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СУЧАСНІ ПОГЛЯДИ НА ЛІКУВАННЯ 
ДІТЕЙ ІЗ НЕСПРИЯТЛИВИМИ ФОРМАМИ 
ЗЛОЯКІСНИХ НОВОУТВОРЕНЬ М’ЯКИХ 
ТКАНИН

Злоякісні новоутворення м’яких тканин — гетерогенна група пухлин, що ста-
новить 6–8% від усіх онкологічних захворювань у дітей і посідає в Україні 
5-те місце. Слід зазначити, що більше 60% хворих зі злоякісними новоутво-
реннями м’яких тканин становлять діти з несприятливим прогнозом перебігу 
захворювання (групи високого та дуже високого ризику). До вказаних груп 
належать пацієнти з альвеолярною формою рабдоміосаркоми та саркомами 
«дорослого типу», а також діти з IV стадією захворювання. Виживаність при 
прогностично несприятливих формах злоякісних новоутворень м’яких тка-
нин не перевищує 15–35%. Згідно із сучасними уявленнями, підвищення рівня 
виживаності дітей із прогностично несприятливими формами злоякісних 
новоутворень м’яких тканин пов’язують перш за все з розробкою та впро-
вадженням у клінічну практику нових, більш інтенсивних програм цитоста-
тичної терапії. Питання щодо доцільності застосування методу підтримки 
гемопоезу стовбуровими клітинами периферичної крові при проведенні 
інтенсивної хіміотерапії другої лінії у дітей з прогностично несприятливими 
формами злоякісних новоутворень м’яких тканин є маловивченим.

Злоякісні новоутворення м’яких 
тканин (ЗНМТ) — гетерогенна група 
пухлин, що становить 6–8% від усіх 
онкологічних захворювань у дітей і по-
сідає в Україні 5-те місце. Захворюва-
ність становить 0,4 випадку на 100 тис. 
дитячого населення [3, 4]. ЗНМТ у дітей 
включають різні морфологічні типи 
новоутворень (рабдоміосаркома — 
РМС, синовіальна саркома, саркоми 
м’яких тканин «дорослого типу»), 
що мають мезенхімальне походження, 
але відрізняються за біологічними осо-
бливостями, темпом росту, чутливістю 
до цитостатиків, особливостями клініч-
ного перебігу захворювання [1, 5–7]. 
Відношення частоти ЗНМТ у хлопців 
і дівчат становить 1,4:1. Близько 50–65% 
ЗНМТ у дітей — це РМС [1]. Решту ви-
дів пухлин діагностують значно рідше 
[2, 5, 8, 9].

Згідно з морфологічною класифі-
кацією ВООЗ, затвердженою в 2013 р. 
[10, 11], до новоутворень м’яких тканин 
відносять такі морфологічні варіанти 
пухлин і пухлиноподібних проліферацій:

•	пухлини із жирової тканини (ліпо-
саркома);

•	фібробластичні/міофібробластичні 
пухлини (фібросаркома);

•	фіброгістіоцитарні пухлини (плексі-
формна фіброгістіоцитарна пухлина, 
гігантоклітинна пухлина м’яких 
тканин);

•	пухлини з гладких м’язів (лейоміо-
саркома);

•	перицитарні (периваскулярні) пух-
лини (злоякісна гломусна пухлина);

•	пухлини зі скелетних м’язів (РМС);
•	судинні пухлини м’яких  тканин 

(ангіосаркома, епітеліоїдна гемангіо-
епітеліома);

•	кістково-хрящові пухлини (мезенхі-
мальна хондросаркома, позаскелетна 
остеосаркома);

•	стромальні пухлини шлунково-киш-
кового тракту (злоякісна  стромальна 
пухлина шлунково-кишкового 
 тракту);

•	пухлини нервового стовбура (зло-
якісна пухлина периферичного нер-
вового стовбура, злоякісна тритон-
пухлина, злоякісна гранулоклітинна 
пухлина, ектомезенхімома);

•	пухлини нез’ясованої диференціації 
(саркоми: синовіальна, епітеліоїдна, 
альвеолярна, світлоклітинна, Юїнга, 
десмопластична круглоклітинна, 
інтимальна, PEComa та ін.);

•	недиференційовані/некласифіковані 
саркоми (веретеноклітинна, плео-
морфна, круглоклітинна, епітеліо-
їдна, некласифікована).
Більшість випадків ЗНМТ мають 

спорадичний характер, але також вони 
можуть бути пов’язані з родинними син-
дромами, такими як нейрофіброматоз 
І типу, синдром Лі-Фраумені, синдром 
Горліна або спадкова ретинобластома. 
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РМС так само описана при синдромі 
Беквіта — Відемана [1, 7, 8, 12, 13].

Злоякісність перебігу ЗНМТ у дітей 
характеризується такими біологічними 
властивостями: інфільтративним харак-
тером і високою кінетикою пухлинного 
росту [1, 2, 5, 6, 8, 14–18].

При світловій мікроскопії більша 
частина ЗНМТ у дітей виглядає як пух-
лина, яка складається з дрібних круглих 
клітин із рідкою цитоплазмою. До них 
належать: пухлини сімейства саркоми 
Юїнга/примітивна нейроектодермальна 
пухлина (ПНЕП), РМС, десмоплас-
тична дрібнокруглоклітинна пухлина, 
мезенхімальна хондросаркома [1, 2, 19, 
20]. Синовіальна саркома також інколи 
може бути подібною до вищезгаданих 
пухлин [21].

Чітке визначення морфологічного 
варіанту пухлини при світловій мікро-
скопії є складною проблемою і нині не-
можливе без використання додаткових 
методів імуногістохімічного та молеку-
лярно-генетичного дослідження пух-
лин [22, 23].

В останні роки активне вивчення 
геному клітин пухлин дозволило виявити 
велику кількість пухлиноспецифічних 
генетичних ушкоджень. Деякі з них, 
такі як зміни хромосом у вигляді транс-
локації, делеції та ампліфікації вивчені 
достатньо докладно. Виявилося, що ге-
нетичні ушкодження можуть не тільки 
бути специфічними, а й корелювати 
з прогнозом захворювання. Нині відомі 
такі генетичні транслокації, притаманні 
окремим морфологічним варіантам 
пухлин. Транслокація t(X;17)(p11.2;q25) 
характерна для альвеолярної саркоми 
м’яких тканин, транслокація t(12;22)
(q13;q12) — для світлоклітинної сар-
коми, транслокація t(X;18)(p11;q11) — 
для синовіальної саркоми. Подібні 
порушення встановлено і для багатьох 
інших ЗНМТ. Їх діагностика допомагає 
достовірно верифікувати діагноз [24, 25]. 

Існують два вікові піки захворю ва-
ності на РМС у дітей: у віці 2–5 і 15–19 ро-
ків. Для другої вікової групи прогноз не-
сприятливий, оскільки перебіг захворю-
вання агресивніший. Аналіз виживаності 
441 хворого в Європі з 2000 по 2008 р. 
показав, що при РМС гірший прогноз 
відзначали у дітей у віці 0–1 і 10–14 ро-
ків [26].

Міжнародна класифікація пухлин 
м’яких тканин ВОЗ виділяє 4 типи 
РМС: ембріональний (включно з бо-
тріоїдним і анапластичним), альвео-
лярний (включно з солідним і анаплас-
тичним), плеоморфний і веретеноклі-
тинний [11].

При світловій мікроскопії альвео-
лярна РМС характеризується наявністю 
дрібних круглих клітин, які створюють 
структури, що нагадують легеневі аль-
веоли. Ембріональний варіант характе-
ризується наявністю веретеноподібних 

клітин і стромальних структур. При іму-
ногістохімічному дослідженні РМС ви-
значаються специфічні м’язові протеїни, 
такі як: альфа-актин, міозин, десмін, 
міоглобін [27].

В останні роки було доведено, що на-
явність химерних транскриптів PAX-3, 
PAX-7, які з’являються внаслідок тран-
слокації t(2,13) та t(1,13) і притаманні 
РМС альвеолярного типу, чітко коре-
лює із цим морфологічним варіантом 
ЗНМТ, чутливістю до цитостатиків 
та ефективністю лікування. За наявності 
злиття PAX-7 із геном FKHR 4-річна ви-
живаність дітей з альвеолярною РМС 
досягає 75%, при злитті PAX-3 із FKHR — 
лише 8%. Оскільки ембріональна РМС 
не має вищезгаданих хромосомних 
транслокацій, визначення химерних 
транскриптів PAX-3, PAX-7 використо-
вується для диференційної діагностики 
означених РМС, при яких необхідна 
різна тактика лікування [28–32].

Найчастіше (до 50% випадків) РМС 
локалізуються в ділянці голови та шиї, 
тоді як в ділянці тулуба і кінцівок — 
у  25–37%. ЗНМТ (не РМС) частіше ви-
никають у зоні тулуба і кінцівок [33].

Синовіальна саркома буває таких 
типів: монофазний фіброзний, біфазний 
з епітеліальними і веретеноклітинними 
компонентами, низькодиференційова-
ний [11].

Виявлення методом полімеразної 
ланцюгової реакції специфічної тран-
слокації t(X; 18; p11; q11), яка зазвичай 
представлена одним із двох химерних 
генів — SYT-SSX1 або SYT SSX2, до-
зволяє точно встановити діагноз сино-
віальної саркоми. Є дані, що наявність 
SYT-SSX2 свідчить про кращий про-
гноз, ніж у випадку SYT-SSX1. Середня 
та 5-річна виживаність для груп пацієн-
тів із SYT-SSX1 та SYT-SSX2 становила 
6,1 та 13,7 року відповідно [33, 34].

Синовіальна саркома найчастіше 
розвивається в різних сегментах нижніх 
і верхніх кінцівок, навколосуглобових 
ділянках колінного і ліктьового суглоба, 
передньої черевної стінки, черевній 
порожнині і рідше — гортані, плеврі, 
легенях, перикарді, серці та середостінні.

Пухлини з оболонок периферичних 
нервів, або злоякісні шванноми, ста-
новлять близько 3,4% ЗНМТ дитячого 
віку і значно рідше трапляються у до-
рослих. Достатньо часто пухлини цього 
типу асоційовані з нейрофіброматозом 
1-го типу (до 10% випадків). Нейрофі-
броматоз 1-го типу є загальним аутосом-
но-домінантним розладом хромосоми 
17q11.2. Втрата або перегрупування генів 
NF1 призводить до неконтрольованої 
проліферації оболонок периферичних 
нервів. Інші цитогенетичні аномалії 
включають втрату або перебудови хро-
мосом 10p, 11q, 17q і 22q та поточні 
відхилення в хромосомах 1, 12 та 14. 
Цікавим є той факт, що в інших пухлинах 

із нервової тканини у дітей і дорослих 
також виявлено подібні порушення [35].

При стадіюванні ЗНМТ наразі ви-
користовують міжнародну класифікацію 
пухлин за системою TNM та класифі-
кацію, запропоновану Міжнародною 
групою з дослідження рабдоміосаркоми 
(Intergroup Rhabdomyosarcoma Study —
IRS) [1, 2].

Важливим прогностичним факто-
ром, що впливає на перебіг захворюван-
ня і виживаність, є ступінь злоякісності 
пухлини, що визначається при морфоло-
гічному дослідженні (система FNCLCC): 
GІ — низький ступінь (2–3 бали), GІІ — 
середній (4–5 балів), GIII — високий 
(6–8 балів). Пухлини, що мають GIII 
ступінь злоякісності, а також рабдоїдний 
варіант низькодиференційованої си-
новіальной саркоми, характеризуються 
найбільш злоякісним перебігом із не-
сприятливим прогнозом [36].

У дітей зазвичай діагностують пухли-
ни високого ступеня злоякісності.

ХАРАКТЕРИСТИКА ЗНМТ 
ГРУПИ ВИСОКОГО РИЗИКУ
IRS виділяє дві прогностичні групи 

залежно від локалізації процесу:
1) група сприятливого прогнозу: 

орбіта, паратестикулярна ділянка, по-
верхневі м’які тканини голови та шиї, 
піхва, вульва, матка;

2) група несприятливого прогнозу: 
тулуб, кінцівки, сечовий міхур, перед-
міхурова залоза, заочеревинний простір, 
черевна і грудна порожнини, параменін-
геальні пухлини [37].

Слід зазначити, що більше 60% 
хворих зі ЗНМТ становлять діти з не-
сприятливим прогнозом перебігу захво-
рювання (групи високого та дуже висо-
кого ризику). До вказаних груп належать 
пацієнти з альвеолярною формою РМС 
та пухлинами нерабдоїдної природи, 
а також діти з IV стадією захворювання, 
рефрактерними формами та рецидивами 
захворювання [1, 2].

До критеріїв, що згідно з європей-
ськими протоколами лікування дітей 
з неметастатичними формами сарком 
м’яких тканин EpSSG RMS 2005 (рабдо-
міосаркома, недиференційована сарко-
ма, ектомезенхімома) та EpSSG NRSTS 
2005 (синовіальна саркома, саркома 
м’яких тканин «дорослого типу») ви-
значають ЗНМТ групи високого ризику, 
належать (таблиця):

•	розміри первинної пухлини >5 см;
•	наявність регіонарних і віддалених 

метастазів на момент встановлення 
діагнозу;

•	локалізація пухлини на тулубі, кін-
цівках, особливо їх проксимальних 
відділах;

•	морфологічно несприятливі варіанти 
ЗНМТ, а саме: альвеолярний варіант 
РМС, саркоми м’яких тканин «до-
рослого типу»;
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•	первинно неоперабельні пухлини, 
тобто місцево-розповсюджений про-
цес [1, 2, 5, 6, 9, 15, 16, 39].
Упродовж багатьох років одним 

із найактуальніших завдань дитячої 
онкології залишається лікування дітей 
зі ЗНМТ групи високого ризику.

Виживаність хворих, яких відносять 
до групи високого ризику, практично 
не зазнала змін за останні роки і залиша-
ється вкрай низькою. За даними аналізу 
Європейської групи та Американської 
спілки онкологів, 10-річна загальна 
виживаність хворих за наявності одно-
го фактора несприятливого прогнозу 
становить 42%, у той час як за наявнос-
ті чотирьох не перевищує 5% [17].

Проте  дослідники вважають, 
що інтенсифікація поліхіміотерапії 
(ПХТ) та використання достатньо но-
вих для дитячої онкології цитостатиків, 
таких як ігібітори топоізомерази, при по-
ширеному пухлинному процесі може 
підвищити ефективність комплексного 
лікування прогностично несприятливих 
форм ЗНМТ [9, 38–40].

Вивчення результатів лікування 
в групі з 500 дітей із РМС (IRS-II) по-
казало, що найбільш несприятливим 
результат є при інвазивній пухлині 
>5 см із локалізацією на кінцівках, ту-
лубі та параменінгеальній ділянці [41]. 
Скандинавська група з вивчення сарком 
вважає високий ступінь злоякісності і ве-
ликий розмір пухлини (>7 см) найважли-
вішими чинниками ризику виникнення 
метастазів [42].

ЗНМТ залежно від особливостей 
розповсюдження поділяють на інвазивні 
та неінвазивні форми. Перші обмежені 
природними бар’єрами — кістками, 
синовіальними оболонками, хрящами, 
періостозом, фасціями; другі цих особли-
востей позбавлені. До неінвазивних форм 
належать саркоми м’яких тканин ділянок 
згинів: пахвова западина, підколінна 
ямка, ліктьовий згин. Прийнято вважати, 
що ЗНМТ цих локалізацій прогностично 
менш сприятливі, але результати дослі-
дження I. Sultan та співавторів (2010 р.) 
не підтверджують думки про гірший 
прогноз. Важливе прогностичне значення 
при локалізації на кінцівках мають розмі-
ри пухлини і розповсюдження на кістки 
та судинно-нервові пучки [43].

Karavasilis V. та співавтори (2008 р.), 
вивчивши катамнез 488 хворих, про-
демонстрували, що при ЗНМТ кінці-
вок найгірший прогноз відзначається 

за наявності віддалених метастазів або 
метастазів у регіонарні лімфовузли [44]. 
Більше ніж 25% пацієнтів на момент 
встановлення діагнозу відносять до групи 
несприятливого прогнозу через наявність 
у них метастазів. Найчастіше відбувається 
метастатичне ураження лімфатичних 
вузлів, далі — легенів,  кісток, кісткового 
мозку [45–48]. Звичайна терапія у таких 
пацієнтів не має ефекту.

СУЧАСНЕ ЛІКУВАННЯ 
ДІТЕЙ ІЗ ПРОГНОСТИЧНО 
НЕСПРИЯТЛИВИМИ 
ФОРМАМИ ЗНМТ
Основним методом лікування паці-

єнтів зі ЗНМТ 20 років тому був хірургіч-
ний метод, але вдавалося вилікувати 
не більше 10% дітей. Нині методом ви-
бору визнано комплексну терапію, яка 
включає різні режими неоад’ювантної 
хіміотерапії для пацієнтів із первин-
но неоперабельною пухлиною, або 
первинне хірургічне втручання в разі 
операбельності пухлини, а також про-
меневу терапію після гістологічного 
дослідження і оцінки радикальності 
операції [1, 2, 46, 49]. Рецидиви захворю-
вання після лише хірургічного лікування 
виникають у 75% випадків сарком м’яких 
тканин. A. Ferrari та співавтори (2005 р.) 
вважають методом вибору первинну опе-
рацію із подальшою хіміотерапією або 
опроміненням. За пріоритетний напрям 
у комплексній терапії хворих на саркоми 
м’яких тканин прийнято органозберіга-
юче оперативне лікування. Провідний 
метод лікування — широке фасціально-
футлярне видалення пухлини [9, 39].

Виконання органозберігаючих опе-
рацій стало можливим через появу нових 
методів комбінованого лікування з ви-
користанням променевої терапії [43, 47].

Обираючи стратегію й тактику лі-
кування при ЗНМТ, багато дослідників 
розділяють ці пухлини на дві великі гісто-
логічні підгрупи: РМС і ЗНМТ (не РМС), 
застосовуючи, відповідно, різні режими 
ПХТ [9, 39].

Одним з основних принципів про-
грам лікування дітей зі ЗНМТ є рання 
оцінка ефекту та перехід на більш 
«жорсткі» режими ПХТ вже на етапі 
неоад’ювантної терапії при недо-
статній відповіді на ПХТ. Прикладом 
найбільш перспективних режимів, 
ефективність яких підтверджена пі-
лотними дослідженнями та продовжує 
активно вивчатися, зокрема Європей-

ською педіатричною групою з лікуван-
ня сарком м’яких тканин (European 
Paediatric Soft Tissue Sarcoma Study 
Group — EpSSG), слід вважати режим 
IVADo (вінкристин, іфосфамід, доксо-
рубіцин, дактиноміцин) для лікування 
альвеолярних РМС. Так, за даними 
досліджень A. Ferrari та спів авторів 
(2005 р.), безпосередня ефективність 
режиму IVADo при лікуванні 29 па-
цієнтів із РМС та ЗНМТ (не РМС) 
досягала 76% [50]. Виживаність хво-
рих, що належать до групи високого 
ризику, незважаючи на застосування 
агресивної терапії, залишається вкрай 
низькою. За даними SIOP ММТ 95, 
5-річна виживаність хворих цієї групи 
становить 26% [51].

Як і у дорослих, ЗНМТ (не РМС) 
у дітей є відносно нечутливими до хіміо-
терапії, що робить місцеве лікування 
(і зокрема операцію) одним із провід-
них етапів. Але за останні роки стратегії 
терапії значно змінилися, і все частіше 
при прогностично несприятливих фор-
мах ЗНМТ (не РМС) використовують 
комбіноване лікування. Одне з таких 
досліджень було проведене в межах 
IRS-ІІІ, а саме з вивченням випадків 
місцево-розповсюджених та нерезек-
табельних пухлин [52]. Метою хіміоте-
рапії в цьому випадку було зменшення 
пухлини для проведення в подальшому 
радикального оперативного втручання. 
Здійснено аналіз даних лікування дітей 
зі ЗНМТ декількох дослідницьких груп 
з 1980 по 2005 рр.: POG 8654 (1986–
1993), SJCRH (1981–2004), INT Milan 
(1980–2005), POG 9553 (1996–2000), 
AIEOP-STSC (1980–2005), SIOP-MMT 
(1980–2005). Усього в дослідження було 
включено 304 хворих. Для того, щоб гру-
па пацієнтів, залучених до аналізу, була 
максимально однорідною, в дослідження 
включали тільки хворих зі ЗНМТ «до-
рослого типу», тобто помірно чутливих 
до хіміотерапії. Більшість пацієнтів 
отримували неоад’ювантну хіміотерапію: 
повна відповідь зафіксована в 41% ви-
падків та мінімальна — в 16%. Загальна 
виживаність становила 60 и 51,5% через 
5 та 10 років відповідно і значною мірою 
залежала від віку дитини, морфологічно-
го типу пухлини, її локалізації та розміру, 
якості відстроченого оперативного втру-
чання, дози променевої терапії та відпо-
віді на неоад’ювантну хіміотерапію.

Лікування дітей зі ЗНМТ (не РМС), 
і зокрема синовіальною саркомою, за-
лишається досить складним завданням. 
Усі дослідницькі групи підкреслюють 
високий ступінь злоякісності синовіаль-
ної саркоми, її швидке метастазування 
та схильність до виникнення рецидиву 
[2, 8, 21, 42, 89].

Протягом багатьох років M.F. Okcu 
та спів автори (2001 р.) досліджували 
результати лікування 44 дітей та  підлітків 
із синовіальною саркомою. 76% пацієн-

Таблиця. Критерії несприятливого прогнозу ЗНМТ

Група ризику Під-
група Гістологія IRS-

стадія Локалізація Лімфо-
вузли

Співвідношен-
ня розмір/вік

Низький A Сприятлива І Усі N0 Сприятливий
Стандартний B Сприятлива І Усі N0 Несприятливий

C Сприятлива ІІ, ІІІ Сприятлива N0 Усі
D Сприятлива ІІ, ІІІ Несприятлива N0 Сприятливий

Високий E Сприятлива ІІ, ІІІ Несприятлива N0 Несприятливий
F Сприятлива І, ІІ, ІІІ Усі N1 Усі
G Несприятлива І, ІІ, ІІІ Усі N0 Усі

Дуже високий H Несприятлива І, ІІ, ІІІ Усі N1 Усі
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тів одержали різноманітні режими ПХТ, 
що доповнювалися променевою тера-
пією у випадку нерадикального опера-
тивного втручання або великих розмірів 
пухлини. До 1993 р. ПХТ першої лінії 
базувалася на вінкристині в дозі 2 мг/м², 
доксорубіцині 60 мг/м² та циклофос-
фаміді 600 мг/м² (кожні 3 тиж). Якщо 
хворий отримував хіміотерапію більше 
2 років і сумарна доза доксорубіцину була 
вичерпана, препарат замінювали на ак-
тиноміцин D. Троє хворих одержували 
ПХТ (доксорубіцин і дакарбазин у дозі 
1,25 г/м²) протягом 8–12 міс. З 1993 р. 
знижено сумарну дозу доксорубіцину 
до 420 мг/м² та скорочено тривалість лі-
кування до 1 року. Пацієнтам із метаста-
тичними формами хвороби  проводили 
лікування різними комбінаціями мето-
трексату (200–300 мг/м²), цисплатину 
(75 мг/м²), блеоміцину (15 мг/м²), він-
бластину (15 мг/м²), іфосфаміду (2 г/м²), 
етопозиду (100 мг/м²), дакарбазину 
(1 г/м²) і таксолу (135 мг/м²). Проме-
неву терапію застосовували в сумарній 
вогнищевій дозі 50–65 Гр локально 
та 20 Гр — при опроміненні легень 
(за умови наявності метастазів). Загальна 
та безрецидивна 5-річна виживаність 
хворих на синовіальну саркому стано-
вила 87,7 та 75,6% відповідно. У 12 па-
цієнтів діагностовано прогресування 
захворювання протягом 2–66 міс після 
встановлення діагнозу. 8 із них померли 
від прогресування, 4 дітей живі без ознак 
хвороби з термінами спостереження від 
6 міс до 14,5 року. 6 хворих загинули 
від інших причин у ремісії. Аналізуючи 
отримані дані, автори зробили висно-
вок, що кращих результатів лікування 
досягнуто у пацієнтів із монофазною 
синовіальною саркомою розмірами 
<5 см на момент встановлення діагнозу 
з неінвазивним характером росту. Не-
сприятливими прогностичними фак-
торами в цьому дослідженні виявилися 
біфазний тип пухлини, інвазивний ха-
рактер росту, розміри >5 см [53].

Лікування дітей із синовіальною сар-
комою ускладнюється тим, що досі не ви-
значено оптимальний хіміотерапевтич-
ний режим, до якого пухлина була б до-
статньо чутлива. Роль ад’ювантної ПХТ 
залишається дискутабельною. A. Ferrari 
та співавтори (2004 р.) провели аналіз 
271 випадку синовіальної саркоми 
у підлітків і дорослих. У 11 хворих, які 
отримали тільки хірургічне лікування, 
виникли локальні рецидиви захворюван-
ня, у 43 пацієнтів — віддалені метастази. 
Незважаючи на адекватне хірургічне 
лікування, майже у 40% хворих розви-
нулися віддалені метастази протягом 
5 років після закінчення лікування, що, 
безумовно, вказувало на необхідність по-
шуку ефективної системної терапії [54].

M.F. Okcu та співавтори (2001 р.) 
вважають, що хворі, які отримують 
комплексну терапію, мають вищі шанси 

на сприятливий результат лікування. 
У групі пацієнтів із неоперабельною 
пухлиною у 50% дітей була отримана 
позитивна відповідь на неоад’ювантну 
ПХТ, що дозволило виконати радикаль-
не оперативне втручання. Усі ці хворі 
живі без ознак захворювання з терміном 
спостереження від 6 до 15,6 року. Авто-
ри висловили гіпотезу, що ад’ювантна 
ПХТ показана пацієнтам із генотипом 
пухлини SYT-SSX2, у зв’язку з високою 
чутливістю до ПХТ.

Проведено аналіз результатів лі-
кування 219 хворих на синовіальну 
саркому 4 міжнародних дослідницьких 
груп: Cooperative Weichteilsarkomastudie 
Group, Germany (n=95);  St.  Jude 
Children’s Research Hospital, Memphis, 
TN, USA (n=49); Istituto Nazionale dei 
Tumori, Milan, Italy (n=33); The University 
of Texas M.D. Anderson Cancer Center, 
Houston, TX, USA (n=42). Середній 
вік пацієнтів на момент встановлення 
діагнозу — 13 років (від 1 до 20 років). 
5-річна загальна та безподійна вижива-
ність становили 80 та 72% відповідно. 
Статистично вірогідною виявилася за-
лежність прогнозу лікування від розмірів 
пухлини та здатності до інвазії [42].

При багатоцентровому дослідженні 
IRS-III та IV, яке включало в себе до-
свід 24 наукових центрів, у пацієнтів 
із пухлинами Т1В і Т2В, що отримували 
тільки хірургічне лікування, загальна 
виживаність була нижчою, ніж у хворих 
із місцево-розповсюдженим процесом, 
яким проводили хіміопроменеве ліку-
вання (18 та 30; 60%) [21].

Лікування пацієнтів із рецидивними 
або рефрактерними ЗНМТ є складною 
проблемою. Хоча впродовж 3–4 років 
після закінчення лікування рецидиви 
захворювання виникають нечасто, вони 
можуть розвинутися і через багато років 
після успішного завершення терапії. 
Випадки, коли рецидив ЗНМТ виникає 
після 5 років ремісії, трапляються вкрай 
рідко [55]. Із 2534 пацієнтів, включених 
в IRS-III, IV-пілотне та IRS-IV дослі-
дження, 48 хворих мали пізні рецидиви 
захворювання [56]. Рецидиви ЗНМТ ха-
рактеризуються рефрактерністю до ПХТ 
або променевої терапії, що були викорис-
тані в першій лінії терапії. Серед різних 
молекулярних механізмів, які можуть ві-
дігравати роль у розвитку резистентності 
до лікарських препаратів, визначаються 
підвищена експресія Р-глікопротеїну 
(медіатор фенотипу MDR), гіпермети-
лювання ДНК пухлинних клітин, під-
вищений рівень ДНК-полімерази-альфа 
та -бета і топоізомерази II, гіперекспресія 
O6-метилгуанін ДНК метилтрансфе-
рази [57–59].

Оптимальні терапевтичні програ-
ми лікування пацієнтів із рецидивами 
ЗНМТ на цей час остаточно не визна-
чені. При розробці плану усунення реци-
диву захворювання слід враховувати такі 

фактори: термін виникнення відносно 
закінчення терапії (ранній — протягом 
перших 6–12 міс після завершення лі-
кування, пізній — після 12 міс), ступінь 
розповсюдження процесу — локальний 
або дисемінований, попереднє лікуван-
ня, включаючи променеву та хіміотера-
пію. Довгострокової виживаності осо-
бливо важко досягти у пацієнтів, у яких 
розвивається прогресування на фоні 
терапії чи наявні дуже ранні рециди-
ви — безпосередньо після завершення 
лікування, та у хворих, які спочатку мали 
неоперабельну пухлину або метастази 
на момент встановлення діагнозу.

Рівень 3-річної виживаності після 
рецидиву у хворих, включених у до-
слідження IRS-III, становив відповід-
но 48 і 12%, 12 і 9%, 11 і 5%, 8 і 4% для 
пацієнтів з IRS-групами I, II, III і IV 
(р<0,001 на користь IRS-I) [60].

Виживаність після рецидиву про-
аналізовано в 605 дітей, які отримували 
терапію в дослідженнях IRS-III, IRS-IV-
пілотному та IRS-IV (з 1984 по 1997 р.). 
95% всіх рецидивів сталися протягом 
3 років після встановлення діагнозу, 
останній зареєстрований рецидив — че-
рез 9 років. Середня тривалість життя від 
першого рецидиву становила 0,8 року. 
Менше 20% пацієнтів прогностично 
мали прожити до 5 років [37].

При лікуванні рецидиву ЗНМТ роз-
глядається агресивний мультимодальний 
підхід до лікування. Вищий шанс вижити 
мають хворі, у яких може бути виконане 
радикальне хірургічне видалення реци-
диву з можливістю проведення в подаль-
шому ад’ювантної ПХТ та опромінення 
[61, 62].

Вибір хіміотерапевтичного режиму 
залежить від попередньої ПХТ і терміну 
виникнення рецидиву. Для пацієнтів, 
які раніше не отримували препаратів, 
що мають доведену протипухлинну 
активність при ЗНМТ, таких як іфосфа-
мід, доксорубіцин, етопозид, або нових 
препаратів, таких як топотекан чи іри-
нотекан, ці цитостатики мають бути 
включені в лікувальні програми. Хоча 
їх ефективність і переносимість можуть 
бути гіршими у передлікованих хворих.

Так, одним із хіміотерапевтичних 
режимів, що довів свою ефективність 
як ПХТ другої лінії у пацієнтів із про-
гностично несприятливими, зокрема 
рефрактерними та рецидивними ЗНМТ, 
є комбінація алкілуючого агента (цикло-
фосфамід або іфосфамід), карбоплатину 
та етопозиду. За даними досліджень, ви-
користання такої схеми дозволяє досягти 
достатньо високого рівня позитивних 
відповідей на хіміотерапію — 53%, 
у тому числі 27% повних відповідей, 
але супроводжується високим рівнем 
гематологічної та органної токсичності 
(наприклад порушення функції нирок). 
Нейтропенію, у тому числі й фебрильну, 
реєструють у 82–88% випадків, тром-
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боцитопенію — у 73–82%, анемією су-
проводжується близько 60% курсів ПХТ 
за даною схемою, що вимагає тривалої 
госпіталізації хворого та відповідної 
супровідної терапії [63–70].

Безумовний інтерес викликає засто-
сування в педіатричній практиці нових 
цитостатиків — аналогів камптотецину 
(топотекану, іринотекану), вінорельбіну, 
таксанів [71, 72].

При використанні режиму іриноте-
кан/вінкристин у дітей із рецидивними 
та рефрактерними ЗНМТ безпосередня 
ефективність ПХТ (відсоток позитивних 
відповідей) становила 38% [73]. Паклі-
таксел як монотерапія, а також при по-
єднанні з іншими цитостатиками довів 
свою ефективність як препарат другої 
лінії при лікуванні ЗНМТ (не РМС), 
зокрема ангіосарком [74]. Активно 
вивчається доцільність застосування 
комбінації цитостатиків вінорельбін/ци-
клофосфамід у низьких дозах на етапі 
підтримуючої ПХТ [93]. За результатами 
дослідження in vitro в низьких дозах ви-
щевказані препарати виступають інгібі-
торами ангіогенезу, а не тільки прямими 
цитостатиками. Клінічні дослідження 
показали, що безпосередня ефективність 
комбінації цих препаратів досягає 47% 
у пацієнтів із розповсюдженими та реци-
дивними формами РМС [75]. Досліджен-
ня останніх років свідчать, що у дітей 
із ЗНМТ у IV стадії при застосуванні 
підтримуючої терапії вищезгаданими 
препаратами результати лікування були 
не гіршими, а, за даними деяких авторів, 
навіть кращими, ніж при проведенні 
консолідуючої мегадозової ПХТ із транс-
плантацією аутологічних стовбурових 
клітин периферичної крові (СКПК) або 
кісткового мозку [69]. Клінічні дослі-
дження ефективності нових для дитячої 
онкології цитостатиків та їх впливу 
на віддалені результати лікування дітей 
зі ЗНМТ тривають, їх вважають перспек-
тивними та практично значущими [93].

Протипухлинна активність 20 (S)-
камптотецину, алкалоїду, що був виді-
лений із рослини Саmptotheca acuminate, 
вперше була описана в середині 60-х ро-
ків [76]. Клінічні дослідження аналогів 
камптотецину (топотекану, іринотекану) 
в дитячій онкології розпочато на по-
чатку 1990-х років. Метою досліджень 
І та ІІ фази було визначення оптималь-
них доз і режимів введення цих пре-
паратів, дозолімітуючої токсичності, 
вивчення ефективності та доцільності 
призначення таких препаратів для ліку-
вання різних типів пухлин дитячого віку, 
в тому числі й ЗНМТ [77, 78].

Ще на доклінічному етапі була до-
ведена доцільність комбінації топоте-
кану з іншими цитостатиками, такими 
як циклофосфамід і похідні платини, 
що впливають на мікротубулярний апа-
рат клітин пухлини, з метою підвищення 
протипухлинного ефекту [79, 80].

У дослідженні ІІ фази оцінювали 
активність топотекану у хворих із реф-
рактерними солідними пухлинами.

Група COG провела дослідження, 
в якому проаналізувала введення топо-
текану протягом 21 дня. Такий режим 
використовували у хворих із рефрактер-
ним перебігом солідних пухлин екстра-
краніальної локалізації та пухлин цен-
тральної нервової системи. Об’єктивних 
відповідей у дітей, хворих на саркоми 
м’яких тканин (n=12), не зафіксовано. 
Зазначений режим терапії хворі пере-
носили добре [81].

Крім оцінки відповіді на монотера-
пію топотеканом у пацієнтів із рефрак-
терним перебігом захворювання, були 
проведені дослідження, що в науковій 
літературі мають назву «терапевтичне 
вікно» («up-front window trial») і спря-
мовані на виявлення протипухлинної 
активності препарату в когорті хворих, 
що не отримували попередньої хіміотера-
пії. Концепція таких досліджень базуєть-
ся на введенні досліджуваного лікарсько-
го засобу хворим, які, як правило, мають 
поганий прогноз (наприклад метастази 
на момент встановлення діагнозу), 
до призначення стандартного хіміоте-
рапевтичного режиму [82]. За наявності 
об’єктивної відповіді досліджуваний 
препарат може бути в подальшому вклю-
чений у стандартний режим лікування.

Перші результати застосування топо-
текану в режимі «терапевтичного вікна» 
були отримані у дітей із метастатичною 
РМС [83]. Топотекан вводили в дозі 
2–2,4 мг/м²/добу у вигляді 30-хвилин-
ної інфузії протягом 5 днів. Основним 
проявом токсичності була мієлосупре-
сія. Відповідь оцінювали після 2 курсів 
терапії, проведених з інтервалом 3 тиж. 
Загальна частота позитивних відповідей 
становила 46% (повна відповідь — 4%, 
часткова відповідь — 42%). Пацієнти, 
в яких констатували позитивну відповідь, 
у подальшому отримували альтернуючі 
курси хіміотерапії за схемою VAC (він-
кристин, актиноміцин D, циклофос-
фамід) та VTC (вінкристин, топотекан, 
циклофосфамід). Несподіваним резуль-
татом дослідження стала більша кількість 
позитивних відповідей на лікування 
у хворих з альвеолярним варіантом РМС 
порівняно з ембріональним — 65 проти 
28% відповідно, але ця різниця не до-
сягла статистичної значущості (р=0,08).

Ефективність комбінації топоте-
кану та циклофосфаміду була оцінена 
ще в декількох дослідженнях, проведених 
у режимі «терапевтичного вікна». Доза 
топотекану становила 0,75 мг/м²/добу, 
циклофосфаміду — 250 мг/м²/добу; 
тривалість курсу терапії — 5 днів. Осно-
вним проявом токсичності також була 
мієлосупресія. У пацієнтів із РМС за-
гальна частота позитивних відповідей 
після 2 курсів терапії у вказаному режимі 

досягає 47% (в 3% випадків відзначено 
повну відповідь) [84].

Наразі відомі результати тільки од-
ного дослідження ІІІ фази, в якому була 
проведена оцінка ефективності топо-
текану в лікуванні дітей зі ЗНМТ. Гру-
пою COG проведено рандомізоване 
дослідження ефективності хіміотерапії 
з включенням топотекану у пацієнтів 
із РМС групи проміжного ризику. Осно-
вною гіпотезою, яку перевіряли під час 
даного дослідження, було покращання 
виживаності до реєстрації невдачі терапії 
(Failure Free Survival — FFS). Порівнюва-
ли ефективність двох хіміотерапевтичних 
програм, одна з яких полягала у прове-
денні альтернуючих курсів за схемами 
VAC та VTC (252 хворих), друга — тільки 
у використанні схеми VAC (264 хворих). 
Медіана спостереження становила 
4,3 року. 4-річна FFS пацієнтів, які отри-
мували терапію за схемою VAC, — 73%. 
У хворих, яким проводили альтернуючі 
курси VAC/VTC, 4-річна FFS дорівню-
вала 68% (p>0,05). Таким чином, дода-
вання топотекану в першу лінію терапії 
не призвело до поліпшення результатів 
лікування хворих цієї групи. Результати 
терапії збігалися з отриманими в дослі-
дженні IRS-IV (2-річна FFS — 77%) [85].

ВИКОРИСТАННЯ СКПК 
У ЛІКУВАННІ ДІТЕЙ 
ІЗ ПРОГНОСТИЧНО 
НЕСПРИЯТЛИВИМИ ЗНМТ
Згідно з сучасними уявленнями, 

підвищення рівня виживаності дітей 
із прогностично несприятливими фор-
мами ЗНМТ пов’язують перш за все 
з розробкою та впровадженням у клініч-
ну практику нових, більш інтенсивних 
програм цитостатичної терапії [9, 38–40]. 
Інтенсифікація ПХТ при поширеному 
пухлинному процесі може підвищити 
ефективність комплексного лікування, 
оскільки тумороцидний ефект хіміопре-
парату зростає пропорційно збільшенню 
його концентрації в культуральному 
середовищі. Відповідно до гіпотези 
Голді — Колдмана, оптимальною стра-
тегією лікування хворих зі злоякісними 
пухлинами можна вважати використання 
комбінацій декількох препаратів, які 
не мають перехресної резистентності, 
у повних терапевтичних дозах і з мак-
симальною частотою, оскільки спільна 
дія всіх активних компонентів може 
запобігти появі резистентних до лікар-
ських засобів клонів клітин, здатних 
спровокувати рецидив захворювання 
[40, 69, 86, 87].

Питання доцільності застосування 
методу підтримки гемопоезу СКПК 
при проведенні інтенсивної ПХТ другої 
лінії у дітей із прогностично неспри-
ятливими формами ЗНМТ вважається 
маловивченим. Актуальність проблеми 
зумовлена високою мієлосупресивністю 
вищезгаданих режимів ПХТ та необхід-
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ністю їх проведення у дітей зі зниженими 
резервами кровотворення внаслідок 
попередньої хіміотерапії, що значно 
підвищує ризик усіх типів ускладнень, 
пов’язаних із тривалою мієлосупресією. 
Остання негативно впливає на кін-
цевий результат лікування, оскільки 
призводить до подовження інтервалів 
між курсами ПХТ, тобто зниження 
«щільності» терапії. У деяких випадках 
через виснаження резервів гемопоезу 
у передлікованих пацієнтів немає мож-
ливості провести адекватне інтенсивне 
лікування. Примітно, що призначення 
препаратів, які стимулюють лейкопоез, 
тобто колонієстимулюючих факторів 
(КСФ), не вирішує означених проблем, 
зокрема проблеми зменшення тривалості 
глибокої тромбоцитопенії. Ефективність 
методу підтримки гемопоезу СКПК 
підтверджена багаторічним досвідом 
його застосування в трансплантології. 
Введення аутологічних СКПК забез-
печує швидке відновлення власного 
гемопоезу, веде до скорочення періоду 
лейко- та тромбоцитопенії і таким чи-
ном опосередковано позитивно впливає 
на кінцевий результат лікування. Водно-
час питання визначення оптимальних 
строків забору СКПК, а також розробки 
чітких показань до використання даного 
методу при проведенні інтенсивної те-
рапії другої лінії у дітей із прогностично 
несприятливими формами ЗНМТ не-
достатньо досліджені та залишаються 
невирішеними [91, 92].

У науковій літературі існують лише 
поодинокі праці, присвячені викорис-
танню підтримки СКПК при проведенні 
інтенсивної немієлоабляційної ПХТ 
у лікуванні прогностично несприятливих 
форм ЗНМТ [86–90].

D.S. Hawkins та співавтори (2002 р.) 
на прикладі мультициклової інтенсивної 
хіміотерапії з підтримкою СКПК по-
казали можливість використання цього 
методу в лікуванні хворих із ЗНМТ групи 
високого ризику [90]. Усі хворі, включені 
в дослідження, на момент  встановлення 
діагнозу мали віддалені метастази (кіст-
ки, легені, кістковий мозок), тобто 
ІV стадію захворювання. Було прове-
дено 8 курсів інтенсивної хіміотерапії 
за схемою: вінкристин 2 мг/м² в 0 день, 
доксорубіцин 37,5 мг/м² в 0–1-й день, 
циклофосфамід 360 мг/м² в 0–4-й день, 
іфосфамід 1800 мг/м² в 0–4-й день, мес-
на 2400 мг/м² щодня, етопозид 100 мг/м² 
в 0–4-й день. 7-й і 8-й курси ПХТ прово-
дили без доксорубіцину. Після кожного 
курсу виконували стимуляцію кровотво-
рення Г-КСФ у дозі 5 мг/кг. Мобілізацію 
та колекцію СКПК здійснювали двічі, 
після 2-го та 4-го курсу ПХТ. Реінфузію 
СКПК проводили після 3; 4 (якщо після 
2-го курсу була отримана достатня кіль-
кість СКПК), 5 і 6-го курсів. Оперативне 
втручання виконували після 6-го курсу, 
променеву терапію — після 8-го. По-

вний ефект з боку первинного вогнища 
отримано в 74% випадків, дуже хороший 
частковий ефект — в 26%. Інтервал 
між курсами інтенсивної хіміотерапії 
не перевищував 28 днів. Вираженість 
мукозитів після ПХТ була значно мен-
шою при проведенні аналогічного курсу 
лікування з підтримкою СКПК. У 1 паці-
єнта розвинулася анафілактична реакція 
після 4-го введення СКПК. Незважаючи 
на підтримку СКПК, відмічено кумуля-
тивну тромбоцитопенічну токсичність 
III–IV ступеня з прогресивним підви-
щенням від 1-го до 8-го курсу. Кумуля-
тивну гранулоцитопенічну токсичність 
не відзначали, в усіх випадках наявна 
нейтропенія III–IV ступеня.

А.В. Шварова та співавтори (2005 р.) 
отримали дані, що підтверджують мож-
ливість проведення великої кількості ін-
тенсивних курсів хіміотерапії з підтрим-
кою СКПК. Реінфузія після 3-го і по-
дальших курсів ПХТ низьких доз СКПК, 
мобілізованих за допомогою КСФ після 
1–2-го курсів ПХТ, може сприяти ско-
роченню періоду нейтропенічної лихо-
манки, а отже, інтервалів між курсами 
хіміотерапії, що дає надію на поліпшення 
результатів лікування дітей зі ЗНМТ [86].

B. Bernbeck та співавтори (2007 р.) 
у 9 пацієнтів із рефрактерними ЗНМТ 
(неповна відповідь або рецидив) як про-
граму інтенсивної ПХТ використову-
вали режим, в який входив топотекан 
0,75 мг/м², етопозид 100 мг/м², кар-
боплатин 100 мг/м² і циклофосфамід 
200 мг/м² в 1–5-й дні (TECC) [88]. Щоб 
уникнути тривалих інтервалів між кур-
сами ПХТ, використовували підтримку 
гемопоезу аутологічними СКПК у серед-
ній дозі 1,0•106 CD34+ клітин/кг маси 
тіла (діапазон 0,5–2,8•106 CD34+ клі-
тин/кг маси тіла). Реінфузію СКПК про-
водили на 7-й день. З 8-го дня всі хворі 
отримували Г-КСФ. Усього за такою схе-
мою проведено 39 курсів ПХТ (не мен-
ше 2 на одного хворого, максимально 
6 курсів) із середнім інтервалом 32 дні 
(діапазон 21–52) до відновлення по-
казників крові. Лейкопенію (<1000/мкл) 
відмічали на 9-й день (діапазон 3–13 днів; 
SD 2,4 дня) після закінчення хіміотерапії, 
вона тривала протягом 9 днів (діапазон 
3-15 днів; SD 3 дні). У 31 випадку з 39 кур-
сів TECC була необхідна госпіталізація 
для підтримуючої терапії в основному 
через нейтропенічну лихоманку. У цей 
період пацієнти отримали 0,83 (діапазон 
0–1) трансфузії еритроцитарної маси 
та 2,35 (діапазон 1–4) трансфузії донор-
ських тромбоцитів. С-реактивний білок 
використовували у хворих із нейтропе-
нією як індикатор наявності інфекції, 
що вимагала подальшої підтримуючої 
антибактеріальної терапії. Підвищення 
рівня С-реактивного білка було виявлено 
після 36 із 39 курсів хіміотерапії за схемою 
TECC (медіана 10,4 мг/дл, діапазон 1,1–
28,3 мг/дл; SD 6,67 мг/дл). Тривалість 

загального стаціонарного лікування під 
час курсу ПХТ за схемою TECC, включно 
із підтримувальною терапією, становила 
в середньому 13,5 дня (діапазон 7–53 дні; 
SD 4,3 дня). Тільки у 2 дітей інфекція 
була тривалою (77 і 100 днів). Клінічні 
та об’єктивні позитивні відповіді пухлини 
(повна ремісія, дуже добра часткова від-
повідь, часткова відповідь)реєстрували 
в усіх 9 пацієнтів протягом 8 тиж після 
останнього курсу хіміотерапії за схемою 
TECC і протягом 6 міс у 7 хворих. Ме-
діана часу до прогресування та медіана 
загальної виживаності після хіміотерапії 
за схемою TECC становили 20,3 і 25,2 міс 
відповідно. Таким чином, у пацієнтів 
із ЗНМТ групи високого ризику, резис-
тентних до стандартної терапії, поєднання 
хіміотерапії за схемою TECC та підтримки 
гемопоезу СКПК продемонструвало 
перспективну протипухлинну активність.

Із 2007 р. у науково-дослідному від-
діленні дитячої онкології Національного 
інституту раку впроваджено метод під-
тримки гемопоезу СКПК після інтенсив-
ної хіміотерапії (комбінація топотекану 
з карбоплатином та циклофосфамідом 
у середньовисоких та високих дозах) 
при лікуванні дітей із прогностично не-
сприятливими формами ЗНМТ. Повна 
та часткова ремісії були досягнуті у 57,6% 
хворих із прогностично несприятливими 
формами ЗНМТ, що майже вдвічі переви-
щує результати лікування у групі історич-
ного контролю (27,3%). Загальна 3-річна 
виживаність цих пацієнтів становила 
44,1%, безрецидивна — 34,4%, а в групі 
контролю — відповідно 15,4 та 12,2%. 
Підтримка гемопоезу аутологічними 
СКПК після проведення інтенсивної 
ПХТ (топотекан у комбінації з карбо-
платином та циклофосфамідом у серед-
ньовисоких і високих дозах) дозволила 
в нашому дослідженні скоротити у 2 рази 
тривалість лейкопенії та тромбоцитопенії 
IV ступеня, знизити частоту ускладнень, 
пов’язаних із мієлосупре сією. Отримані 
результати є обнадійливими і потребують 
подальшого вивчення.

Таким чином, враховуючи все ви-
щевикладене, можна зробити висновок, 
що велика кількість варіантів лікування 
дітей із прогностично несприятливими 
формами ЗНМТ та розбіжності підходів 
до терапії свідчать про складність озна-
ченої наукової проблеми, що зумовлює 
її актуальність та необхідність подальшо-
го всебічного дослідження.
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Современные взгляды на лечение детей 
с прогностически неблагоприятными формами 
злокачественных новообразований мягких 
тканей
Э.В. Шайда

Национальный институт рака, Киев

Резюме. Злокачественные новообразования мягких тка-
ней — гетерогенная группа опухолей, составляющая 6–8% 
всех онкологических заболеваний у детей и занимающая 
в Украине 5-е место. Следует отметить, что более 60% больных 
со злокачественными новообразованиями мягких тканей со-
ставляют дети с неблагоприятным прогнозом течения заболе-
вания (группы высокого и очень высокого риска). К указанным 
группам относятся пациенты с альвеолярной формой 
рабдомиосаркомы и саркомами «взрослого типа», а также 
дети с IV стадией заболевания. Показатели выживаемости при 
прогностически неблагоприятных формах злокачественных 
новообразований мягких тканей не превышают 15–35%. Со-
гласно современным представлениям, повышение уровня 
выживаемости детей с прогностически неблагоприятными 
формами злокачественных новообразований мягких тканей 
связывают прежде всего с разработкой и внедрением в клини-
ческую практику новых, более интенсивных программ цито-
статической терапии. Вопрос о целесообразности применения 
метода поддержки гемопоэза стволовыми клетками перифе-
рической крови при проведении интенсивной химиотерапии 
второй линии у детей с прогностически неблагоприятными 
формами злокачественных новообразований мягких тканей 
является малоизученным.

Ключевые слова: дети, злокачественные новообразования 
мягких тканей, поддержка гемопоэза, стволовые клетки пе-
риферической крови.

Modern approach to treatment of children with 
prognostically unfavorable forms of soft tissue 
sarcoma
E.V. Shaida

National Cancer Institute, Kyiv

Summary. Soft tissue sarcoma — heterogeneous group of tumors 
that takes 6–8% of all oncological diseases in children and fifth place 
in Ukraine. More than 60% of patients with soft tissue sarcoma are 
children with unfavorable prognosis groups (high and very high risk). 
These groups include patients with alveolar rhabdomyosarcoma 
and «adult type» sarcomas, also children with the disease stage 
IV. The survival rates of patients with unfavorable prognosis of soft 
tissue sarcomas do not exceed than 15–35%. According to modern 
ideas, increased survival of children prognostically unfavorable 
soft tissue sarcoma associated primarily with the development 
and introduction into clinical practice of new, more intensive 
programs of cytostatic therapy. Question about expedient of using 
method support of peripheral blood stem cell during the second line 
chemotherapy with unfavorable prognosis of soft tissue sarcoma 
is insufficient.

Key words: children, soft tissue sarcoma, peripheral blood stem 
cells, hemopoiesis support.


