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СаркОми м’яких тканин: 
діагнОСтика та лікування

Саркоми м’яких тканин являють собою групу злоякісних новоутворень, 
що за особливостями росту, клінічним перебігом і прогнозом належать 
до числа найбільш злоякісних пухлин людини. у зв’язку з низькою розпо-
всюдженістю патології єдиної тактики й алгоритму лікування пацієнтів із цим 
захворюванням не існує. у представленій роботі викладено сучасні уявлення 
і стан розв♥’язання проблеми діагностики та лікування сарком м’яких тканин.

Вступ
Саркоми м’яких тканин (СМТ) 

характеризуються низькою розповсю-
дженістю (1,0–2,5% усіх злоякісних 
новоутворень дорослого населення 
людей [1]), частим рецидивуванням, 
мультицентричним ростом, ранньою 
появою віддалених гематогенних мета-
стазів і несприятливим прогнозом [2]. 
Рівень 5-річної виживаність досягає 87% 
для високодиференційованих сарком 
і 62% — для низькодиференційова-
них [3]. При діагностиці СМТ виника-
ють проблеми з тим, що повільний ріст 
пухлини аж ніяк не доводить, що вона 
доброякісного характеру, хоча тільки 
одна із 200 пухлин м’яких тканин є зло-
якісною [4].

Діагностика сМт і біопсія 
пухлини
Візуально неможливо впевнено 

класифікувати пухлину м’яких тканин 
як доброякісну чи злоякісну, але є певні 
ознаки, які можуть свідчити про злоякіс-
ність пухлини, до них належать:

•	діаметр пухлинного утворення 
(> 5 см);

•	інтенсивне збільшення пухлини 
в розмірах;

•	біль та набряк у ділянці пухлинного 
утворення;

•	підфасціальне розташування пухли-
ни.
Наявність цих ознак дає право роз-

глядати пухлину як злоякісну (ймовір-
ність такого діагнозу становить 86% [5]), 
поки не буде гістологічно продемон-
стрована її доброякісна природа. У діа-
гностичному алгоритмі першочерговим 
кроком є фізикальне обстеження. Існує 
п’ять основних критеріїв оцінки фізи-
кального обстеження:

•	розташування пухлини;
•	форма;
•	розмір;
•	відношення до оточуючих тканин;
•	стан регіонарних лімфатичних вузлів.

Регіонарні лімфатичні вузли слід 
досліджувати з метою виключення 

метастатичного ураження, хоча поши-
рення саркоми переважно відбувається 
гематогенним шляхом [6]. Наступним 
кроком є ультразвукове дослідження ді-
лянки локалізації пухлини. Проведення 
магнітно-резонансної томографії з конт-
растуванням забезпечує найбільш повну 
інформацію про пухлину [7]. Кожну 
пухлину, яка накопичує контрастну 
речовину, слід розглядати як злоякісну 
(рисунок), поки не буде доведено добро-
якісність процесу за допомогою гістоло-
гічної верифікації. Магнітно-резонансна 
томографія дозволяє провести точний 
просторовий анатомічний аналіз і пра-
вильне планування біопсії та наступного 
оперативного лікування.

 
Рисунок. Некласифікована СМТ пра-
вого стегна G4 Т2bN0M0, стадія IIB

Та найважливішим моментом в діа-
гностиці СМТ є проведення біопсії 
пухлини. Завдання, яке ставить перед 
собою біопсія, — це, зокрема, виявлення 
ознак злоякісності, визначення морфо-
логічного підтипу СМТ та встановлення 
рівня гістологічного диференціювання 
пухлини.

При діагностиці СМТ біопсія може 
бути проведена декількома способами: 
відкритим методом (інцизійна біопсія), 
шляхом оперативного взяття матеріалу 
та пункційним методом (товстоголко-
ва, тонкоголкова або трепан-біопсія). 
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Пункційний варіант біопсії є найкращим 
у зв’язку з малоінвазивністю цього ме-
тоду. Однак відкрита інцизійна біопсія 
може розглядатися у хворих без оста-
точно встановленого діагнозу або після 
неінформативної попередньо проведеної 
пункційної біопсії через обмежену кіль-
кість забраного матеріалу.

гістологічна ВеРифікація
Після проведення біопсії пухлинної 

тканини виконують гістологічне дослі-
дження отриманого матеріалу. Для мож-
ливості прогнозування клінічного перебігу 
захворювання та планування схеми ліку-
вання мають бути оцінені гістологічний 
тип саркоми та ступінь злоякісності. У до-
слідженні W.O. Russel та співавторів [8] гіс-
тологічна оцінка була вельми суб’єктивна 
на основі клітинної верифікації, клітинно-
го плео морфізму та мітотичної активності. 
Для отримання найбільш ефективної 
інформації гістологічні параметри слід 
вибирати за допомогою багатофакторно-
го аналізу, щоб використовувати тільки 
необхідні критерії, узагальнюючи всю 
прогностичну гістоморфологічну інфор-
мацію. Згідно з дослідженнями [9–11], 
в яких використовували цю методологію, 
основними параметрами є:

•	гістологічний тип та підтип СМТ;
•	ступінь диференціювання пухлини;
•	вираженість некрозу пухлини;
•	мітотичний індекс.

У декількох дослідженнях ще одним 
критерієм був ступінь судинної інвазії [12].

Система градації злоякісності пух-
лини переважно вказує на ймовірність 
розвитку віддалених метастазів і прогно-
зування загальної виживаності [13], але 
має низьке значення для прогнозування 
місцевого рецидиву, який в основному 
пов’язаний з чистотою хірургічного 
краю. Крім того, відповідь на проведення 
хіміотерапії краще простежується у паці-
єнтів із низькодиференційованими СМТ.

Двома найбільш широко викорис-
товуваними схемами градації СМТ є: 
градація Національного інституту раку 
США (National Cancer Institute — NCI) 
і система Французької федерації центру 
саркоми (French Federation of Cancer 
Centers Sarcoma Group — FFCCSG).

Система градації NCI базується 
на сукупності таких показників, як:

•	гістологічний тип СМТ;
•	місце розташування пухлини;
•	некроз пухлини;
•	клітинний плеоморфізм;
•	мітотична активність.

Система FFCCSG реалізується шля-
хом оцінки трьох параметрів (табл. 1, 2):

•	диференціювання пухлини;
•	мітотичний індекс;
•	некроз пухлини.

стаДіюВання
Наразі основною системою стадію-

вання СМТ є система TNM, розроблена 
Американським товариством клінічної 

онкології (American Society of Clinical 
Onco logy — ASCO) (табл. 3).

лікуВання локалізоВаних 
фоРМ сМт
Основним методом лікування па-

цієнтів із СМТ залишається хірургіч-
ний. Головним чинником ефективності 
застосування операції є дотримання 
вимог абластичності, провідним кри-
терієм якої є показник чистоти країв 
резекції рани. Важливість визначення 
чистоти країв резекції видаленої пухли-
ни як предиктора рецидиву СМТ було 
доведено W.F. Enneking та спів авторами 
і O. Berlin та співавторами [14, 15]. На сьо-
годні існує декілька систем визначення 
чистоти країв резекції, зокрема: Union 
for International Cancer Control (UICC), 
FFCCSG, Japanese Orthopaedic Association 
Musculoskeletal Tumor Committee (JOA). 
Найпоширенішою системою визначення 
чистоти країв резекції є FFCCSG, яка по-
будована на основі системи UICC. За чи-
стотою краю резекції розподіляються на:

•	RX: наявність залишкової пухлини 
не може бути оцінена;

•	R0: залишкової пухлинної тканини 
не виявлено;

•	R1: мікроскопічно виявлено елементи 
пухлини;

•	R2: макроскопічно визначено залиш-
кову пухлину.
R0 (залишкової пухлинної тканини 

не виявлено) встановлюється тільки 
в тих випадках, коли залишкова пухлина 
не може бути виявлена за допомогою 
звичайних методів діагностики. Ця ка-
тегорія відповідає ідеальним вимогам 
хірургічної резекції для лікування при 
СМТ.

Категорію R1 присвоюють у випад-
ках, коли в післяопераційному макро-
препараті залишкову пухлину виявляють 
шляхом мікроскопічного дослідження 
в навколишніх здорових тканинах.

R2 належить до випадків із макроско-
пічно видимими залишками пухлинної 
тканини, яку виявляють або клінічно, 
або патогістологічно в краях видаленого 
утворення.

Вплинути на прогноз перебігу СМТ 
після її видалення можуть і деякі інші 
морфологічні характеристики (табл. 4).

Таблиця 1. FFCCSG система оцінювання: визначення параметрів за рахунок сукупності балів
Диференціація пухлини

1 бал Саркоми дуже схожі на нормальну мезенхімальну тканину дорослих (наприклад чітко 
диференційована ліпосаркома)

2 бали Саркоми із наявністю гістологічної схожості із певним типом мезенхімальної тканини 
дорослих (наприклад міксоїдна ліпосаркома)

3 бали Ембріональна і недиференційована саркома та саркоми сумнівного типу, синовіальна 
саркома, остеосаркома, примітивна нейроектодермальна пухлина

Мітотичний індекс
1 бал 0–9 мітозів у 10 досліджуваних полях*
2 бали 10–19 мітозів у 10 досліджуваних полях
3 бали ≥20 мітозів у 10 досліджуваних полях

Некроз пухлини
0 балів Немає некрозів
1 бал ≤50% некрозу пухлини
2 бали ≥50% некрозу пухлини

Гістологічна градація
Градація 1 Сукупнісь балів — 2, 3
Градація 2 Сукупнісь балів — 4, 5
Градація 3 Сукупнісь балів — 6, 7, 8
*Поле дорівнює 0,1734 мм2.

Таблиця 2. FFCCSG система оцінювання: диференціація пухлини, оцінка відповідності гістологіч-
ному типу СМТ

Добре диференційована ліпосаркома 1
Міксоїдна ліпосаркома 2
Круглоклітинна ліпосаркома 3
Плеоморфна ліпосаркома 3
Добре диференційовані фібросаркоми 1
Звичайні фібросаркоми 2
Погано диференційовані фібросаркоми 3
Міксофібросаркома 2
Плеоморфна міксофібросаркома з візерунком 2
Плеоморфна міксофібросаркома без візерунка 3
Гігантоклітинна міксофібросаркома 3
Добре диференційована лейоміосаркома 1
Звичайна лейоміосаркома 2
Слабо диференційована/плеоморфна/епітеліоїдна лейоміосаркома 3
Ембріональна/альвеолярна/плеоморфна рабдоміосаркома 3
Мезенхімальна хондросаркома 3
Остеосаркома 3
Примітивна нейроектодермальна пухлина 3
Злоякісна шваннома 3
Синовіальная саркома 3
Добре диференційована/ангіосаркома 2
Слабо диференційована/епітеліоїдна ангіосаркома 3
Епітеліоїдноподібні саркоми 3
Світлоклітинна саркома 3
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Існує доведена корелятивна залежність 
між показником чистоти країв резекції 
і частотою місцевих рецидивів (табл. 5).

Проте, за даними деяких авторів, ви-
никнення локального рецидиву не має 
прямого впливу на ймовірність розвитку 
віддалених метастазів [16] і, таким чином, 
не зумовлює погіршення показника за-
гальної виживаності [17–19]. Інші дослід-
ники стверджують, що місцевий рецидив 
завжди знижує відсоток як безметастатич-
ної, так і загальної виживаності [20–22].

Починаючи з 80-х років минулого 
сторіччя з метою запобігання місцевому 
рецидиву онкологи почали застосовувати 
комбінований підхід в лікуванні пацієн-
тів із СМТ [24].

Спочатку це було поєднання хірур-
гічного лікування з променевою терапі-
єю, що дозволило покращити показники 
як локального контролю, так і загальної 
виживаності. Кількість рецидивів вда-
лося зменшити з 50 до 25% [25]. Перші 
рандомізовані дослідження з викорис-
танням оперативного лікування та курсу 
післяопераційної променевої терапії 
наведено в табл. 6.

Важливим етапом у становленні вико-
ристання променевої терапії в лікуванні 
при СМТ було проведення дослідження 
із застосуванням оперативного втручання 
у пацієнтів із СМТ кінцівок в обсязі ампу-
тації ураженої кінцівки однієї групи та ви-
користання органо зберігаючої операції 
із додаванням курсу післяопераційної 
променевої терапії. Так, в травні 1975 р. 
представлено рандомізоване дослідження 
[29], ініційоване NCI, результати якого 
представлено в табл. 7.

Предметом подальших наукових до-
сліджень стала послідовність використання 
цих двох методів. Передопераційна проме-
нева терапія дозволяє збільшити кількість 
органозберігаючих операцій за рахунок:

•	зменшення загального об’єму пухли-
ни та перифокального набряку;

•	формування псевдокапсули навколо 
новоутворення;

•	більш чіткого відокремлення пухли-
ни від навколишніх здорових тканин;

•	впливу на субклінічні прояви пухли-
ни в зоні ураження.
За даними літератури, неоад’ювантна 

променева терапія найбільш доцільна 
при місцево-розповсюджених формах 
захворювання, особливо при розмірах 
пухлини >8–10 см [30]. Безумовно, 
перед операційна терапія поліпшує 
результат дії хірурга під час операції, 
проте негативно впливає на після-
операційний перебіг. Післяопераційне 
опромінення не викликає таких загроз, 

однак не впливає на ефективність хірур-
гічного етапу.

Проведено клінічні дослідження, 
які встановили перевагу рівня вижи-
ваності серед пацієнтів із застосуван-
ням неоад’ювантної променевої терапії 
порівняно з хворими, що отримали 
ад’ювантну терапію [31–33]. Водночас 
використання передопераційного опро-
мінення суттєво збільшує кількість після-
операційних ускладнень. Так, у роботі, 
ініційованій Національним інститутом 
раку Канади [34–36], де проводилося про-
спективне рандомізоване дослідження 
із порівняльною оцінкою до- та після-
операційного курсу променевої терапії, 
доведено, що відсоток ускладнень з боку 
рани при неоад’ювантному опроміненні 
досягає 35%, а при ад’ювантному — 17%.

Особливе місце в лікуванні пацієн-
тів із СМТ кінцівок займає брахітера-
пія [37]. Вона володіє низкою безсум-
нівних переваг:

•	опромінюється безпосередньо ложе 
пухлини;

•	ймовірність пошкодження навко-
лишніх здорових тканин зведена 
до мінімуму;

•	курс опромінення короткий (5–6 днів);
•	кількість ускладнень досить мала (2%).

При порівнянні хірургічного лі-
кування та комбінації хірургічного 
лікування + брахітерапії у пацієнтів 
із пухлинами з високим степенем зло-
якісності 5-річна безрецидивна вижи-
ваність становила 65 та 90% відповідно 
(р=0,013) [38]. Проте використання цієї 
методики можливо лише в післяопера-
ційний період.

Таблиця 3. Стадіювання СМТ за TNM
Градація СМТ за TNM Опис
G1 Високодиференційована та помірнодиференційована
G2 Низькодиференційована
G3 Недиференційована
T1 Пухлина не більше 5 см в найбільшому вимірі
T1a Пухлина розташована над фасцією та не проникає через неї
T1b Пухлина залягає під фасцію або проникає через неї
T2 Пухлина більше 5 см в найбільшому вимірі
T2a Пухлина розташована над фасцією та не проникає через неї
T2b Пухлина залягає під фасцію або проникає через неї
N0 Метастази в регіонарних лімфовузлах відсутні
N1 Метастази в регіонарних лімфовузлах
М0 Віддалені метастази
M1 Віддалені метастази
Стадії СМТ
IA T1aN0,NxM0, G1

T1bN0,NxM0, G1
IB T2aN0,NxM0, G1

T2bN0,NxM0, G1
IIA T1aN0,NxM0, G2–G3

T1bN0,NxM0, G2–G3
T2aN0,NxM0, G2–G3

IIB T2bN0,NxM0, G2–G3
III Tбудь-якеN1M0, Gбудь-яке
IV Tбудь-якеNбудь-якеM1, Gбудь-яке

Таблиця 4. Характеристики, які використовуються в системі при прогнозі перебігу СМТ

Система

Характеристики, які використовуються в системі при прогнозі перебігу СМТ
Межа ре-
зидуаль-
ної пух-

лини

Інвазія 
в суди-

ни

Некроз 
пухли-

ни

Розмір 
пухли-

ни

Проліфе-
рація клі-
тин пух-

лини

Оцінка впливу 
передоперацій-
ного лікування

Primitive 
vs  

recurrent
За Enneking Так Ні Ні Ні Ні Ні Ні
UICC Так Ні Ні Ні Ні Ні Ні
FFCCSG Так Ні Ні Ні Ні Ні Ні
SIN Ні Так Так Так Ні Ні Ні
Engellau Ні Ні Так Так Так Ні Ні
AJCC Ні Ні Так Так Ні Ні Ні
JOA Так Ні Ні Ні Ні Так Так

Таблиця 5. П’ятирічна безрецидивна виживаність хворих на СМТ залежно від чистоти краю резек-
ції пухлини [23]

Дослідження
Кіль-
кість 

хворих

Чистота країв резекції Локальні реци-
диви за 5 років 
спостережен-

ня, %

Системи  
визначення Результат

Кількість 
результа-

тів, %
Stefanovski P., 2002 395 FFCCSG Негативний 68 20

Позитивний 32 35
Stojadinovic A., 2002 2084 FFCCSG Негативний 78 15,2

Позитивний 22 28
Koea, 2003 951 FFCCSG Негативний 83 13

Позитивний 17 22
Zagars G. et al., 2003

1225 Не вказано
Негативний 66 12
Сумнівний 19 26

Позитивний 15 38
McKee M. et al., 2004

111 Патологоанато-
мічний край, 1 мм

>10 мм 47 16
1–9 мм 41 42

0 мм 12 42
Gronchi P., 2005 642 FFCCSG Негативний 87 12

Позитивний 13 26
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У подальшому до схем лікування 
хворих на СМТ були залучені протоколи 
хіміотерапії, які часто використовують-
ся як в неоад’ювантній формі [39], так 
і в ад’ювантному режимі. У 1997 р. про-
ведено метааналіз всіх відомих рандомізо-
ваних клінічних випробувань [40]. Резуль-
тати цього мультицентрового метааналізу 
показали, що протоколи, які включали 
доксорубіцин, збільшують терміни від ви-
далення пухлини до маніфестації місцевих 
і віддалених рецидивів, а також підви-
щують показники загальної виживаності.

Найбільш поширеними схемами 
системної хіміотерапії при СМТ є:

•	CyVADIC: циклофосфамід 500 мг/м2  
внутрішньовенно (в/в), 1-й день; він-
кристин 1,5 мг/м2 в/в, 1-й день; доксо-
рубіцин 50 мг/м2 в/в, 1-й день; DTIC: 
дакарбазин 250 мг/м2 в/в, 1–5 дні. 
Повторення циклу поліхіміотерапії 
через 21 день.

•	Доксорубіцин 75–90 мг/м2 + іфосфамід 
10 000 мг/м2. Цитостатики вводять у ре-
жимі тривалої (до 72 год) в/в інфузії.

•	MAID: месна 2500 мг/м2, доксорубі-
цин 20 мг/м2, іфосфамід 2500 мг/м2, 
дакарбазин 300 мг/м2.

•	CDC: циклофосфамід 750 мг/м2 в/в, 
1-й день; доксорубіцин 50 мг/м2 в/в, 
1-й день; цисплатин 20 мг/м2 в/в, 
впродовж 1–5 днів.

•	CDVC: цисплатин 100 мг/м2 в/в,  
1-й день; доксорубіцин 25 мг/м2 в/в,  

протягом 2–4 днів; вінкристин 
1,5 мг/м2 в/в на 5-й день; циклофос-
фамід 600 мг/м2 в/в на 6-й день.

•	Епірубіцин 160 мг/м2 в/в, кожні 
3 тиж (до 8 циклів) на фоні підтримки 
гемопоезу гранулоцитарним коло-
нієстимулюючим фактором.
На відміну від кісткових сарком, при 

яких гістологічна оцінка некрозу пухлини 
після проведеного хіміотерапевтичного 
лікування затверджена як дуже важливий 
прогностичний фактор [41], не існує 
стандартизованого підходу до гістоло-
гічної оцінки реакції СМТ на проведену 
неоад’ювантну хіміо терапію [42]. Тільки 
останніми роками проводяться дослі-
дження з визначення змін в мітотичному 
індексі [43], що дає можливість точного 
визначення реакції пухлинної тканини 
на проведення неоад’ювантної хіміотерапії.

Останнім часом проходять також 
дослідження із використанням таргет-
них препаратів при лікуванні пацієнтів 
із СМТ (табл. 8).

Доведено, що комплексне викорис-
тання променевої терапії, поліхіміотерапії 
та хірургічного лікування сприяє більш 
суттєвому підвищенню ефективності те-
рапії порівняно з комбінацією лише полі-
хіміотерапії та хірургічного лікування [49]. 
Дискутабельним залишається питання, 
чи проводити неоад’ювантну променеву 
та поліхіміотерапію з метою покращення 
локального контролю, чи застосовувати 
в неоад’ювантному режимі тільки полі-

хіміотерапію з подальшою ад’ювантною 
променевою та поліхіміотерапією [50, 51].

лікуВання Метастатичних 
та неРезектабельних 
фоРМ сМт
Медіана виживаності після виник-

нення віддалених метастазів у хворих 
на СМТ становить близько 11–15 міс, 
лише 20–25% цих пацієнтів переживають 
3 роки спостереження [52, 53]. Одним 
із прогностичних факторів, що впли-
вають на тривалість життя пацієнтів, 
є відповідь пухлини на хіміотерапію [53].

Вибір системної поліхіміотерапії 
є індивідуальним і ґрунтується на декіль-
кох факторах, включаючи гістологічний 
підтип СМТ та біологічну поведінку 
хвороби, а також стан здоров’я пацієнта.

Усе частіше повідомляється, що різні 
гістологічні підтипи СМТ проявляють 
хіміочутливість до різних схем поліхіміо-
терапії. Як приклад, синовіальна саркома 
і міксоїдна ліпосаркома входять до числа 
більш хіміочутливих різновидів [54–57]. 
Зокрема, міксоїдна ліпосаркома, як пра-
вило, чутлива до доксорубіцину. Синові-
альна саркома особливо чутлива до алкі-
луючих агентів, таких як іфосфамід [57]. 
Ангіосаркома є хіміочутливою при засто-
суванні таксану та паклітакселу [58–63].

Лейоміосаркома, міксоїдна фібро-
саркома, дедиференційована ліпосар-
кома та злоякісна шваннома є низько-
чутливими до поліхіміотерапії, однак 
реєструють відповіді на антрациклін-
вмісні схеми: доксорубіцин у комбінації 
з іфосфамідом [64, 65].
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Саркомы мягких тканей: диагностика и лечение
В.В. Остафийчук, С.И. Коровин, А.Ю. Паливец, М.Н. Кукушкина, 
М.С. Кротевич

Национальный институт рака, Киев

Резюме. Саркомы мягких тканей представляют собой группу 
злокачественных новообразований, по особенностям роста, кли-
ническому течению и прогнозу относящихся к числу наиболее 
злокачественных опухолей человека. В связи с низкой распро-
страненностью патологии единой тактики и алгоритма лечения 
пациентов с этим заболеванием не существует. В представленной 
работе изложены современные представления и состояние ре-
шения проблемы диагностики и лечения сарком мягких тканей.

Ключевые слова: саркома мягких тканей, хирургическое 
лечение, полихимиотерапия.

The soft tissue sarcoma: diagnosis and treatment
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Summary. The soft tissue sarcomas are a group of the malignan-
cies which for the peculiarities of growth, the clinical course and 
the prognosis are among the most malignant human tumors. Due 
to the low prevalence of this disease, a common tactics algorithm 
and treatment of this disease does not exist. This paper presents the 
current understanding and the state of the problem solution of soft 
tissue sarcomas diagnosis and treatment.

Key words: soft tissue sarcoma, surgical treatment, chemo-
therapy.


