако может развиться 
в любой из камер сердца, в том числе в перикарде.

Для ангиосаркомы характерны такие симптомы, 
как болевой синдром в области груди, снижение массы 
тела, лихорадка, аритмии наджелудочкового типа, вы-
пот в полости перикарда, сердечная недостаточность. 
Также не редкостью являются анемия и коагулопатия. 
Опухоль активно метастазирует, в первую очередь  
в легкие и лимфатические узлы средостения.

При визуальном осмотре макроскопически ангио-
саркома выглядит как коричневое интрамуральное доль-
чатое образование, которое сращено со стенкой сердеч-
ной мышцы и перикардом. Опухоль может затрагивать 
близлежащие магистральные сосуды и клапаны.

В ходе ЭхоКГ отмечаются неоднородная эхоген-
ность образования, наличие выпота в полости пери-
карда и высокая степень васкуляризации опухоли. При 
обнаружении ангиосаркомы необходимо выполнить 
КТ с внутривенным контрастированием или МРТ. Эти 
исследования позволяют более четко определить сте-
пень инвазии опухоли в окружающие ткани и выявить 
наличие регионарных и отдаленных метастазов.

Синовиальная саркома сердца
Синовиальная саркома сердца вопреки своему на-

званию не развивается из синовиальной оболочки. 
Чаще всего она локализуется в перикарде и предсер-
диях (рис. 1). При макроскопической оценке, визуально 

Рис. 1. Эхокардиография. Синовиальная саркома перикарда с прорастанием опухоли в миокард передней и боковой стенок левого 
желудочка: а – парастернальная позиция, длинная ось левого желудочка; б – парастернальная позиция, короткая ось левого желу-
дочка; в – апикальная четырехкамерная позиция. В полости перикарда визуализируется объемное новообразование (указано стрел-
ками), прилегающее к нижней, боковой и передней стенкам левого желудочка (на протяжении) и левому предсердию. ЛЖ – левый 
желудочек; ЛП – левое предсердие
Fig. 1. Echocardiography. Synovial sarcoma of the pericardium with tumor growth into the myocardium of the anterior and lateral walls  
of the left ventricle: а – parasternal position, long axis of the left ventricle; б – parasternal position, short axis of the left ventricle; в – apical 
four-chamber position. A space-occupying lesion (arrows) is visualized in the pericardial cavity neighboring the inferior, lateral and anterior 
walls of the left ventricle (along the length) and left atrium. LV – left ventricle; LA – left atrium

а б в
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синовиальная саркома плотная, белого цвета, с элемен-
тами некроза и геморрагий.

Диагноз устанавливается на основе данных моле-
кулярно-биологических исследований, направленных 
на выявление специфичных для синовиальной сарко-
мы маркеров. Прогноз при этом заболевании крайне 
неблагоприятный.

Лейомиосаркома сердца
Лейомиосаркома сердца развивается из клеток 

гладкой мышечной ткани. Чаще всего данная пато-
логия встречается у пациентов старше 40 лет. Доля 
лейо миосарком среди сарком сердца составляет 10 %. 
Данная опухоль чаще всего локализуется в области 
левого предсердия (внешне напоминает миксому)  
и в области легочной артерии, что может сопрово-
ждаться клинической картиной тромбоэмболии ле-
гочной артерии. Визуально лейомиосаркома плотная, 
неоднородной консистенции, с неровной поверхно-
стью, серого цвета.

Для верификации гистологического типа опухоли 
используют иммуногистохимический анализ, в ходе ко-
торого получают реакцию на типичные для лейомиосар-
комы десмин и актин. Течение опухоли довольно агрес-
сивное, отдаленный прогноз неблагоприятный.

Остеосаркома сердца
Остеосаркома сердца чаще всего встречается у па-

циентов 40 лет. На ее долю приходится менее 10 % всех 
первичных сарком сердца [12]. Чаще всего опухоль 
располагается в левом предсердии и может имитиро-
вать миксому (рис. 2). В ряде случаев на момент обна-
ружения остеосаркома уже имеет метастазы или про-
растает в близлежащие структуры.

Клинические проявления остеосаркомы неспеци-
фичны, зависят от расположения опухоли и наличия 
обструкции. При массивном росте и обструкции  
на уровне митрального клапана возможно появление 
одышки как маркера застойных явлений в малом круге 
кровообращения. При прорастании в миокард и про-
водящие пути сердца основным клиническим симпто-
мом являются аритмии. 

Фибросаркома сердца
Фибросаркома встречается не так часто, как другие 

злокачественные опухоли сердца: до 5 % клинических 
наблюдений. Наиболее типичная локализация фибро-
саркомы – левое предсердие. Зарегистрированы пе-
рикардиальные варианты фибросаркомы, которая 
может походить на мезотелиому.

Клинические проявления фибросаркомы неспеци-
фичны и зависят от степени и характера ее роста, раз-
меров и локализации. Одним из вариантов фибросар-
комы сердца является миксоидная фибросаркома, 
которую порой ошибочно описывают как злокаче-
ственный вариант миксомы. В настоящее время мик-
сосаркому относят к миксофибросаркомам мягких 
тканей внесердечной локализации.

Прогноз при верификации фибросаркомы неутеши-
тельный: в среднем выживаемость не превышает 6 мес.

Рабдомиосаркома сердца
Рабдомиосаркома сердца – опухоль кардиомиоци-

тарного происхождения. При росте она редко высту-
пает в полость сердца, располагается интрамурально 
в стенке предсердий и желудочков. Чаще всего рабдо-
миосаркома сердца развивается у пациентов молодого 
возраста, преимущественно у мужчин.

Рис. 2. Эхокардиография: а – апикальная четырехкамерная позиция; б – апикальная двухкамерная позиция. Саркома левого предсердия 
с инфильтрацией стенки левого предсердия. В полости левого предсердия визуализируется округлое образование (указано стрелка-
ми) без признаков обс трукции, исходящее из устья левой легочной вены. ЛЖ – левый желудочек; ЛП – левое предсердие
Fig. 2. Echocardiography: а – apical four-chamber position; б – apical two-chamber position. Sarcoma of the left atrium with infiltration  
of the left atrium wall. A round lesion (arrows) without signs of obstruction growing from the ostium of the left pulmonary vein is visualized 
in the left atrium. LV – left ventricle; LA – left atrium

 а б

ЛЖ / LV ЛЖ / LV

ЛП / LA

ЛП / LA
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Клиническая картина рабдомиосаркомы сердца 
характеризуется нарушением сердечной проводимости, 
перикардиальным выпотом, одышкой и метастазиро-
ванием в регионарные лимфатические узлы.

Липосаркома сердца
Липосаркома сердца встречается довольно редко. 

Данная опухоль локализуется, как правило, в левом пред-
сердии, имитируя миксому, чем объясняется схожесть 
клинической симптоматики этих патологий. Липосар-
кома состоит из липобластов, содержащих в цитоплазме 
жировые вакуоли. Макроскопически имеет желтый 
цвет, мягкую консистенцию. 

В сердце встречаются липосаркомы 2 типов: мик-
соидного и плеоморфного.

Прогноз при данной патологии неблагоприятный: 
средняя выживаемость составляет 6–11 мес после уста-
новления диагноза и зависит от стадии заболевания. 
При метастазировании (в легкие, мозг, печень) вы-
живаемость  снижается (до нескольких месяцев).

Недифференцированная плейоморфная 
саркома (злокачественная плеоморфная 
фиброзная гистиоцитома) сердца
Диагноз «злокачественная плеоморфная фиброз-

ная гистиоцитома» устанавливают только в том случае, 
когда нельзя идентифицировать специфичность диф-
ференцировки опухолевых клеток. Чаще всего данная 
опухоль локализуется в левом предсердии. Недиффе-
ренцированная плейоморфная саркома может выгля-
деть подобно миксоме и иметь аналогичные клини-
ческие проявления. Недифференцированная плейо- 
морфная саркома редко метастазирует в окружающие 
ткани. Она представляет собой образование белого 
цвета с неровной поверхностью, плотной консистен-
ции. В ходе гистологического исследования опреде-

ляются недифференцированные мезенхимальные 
клетки.

Прогноз при недифференцированной плейоморф-
ной саркоме неблагоприятный. Для этой опухоли ха-
рактерно местное рецидивирование.

Заключение
Несмотря на то что первые посмертные описания 

новообразований сердца датируются XVI в., более се-
рьезные научные труды, посвященные этой патологии, 
появились в XX в. Совершенствование методов визу-
ализации (использование МРТ, позитронной эмисси-
онной томографии, совмещенной с КТ) позволило 
улучшить диагностику сарком сердца, ранее считав-
шихся казуистикой. До разработки современных про-
токолов лечения в кардиоонкологии, включающих 
хирургическое вмешательство и специфическое про-
тивоопухолевое лечение, медицина прошла сложный 
путь, но проблема остается актуальной из-за редкости 
и агрессивности заболевания.

Описания отдельных клинических случаев могут 
помочь восполнить пробелы в общей картине сарком 
сердца, поскольку в связи с низкой встречаемостью 
данной патологии затруднены проведение масштабных 
многоцентровых исследований и накопление клини-
ческих статистических данных. Несмотря на совер-
шенствование диагностики и классификации, раннее 
выявление и лечение сарком сердца остаются самыми 
сложными проблемами кардиоонкологии. Позднее 
установления диагноза, отсутствие патогномоничных 
клинических симптомов, повышение эффективности 
лечения и улучшение показателей выживаемости яв-
ляются важными вопросами, для решения которых 
необходимы дальнейшие исследования и совместные 
усилия специалистов смежных отраслей: кардиологов, 
онкологов и кардиохирургов.
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Синовиальная саркома представляет собой редкую злокачественную опухоль мягких тканей, характеризующуюся 
высокой агрессивностью и склонностью к метастазированию. Оценка лечебного патоморфоза играет ключевую роль 
в прогнозировании исходов заболевания и выборе оптимальной тактики терапии. В данной статье рассматривают-
ся морфологические и молекулярные особенности синовиальной саркомы, существующие классификации патомор-
фоза, современные методы его оценки, а также прогностическая значимость степени патоморфоза. Особое внима-
ние уделяется влиянию различных факторов на эффективность терапии, перспективам персонализированной 
медицины и внедрению инновационных технологий в диагностику и лечение данной опухоли.
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Synovial sarcoma is a rare malignant soft tissue tumor characterized by high aggressiveness and a propensity for metastasis. 
The assessment of therapeutic pathomorphosis plays a crucial role in predicting disease outcomes and selecting the optimal 
treatment strategy. This article discusses the morphological and molecular characteristics of synovial sarcoma, existing 
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Введение
Синовиальная саркома (СС) представляет собой 

редкую, но крайне агрессивную злокачественную опу-
холь, развивающуюся из мягких тканей. На долю дан-
ной патологии приходится около 10 % всех случаев 
сарком. СС – самая распространенная разновидность 
этих злокачественных опухолей. Чаще всего она диа-
гностируется у пациентов молодого и среднего возрас-
та, преимущественно от 15 до 40 лет. Это заболевание 
характеризуется высокой степенью злокачественности, 
быстрым прогрессированием и склонностью к ранне-
му метастазированию. Метастазы СС чаще всего раз-
виваются в легких, что значительно усложняет лечение 
и ухудшает прогноз [1, 2].

Одной из ключевых особенностей СС является 
выраженная гистологическая гетерогенность. Это оз-
начает, что опухоль может иметь разнообразное стро-
ение и включать различные типы клеток, что затруд-
няет ее диагностику и требует применения современных 
методов исследования. Кроме того, СС обладает уни-
кальными молекулярными характеристиками, среди 
которых особое значение имеет хромосомная транс-
локация t(X;18). Такая генетическая аномалия приводит 
к образованию гибридного гена SS18-SSX, который 
играет ключевую роль в развитии опухоли. Данный 
маркер выявляют более чем у 90 % пациентов с СС, 
что делает его важным инструментом диагностики  
и дифференциации этого заболевания.

Заболеваемость СС относительно низкая. Однако, 
несмотря на редкость, эта патология представляет серь-
езную угрозу для жизни пациентов. Прогноз во многом 
зависит от стадии, на которой выявлена опухоль, а также 
от эффективности лечения. Пятилетняя выживаемость 
варьирует от 50 до 70 %, причем наилучшие результаты 
наблюдаются у пациентов с локализованными формами 
заболевания, которые получили своевременное и ком-
плексное лечение, включающее хирургическое вмеша-
тельство, лучевую (ЛТ) и химиотерапию (ХТ) [3, 4].

В последние годы внимание исследователей все боль-
ше привлекает изучение лечебного патоморфоза – из-
менений в опухолевой ткани, возникающих под воз-
действием терапии. Их анализ позволяет объективно 
оценить, как опухоль реагирует на неоадъювантное 
лечение, и скорректировать дальнейшую тактику ве-
дения пациента. Это особенно важно в случае СС  
с учетом ее агрессивного характера и склонности  
к рецидивированию. Современные исследования на-
правлены на поиск новых молекулярных терапевтиче-
ских мишеней, а также разработку персонализирован-
ных подходов к лечению, которые позволят улучшить 
прогноз и качество жизни пациентов. При высокой 
степени патоморфоза некроз составляет более 90 %  
от общей площади опухолевой ткани, наблюдаются 
более высокие показатели общей и безрецидивной вы-
живаемости. В то же время низкая степень патомор-

фоза свидетельствует о резистентности опухоли к ле-
чению и ассоциируется с повышенным риском раз-
вития рецидива и метастазирования [5–7].

Цель работы – всесторонний анализ современных 
критериев оценки лечебного патоморфоза при СС, их 
роли в прогнозировании исходов заболевания, а также 
факторов, которые могут влиять на ответ опухоли  
на терапию.

В статье рассматриваются как морфологические 
параметры, так и современные молекулярно-генетиче-
ские маркеры, которые позволяют более точно оценить 
изменения в опухолевой ткани после неоадъювантной 
терапии. Особое внимание уделяется прогностическо-
му значению этих критериев, включая их связь с вы-
живаемостью пациентов, риском рецидивирования  
и метастазирования. Кроме того, в работе анализируют-
ся ключевые факторы, способные повлиять на эффектив-
ность лечения, такие как стадия заболевания, гистологи-
ческий подтип опухоли, наличие специфических 
генетических мутаций (в частности, транслокации t(X;18)), 
индивидуальные особенности пациента. В статье также 
рассматриваются перспективы использования данных 
критериев в клинической практике.

Включение современных методов оценки патомор-
фоза в алгоритмы диагностики и лечения позволит  
не только более точно оценить ответ опухоли на тера-
пию, но и разработать персонализированные стратегии 
лечения, учитывающие биологические особенности 
каждого пациента. Это открывает новые возможности 
для повышения эффективности терапии, улучшения 
прогноза и качества жизни больных СС, что особенно 
актуально в условиях ограниченного числа эффектив-
ных методов лечения этого агрессивного заболевания. 

Морфологические и молекулярные 
характеристики синовиальной саркомы
Выделяют 3 основных гистологических подтипа 

СС, различающихся морфологическими и клиниче-
скими особенностями:

• монофазную СС – состоит исключительно из ве-
ретеновидных клеток, напоминающих фибробла-
сты, и отличается высокой агрессивностью. Часто 
этот вариант сложен для диагностики и требует 
дополнительных молекулярных исследований [8];

• бифазную СС – содержит как веретеновидные, так 
и эпителиальные клетки, что позволяет легче ее 
идентифицировать при гистологическом анализе. 
Этот подтип характеризуется более благоприятным 
прогнозом по сравнению с монофазной СС [9];

• низкодифференцированную СС – наиболее зло-
качественный вариант, характеризующийся высо-
кой митотической активностью, значительным 
атипизмом клеток и быстрым прогрессированием. 
Данный подтип ассоциируется с агрессивным 
клиническим течением и низкой выживаемостью 
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пациентов. Этот гистологический вариант опухоли 
часто демонстрирует устойчивость к стандартной 
ХТ, что требует поиска новых терапевтических 
стратегий, включая использование таргетных пре-
паратов и иммунотерапию [10].

Молекулярные маркеры  
синовиальной саркомы
Основным молекулярным маркером СС является 

транслокация t(X;18), приводящая к образованию хи-
мерного гена SS18-SSX, который играет ключевую роль 
в патогенезе опухоли. Эта транслокация представляет 
собой специфическую генетическую аномалию, встре-
чающуюся в 95 % случаев СС, и служит надежным 
критерием диагностики этой патологии. Данная гене-
тическая перестройка приводит к нарушению нормаль-
ной функции SWI/SNF-комплекса, регулирующего 
ремоделирование хроматина, что способствует злока-
чественной трансформации клеток. Из-за высокой 
специфичности этого маркера определение SS18-SSX 
входит в стандартные диагностические процедуры, 
особенно в случаях, когда морфологическая картина 
опухоли затрудняет установление диагноза [11].

Также молекулярными маркерами СС являются:
• Ki-67 – маркер пролиферативной активности 

опухоли, отражающий скорость клеточного деле-
ния. Его высокая экспрессия (>30 %) коррелирует 
с неблагоприятным прогнозом, быстрым прогрес-
сированием заболевания и низкой чувствительно-
стью к ХТ. Использование Ki-67 в сочетании  
с другими маркерами помогает оценить агрессив-
ность опухоли и ее чувствительность к противо-
опухолевому лечению [12];

• ген TP53 – мутации в данном гене ассоциируются 
с резистентностью опухоли к ХТ и высоким рис-
ком развития рецидива. Известно, что продукт 
данного гена – белок p53 – участвует в регуляции 
клеточного цикла и индукции апоптоза в ответ на 
повреждение ДНК. Его инактивация делает опу-
холевые клетки менее восприимчивыми к индуци-
рованной гибели, что способствует их выживанию 
даже при агрессивном лечении [13];

• Bcl-2 – регулирует апоптоз, его гиперэкспрессия 
способствует выживанию опухолевых клеток. По-
вышенная экспрессия Bcl-2 отмечается в боль-
шинстве случаев СС, что делает этот маркер пер-
спективным для разработки таргетной терапии, 
направленной на подавление антиапоптотических 
сигналов [14];

• фактор роста эндотелия сосудов (VEGF) – играет 
ключевую роль в ангиогенезе, способствуя форми-
рованию сосудистой сети, необходимой для пита-
ния опухоли и ее прогрессии. Высокий уровень 
VEGF коррелирует с усиленной инвазией опухо-

левых клеток, склонностью к метастазированию  
и низкой чувствительностью к лечению. Ингиби-
рование этого маркера может быть потенциальной 
терапевтической стратегией для подавления роста 
опухоли [15].

Иммуногистохимические характеристики 
синовиальной саркомы
Иммуногистохимический анализ СС включает 

оценку следующих маркеров:
• TLE1 (transducin-like enhancer of split 1) – наиболее 

специфический маркер, присутствующий в 90 % 
СС. Этот транскрипционный фактор участвует  
в подавлении дифференцировки клеток и ассоци-
ирован с активностью комплекса SS18-SSX. Опре-
деление экспрессии TLE1 используют в диагности-
ке СС, особенно в дифференциальной, чтобы 
отличить эту опухоль от других видов сарком [16];

• эпителиальный мембранный антиген (EMA) – по-
ложительная экспрессия этого маркера наблюдается 
у большинства пациентов с бифазной СС и помога-
ет в дифференциальной диагностике этой опухоли 
и других новообразований мягких тканей. EMA экс-
прессируется преимущественно в эпителиальных 
структурах опухоли, что делает его полезным марке-
ром для подтверждения диагноза [17];

• цитокератины 7 и 19 – встречаются в эпителиаль-
ных компонентах бифазной СС и могут использо-
ваться для уточнения диагноза. Цитокератины 
играют большую роль в поддержании клеточной 
структуры и могут быть полезны в дифференци-
альной диагностике сарком и карцином [18].

Генетические мутации и их влияние на 
терапевтический ответ синовиальной саркомы 
Помимо транслокации t(X;18) у пациентов с СС 

могут наблюдаться другие молекулярно-генетические 
изменения, влияющие на течение заболевания и чув-
ствительность опухоли к лечению. К ним относятся:

• мутации в гене TP53 – ассоциированы с более агрес-
сивным фенотипом опухоли и плохим ответом  
на ХТ. TP53 является ключевым регулятором клеточ-
ного цикла и отвечает за запуск механизмов апоптоза 
в случае повреждения ДНК. Его инактивация при-
водит к неограниченному росту опухолевых клеток 
и снижению их чувствительности к терапии [19];

• экспрессия рецептора инсулиноподобного фактора 
роста 1 (IGF-1R) – ее повышение связано с чувстви-
тельностью к ингибиторам пути IGF-1, что откры-
вает перспективы для таргетной терапии. Данный 
путь активно участвует в регуляции роста опухоле-
вых клеток, а ингибирование IGF-1R может приве-
сти к снижению их пролиферации и повышению 
эффективности стандартной терапии [20].
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Патоморфоз опухоли: критерии оценки
Лечебный патоморфоз представляет собой сложный 

процесс, включающий совокупность структурных  
и функциональных изменений, происходящих в опухо-
левой ткани под воздействием терапии. Эти изменения 
затрагивают как саму опухоль, так и ее микроокружение, 
что делает патоморфоз важным индикатором эффектив-
ности лечения. В процессе лечебного патоморфоза на-
блюдаются гибель опухолевых клеток (за счет как апоп-
тоза, так и некроза), перестройка межклеточного 
матрикса, активация воспалительной реакции организ-
ма, а также изменения в стромальных и иммунных ком-
понентах опухолевого микроокру жения.

Высокая степень лечебного патоморфоза, которая 
проявляется значительным некрозом опухолевых кле-
ток, снижением их пролиферативной активности (что 
может быть подтверждено, например, снижением ин-
декса Ki-67) и выраженной фиброзной трансформа-
цией ткани, считается благоприятным прогностиче-
ским признаком. Такие изменения свидетельствуют  
о том, что опухоль чувствительна к лечению, будь то 
ХТ, ЛТ или таргетная терапия. Клинически это корре-
лирует с улучшением онкологических исходов, вклю-
чая увеличение общей и безрецидивной выживаемо-
сти, а также снижение риска возникновения местного 
рецидива и отдаленного метастазирования. 

Однако степень лечебного патоморфоза может варь-
ировать в зависимости от множества факторов, таких 
как гистологический тип опухоли, ее молекулярно- 
генетические особенности, стадия заболевания, а также 
индивидуальные характеристики пациента. Например, 
при СС наличие транслокации t(X;18) и экспрессия ги-
бридного гена SS18-SSX могут влиять на чувствитель-
ность опухоли к терапии и, соответственно, на степень 
патоморфоза [21]. 

Для объективной патоморфологической оценки 
степени лечебного патоморфоза разработаны несколь-
ко классификационных систем, позволяющих стан-
дартизировать интерпретацию морфологических из-
менений:

• система оценки степени опухолевой регрессии 
(tumor regression grade, TRG) – различные шкалы 
для оценки морфологического ответа опухоли на 
лечение. Подобные системы играют большую роль 
в прогнозировании общей и безрецидивной вы-
живаемости [22];

• шкала Mandard – 5-уровневая шкала, оцениваю-
щая степень фиброза и наличие остаточных опу-
холевых клеток. Является одной из разновидно-
стей системы TRG. Максимальная степень 
регрессии (TRG1) соответствует полному исчез-
новению опухолевых клеток и замещению ткани 
фиброзом, что указывает на благоприятный про-
гноз [23];

• классификация Salzer–Kuntschik – 7-балльная 
шкала, используемая для оценки сарком, основан-
ная на степени некроза и морфологических из-
менениях в опухоли. Высокий балл по данной 
системе свидетельствует о слабом регрессе опухо-
ли и неблагоприятном прогнозе [24].
Также для оценки степени лечебного патоморфоза 

определяют остаточную опухолевую массу (residual 
cancer burden) – количественный показатель, основан-
ный на выявлении остаточной опухолевой ткани, сте-
пени некроза и вовлеченности регионарных лимфати-
ческих узлов в патологический процесс. Этот параметр 
применяют для более точной оценки ответа опухоли 
на неоадъювантную терапию [25].

Методы оценки патоморфоза
Современные методы определения лечебного па-

томорфоза предполагают многоуровневый подход, 
который включает комплексную оценку морфологи-
ческих, молекулярных и функциональных изменений, 
происходящих в опухолевой ткани под воздействием 
терапии. Такой всесторонний анализ позволяет  
не только определить степень повреждения опухоли, 
но и понять механизмы ее ответа на лечение, что име-
ет ключевое значение для прогнозирования исходов  
и оптимизации терапевтических стратегий.

Морфологическая оценка . Патоморфологический 
анализ опухоли остается основным методом оценки 
лечебного патоморфоза. Он включает гистологическое 
исследование опухолевой ткани, полученной после про-
ведения неоадъювантной терапии или хирургического 
вмешательства. Основные параметры, которые оценива-
ются при патоморфологическом исследовании:

• степень некроза опухолевых клеток (выражен-
ность некроза коррелирует с эффективностью те-
рапии);

• снижение пролиферативной активности (оцени-
вается по индексу Ki-67 или другим маркерам 
пролиферации);

• наличие фиброза и склеротических изменений  
в опухолевой ткани;

• изменения в сосудистой сети опухоли (например, 
уменьшение ангиогенеза).
Молекулярные методы . С активным развитием мо-

лекулярно-биологических методов в онкоморфологии 
все большее значение приобретает анализ генетических 
и эпигенетических изменений в опухолевой ткани.  
К основным молекулярным методам относятся:

• иммуногистохимическое исследование, использу-
емое для выявления специфических белков-мар-
керов СС, таких как SS18-SSX; 

• молекулярно-генетический анализ (например, 
флуоресцентная гибридизация in situ или полиме-
разная цепная рекция), применяемый для обнару-
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жения хромосомных транслокаций, мутаций и дру-
гих генетических аномалий;

• оценка экспрессии генов, связанных с ответом на 
терапию, апоптозом и пролиферацией.
Функциональная оценка опухолевой ткани . Функ-

циональные методы позволяют оценить не только 
структурные, но и динамические изменения в опухоли. 
К таким методам относятся:

• методы визуализации (магнитно-резонансная то-
мография, компьютерная томография, позитронная 
эмиссионная томография, совмещенная с компью-
терной томографией), которые помогают опреде-
лить изменение размеров опухоли, ее метаболиче-
ской активности и васкуляризации;

• оценка биохимических маркеров в крови или дру-
гих биологических жидкостях, которые могут от-
ражать ответ опухоли на терапию;

• исследование опухолевого микроокружения, 
включая иммунный ответ (например, инфильтра-
ция опухоли лимфоцитами) и изменения в стро-
мальных компонентах.
Интеграция данных . Современные подходы пред-

полагают интеграцию данных, полученных с помощью 
различных методов, для создания более полной карти-
ны лечебного патоморфоза. Это позволяет не только 
оценить текущее состояние опухоли, но и спрогнози-
ровать ее дальнейшее поведение, а также скорректиро-
вать лечение в случае его недостаточной эффективно-
сти. Внедрение в клиническую практику современных 
методик оценки лечебного патоморфоза открывает 
новые возможности для использования персонализи-
рованного подхода к терапии. Например, применение 
молекулярных маркеров и функциональных методов 
позволяет более точно определить группу пациентов, 
которые могут получить максимальную пользу от кон-
кретного вида лечения. Это особенно важно для таких 
заболеваний, как СС, агрессивное течение и ограни-
ченные варианты лечения которых требуют макси-
мально точного прогнозирования и индивидуального 
подхода [26–29].

Прогностическая значимость  
лечебного патоморфоза
Одним из ключевых факторов, определяющих про-

гноз пациентов с СС, является степень выраженности 
лечебного патоморфоза, который отражает ответ опу-
холи на терапию. Результаты многочисленных клини-
ческих исследований подтвердили, что больные,  
у которых после неоадъювантной терапии наблюдает-
ся высокая степень некроза опухоли (более 90 %  
от общей площади опухолевой ткани), имеют значи-
тельно лучшие онкологические исходы. Пятилетняя 
выживаемость таких пациентов достигает 70–80 %,  
что связано с высокой чувствительностью опухоли  
к лечению и значительным снижением остаточной 

опухолевой массы. Выраженный патоморфоз, вклю-
чающий обширный некроз (более 50 % от общей пло-
щади опухолевой ткани) и значительное снижение 
пролиферативной активности опухолевых клеток, вы-
являемый при иммуногистохимическом исследовании 
в реакции с антителом Ki-67, и наличие фиброзных 
изменений межклеточной стромы опухоли свидетель-
ствуют о том, что терапия эффективно подавляет рост 
опухоли и снижает риск возникновения рецидива  
и метастазирования.

У пациентов с низкой степенью лечебного пато-
морфоза (менее 50 % некроза от общей площади опу-
холевой ткани) прогноз значительно хуже. В таких 
случаях 5-летняя выживаемость снижается до 30–40 %, 
что связано с высокой частотой развития рецидивов  
и отдаленного метастазирования. Недостаточный ре-
гресс опухоли после терапии указывает на ее агрессив-
ный фенотип, возможную резистентность к стандарт-
ным методам лечения и сохранение значительного 
количества жизнеспособных опухолевых клеток. Это 
подчеркивает важность тщательной оценки патомор-
фоза для определения дальнейшей тактики лечения. 
При СС с низкой степенью лечебного патоморфоза 
требуется пересмотр терапевтической стратегии [30, 31]. 
В таких случаях могут быть применены комбиниро-
ванные подходы, включающие:

• интенсификацию ХТ с использованием новых 
схем или препаратов;

• использование таргетной терапии, направленной 
на специфические молекулярные мишени, такие 
как гибридный ген SS18-SSX или другие генетиче-
ские аномалии, характерные для синовиальной 
саркомы;

• применение иммунотерапии, которая может уси-
лить противоопухолевый иммунный ответ и повы-
сить эффективность лечения;

• персонализацию лечения на основе молекулярно-
генетического профиля опухоли.

Корреляция лечебного патоморфоза  
с локальным рецидивом и метастазированием
Степень лечебного патоморфоза является важным 

прогностическим фактором, который оказывает зна-
чительное влияние на вероятность развития локаль-
ного рецидива и отдаленных метастазов у пациентов  
с СС. По данным ретроспективных исследований,  
у больных с низким уровнем регресса опухоли после 
ХТ наблюдается повышенный риск формирования 
локального рецидива, который чаще всего возникает 
в течение первых 2 лет после завершения лечения. Это 
связано с наличием остаточных опухолевых клеток, 
которые сохраняют способность к пролиферации, 
инвазии и дальнейшему распространению. Такие клет-
ки могут стать источником рецидива, что указывает  
на необходимость тщательного мониторинга и свое-
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временного вмешательства [32]. Кроме того, метаста-
зирование, особенно в легкие, которые являются наи-
более распространенной локализацией отдаленного 
распространения СС, также чаще наблюдается у паци-
ентов с низкой степенью лечебного патоморфоза. Не-
значительный некроз опухоли свидетельствует о ее 
устойчивости к терапии и сохранении высокой био-
логической активности, что способствует миграции 
опухолевых клеток в кровоток и лимфатическую систе-
му. Напротив, пациенты с высоким уровнем некроза 
опухоли (90 % от общей площади опухолевой ткани) 
имеют значительно меньший риск развития отдален-
ных метастазов, поскольку интенсивное разрушение 
опухолевых клеток под воздействием терапии снижа-
ет их способность к диссеминации.

Включение показателей патоморфоза в клиниче-
ские протоколы открывает новые возможности для 
использования персонализированного подхода к ле-
чению. Например, пациенты с низким уровнем пато-
морфоза могут быть кандидатами для более агрессив-
ной терапии, включая комбинацию ХТ, таргетной  
и иммунотерапии, в то время как пациенты с высокой 
степенью некроза могут получить пользу от менее ин-
тенсивных режимов, что снижает риск токсичности  
и улучшает качество жизни. Внедрение оценки пато-
морфоза в клиническую практику позволяет не только 
точнее определить прогноз, но и оптимизировать стра-
тегию лечения с учетом особенностей опухоли каждого 
больного. Это способствует повышению общей выжи-
ваемости и снижению частоты развития рецидивов  
и метастазов, что особенно важно для пациентов с таким 
агрессивным заболеванием, как СС [33].

Значимость наличия остаточной опухолевой 
ткани после неоадъювантной терапии
Наличие остаточной опухолевой ткани после нео-

адъювантного лечения является важным прогности-
ческим маркером, поскольку может свидетельствовать 
о частичной или полной устойчивости опухоли к те-
рапии. Определение остаточной опухоли после лече-
ния имеет решающее значение для прогнозирования 
клинических исходов и выживаемости пациентов. 
Жизнеспособные опухолевые клетки, сохраняющиеся 
после ХТ или ЛТ, могут продолжать пролиферировать, 
формируя новые опухолевые очаги и повышая вероят-
ность возникновения рецидива. Это особенно акту-
ально при саркомах мягких тканей, в том числе при 
СС, которая часто демонстрирует гетерогенный ответ 
на лечение.

Согласно результатам ряда исследований пациен-
ты с выраженным лечебным патоморфозом, но со-
храняющейся активной опухолевой популяцией име-
ют худший прогноз по сравнению с пациентами,  
у которых отмечается полный регресс опухоли. В част-
ности, выявлено, что остаточные опухолевые клетки 

характеризуются высокой экспрессией маркеров ре-
зистентности к терапии, таких как P-гликопротеин 
(P-gp), который участвует в активном выведении цито-
статиков из клеток, снижая их эффективность. Еще 
одной важной особенностью остаточной опухолевой 
ткани является ее способность активировать процессы 
ангиогенеза, что благоприятствует усиленному пита-
нию опухолевых клеток и их дальнейшему распростра-
нению [34, 35].

Роль микроокружения опухоли  
в формировании устойчивости к терапии
Микроокружение опухоли представляет собой 

сложную и динамичную внутриопухолевую экосисте-
му, которая включает не только опухолевые клетки, но 
и разнообразные компоненты, такие как внеклеточный 
матрикс, иммунные клетки (лимфоциты, макрофаги, 
дендритные клетки), фибробласты, эндотелиальные 
клетки, а также сигнальные молекулы, цитокины  
и факторы роста. Компоненты этой системы находят-
ся в постоянном взаимодействии друг с другом, регу-
лируя процессы роста опухоли, ее инвазии, метаста-
зирования и устойчивости к терапии. В случае СС 
микроокружение опухоли играет особенно важную 
роль, поскольку его изменения могут существенно 
влиять на ответ опухоли на неоадъювантное лечение 
и определять клинические исходы.

Роль иммунных клеток . Иммунные клетки, такие 
как опухоль-ассоциированные макрофаги и лимфо-
циты, являются ключевыми компонентами опухоле-
вого микроокружения. Они способны как подавлять, 
так и стимулировать рост опухоли в зависимости от их 
фенотипа и функциональной активности. Например, 
макрофаги типа M2 способствуют прогрессированию 
опухоли, подавляя иммунный ответ и стимулируя ан-
гиогенез, в то время как цитотоксические Т-лимфоциты 
способны уничтожать опухолевые клетки. При СС ин-
фильтрация опухоли иммунными клетками может быть 
связана с более выраженным терапевтическим эффек-
том, что подчеркивает значение иммунного компо-
нента в формировании лечебного патоморфоза.

Влияние опухоль-ассоциированных макрофагов 
связано с их способностью секретировать провоспали-
тельные цитокины, такие как фактор некроза опухоли α 
(TNF-α), интерлейкины 6 и 10, которые поддерживают 
уклонение опухоли от иммунного ответа и способству-
ют развитию устойчивости к терапии. Высокая инфиль-
трация опухоль-ассоциированных макрофагов корре-
лирует  с неблагоприятным прогнозом и повышенным 
риском рецидива заболевания после лечения. В связи  
с этим активно разрабатываются терапевтические стра-
тегии, направленные на ремодуляцию опухолевого 
микроокружения, включая ингибиторы ангиогенеза 
(например, бевацизумаб), иммуномодулирующие пре-
параты и селективные ингибиторы HIF-1α.
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Внеклеточный матрикс и фибробласты . Внеклеточ-
ный матрикс и опухоль-ассоциированные фибробласты 
играют большую роль в поддержании структуры опухо-
ли и ее микроокружения. Опухоль-ассоциированные 
фибробласты могут секретировать цитокины и факторы 
роста, которые способствуют выживанию опухолевых 
клеток и их устойчивости к терапии. При СС изменения 
во внеклеточном матриксе, такие как фиброз или ре-
моделирование, могут влиять на доступность лекар-
ственных препаратов и эффективность лечения.

Ангиогенез и эндотелиальные клетки . Образование но-
вых кровеносных сосудов (ангиогенез) оказывает значи-
тельное влияние на рост и метастазирование опухоли. 
Эндотелиальные клетки, выстилающие сосуды, взаимо-
действуют с опухолевыми клетками, обеспечивая их кис-
лородом и питательными веществами. При СС подавле-
ние ангиогенеза может усилить эффект неоадъювантной 
терапии, что делает этот процесс важной терапевтической 
мишенью. Изменения в микроокружении опухоли могут 
значительно влиять на ответ СС на неоадъювантное ле-
чение. Например, активация иммунного ответа и пода-
вление активности опухоль-ассоциированных фибробла-
стов способствуют повышению чувствительности 
опухоли к ХТ и ЛТ. Напротив, усиление фиброза или 
ангиогенеза может привести к развитию резистентности. 
Таким образом, анализ микроокружения опухоли по-
зволяет не только оценить ее биологическое поведение, 
но и разработать стратегии для модуляции микроокруже-
ния с целью повышения эффективности лечения.

Еще одним ключевым фактором устойчивости опу-
холи к терапии является гипоксия, возникающая 
вследствие недостаточного кровоснабжения опухоле-
вой ткани. Гипоксические зоны в ткани опухоли спо-
собствуют активации факторов, индуцируемых гипо-
ксией (HIF-1α, HIF-2α), что ведет к повышенной 
экспрессии VEGF и стимуляции ангиогенеза. Эти 
процессы создают благоприятные условия для выжи-
вания опухолевых клеток даже при агрессивном лече-
нии. Кроме того, гипоксия активирует сигнальные 
пути, способствующие эпителиально-мезенхимально-
му переходу, что увеличивает подвижность опухолевых 
клеток и их способность к инвазии [36, 37].

Терапевтические факторы, влияющие  
на степень лечебного патоморфоза 
Разные виды терапии оказывают различное вли я-

ние на степень лечебного патоморфоза при СС. Нео-
адъювантная ХТ, основанная на применении доксору-
бицина и ифосфамида, является стандартом лечения 
и приводит к значительному некрозу опухолевых кле-
ток в 50–70 % случаев. ХТ действует за счет поврежде-
ния ДНК опухолевых клеток, вызывая их апоптоз, 
однако в ряде случаев наблюдается развитие резистент-

ности к препаратам из-за активной работы механизмов 
репарации ДНК и нарушения путей апоптоза.

Таргетная терапия, в частности применение инги-
биторов тирозинкиназ (пазопаниб), демонстрирует 
ограниченную эффективность при СС, однако может 
быть полезной в случаях, когда в опухоли есть специфи-
ческие мутации. Ингибирование тирозинкиназовых 
рецепторов приводит к блокаде ключевых сигнальных 
путей, ответственных за опухолевый рост, но в насто-
ящее время нет убедительных данных о том, что этот 
метод может заменить стандартную ХТ.

Иммунотерапия, включая применение ингибиторов 
контрольных точек рецептора программируемой клеточ-
ной гибели (PD-1) и его лиганда (PD-L1), активно изуча-
ется в контексте лечения сарком мягких тканей. Высокая 
экспрессия PD-L1 в опухолевых клетках может свиде-
тельствовать о повышенной чувствительности к имму-
нотерапии, однако у пациентов с СС использование 
этого метода дает противоречивые результаты. Данные 
некоторых исследований демонстрируют частичный от-
вет, но в большинстве случаев он остается недостаточным 
для полной регрессии опухоли [38–40].

Молекулярные и генетические особенности 
синовиальной саркомы
Генетический профиль опухоли играет большую 

роль в прогнозировании ответа на терапию. Транслока-
ция SS18-SSX является ключевой молекулярной ано-
малией при СС, однако ее влияние на чувствитель-
ность к терапии остается не до конца изученным. Эта 
транслокация приводит к нарушению регуляции транс-
крипционных процессов, способствуя злокачествен-
ной трансформации клеток. В настоящее время про-
должаются исследования, направленные на выяснение 
механизмов, с помощью которых SS18-SSX взаимо-
действует с эпигенетическими регуляторами и сигналь-
ными путями, ответственными за рост и метастазиро-
вание опухоли. Идентификация молекулярных 
мишеней, задействованных в этих процессах, может 
открыть перспективы для разработки таргетной тера-
пии, направленной на специфическое ингибирование 
опухолевой прогрессии.

Высокая экспрессия Bcl-2, являющегося регулято-
ром апоптоза, ассоциируется с резистентностью к те-
рапии, поскольку этот белок предотвращает програм-
мируемую гибель опухолевых клеток. Ингибирование 
Bcl-2 может усилить эффективность ХТ, увеличив чув-
ствительность опухолевых клеток к цитотоксическим 
препаратам. Результаты клинических исследований 
показали, что блокада данного белка с использованием 
специфических ингибиторов, таких как венетоклакс, 
может значительно повышать эффективность лечения 
некоторых типов сарком, включая СС.
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Маркер Ki-67, являющийся индикатором пролифе-
ративной активности, также имеет большое значение 
для оценки степени агрессивности опухоли. Высокий 
уровень его экспрессии указывает на быстрый рост опу-
холевых клеток и коррелирует с высокой вероятностью 
развития рецидива после лечения. В этом контексте 
определение уровня Ki-67 может служить критерием для 
выбора агрессивной или щадящей тактики лечения  
у пациентов с различными прогнозами [41–43].

Индивидуальные характеристики пациента
Возраст, пол и наличие сопутствующих заболева-

ний также оказывают влияние на степень лечебного 
патоморфоза и эффективность терапии. У молодых 
пациентов наблюдается более выраженный терапев-
тический ответ, что связано с высокой регенеративной 
способностью тканей, эффективной работой иммун-
ной системы и большей толерантностью к агрессивным 
методам лечения. У пожилых пациентов метаболизм 
лекарственных препаратов может быть замедленным, 
что влияет на их фармакокинетику и увеличивает риск 
возникновения токсических эффектов.

Коморбидные состояния, такие как сахарный 
диабет, артериальная гипертензия и хронические вос-
палительные процессы, могут снижать эффективность 
лечения. Например, у пациентов с сахарным диабетом 
наблюдаются усиленный оксидативный стресс и хрони-
ческое воспаление, что способствует развитию лекар-
ственной резистентности. Влияние воспалительных 
цитокинов, таких как интерлейкин 6 и TNF-α, может 
способствовать пролиферации опухолевых клеток и сни-
жать эффективность ХТ. Кроме того, гипергликемия 
способствует росту опухоли за счет увеличенного по-
ступления питательных веществ, необходимых для ее 
метаболических процессов [44, 45].

Заключение
Исследование прогностических критериев лечеб-

ного патоморфоза при СС является ключевым аспек-
том онкологической практики, поскольку позволяет 
оценить ответ опухоли на терапию и спрогнозировать 
дальнейшее течение заболевания. В данной работе 
рассмотрены основные гистологические, молекуляр-
ные и иммуногистохимические характеристики опу-
холи, а также роль лечебного патоморфоза в опре-
делении выживаемости пациентов. Патоморфоз  
с высокой степенью некроза опухолевых клеток 
(>90 % от общей площади опухолевой ткани) корре-
лирует с лучшими показателями 5-летней выживае-
мости и небольшим риском развития рецидива. В то 
же время недостаточный ответ опухоли на неоадъю-
вантную терапию свидетельствует о ее резистентно-
сти, что требует пересмотра лечебных тактик. Моле-
кулярные маркеры (SYT-SSX, Ki-67, p53, Bcl-2, 
VEGF) играют большую роль в прогнозировании 
эффективности терапии, а также позволяют оптими-
зировать терапевтический подход в зависимости  
от характеристик опухоли.

Дальнейшие исследования должны быть нацеле-
ны на разработку методов персонализированной  
медицины, включающих таргетную терапию, имму-
нотерапию и использование искусственного интел-
лекта, для оценки лечебного патоморфоза. Перспек-
тивным направлением является поиск новых 
биомаркеров, позволяющих индивидуализировать 
лечение пациентов и повысить его эффективность. 
Таким образом, оценка степени лечебного патомор-
фоза важна для принятия клинических решений при 
лечении СС, что способствует улучшению онко-
логических исходов и снижению риска развития ре-
цидивов.
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Введение. Меланома кожи является одним из наиболее агрессивных онкологических новообразований, требующих 
радикального хирургического лечения с обязательным широким иссечением первичной опухоли. Проблема вос-
становления анатомической целостности и функциональности тканей после удаления новообразования очень 
важна для обеспечения благоприятного прогноза заболевания и высокого качества жизни пациента. Эффективность 
существующих методов замещения дефекта местными тканями зависит от его размера и локализации.
Цель исследования – сравнить непосредственные результаты различных вариантов замещения дефекта местными 
тканями после широкого иссечения меланомы кожи туловища и конечностей.
Материалы и методы. Проведен проспективный анализ радикального хирургического лечения 62 пациентов  
с меланомами кожи туловища и конечностей локализованных стадий (сT1–4N0M0, оценка по шкале Восточной  
кооперативной онкологической группы (Eastern Cooperative Oncology Group, ECOG) – 0–1 балл), которым на 1-м этапе 
лечения выполнено широкое иссечение опухоли кожи с последующей пластикой местными тканями. Медиана воз-
раста больных составила 61 год (±8,5 года). В исследование вошли 33 (53,2 %) женщины и 29 (46,8%) мужчин. 
Радикальное хирургическое вмешательство включало широкое иссечение меланомы с соблюдением принципов 
абластики и обеспечением чистых краев резекции. 
Пластический этап предусматривал 2 основных подхода: пластику дефекта перемещенными местными кожными 
лоскутами (38 (61,3 %) случаев) и мобилизацию кожных краев (24 (38,7 %) случая). Выбор способа пластики за-
висел от локализации опухоли, размеров дефекта после ее удаления и индивидуальных анатомических особенностей 
пациента. Операции выполнялись преимущественно на туловище (30 (48,4 %) случаев) и конечностях (32 (51,6 %) случая). 
В ходе хирургического вмешательства особое внимание уделялось сохранению кровоснабжения кожного лоскута 
и минимизации травматизации окружающих тканей раны.
Результаты. В послеоперационном периоде проведен анализ осложнений на 3, 7, 14 и 30-й дни после хирургическо-
го вмешательства. Общая частота осложнений составила 16,1 % (n = 10). Нежелательные явления после операций на 
туловище возникали значительно реже (2 (3,2 %) случая), чем после операций на конечностях (8 (12,9 %) случаев). 
В группе пластики перемещенными местными лоскутами осложнения зарегистрированы в 4 (10,5 %) случаях, преиму-
щественно при локализации опухоли на конечностях (3 (7,9 %) случая). При локализации опухоли на коже туловища 
нежелательные явления возникли лишь у 1 (2,6 %) пациента. Основными осложнениями были клинически значимая 
серома, диастаз краев раны и ее нагноение. В группе мобилизации кожных краев частота развития нежелательных 
явлений была в 2,5 раза выше, чем в группе замещения дефектов местными лоскутами (6 (25 %) случаев); преиму-
щественно они возникли при локализации опухоли на конечностях (5 (20,8 %) случаев). Наиболее частыми ослож-
нениями были некроз кожных краев и нагноение раны. Несмотря на развитие нежелательных явлений, в большин-
стве случаев (более чем у 75 % пациентов) удалось достичь заживления операционной раны в стандартные сроки 
(на 14–21-й дни). Пациенты, у которых возникли осложенения, получали соответствующее консервативное лечение. 
Это позволило избежать серьезных последствий, но увеличило сроки заживления раны, что могло отложить начало 
необходимой адъювантной лекарственной терапии. Полученные результаты демонстрируют, что выбор способа 
пластики кожного дефекта и операционная область существенно влияют на частоту развития послеоперационных 
осложнений и их характер при хирургическом лечении меланомы кожи.
Заключение. При замещении дефекта кожи перемещенными местными лоскутами после широкого иссечения мелано-
мы кожи туловища и конечностей послеоперационные осложнения развиваются в 2,5 раза реже, чем при мобилизации 
кожных краев, особенно при реконструкции дефектов на конечностях. Выбор метода пластики должен осуществляться 
индивидуально, с учетом локализации опухоли и размера раневого дефекта после ее радикального иссечения.

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
mailto:Turovetsdasha@mail.ru
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Introduction. Cutaneous melanoma is one of the most aggressive oncological neoplasms requiring radical surgical treatment 
with compulsory wide resection of the primary tumor. The problem of restoration of anatomical integrity and functionality  
of the tissues after tumor resection is very important for favorable prognosis and high quality of life of the patients. Efficacy 
of the current techniques of reconstruction using local tissues depends on the size and location of the defect.
Aim. To compare short-term results of different types of defect reconstruction using local tissues after wide resection 
of cutaneous melanoma of the trunk and limbs.
Materials and methods. Prospective analysis of radical surgical treatment of 62 patients with cutaneous melanoma  
of the trunk and limbs of localized stages (сT1–4N0M0, Eastern Cooperative Oncology Group (ECOG) score 0–1) who  
at the 1st stage of treatment underwent wide tumor resection with subsequent reconstruction using local tissues was 
performed. Median age was 61 years (±8.5 years). The study included 33 (53.2 %) women and 29 (46.8%) men. Radical 
surgical resection included wide melanoma resection aimed to prevent tumor cell dissemination and achieve negative 
resection margins. 
The reconstruction stage included 2 main approaches: defect reconstruction using local advancement flaps  
(38 (61.3 %) cases) and mobilization of the skin margins (24 (38.7 %) cases). Selection of plastic surgery technique 
depended on tumor location, defect size after its resection, and individual anatomical features of the patient.  
The surgeries were primarily performed on the trunk (30 (48.4 %) cases) and limbs (32 (51.6 %) cases). During surgical 
intervention, special attention was paid to preservation of cutaneous flap blood flow and minimization of trauma  
to the surrounding wound tissues.
Results. In the postoperative period, analysis of complications on days 3, 7, 14 and 30 after surgical intervention was 
performed. Overall complication rate was 16.1 % (n = 10). Adverse events after surgeries on the trunk were significantly rarer 
(2 (3.2 %) cases) than after surgeries on the limbs (8 (12.9 %) cases). In the local advancement flap group, complications were 
observed in 4 (10.5 %) cases, primarily in cases of tumors located on the limbs (3 (7.9 %) cases). For trunk location  
of the tumor, adverse events were observed in only 1 (2.6 %) patient. The main complications were clinically significant 
seroma, wound margin diastasis, and wound abscess. In the skin margin mobilization group, the incidence of adverse events 
was 2.5 times higher than in the local advancement flap group (6 (25 %) cases); they primarily occurred in cases of tumors 
located on the limbs (5 (20.8 %) cases). The most common complications were necrosis of the skin margins and wound 
abscess. Despite the development of adverse events, in the majority of cases (in more than 75 % of patients) standard time  
of wound healing (days 14–21) was achieved. Patients with complications received conservative treatment. This allowed  
to avoid serious consequences but increased healing time which could delay the start of necessary adjuvant drug therapy. 
These results demonstrate that in surgical treatment of cutaneous melanoma, the selection of defect reconstruction technique 
and surgical area significantly affects the rate of postoperative complications and their type.
Conclusion. In skin defect reconstruction using local advancement flaps after wide resection of cutaneous melanoma 
of the trunk and limbs, postoperative complications are 2.5 times rarer than in mobilization of skin margins, especially 
in cases of defect repair on the limbs. Selection of plastic surgery technique must be made individually taking into 
account tumor location and size of the defect after tumor resection.

Keywords: cutaneous melanoma, wide tumor resection, defect reconstruction with local tissues, postoperative 
complications, reconstructive surgery, oncology
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Введение
Меланома кожи является одним из наиболее агрес-

сивных злокачественных новообразований и характе-
ризуется высоким метастатическим потенциалом  
и неблагоприятным прогнозом при поздней диагности-
ке [1]. Несмотря на то что данная нозология составляет 
примерно 1,82 % всех онкологических заболеваний,  
с ней связано более 70,3 % смертей от опухолей кожи [2]. 
Заболеваемость меланомой кожи неуклонно растет  
во всем мире, увеличиваясь ежегодно примерно  
на 3–4 % в различных популяциях, что подчеркивает 
актуальность совершенствования методов лечения 
данной патологии [3].

Основным методом, использующимся в комбини-
рованном лечении локализованной и местно-распро-
страненной меланомы кожи, остается радикальное 
хирургическое вмешательство. Современные клини-
ческие рекомендации предписывают выполнение ши-
рокого иссечения первичной опухоли кожи с отступом 
от ее видимых границ, который зависит от толщины 
опухоли по Бреслоу. Подобный подход обеспечивает 
онкологическую адекватность и радикальность хирур-
гического вмешательства, однако при его применении 
образуются обширные раневые дефекты, требующие 
проведения пластического этапа операции. Особую 
сложность представляют дефекты в функционально  
и эстетически значимых зонах туловища и конечно-
стей, где простое сведение краев раны и ее ушивание 
могут привести к натяжению тканей, деформации ана-
томических структур и последующим функциональ-
ным нарушениям.

Выбор оптимального метода пластики после широко-
го иссечения меланомы представляет собой многофак-
торную задачу, при решении которой важно учитывать не 
только онкологические принципы, но и функциональ-
ные, эстетические и психосоциальные аспекты реабили-
тации пациентов [4]. Среди множества техник замещение 
дефекта местными тканями занимает особое место благо-
даря возможности использования тканей с аналогичны-
ми текстурой, цветом и толщиной, что обеспечивает оп-
тимальные эстетические результаты. Кроме того, данный 
метод позволяет избежать дополнительной травматизации 
донорской зоны, которая может возникнуть при исполь-
зовании свободных лоскутов и кожной пластики. Резуль-
таты современных исследований демонстрируют, что 
пластика местными лоскутами снижает риск развития 
послеоперационных осложнений по сравнению с про-
стой мобилизацией кожных краев, особенно при ре-
конструкции дефектов на конечностях [5]. Это объ-
ясняется меньшим натяжением тканей и лучшим кро-
воснабжением лоскута, что способствует более благо-
приятному течению раневого процесса.

Существует множество вариантов пластики мест-
ными тканями (применяют ротационные, транспози-
ционные, островковые и перемещенные лоскуты), 

каждый из которых имеет свои достоинства и недо-
статки в зависимости от анатомической локализации 
дефекта [6]. Несмотря на широкое использование раз-
личных техник замещения тканей в реконструктивной 
хирургии, в литературе отсутствуют систематизирован-
ные данные об эффективности различных вариантов 
замещения дефектов после иссечения меланомы кожи 
туловища и конечностей. Большинство исследователей 
фокусируются на отдельных методиках или ограничива-
ются описанием клинических случаев, что затрудняет 
формирование объективных рекомендаций по выбору 
оптимального метода реконструкции. Индивидуализи-
рованный подход к выбору метода пластики с учетом 
локализации и особенностей раневого дефекта является 
ключевым фактором успешной реконструкции. При этом 
необходимо учитывать не только размер и форму дефек-
та, но и биомеханические свойства окружающих тканей, 
наличие функционально значимых структур, особен-
ности кровоснабжения и иннервации, а также индиви-
дуальные характеристики пациента, включая возраст  
и сопутствующие заболевания [7].

Таким образом, анализ результатов различных ва-
риантов замещения дефектов местными тканями после 
широкого иссечения меланомы кожи туловища и ко-
нечностей является актуальной научно-практической 
задачей, решение которой позволит оптимизировать 
радикальное хирургическое лечение данной патологии 
и улучшить его функциональные и эстетические ре-
зультаты [7].

Цель исследования – сравнить непосредственные 
результаты различных вариантов замещения дефекта 
местными тканями после широкого иссечения мела-
номы кожи туловища и конечностей.

Материалы и методы
В исследовании представлен проспективный ана-

лиз хирургического лечения 62 пациентов меланомами 
кожи туловища и конечностей локализованных стадий 
(сT1–4N0M0, оценка по шкале Восточной коопера-
тивной онкологической группы (Eastern Cooperative 
Oncology Group, ECOG) – 0–1 балл), которым вы-
полнено широкое иссечение опухоли с последующей 
пластикой местными тканями [8]. Медиана возраста 
больных составила 61 год (±8,5 года). В исследование 
вошли 33 (53,2 %) женщины и 29 (46,8%) мужчин.

Хирургическое вмешательство включало радикаль-
ное удаление меланомы с соблюдением онкологиче-
ских принципов и обеспечением адекватных краев 
резекции. Реконструктивный этап предусматривал 
использование 2 основных подходов: замещения де-
фекта перемещенными местными кожными лоскута-
ми (38 (61,3 %) случаев) и мобилизации кожных краев 
(24 (38,7 %) случая). Выбор способа пластики зависел от 
локализации опухоли, размеров дефекта и индивидуаль-
ных анатомических особенностей пациента (табл. 1). 
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Операции выполнялись преимущественно на тулови-
ще (30 (48,4 %) случаев) и конечностях (32 (51,6 %) 
случая). Интраоперационно особое внимание уделяли 
сохранению кровоснабжения кожного лоскута и ми-
нимизации травматизации окружающих тканей [8]. 
Детальный анализ клинического материала показал, что 
среди пациентов с локализацией меланомы на туловище 
(n = 30) преобладали поражения спины (46,7 % случаев) 
и передней грудной стенки (33,3 % случаев), реже 
встречалось поражение боковых поверхностей тулови-
ща (20 % случаев). У больных с опухолями конечностей 
(n = 32) в 68,8 % случаев новообразования располага-
лись на нижних конечностях, преимущественно в об-
ласти голени и стопы, в 31,2 % – на верхних конеч-
ностях.

По результатам патоморфологического исследова-
ния удаленных опухолей выявлено преобладание по-
верхностно-распространяющейся меланомы (56,5 % 
случаев), узловая меланома диагностирована в 29 % слу-
чаев, лентиго-меланома – в 11,3 %, а акрально-лентиги-
нозная меланома – в 3,2 %. У 19,4 % пациентов толщина 
опухоли по классификации Бреслоу составила <1 мм,  
у 35,5 % – 1–2 мм, у 32,3 % – 2–4 мм, у 12,8 % – >4 мм.

Хирургическое вмешательство выполняли с соблю-
дением современных принципов абластики и радика-
лизма. Отступ от видимых границ опухоли варьировал 
в зависимости от толщины меланомы: при толщине  
<1 мм он составил 1 см, 1–2 мм – 1–2 см, >2 мм – 2 см. 

При замещении дефектов местными лоскутами чаще 
всего применяли ротационные (42,1 %) и транспози-
ционные (31,6 %) лоскуты, а также комбинированные 
варианты пластики (26,3 %). Выбор конкретного ме-
тода зависел не только от размера и формы дефекта, 
но и от биомеханических свойств окружающих тканей, 
наличия функционально значимых структур и особен-
ностей регионарного кровоснабжения.

Средний срок наблюдения за пациентами составил 
18 мес. За этот период у 5 (8,1 %) пациентов выявлены 
местные рецидивы, частота которых не зависела от мето-
да реконструкции, а коррелировала с исходными харак-
теристиками опухоли (толщина по классификации Брес-
лоу, наличие изъязвления, митотический индекс).

Результаты
Непосредственные результаты хирургического ле-

чения оценивали по следующим критериям: частота 
развития ранних послеоперационных осложнений, 
сроки заживления раны, функциональные и эстети-
ческие результаты.

В послеоперационном периоде проведен анализ 
осложнений на 3, 7, 14 и 30-й дни после хирургическо-
го вмешательства. Анализ результатов операции вы-
явил различия в частоте и характере осложнений в за-
висимости от локализации опухоли и метода 
реконструктивной пластики. Общая частота осложне-
ний на 30-й день после хирургического вмешательства 

Таблица 1. Распределение пациентов в зависимости от способа замещения дефекта и локализации опухоли (n = 62)

Table 1. Patient distribution per the type of defect reconstruction and tumor location (n = 62)

Показатель 
Characteristic

Число пациентов, абс . (%) 
Number of patients, abs . (%)

Способ замещения дефекта: 
Technique of defect reconstruction:

пластика местными кожными лоскутами 
local advancement flaps
мобилизация кожных краев 
skin margin mobilization

38 (61,3)

24 (38,7)

Локализация опухоли: 
Tumor location:

туловище 
trunk

спина 
back
передняя грудная стенка 
anterior thoracic wall
боковые поверхности туловища 
lateral surfaces of the trunk

конечности 
limbs

нижние 
lower
верхние 
upper

 

30 (48,4)

14 (46,7)

10 (33,3)

6 (20,0)

32 (51,6)

22 (68,8)

10 (31,2)
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составила 16,1 %, что соответствует данным других 
исследований [9].

В группе пластики перемещенными местными лос-
кутами осложнения зарегистрированы в 4 (10,5 %) 
случаях, преимущественно при локализации опухоли 
на конечностях (3 (7,9 %) случая). При локализации 
опухоли на коже туловища нежелательные явления 
(НЯ) возникли лишь у 1 (2,6 %) пациента. Основными 
осложнениями были клинически значимая серома, 
диастаз краев раны и ее нагноение. При мобилизации 
кожных краев частота развития осложнений была вы-
ше (6 (25 %) случаев); в основном они возникали при 
локализации опухоли на конечностях (5 (20,8 %) слу-
чаев). Наиболее часто встречались некроз кожных 
краев и нагноение раны.

Несмотря на развившиеся осложнения, в большин-
стве случаев (более 75 %) удалось достичь удовлетво-
рительных результатов заживления операционной 
раны в стандартные сроки (на 14–21-й дни). Пациен-
там, у которых возникли НЯ, проводили соответству-
ющее консервативное лечение. Это позволило избе-
жать серьезных последствий, но увеличило сроки 
заживления раны, что могло отложить начало необхо-
димой адъювантной лекарственной терапии.

Анализ осложнений показал их значительную ва-
риабельность в зависимости от анатомической лока-
лизации. При локализации опухоли на туловище НЯ 
регистрировались существенно реже (3,2 % случаев), чем 
при расположении опухоли на конечностях (12,9 % слу-
чаев). Это можно объяснить особенностями крово-
снабжения различных анатомических областей, а так-
же биомеханическими свойствами тканей. Туловище 
характеризуется хорошим кровоснабжением и мобиль-
ностью кожных покровов, что создает благоприятные 
условия для заживления послеоперационных ран. Ко-
нечности, особенно их дистальные отделы, имеют ме-
нее выраженную сосудистую сеть и ограниченную 
подвижность кожи, что повышает риск развития ос-
ложнений.

При пластике местными лоскутами осложнения 
зарегистрированы в 10,5 % случаев. В основном они 
развивались при локализации опухоли на конечности 
(7,9 % случаев). При поражении туловища они воз-
никли в 2,6 % случаев. Основными осложнениями  
в группе замещения дефектов местными лоскутами 
были серома, диастаз краев раны и ее нагноение. От-
носительно низкая частота развития НЯ при исполь-
зовании местных лоскутов может быть обусловлена 
лучшим кровоснабжением перемещаемых тканей  
и меньшим натяжением в области швов.

В группе мобилизации кожных краев частота раз-
вития осложнений была значительно выше (25 % слу-
чаев), чем в группе замещения дефектов местными ло-
скутами. Преимущественно они возникали в области 
конечностей (20,8 % случаев). Наиболее частыми ослож-

нениями являлись некроз краев раны и ее нагноение. 
Высокая частота развития НЯ при данном методе пла-
стики может быть связана с избыточным натяжением 
тканей, что приводит к нарушению микроциркуляции 
в краях раны и, как следствие, к развитию некроза  
и инфекционных осложнений [10].

Характер осложнений различался в зависимости 
от метода пластики. При использовании местных лос-
кутов преобладали серомы и диастаз краев раны, что 
может быть связано с формированием полостей при 
мобилизации лоскута и нарушением лимфооттока.  
В группе мобилизации кожных краев доминировали 
некрозы краев раны, что, вероятно, обусловлено из-
быточным натяжением тканей и компрометацией их 
кровоснабжения [11]. Анализ влияния морфологичес-
ких характеристик опухоли на частоту возникновения 
послеоперационных осложнений не выявил статисти-
чески значимых корреляций. Толщина меланомы  
по классификации Бреслоу, гистологический тип опу-
холи и наличие изъязвления не оказывали существен-
ного влияния на риск развития осложнений. Это под-
тверждает, что основными факторами, определяющими 
вероятность развития НЯ после операции, являются 
анатомическая локализация опухоли и метод рекон-
струкции [12].

Несмотря на развившиеся осложнения, в большин-
стве случаев (более 75 %) удалось достичь удовлетво-
рительных результатов заживления операционной 
раны. Пациентам с осложнениями проводили соот-
ветствующее консервативное лечение, включающее 
антибактериальную терапию, местное применение 
антисептиков, регулярные перевязки с использовани-
ем современных раневых покрытий, что позволило 
избежать серьезных последствий и необходимости по-
вторных хирургических вмешательств.

Функциональные результаты через 3 мес после 
операции были отличными и хорошими у 85,5 % па-
циентов. При этом в группе пластики местными лос-
кутами этот показатель был выше (91,2 % случаев), чем 
в группе мобилизации кожных краев (75 % случаев). 
Особенно заметная разница в функциональных ре-
зультатах наблюдалась при локализации дефектов  
в функционально значимых зонах – периартикулярных 
областях и дистальных отделах конечностей, где пла-
стика местными лоскутами обеспечивала лучшую под-
вижность и меньшую вероятность формирования кон-
трактур [13].

Заключение
При замещении дефекта кожи перемещенными 

местными лоскутами после широкого иссечения ме-
ланомы кожи наблюдается меньшая частота развития 
послеоперационных осложнений по сравнению с при-
менением мобилизации кожных краев, особенно при 
реконструкции дефектов на конечностях. Выбор  
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метода пластики должен осуществляться индивидуально, 
с учетом локализации опухоли и размера раневого де-
фекта после радикального иссечения опухоли. При этом 
анатомическая локализация дефекта играет ключевую 
роль в прогнозировании исхода реконструктивного вме-
шательства. Дефекты на туловище характеризуются более 
благоприятным течением послеоперационного периода 
благодаря богатому кровоснабжению и лучшей мобиль-
ности тканей, в то время как реконструкция дефектов на 
конечностях, особенно в дистальных отделах, сопряже-
на с повышенным риском развития осложнений. 

Таким образом, полученные результаты демонстри-
руют необходимость индивидуального подхода к вы-
бору метода реконструкции местными тканями после 

широкого иссечения меланомы кожи туловища и конеч-
ностей с учетом локализации дефекта, состояния окру-
жающих тканей и функциональных требований к опе-
рированной области. Это позволяет достичь оптимальных 
функциональных и эстетических результатов при со-
блюдении онкологических принципов. При планирова-
нии хирургического вмешательства следует отдавать 
предпочтение пластике местными лоскутами, особенно 
при локализации дефектов на конечностях, в функцио-
нально значимых зонах и на участках с ограниченной 
подвижностью кожи, что позволит минимизировать риск 
развития послеоперационных осложнений и обеспечить 
оптимальные функциональные и эстетические резуль-
таты радикального хирургического лечения.
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В статье рассматривается комбинированное лечение плеоморфной саркомы мягких тканей правого плеча с мета-
стазами в легких и надпочечниках. Описанный клинический случай демонстрирует важность применения комбини-
рованного подхода, включающего хирургическое удаление первичной опухоли и ее метастазов. 
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The article describes combination treatment of pleiomorphic sarcoma of the soft tissues of the right shoulder  
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Введение
Плеоморфная саркома (ПС), ранее рассматривае-

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

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

Плеоморфные саркомы представляют собой гете-
рогенную группу злокачественных опухолей мезенхи-
мального происхождения, характеризующихся низкой 
степенью дифференцировки и выраженным клеточ-
ным плеоморфизмом. В эту группу входят новообра-

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
mailto:denisburov@yandex.ru
mailto:denisburov@yandex.ru


912 0 2 5    |    Том 17  Volume 17   |   № 2  Issue 2Cаркомы костей, мягких тканей и опухоли кожи   Journal Bone and soft tissue sarcomas, tumors of the skin

К л и н и ч е с К и е  с л у ч а и   |   R e a l  c l i n i c a l  c a s e s

зования, развивающиеся из различных типов мезенхи-
мальных клеток, требующие дифференциальной 
диагностики с липосаркомой, рабдомиосаркомой и лейо-
миосаркомой [2]. Несмотря на клиническую значимость, 
морфогенез, молекулярная биология и клинические осо-
бенности ПС недостаточно изучены из-за низкой распро-
страненности данной патологии (5–7 % всех злокачествен-
ных мезенхимальных опухолей) [4].

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

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

Методы визуализации включают:
• рентгенографию – используется для первичной 

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Представляем клинический случай лечения ПС.

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

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

3
. Лечение первичной 

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

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

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

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

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

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

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

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

3
. 

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

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

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

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

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

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

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

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

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

а

в

б

г
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Заключение
Лечение ПС требует мультидисциплинарного под-

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

Представленный клинический случай демонстри-
рует высокую эффективность терапии ПС с метаста-
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зами в легких и надпочечниках, включавшей агрессив-
ную хирургическую тактику в сочетании с системной 
терапией. Своевременное лечение с участием разных 
специалистов и применение современных методов по-
зволяют значительно улучшить прогноз у пациентов  
с данной патологией, в том числе с опухолевым про-
цессом IV стадии.
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В НМИЦ радиологии  
отметили 70-летие  
академика РАН  
М.Д. Алиева

Эта дата стала не только важной вехой в жизни од-
ного из крупнейших специалистов в области онкоорто-
педии, но и значимым событием для всей российской 
и международной научно-медицинской общественно-
сти. В этот день в Московском научно-исследователь-
ском онкологическом институте им. П.А. Герцена про-
шло торжественное заседание ученого совета, 
посвященное заслугам юбиляра и его многолетнему 
вкладу в науку, клиническую практику и подготовку 
специалистов.

Юбилей академика М.Д. Алиева был отмечен  
на государственном уровне. Президент Российской 
Федерации В.В. Путин направил поздравительную 
телеграмму, в которой выразил благодарность за вы-
дающийся вклад в развитие отечественной науки  
и медицины. Президент Азербайджанской Республики 
Ильхам Алиев наградил академика М.Д. Алиева орде-
ном «Шараф» – одной из высших наград страны –  
за многолетний вклад в развитие и укрепление научных 
связей между Россией и Азербайджаном.

Кульминацией торжественного заседания стала 
презентация научного труда – Национального руко-
водства «Опухоли костей и мягких тканей», подготов-
ленного академиком М.Д. Алиевым и его учениками 
под редакцией главного онколога РФ академика  
А.Д. Каприна. Руководство включает современные под-
ходы к диагностике, лечению и реабилитации пациен-
тов с опухолями опорно-двигательного аппарата.

Национальное руководство – это фундаментальный 
труд, который систематизирует знания, накопленные 
за десятилетия, и станет настольной книгой для каж-
дого онколога.

В программу торжественного заседания ученого 
совета было включено выступление учеников академи-
ка М.Д. Алиева, которые рассказали о его жизненном 
пути и основных вехах становления.

Мамед Джавадович Алиев родился в Курган-Тюбе 
(ныне Бохтар, Таджикистан) в семье врачей. После окон-

чания Азербайджанского государственного медицинско-
го института им. Н. Нариманова в 1979 г. он работал  
в Баку анестезиологом-реаниматологом, затем – травма-
тологом-ортопедом. В 1983 г. он поступил в аспирантуру 
Центрального научно-исследовательского института 
травматологии и ортопедии им. Н.Н. Приорова, где 
защитил кандидатскую диссертацию по вопросам ле-
чения осложненных вывихов бедра у детей. В 1992 г. 
в РОНЦ им. Н.Н. Блохина РАМН под руководством ака-
демика Н.Н. Трапезникова защитил докторскую диссер-
тацию, посвященную опухолям опорно-двигательного 
аппарата, и остался там работать на долгие годы.

М.Д. Алиев является основателем новейшего на-
правления в отечественной онкологии – онкоортопе-
дии, которая включает комплексное ортопедическое 
лечение онкологических больных – эндопротезирова-
ние при опухолях скелета, хирургическое лечение опу-
холей позвоночника, таза, грудной стенки и микро-  
и реконструктивно-сосудистая хирургия в онкологии, 
а научная школа комбинированных методов лечения 
злокачественных новообразований костей, мягких тка-
ней и кожи – школа академика М.Д. Алиева – облада-
тель гранта Президента Российской Федерации (1999–
2017 гг.). 

Мамед Джавадович – автор более 500 научных ра-
бот, более 20 изобретений и 6 рационализаторских 
предложений. Под его руководством подготовлены 
десятки кандидатов и докторов наук.

За свою научную и общественную деятельность 
М.Д. Алиев был удостоен Государственной премии РФ,  
ордена Дружбы, звания Заслуженного деятеля науки 
РФ и многих других наград.

Сегодня академик М.Д. Алиев продолжает актив-
ную научную и педагогическую деятельность, возглав-
ляя Восточно-Европейскую группу по изучению сарком 
(EESG). Его юбилей стал ярким подтверждением не 
только заслуг прошлого, но и живой востребованности 
его научной школы в настоящем.

8 апреля 2025 г. академик РАН  
Мамед Джавадович Алиев отметил  
свой 70-летний юбилей
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Геннадий Николаевич в 1987 г. окончил Киши-
невский государственный университет медицины 
и фармации, прошел ординатуру и аспирантуру  
в ведущем онкологическом центре страны – Всесо-
юзном онкологическом научном центре АМН СССР 
(ныне НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина). В 1992 г. 
он успешно защитил кандидатскую диссертацию  
на тему «Иммунный статус больных остеогенной 
саркомой и саркомой Юинга», а затем – докторскую 
диссертацию на тему «Современные возможности 
и перспективы комбинированного лечения остео-
саркомы».

Более 38 лет Геннадий Николаевич посвятил 
онкологии. С 1987 г. он активно занимался диагно-
стикой и лечением опухолей костей и мягких тканей 
и внес значительный вклад в становление отече-
ственной онкоортопедии. Г.Н. Мачака отличали 
преданность медицине и высокий профессиона-
лизм. Он не только возглавлял ключевые лечебные 
и исследовательские подразделения, но и был экс-
пертом в своей области.

Пациенты и коллеги вспоминают Геннадия Ни-
колаевича как чуткого, внимательного и прекрас-
ного специалиста. Он помог многим больным, по-
дарив им надежду на долгую и счастливую жизнь.

Будучи руководителем Центра компетенций он-
коортопедии, Г.Н. Мачак успешно внедрял совре-
менные протоколы лечения в клиническую практи-
ку, формировал мультидисциплинарные команды, 
что способствовало применению комплексного 
подхода к терапии онкологических больных. 

Геннадий Николаевич был не только блестящим 
клиницистом, но и выдающимся ученым, стремя-
щимся к познанию и преданным медицине. Он яв-
лялся членом редколлегии специализированных 
медицинских журналов, включая журнал «Саркомы 
костей, мягких тканей и опухоли кожи», способство-
вал обмену знаниями и подготовке новых специали-
стов. Г.Н. Мачак был членом Европейского общества 
мышечно-скелетной онкологии (EMSOS) и Правления 
Восточно-Европейской группы по изучению сарком 
(EESG). Его последним важным научным вкладом 
стало участие в издании национального руководства 
«Опухоли костей и мягких тканей» под руководством 
учителя – академика РАН и РАМН М.Д. Алиева.

Память о Геннадии Николаевиче навсегда оста-
нется в сердцах его коллег, студентов и пациентов.

Светлая память Николаю Геннадьевичу! Искрен-
ние соболезнования родным, близким и всем, кто 
знал и ценил этого прекрасного человека!

С глубоким прискорбием сообщаем о скоропостижной 
кончине выдающегося онколога, доктора медицинских 
наук, руководителя Центра онкоортопедии ЦИТО  
им. Н.Н. Приорова Геннадия Николаевича Мачака.

Памяти доктора медицинских наук  
Геннадия Николаевича Мачака
(02.05.1964–07.06.2025)

 

Правление EESG
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