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В обзоре рассматриваются вопросы распространения и лечения сарком мягких тканей. Так, в Российской Федерации ежегодно регистриру-
ется около 10000 новых пациентов, заболеваемость составляет 30 случаев на 1 млн. населения. Возрастной диапазон заболеваемости сарко-
мой мягких тканей составляет в среднем 56-65 лет с пиком в возрасте 80-90 лет. Освещены и фундаментальные аспекты данного вопроса. Так, 
имеется более 100 гистологических типов сарком мягких тканей, к наиболее встречающимся относятся недифференцированные саркомы, 
липосаркомы, лейосаркомы, синовиальные саркомы и злокачественная опухоль оболочек периферических нервов. Рассмотрены вопросы 
диагностических критериев. Согласно рекомендациям Всемирной организации здравоохранения для повышения точности диагностики при 
саркомах мягких тканей традиционное гистопатологическое исследование должно дополняться иммуногистохимическими и молекулярны-
ми методами. Изучены современные подходы к лечению злокачественных новообразований. Одним из таких подходов является «Oncology 
Control», что означает сведение к минимуму риска рецидивов на местном и системном уровне.
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The review discusses the distribution and treatment of soft tissue sarcoma. Thus, about 10,000 new patients are registered in the Russian Federation 
every year; the incidence is 30 cases per 1 million populations. The age range of soft tissue sarcoma is on average 56-65 years with a peak in the age 
of 80-90 years. Fundamental aspects of the issue are illuminated. Thus, there are more than 100 histological types of soft tissue sarcoma; the most 
common include undifferentiated sarcomas, liposarcomas, leiosarcomas, synovial sarcomas and malignant tumor of peripheral nerve membranes. 
Considered issues of diagnostic criteria. According to the recommendations of the WHO to improve the accuracy of diagnosis in soft tissue sarcoma, the 
traditional histopathological examination should be supplemented with immunohistochemical and molecular methods. Studied modern approaches 
to the treatment of malignancies. One such approach is «Oncology Control», which means minimizing the risk of recurrence at the local and systemic 
level.
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О б з о р ы  л и т е р а т у р ы

Саркомы мягких тканей (СМТ) – это редкие злокаче-
ственные опухоли мезенхимального происхождения, 

составляющие около 1% от всех злокачественных новообра-
зований человека [1]. Изучение и лечение данной патологи-
ческой группы на сегодняшний день действительно является 
актуальной проблемой. Так, количество публикаций в библи-
отеке PubMed по запросу «Soft tissue sarcoma» на конец 2017 
г. составляет порядком 15000 [2], а количество инициирован-
ных клинических исследований, зарегистрированных в базе 
данных ClinicalTrials.gov составляет 1540 (клинические ис-
следования 1-3 фазы) [3]. В России ежегодно регистрируется 
около 10 000 новых случаев возникновения СМТ, что состав-
ляет 1% всех злокачественных новообразований [4]. Заболе-

ваемость составляет 30 случаев на 1 000 000 населения [4]. В 
детском возрасте частота выше и составляет 6,5%, занимая 5 
место по заболеваемости и смертности [4]. В США ежегодно 
отмечается прирост данного типа заболевания, и на 2015 год 
зарегистрировано около 11000 новых случаев [5], во Франции 
– порядком 4000 новых случаев [6]. 

Возрастной диапазон заболеваемости СМТ составляет в 
среднем 56-65 лет с пиком в возрасте 80-90 лет [7]. Известно, 
что некоторые опухоли имеют тенденцию к возникновению в 
определённом возрасте, например, липосаркома у взрослых 
и рабдомиосаркома у детей [8, 9].

Локализацией первичного очага СМТ может быть любой 
отдел организма, однако доминирующее положение занима-
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ет нижняя конечность – до 60% случаев расположения в бедре 
[10, 11]. К тому же, некоторые типы сарком располагаются в 
определённых анатомических точках: липосаркома –  чаще в 
нижних конечностях, в то время как синовиальная саркома, 
эпителиоидная саркома, фибросаркома встречаются чаще в 
верхней конечности [12].

По последним данным ВОЗ имеется более 100 гисто-
логических типов сарком мягких тканей [13]. Эти типы име-
ют различия в молекулярной составляющей, в клиническом 
проявлении и ответной реакции на лечение [14, 15]. К наи-
более встречающимся гистологическим типам относятся не-
дифференцированные саркомы, липосаркомы, лейосаркомы, 
синовиальные саркомы и злокачественная опухоль оболочек 
периферических нервов [16-18]. Как известно, недифферен-
цированные опухоли демонстрируют более агрессивное кли-
ническое поведение и больший риск смертности из-за высо-
кой степени метастазирования (преимущественно в лёгкие) 
[19].

Этиология большинства СМТ остаётся неизвестной, од-
нако существуют определённые факторы окружающей среды 
и генетические предпосылки, которые доказанно связаны с 
развитием некоторых типов СМТ, включая нейрофиброматоз 
[20] и синдром Ли-Фраумени [21].

Начальные признаки и симптомы СМТ могут варьиро-
вать в зависимости от локализации опухоли, гистологическо-
го строения и степени злокачественности. При планировании 
лечения СМТ требуется оценить диагностические критерии 
3 основных факторов: степень локального распространения 
опухоли, гистологический тип и наличие метастазов. Каждый 
из этих пунктов играет важную роль при лечении конкретного 
пациента [22, 23]. 

СМТ имеют тенденцию к росту по тканевым плоскостям 
со сдавлением местных окружающих тканей, не нарушая ана-
томические барьеры (фасции, кости) [24]. Крайне редко на-
блюдается врастание опухоли в костную ткань [25]. 

В качестве методов визуализации предпочтение отда-
ётся МРТ, как «золотому стандарту» при определении мест-
ной распространённости опухоли и отёчности тканей [26, 27]. 
Технология МРТ позволяет реконструировать  трёхмерную 
модель на основе изображений поперечного сечения и пре-
доставляет соответствующую анатомическую информацию, 
связанную с опухолью и её близостью к нейроваскулярным 
структурам и кости [28]. Данная информация является важной 
при планировании хирургического лечения [29]. Добавление 
контраста гадолиния может помочь в дифференцировке  ки-
стозных областей, на основе повышения периферического 
обода и твёрдых жизнеспособных областей опухоли [30]. 

Разные типы СМТ могут отличаться своим клиническим 
поведением и  ответом на лечение. Определение гистологи-
ческого типа является одним из самых сильных предикторов 
прогнозирования метастатического риска и процента выжива-
емости [31, 32]. Биопсия должна быть выполнена до начала 
комплексного лечения. В настоящее время широко использу-
ются два типа биопсий: игольная (тонкоигольная аспирация 
– FNA) и открытая биопсия [33]. 

Игольный тип биопсии является менее трудоёмким, от-
носительно недорогим и может выполняться в амбулаторных 
условиях [34-36]. Для определения морфологического и гисто-
логического типа опухоли при данном типе биопсии требуется 
подтвердить злокачественность около 4-6 клеточно-ядерных 
структур [37, 38]. 

Открытый тип биопсии обеспечивает более точную оцен-
ку прогноза и более точный патогистологический диагноз, в 
связи с забором большого количества тканей на гистологиче-
ское исследование, однако данный тип биопсии считается не 
самым предпочтительным, в связи с риском осложнений [39].

Согласно рекомендациям ВОЗ, для повышения точно-
сти диагностики  при саркомах мягких тканей традиционное 
гистопатологическое исследование должно дополняться им-
муногистохимическими и молекулярными методами [40]. Мо-
лекулярные методы имеют важное значение, т.к. позволяют 
провести более точную диагностику, выявить молекулярные 
прогностические маркёры, распознать молекулярные мише-
ни для более точного терапевтического подхода и разработки 
новых лекарственных средств [41].

Диагностическое обследование завершается проведе-
нием исследований  региональных и отдалённых метастазов 
[40]. СМТ наиболее часто метастазируют гематогенным путём 
в лёгкие. Около 10% пациентов имеют лёгочные заболевания 
в момент первого обращения к онкологу [41]. Первоначаль-
ное обследование должно включать оценку лёгких с исполь-
зованием методов компьютерной томографии с контрастиро-
ванием [42]. Вторым обязательным этапом является проверка 
наличия метастазов в костных структурах, так же с использо-
ванием КТ технологий [43]. Золотым стандартом является ис-
пользование ПЭТ КТ с тропным радиоизотопным контрастным 
веществом к определённому гистологическому типу опухоли 
[44]. К тому же, требуется обязательная визуализации регио-
нальных лимфатических узлов [45].

Долгое время единственным способом лечения больных 
с саркомами мягких тканей являлся хирургический метод, ко-
торый остаётся наиболее часто применяемым и сегодня [46]. 
В настоящее время крайне дискутабельным остаётся вопрос 
выбора объёма иссечения саркомы [47]. По мнению многих 
авторов, наиболее существенным признаком, определяющим 
показания к широкому иссечению окружающих мягких тка-
ней, служит макроскопическая оценка. Нет единого мнения 
и относительно границ резекции здоровых тканей. Очевидно, 
что интраоперационная диагностика отсутствия опухолевой 
инфильтрации по линии резекции даёт возможность более 
экономного иссечения, особенно подлежащих здоровых тка-
ней. При этом, неоспоримым фактором радикализма хирурги-
ческого вмешательства служит контрольное иссечение краёв 
раны для микроскопического исследования, и, при отсутствии 
опухолевого роста по краю резекции, радикализм считается 
достигнутым [48]. 

Во всём мире в настоящее время большое внимание 
уделяется прогностическим факторам, влияющим на клиниче-
ские результаты лечения СМТ [45]. Многофакторный анализ 
показал, что определяющими из них, являются гистологиче-
ский вариант и размер опухоли, её локализация, наличие или 
отсутствие метастазов в регионарные лимфатические узлы, 
состояние края резекции после широкого иссечения саркомы, 
локальные рецидивы [48]. По данным отечественной лите-
ратуры, факторами, ассоциированными с неблагоприятным 
прогнозом у больных СМТ, являются пожилой возраст (старше 
60 лет), распространённость опухоли (более 5 см) и степень её 
злокачественности (определяется по дифференцировке кле-
ток, частоте некрозов в ткани опухоли и количеству митозов) 
[49]. Каждый пациент с данным типом диагноза нуждается в 
подборе индивидуального плана лечения, который составля-
ется только при помощи мультидисциплинарного подхода. 
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СКМ размерами до 5 см хорошо поддаются хирургиче-
скому иссечению  без применения лучевой терапии и химио-
терапии [50]. Химиотерапия, как правило, предназначена для 
лечения пациентов с доказанной метастатической болезнью, 
либо при попытке облегчить местную опухолевую стадию при 
больших размерах образования для дальнейшего облегчения 
хирургического иссечения [51, 52]. 

Общей целью лечения является достижение максималь-
ного результата  – «oncology control». Пациент должен быть 
обследован мульдисциплинарной командой специалистов. 
Термин «oncology control» означает сведение к минимуму ри-
ска рецидивов на местном и системном уровне. Исторически 
сложилось так, что многие СМТ конечности лечились только 
при помощи ампутаций или радикальной резекции [53]. Не-
смотря на то, что этот подход обеспечивает высокую степень 
контроля местной распространённости опухоли, остаётся риск 
возникновения метастатической болезни.

Введение адъювантной лучевой терапии и развитие по-
перечной визуализации, в частности МРТ, позволило исполь-
зовать консервативные границы резекции с минимальным 
риском возникновения рецидивов. В целом, современные 
методы спасения конечностей могут обеспечить сопостави-
мый «oncology control» с адекватным функциональным исхо-
дом по сравнению с радикальной ампутацией. Как правило, 
показаниями к первичной ампутации являются обширные 
(больше 7 см) и локально инвазивные опухоли [54, 55]. 

Ампутация нижней конечности на различном уровне 
в 100% случаев  ведёт к инвалидизации пациентов. Однако 

наибольшей опасностью является риск развития рецидивов и 
проявление метастазов в лёгких (в течение первых двух лет 
после лечения) [56]. Около 40% больных после проведённого 
хирургического лечения и лучевой терапии имеют отдалён-
ные метастазы и более 90% из них умирают из-за такой агрес-
сивной злокачественности СМТ. Медиана общей выживаемо-
сти больных с первичной и/или рецидивной СМТ составляет 
около 12 месяцев, и она остаётся неизменной в течение по-
следних 20 лет [57].

В результате, пациенты группы высокого риска должны 
наблюдаются в  последующем один раз в три месяца в тече-
ние первых двух лет для раннего выявления метастазов. По-
сле первых двух лет больные данной группы наблюдаются 
каждые шесть месяцев до пяти лет, а затем – ежегодно до 10 
лет [58, 59].

Таким образом, на современном этапе развития онколо-
гии саркомы мягких тканей представляют собой плохо изучен-
ную группу злокачественных новообразований человека. Не-
смотря на то, что эти опухоли чаще всего имеют «наружную» 
локализацию, в диагностике и лечении больных допускается 
значительное количество ошибок не только в обычной лечеб-
ной сети, но и в региональных онкологических стационарах. 
Это, в свою очередь, диктует необходимость концентрации 
данных больных в учреждениях, целенаправленно, а не эпи-
зодически, занимающихся лечением больных саркомами мяг-
ких тканей [60]. Лечение этой патологии, безусловно, требует 
мультидисциплинарного подхода.
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