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Саркоми м’яких тканин — це група відносно рідкісних злоякісних новоут-
ворень різної локалізації та гістологічної структури, об’єднаних спільним 
походженням із  мезодермальних тканин. Розвиваючись з  ембріональних 
мезенхімальних клітин, вони згодом диференціюються в клітини попере-
чносмугастих, гладких м’язів, жирову або фіброзну тканину. За даними різних 
авторів, саркоми м’яких тканин становлять 15% усіх злоякісних пухлин у ді-
тей і лише 1-2,5% — у дорослих. Метою огляду є ретельний аналіз існуючої 
літератури з епідеміології, етіології та класифікації сарком м’яких тканин.

Саркоми м’яких тканин (СМТ) ста-
новлять невелику частку серед злоякісних 
пухлин у  дорослих  — 1–2,5% у струк-
турі усіх злоякісних новоутворень  [2] 
та близько 15% — у дітей. Наразі налічу-
ють близько 70 гістологічних підтипів. 
СМТ за особливостями росту, клінічним 
перебігом і прогнозом належать до най-
більш злоякісних пухлин людини. Вони 
становлять велику групу новоутворень 
різноманітного гістогенезу, що вирізня-
ються строкатою клінічною картиною, 
частим рецидивуванням, мультицентрич-
ним ростом, ранньою появою віддалених 
гематогенних метастазів і несприятливим 
прогнозом [60].

ЕТІОЛОГІЯ
Хоча у  більшості підтипів сарком 

немає визначеної причини появи, є дані 
про вплив зовнішніх факторів у розвитку 
СМТ. Так, існує зв’язок із вірусними 
інфекціями. Наприклад, доведено при-
четність вірусу Епштейна — Барр до роз-
витку лейоміосаркоми [37] чи саркоми 
Капоші, асоційованої з імунодефіцитом 
людини і в основному пов’язаної із під-
вищенням захворюваності на інфекцію, 
спричинену вірусом імунодефіциту лю-
дини (ВІЛ) [35, 70].

Доведено вплив радіаційного випро-
мінювання на розвиток дерматофібросар-
коми [6, 39], трапляються випадки виник-
нення злоякісної фіброзної гістіоцитоми 
через 6–30 років у хворих, які одержали 
курс променевої терапії [4, 26].

Також доведено спадкову схильність 
до розвитку СМТ. Так, при спадковому 
аденоматозному поліпозі ризик виник-
нення агресивного фіброматозу стано-
вить від 7,5 до 16% [13, 22, 47, 48]. При 
спадковій ретинобластомі частота роз-
витку лейоміосаркоми досягає 78% [32, 
33]. Нейросаркома розвивається за на-
явності спадкового нейрофіброматозу 
з частотою 5%. При синдромі Лі — Фра-
умені ризик виникнення фібросаркоми 
та поліморфно-клітинної саркоми варі-
ює від 12 до 21% [31, 42, 51]. Доведено 

розвиток астроцитоми та гліобластоми 
на  фоні туберозного склерозу (хвороба 
Бурневіля) [59]. На  тлі невоїдного ба-
зально-клітинного синдрому (синдром 
Горліна) зафіксовані випадки захво-
рювання на фібросаркому щелепи [30]. 
Люди, які хворіють на синдром Вернера, 
мають ризик розвитку саркоми в  10% 
випадків [19–21].

Зв’язок між травматизацією та виник-
ненням СМТ є досить дискутабельним; 
він є переважно сукупністю факторів 
одночасного травмування та виявлення 
пухлини пацієнтом [11].

Доведено підвищений ризик розви-
тку ангіосаркоми у людей, що працювали 
з арсеном [11].

ЕПІДЕМІОЛОГІЯ 
ТА ДЕМОГРАФІЧНА 
ХАРАКТЕРИСТИКА
Як вже наголошувалося, загальносві-

тові показники захворюваності на СМТ 
становлять близько 15% усіх злоякісних 
пухлин у пацієнтів дитячого віку та лише 
1–2,5% — у дорослих [2, 28].

Загальна частота виявлення СМТ 
підвищується з кожним роком у зв’язку 
з  покращенням діагностики та підви-
щенням обізнаності лікарів первинної 
ланки. Також збільшення кількості 
хворих на СМТ пов’язано із зростанням 
частоти виявлення саркоми Капоші [35].

СМТ у дорослих в Європі загалом ви-
никає рідко із прогнозованою частотою 
4 випадки на 100 000 населення на рік [8]. 
Щорічна захворюваність на СМТ в США 
становить 10 390 випадків щороку із за-
гальною смертністю 3680 осіб на рік [61]. 
Для порівняння, у 2013 р. в Україні за-
реєстровано 1760 випадків захворювання 
на злоякісні новоутворення м’яких тка-
нин, рівень захворюваності при  цьому 
становив 2,36 випадку на 100 000 стандар-
тизованого населення. За даними Націо-
нального канцер-реєстру, у структурі за-
хворюваності на злоякісні новоутворення 
в Україні захворюваність на СМТ займає 
20-те місце серед чоловіків і 15-те — серед 
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жінок. За частотою розвитку злоякісних 
пухлин у  міських жителів СМТ займає 
21-ше місце, у сільських — 24-те [1].

За 2000–2013 рр. в Україні зареєстро-
вано 15 261 випадок захворювання. 45,0% 
усіх пацієнтів із СМТ становлять чоловіки 
і 55,0% — жінки. Найбільша частка при-
падає на хворих вікових груп 40–85 років 
і старше [1]. Найвищі показники захворю-
ваності зареєстровано у старших вікових 
групах — 55–79 років — як у чоловіків, так 
і у жінок (рис. 1).

За  вказаний період захворюваність 
на СМТ зросла на  2,5% серед жінок 
і знизилася на 1,8% — серед чоловіків.

Для проведення аналізу виживаності 
хворих зі  злоякісними новоутворення-
ми м’яких тканин проаналізовано дані 
8937 пацієнтів зі встановленим у 2000–
2008 рр. діагнозом. 1-Річна кумулятивна 
виживаність цих хворих становила 54,9%. 
5-Річна кумулятивна виживаність сягала 
32,2%, серед міських жителів 5-річний 
рубіж пережили 33,9%, а  серед сіль-
ських — тільки чверть (25,6%) пацієнтів. 
Така статистика пов’язана із неадекват-
ним підходом до лікування пацієнтів, 
що зумовлено недостатньою обізнаністю 
онкологів стосовно зазначеної локалі-
зації. За  даними Національного кан-
цер-реєстру України, за  2000–2013  рр. 
при виявленні захворювання відмічають 
високу частоту відсутності стадіювання 
хвороби в 53,1% випадків [1]. Така цифра 
зумовлена початковим лікуванням цієї 
когорти хворих у загальних хірургічних 
стаціонарах без участі онколога (рис. 2).

Ураження СМТ виявляють прак-
тично на всіх ділянках тіла, але частіше 
пухлина виникає на нижніх кінцівках. 
Найчастішу локалізацію СМТ наведено 
в таблиці [57].

Таблиця.	 Локалізація СМТ

Частини тіла Частота ура-
ження, %

Нижні кінцівки та таз 43
Заочеревинний простір та вну-
трішньочеревна порожнина 20

Верхні кінцівки та плечовий 
пояс 18

Тулуб 10
Голова і шия 9

КЛАСИФІКАЦІЯ
Згідно з класифікацією Всесвітньої 

організації охорони здоров’я 2013  р., 
до пухлин м’яких тканин належать 
доброякісні, злоякісні пухлини, а також 
пухлини із проміжним потенціалом зло-
якісності. Основними рубриками в  за-
значеній класифікації є пухлини жирової 
тканини (ліпосаркома), фібробластичні 
пухлини (фібросаркома), фіброгістіоци-
тарні пухлини, пухлини з гладких м’язів 
(лейоміосаркома), пухлини скелетних 
м’язів (рабдоміосаркома), периваскулярні 
пухлини, кістково-хрящові пухлини, 
стромальні пухлини, пухлини нервового 
стовбура, а також пухлини з нез’ясованим 
диференціюванням (синовіальна, епіте-

ліоїдна, альвеолярна саркоми, саркома 
Юїнга). Наразі виділяють понад 70 гіс-
тологічних підтипів СМТ, що зумовлює 
варіабельність різних підходів до лікуван-
ня. Трансформація і дедиференціювання 
доброякісної пухлини м’яких тканин 
в злоякісну трапляються рідко, виняток 
становлять нейрофіброми, які приблизно 
в 10% випадків можуть дедиференціюва-
тися в злоякісну пухлину з оболонок пе-
риферичних нервів. Відмінності в частоті 
виникнення різних гістологічних підтипів 
СМТ зумовлені радше суб’єктивністю 
патоморфологів, а не географічною варі-
абельністю різних підтипів [14].

СМТ розвиваються із мезенхімаль-
них тканин. Назву пухлина одержує 
залежно від типу тканини, з якої вона 
росте. Найбільш поширеними підтипами 
СМТ є злоякісна фіброзна гістіоцито-
ма, гастроінтестинальна стромальна 
пухлина, ліпосаркома, лейоміосаркома, 
синовіальна саркома та злоякісна пухли-
на з оболонок периферичних нервів [9].

Злоякісна фіброзна гістіоцитома по-
чатково розвивається зі сполучної тка-

нини, зокрема з клітин фібробластів [31, 
42, 51]. Розрізняють декілька підтипів 
злоякісної фіброзної гістіоцитоми, такі 
як плеоморфна саркома, міксоїдна сар-
кома, гігантоклітинна саркома, ангіома-
тоїдна злоякісна фіброзна гістіоцитома 
та її запальні варіанти [3, 15–17, 29, 43, 
46, 50, 52]. Злоякісна фіброзна гістіо
цитома є найбільш поширеною серед 
СМТ у  дорослих та становить до  40% 
усіх СМТ [58]. Може розвиватися 
на  будь-якій ділянці тіла та найбільш 
часто уражує нижні кінцівки; зазвичай 
хворіють люди літнього віку (≥50 років) 
із  невеликим переважанням серед чо-
ловіків. Характеризується агресивним 
ростом та ураженням прилеглих тканин. 
Є дослідження, що свідчать про розви-
ток злоякісної фіброзної гістіоцитоми 
на фоні ортопедичних імплантатів [64].

Гастроінтестинальна стромальна 
пухлина  — найбільш розповсюджена 
пухлина шлунково-кишкового тракту 
мезенхімальної природи, становить 
1–3% усіх гастроінтестинальних пух-
лин та займає 2-ге місце у  структурі 
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Рис. 1. Захворюваність у вікових групах
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Рис. 2. Стадіювання хворих на СМТ за 2000–2013 рр.
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СМТ. До  2000-х років більше 70% га-
строінтестинальних стромальних пух-
лин вважали доброякісними [7, 40, 49]. 
Тож більшість клінічних досліджень, 
проведених з  метою вивчення цього 
підтипу СМТ до 2000 р., є малоінформа-
тивними. На думку науковців, гастроін-
тестинальні стромальні пухлини розви-
ваються з інтерстиціальних клітин Каха-
ля [41]. Найчастіше ураженню підлягає 
шлунок. Пік захворюваності припадає 
на вік 50–70 років з однаковою пошире-
ністю у чоловіків та жінок [41]. 85–90% 
гастроінтестинальних стромальних 
пухлин дорослих є носіями онкогенних 
мутацій С-kit або PDGFRA  [35, 36]. 
Відзначають розвиток цього підтипу 
СМТ при  нейрофіброматозі 1-го типу 
та синдромі тріада Карнея [5, 45].

Ліпосаркома розвивається із жиро-
вих клітин, її частка становить близько 
16–18% у загальній структурі СМТ [27, 
55, 56, 62, 63]. Розрізняють декілька під-
типів ліпосаркоми, найпоширенішими 
є: високодиференційована ліпосаркома, 
міксоматозна ліпосаркома, круглоклі-
тинна ліпосаркома, поліморфно-клітин-
на ліпосаркома та недиференційована 
ліпосаркома [27, 44, 55, 56, 62, 63]. Пік 
захворюваності — 30–60 років, уражен-
ня фіксують переважно у чоловіків [10]. 
Цей вид СМТ може бути множинним 
та розвиватися на будь-якій ділянці тіла, 
але найпоширенішою локалізацією є за-
очеревинна клітковина [10, 56].

Лейоміосаркома  — найбільш агре-
сивна форма СМТ, що виникає із клі-
тин гладких м’язів. З усіх СМТ близько 
5–10% припадає на лейоміосаркому [23]. 
Лейоміосаркома м’яких тканин, як вва-
жається, виникає з  гладких м’язових 
клітин, що вистилають дрібні кровоносні 
судини. Лейоміосаркома може також 
розвиватися безпосередньо з  гладких 
м’язів органів черевної порожнини, 
в тому числі шлунково-кишкового трак-
ту і матки.

Лейоміосаркому м’яких тканин кла-
сично поділяють на три групи, що важ-
ливо для прогностичних та лікувальних 
цілей: лейоміосаркома «соматичних» 
м’яких тканин, лейоміосаркома шкіри,  
лейоміосаркома судинного походжен-
ня [67]. Пік захворюваності — 50—60 ро-
ків зі  співвідношенням між жінками 
та чоловіками 2:1. Такий розподіл 
за статевим показником зумовлений 
впливом естрогенів на  гладку м’язову 
тканину  [18]. Доведеними причинами 
виникнення лейоміосаркоми є медика-
ментозна імуносупресія при трансплан-
тації органів [66], набутий імунодефіцит 
людини при  сукупності ураження ВІЛ 
та вірусом Епштейна — Барр [38]. Про-
гноз при лейоміосаркомі несприятли-
вий — найнижчі показники виживаності 
серед усіх хворих на СМТ [35].

Синовіальна саркома розвивається 
зі  сполучної тканини, зокрема фасції 

м’язів синовіальної оболонки суглобів, 
та  становить 5–10% усіх СМТ  [67]. 
Морфологічно виділяють 4 підтипи: во-
локнисту (схожа за будовою на фібросар-
кому), целюлярну (залозистоподібна), 
монофазну, біфазну.

Захворюваність на синовіальну сар-
кому припадає на  третю декаду життя 
та є однаковою у жінок і чоловіків  — 
1:1  [34, 67]. Причинами виникнення 
синовіальної саркоми у 90% є трансло-
кація хромосом (X;18) (p11.2;q11.2) [53, 
65]. Локалізуватися може на  будь-якій 
ділянці тіла, але найчастіше уражаються 
нижні кінцівки, зокрема стопа [69].

Злоякісна пухлина з оболонок перифе-
ричних нервів — сама назва цього підтипу 
СМТ свідчить про розвиток захворюван-
ня із клітин оболонок периферичних не-
рвів. Злоякісні пухлини з оболонок пери-
феричних нервів становлять від 5 до 8% 
усіх СМТ [68]. Розвиток цього підтипу 
новоутворень у 10% випадків пов’язаний 
із нейрофіброматозом 1-го типу [24, 25, 
62]. Описаний підтип пухлин включає 
у себе всі злоякісні пухлини, що розви-
лися з оболонок периферичних нервів: 
злоякісна неврома, нейрогенна сарко-
ма, нейрофібросаркома та злоякісна 
шваннома [12, 54]. Локалізуватися може 
на будь-якій ділянці тіла.

ВИСНОВКИ
СМТ — відносно рідкісна форма 

злоякісних новоутворень, які становлять 
2,36 випадку на 100 000 населення і вод-
ночас є надзвичайно різноманітними 
за  гістологічним типуванням, мають 
велику кількість етіологічних чинників, 
таких як генетична схильність, імуноде-
фіцит людини, радіаційний фактор та ін. 
Характеризуються різнобарвною клініч-
ною картиною, що є основною причи-
ною діагностичних помилок та початку 
лікування таких хворих на пізніх стадіях 
пухлинного процесу, що зумовлює не-
задовільні результати терапії при  цій 
нозологічній одиниці.
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Саркомы мягких тканей: этиология, 
эпидемиология, классификация
С.И. Коровин, В.В. Остафийчук, А.Ю. Паливец, М.Н. Кукушкина, 
И.Б. Волков, В.Ю. Костюк

Национальный институт рака, Киев
Резюме. Саркомы мягких тканей — это группа относительно 

редких злокачественных новообразований различной локализации 
и гистологической структуры, объединенных общим происхожде-
нием из мезодермальных тканей. Развиваясь из эмбриональных 
мезенхимальных клеток, они впоследствии дифференцируются 
в клетки поперечнополосатых, гладких мыщц, жировую или фи-
брозную ткань. По данным различных авторов, саркомы мягких 
тканей составляют 15% всех злокачественных опухолей у детей 
и только 1–2,5% — у взрослых. Целью обзора является тщательный 
анализ существующей литературы по эпидемиологии, этиологии 
и классификации сарком мягких тканей.

Ключевые слова: саркома мягких тканей, этиология, 
эпидемиология, классификация.

Soft tissue sarcomas: etiology, epidemiology, 
classification
S.I. Korovin, V.V. Ostafiychuk, A.Y. Palivets, M.N. Kukushkina, 
I.B. Volkov, V.Y. Kostyuk 

National Cancer Institute, Kyiv

Summary. Soft tissue sarcoma is a group of relatively rare 
malignant tumors of various localization and histological structure, 
united by a common origin from mesodermal tissues. Evolving 
from embryonic mesenchymal cells, they eventually differentiate 
into the cell of transversely striated and smooth muscle, adipose 
tissue or fibrous. According to different authors soft tissue sarcoma 
constitute 15% of all malignancies in children and only 1–2.5% 
in adults. The purpose of this review is to conduct a thorough 
analysis of the existing literature on the epidemiology, etiology and 
classification of the soft tissue sarcoma.

Key words: soft tissue sarcoma, etiology, epidemiology, 
classification.


