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Плеоморфные саркомы  — группа, включающая несколько низкодифференцированных злокачественных 

мезенхимальных опухолей, которые различаются по морфологии, молекулярно-биологическим свойствам и 
клиническим исходам. Это относительно редкие опухоли, составляющие, по разным оценкам, от 5 до 7% всех 
злокачественных мезенхимальных опухолей. Опухоли поражают мягкие ткани конечностей, туловища, забрю-
шинное пространство и средостение. Морфологическим субстратом плеоморфных сарком являются полиморф-
ные опухолевые клетки линий фибробластов, гладких миоцитов, рабдомиобластов, шванновских клеток и др. 
Точность морфологического диагноза плеоморфных сарком колеблется в пределах 13–26%. На практике это 
означает, что гистологический тип плеоморфной саркомы правильно определяют лишь у четверти больных. 
Между тем, важность установления гистологического типа до начала лечения определяется тем, что точная 
гистологическая и одновременно молекулярная трактовка плеоморфных сарком открывает путь для селектив-
ной терапии этих опухолей. В статье приведены данные собственного наблюдения за пациентом 27 лет с пле-
оморфной рабдомиосаркомой сердца. В данном случае опухоль сердца, впервые выявленная при проведении 
эхокардиографии, представлена как одно из метастатических поражений плеоморфной рабдомиосаркомы мяг-
ких тканей шеи. Однако при ретроспективном анализе нельзя исключить её первичный характер. Трудности 
морфологической диагностики, возникающие при верификации опухоли, носят объективный характер, так как 
большое разнообразие тканей-источников развития плеоморфных сарком создаёт чрезвычайно сложную гисто-
логическую картину и крайне затрудняет определение гистогенеза опухоли.

Ключевые слова: плеоморфные саркомы, рабдомиосаркома, иммуногистохимическое исследование.

CLINICO-MORPHOLOGICAL CHARACTERISTICS OF A RARE CASE OF PLEOMORPHIC 
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Pleomorphic sarcomas are a group including some of poorly differentiated mesenchymal malignancies, which differ

in morphology, molecular and biological properties and clinical outcomes. They are relatively rare tumors comprising, 
by different assessments, 5 to 7% of all mesenchymal malignancies. The tumors affect soft tissues of the limbs, body, 
retroperitoneal space and mediastinum. The morphologic substrate of pleomorphic sarcomas is polymorphic tumor cells 
of fibroblast cell lines, smooth myocytes, rhabdomyoblasts, Schwann cells, etc. Accuracy of morphologic diagnosis of 
pleomorphic sarcomas ranges between 13 to 26%. In practice it means that histological type of pleomorphic sarcoma 
is correctly defined only in a quarter of patients. Meanwhile, the importance of defining the histological type before 
starting the treatment is explained by the fact, that accurate histological and simultaneous molecular characteristics 
of pleomorphic sarcomas points the way to selective therapy of such tumors. The article presents the results of our 
observation of a 27-year-old patient with pleomorphic cardiac rhabdomyosarcoma. In this case cardiac tumor, first 
defined during echocardiography, is one of metastases of  pleomorphic rhabdomyosarcoma of neck soft tissues. But at 
retrospective analysis its primary nature cannot be ruled out. The difficulties of morphologic diagnosis occurring during 
tumor verification are objective as the diversity of tissues – sources of pleomorphic sarcomas  — creates extremely 
complex histological presentation and exceptionally embarrasses defining the histogenesis of the tumor.

Keywords: pleomorphic sarcomas, rhabdomyosarcoma, immunohistochemistry.

Плеоморфные саркомы  — клинически агрес-
сивные мезенхимальные опухоли, естественное те-
чение которых сопровождается быстрым ростом и 
ранним появлением метастазов (МТС). Более поло-
вины больных плеоморфными саркомами, обратив-
шихся за медицинской помощью, имеют III стадию 
заболевания, а пятая часть — МТС в лёгкие.

Несмотря на применение всех современных 
методов лечения, 5-летняя выживаемость боль-
ных плеоморфной саркомой остаётся низкой и 
колеблется в зависимости от гистологического 
типа саркомы от 29 до 68%. В США каждый год 
регистрируют до 11  тыс. новых случаев сарком 
мягких тканей, и около половины таких пациен-
тов умирают [1].

К редким формам плеоморфных сарком от-
носится плеоморфная рабдомиосаркома (2,7%), в 
то же время она относится к саркомам с наименее 
благоприятными клиническими исходами. Мак
роскопически рабдомиосаркома сердца опреде-
ляется как узел мягкой консистенции белого или 
бледно-розового цвета, расположенный в толще 
миокарда. На разрезе обнаруживают очаги кро-
воизлияний и некрозов. Микроскопически опре-
деляют различное соотношение мелких округ
лых или овальных веретенообразных клеток.

Большое диагностическое значение имеет 
их выраженный полиморфизм: они могут на-
поминать «теннисную ракетку», имея округлое 
тело с ядром и один толстый цитоплазматичес
кий отросток, или быть паукообразной формы 
с центрально расположенным ядром и крупны-
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ми вакуолями гликогена по периферии. Клетки 
опухоли могут располагаться сплошными поля-
ми или формировать альвеолярные и пучковые 
структуры, заключённые в сеть аргирофильных 
и коллагеновых волокон [2–4].

Клинические проявления рабдомиосаркомы 
сердца разнообразны, непостоянны и нехарак-
терны. Считают, что первичные саркомы сердца 
чаще исходят из стенок предсердий и межпред-
сердной перегородки (около трёх четвертей всех 
опубликованных наблюдений). Реже саркома 
возникает в стенке или перегородке желудочков.

Иногда болезнь протекает бессимптомно, и 
может наступить внезапная смерть. В литерату-
ре описано наблюдение, когда первичная саркома 
сердца, протекая почти бессимптомно, привела 
к внезапной смерти больного [5]. В другом ле-
тальном случае пациентка 57  лет с постоянной 
формой мерцательной аритмии несколько лет на-
ходилась под наблюдением по поводу миксомы 
левого предсердия. При аутопсии была выявлена 
полиморфноклеточная рабдомиосаркома левого 
предсердия [6].

Среди инструментальных методов исследо-
вания сердца эхокардиографию (ЭхоКГ) рассмат
ривают как метод выбора в диагностике опухоле-
вых образований.

Приводим данные собственного наблюдения 
за пациентом с плеоморфной рабдомиосаркомой 
сердца.

Больной З. 27 лет в ноябре 2015 г. обратился с 
жалобами на боль в области сердца, слабость, пе-
риодическое снижение артериального давления, 
навязчивый кашель с мокротой и примесью кро-
ви, а также мелкими фрагментами плотной ткани 
в мокроте.

Из анамнеза известно, что в декабре 2014  г. 
появилась стойкая осиплость. При обследовании 
в поликлинике по месту жительства была заподо-
зрена опухоль щитовидной железы. Был направ-
лен в Российский онкологический научный центр 
им. Н.Н. Блохина, где в марте 2015 г. выполнена 
тиреоидэктомия. Заключение предварительного 
цитологического исследования: «Фолликулярно-
клеточный рак». Результаты морфологического 

исследования операционного материала были 
неоднозначны, проводили дифференциальную 
диагностику между анапластическим раком и 
саркомой. Для выявления гистотипа опухоли вы-
полнено иммуногистохимическое исследование, 
заключение: «Недифференцированный анаплас
тический рак щитовидной железы».

С мая по август 2016  г. пациенту проведена 
специфическая терапия  — курс дистанционной 
лучевой терапии (разовая очаговая доза 2  Гр, 
суммарная очаговая доза 60 Гр), а также два кур-
са полихимиотерапии (ПХТ): доксорубицин, 
доцетаксел. В это же время стал беспокоить ка-
шель с мокротой, при обследовании выявлены 
множественные МТС в лёгкие. С сентября 2015 г. 
специфическое лечение не получал (пациент от-
казался от химиотерапии).

При обследовании сердца в ноябре 2015 г. при 
электрокардиографии выявлены очаговые (ин-
фарктоподобные) изменения в миокарде задних 
отделов левого желудочка (ЛЖ): патологический 
зубец Q, подъём сегмента ST, отрицательный зу-
бец T в отведениях II, III, AVF.

Данные ЭхоКГ (рис.  1): «Небольшое расши-
рение полости ЛЖ (конечный диастолический 
размер 61  мм, конечный систолический размер 
38  мм), аорта не изменена, клапанный аппарат 
не изменён. В области среднего заднеперего-
родочного сегмента ЛЖ объёмное образование 
шарообразной формы размером 2,5×3,0  см, на 
широком основании, неоднородной структуры с 
неровным фестончатым контуром. Сократитель-
ная функция ЛЖ не снижена (фракция выброса 
65%)».

Повторная ЭхоКГ (12.01.2016): «Увеличение 
объёмного образования почти в 2 раза (рис. 2), в 
остальном без существенной динамики, показа-
тели сократимости ЛЖ не снижены».

В феврале 2016 г. с жалобами на общую сла-
бость, периодическое выпадение полей зрения, 
дезориентацию в пространстве, кашель с мокро-
той повторно госпитализирован в Московский 
областной онкологический диспансер, где при 
обследовании отмечено прогрессирование забо-
левания  — увеличение количества МТС в лёг-

Рис.  1. Эхокардиографическая картина, полученная 
при первом исследовании: опухоль заднесептальной 
области левого желудочка

Рис.  2. Эхокардиографическая картина в динамике 
через 2 мес: увеличение размеров опухоли левого же-
лудочка
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ких, МТС в правый надпочечник, абдоминаль-
ные лимфатические узлы, множественные МТС 
в головной мозг.

При пересмотре гистологических препара-
тов (щитовидная железа с опухолью и фрагмен-
ты МТС из лёгкого) получено заключение: «Обе 
опухоли имеют идентичные морфологическое 
строение и иммунофенотип, которые соответ-
ствуют плеоморфной рабдомиосаркоме, Grade 3».

Было проведено специфическое лечение: 
блок IE 1-го курса 3-й линии ПХТ по схеме VAC/IE  
(ифосфамид + месна + этопозид). На фоне прово-
димого лечения зарегистрировано дальнейшее 
прогрессирование заболевания, нарастала поли-
органная недостаточность.

В марте 2016 г. у пациента развилось терми-
нальное состояние: угнетение сознания до уров-
ня комы, цианоз кожных покровов, отсутствие 
дыхания, асистолия, приведшие к смерти.

Из протокола вскрытия: «Сердце размерами 
12×8,5×6,5 см, массой 450 г, эпикард и перикард 
гладкие, блестящие, в сердечной сумке до 20 мл 
желтоватой прозрачной жидкости, миокард 
плотно-упругий, красного цвета, с наличием ин-
трамурального разрастания белой плотной ткани 
размерами 8×5×4 см, врастающей в левый желу-
дочек (рис. 3), толщина стенки левого желудоч-
ка 1,4 см, правого — 0,3 см. Клапанный аппарат 
сформирован правильно. Коронарные артерии 
гладкие, блестящие».

При микроскопии: «В миокарде отмечается 
очаговый рост злокачественной опухоли, микро-
скопическая картина которой характеризуется 
полиморфизмом структуры, обусловленным со-
лидными скоплениями клеток с выраженной 
като- и анаплазией. Встречаются гигантские 
многоядерные клетки, клетки напоминающие 
«теннисную ракетку», множественные крупные 
некрозы и кровоизлияния (рис. 4)».

Посмертный клинический диагноз: «Плео-
морфная рабдомиосаркома Grade  3 мягких тка-
ней шеи с врастанием в капсулу и паренхиму щи-
товидной железы, прорастанием и изъязвлением 
кожи, высокой пролиферативной активностью 
Ki 67 70%. T4N0M0, IV стадии. Комбинирован-

ное лечение в 2015 г. Прогрессирование — МТС 
в лёгкие. ПХТ 2-й линии. Прогрессирование — 
МТС в лёгкие, надпочечники, поджелудочную 
железу, абдоминальные лимфатические узлы, 
головной мозг, сердце. В процессе ПХТ 3-й ли-
нии. Осложнение: раковая интоксикация, по-
лиорганная недостаточность. Непосредственная 
причина смерти: кровоизлияние в надпочечники 
(синдром Уотерхауса–Фридериксена)».

В данном случае опухоль сердца, впервые 
выявленная при проведении ЭхоКГ, представле-
на как одно из метастатических поражений пле-
оморфной рабдомиосаркомы мягких тканей шеи. 
Однако при ретроспективном анализе нельзя ис-
ключить её первичный характер. Трудности мор-
фологической диагностики, возникающие при 
верификации опухоли, носят объективный ха-
рактер, так как большое разнообразие тканей-ис-
точников развития плеоморфных сарком создаёт 
чрезвычайно сложную гистологическую карти-
ну и крайне затрудняет определение гистогенеза 
опухоли [3, 4].

К сожалению, многочисленные попытки 
определения предиктивности у сарком с помо-
щью современных методов диагностики (им-
муногистохимического исследования, молеку-
лярной генетики и др.) на сегодняшний день 
безуспешны. То же самое можно сказать и о про-
гностических факторах — пока самые современ-
ные методы их не выявили. Гистологический тип 
плеоморфной саркомы  — единственный значи-
мый прогностический фактор, который опреде-
ляет частоту рецидивов, метастазирования и вы-
живаемость больных. Последнее обстоятельство 
ещё раз подчёркивает значимость точной морфо-
логической диагностики плеоморфных сарком.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта 
интересов по представленной статье.
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