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Введение
Саркомы мягких тканей (СМТ) относятся к редким 

видам опухолей [1]. В 2023 году в Российской Федерации 
(далее – РФ) зарегистрировано 4 590 новых случаев злока-
чественных новообразований (далее – ЗНО) мягких тканей 
(С48 и С49 по МКБ‑10), что составляет всего 0,7 % среди 
всех онкологических заболеваний, выявленных в 2023 году. 
На долю мужчин приходится 2 011 новых случаев, среди 
женщин выявлено 2 579 случаев [2].

Грубый показатель заболеваемости ЗНО мягких тка-
ней на 100 тыс. населения России в 2023 году составил 
3,1 на 100 тыс. населения, в сравнении с показателем 
2022 года (3,2 на 100 тыс. населения – 4 636 случаев) от-
мечается его снижение на 0,8 %. Максимальный уровень 
заболеваемости ЗНО мягких тканей среди субъектов РФ 
отмечается в Орловской области (5,9 на 100 тыс. населения), 
Забайкальском крае (5,2 на 100 тыс. населения), Омской 
области (4,7 на 100 тыс. населения), Саратовской области 
(4,5 на 100 тыс. населения) и Челябинской области (4,4 
на 100 тыс. населения) [2].

Региональный анализ показал, что Сибирский фе-
деральный округ (далее – СФО) занимает 4-е место 
по уровню заболеваемости ЗНО мягких тканей среди 
всех федеральный округов, уступая Дальневосточному 
федеральному округу (3,9 на 100 тыс. населения), Ураль-
скому федеральному округу (3,6 на 100 тыс. населения) 
и Приволжскому федеральному округу (3,5 на 100 тыс. 
населения).

В 2023 году Красноярский край занимает 7-е место 
по уровню заболеваемости данной патологии среди субъ-
ектов СФО, уступая по «грубому» показателю заболе-
ваемости Омской области (4,7 на 100 тыс. населения), 
Алтайского края (4,1 на 100 тыс. населения), Томской 
области (3,9 на 100 тыс. населения), Иркутской области 
(3,6 на 100 тыс. населения), Республики Хакасия (3,4 
на 100 тыс. населения) и Новосибирской области (3,3 
на 100 тыс. населения) (рис. 1) [2].

В 2024 году в Красноярском крае выявлено 88 новых 
случаев ЗНО мягких тканей, что составляет 0,5 % в общей 
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структуре онкологической патологии 
(23-е место), при этом 40 случаев 
зарегистрировано среди мужского на-
селения и 48 случаев среди женского. 
За период 2020–2024 гг. выявлен 451 
случай ЗНО мягких тканей, пик при-
ходится на 2020 год – 105 случаев 
(рис. 2).

За последние 5 лет показатель 
заболеваемости ЗНО мягких тка-
ней в Красноярском крае снизился 
на 15,4 % – с 3,7 на 100 тыс. насе-
ления в 2020 году до 3,1 в 2024 году 
(рис. 3). За период 2022–2023 гг. 
краевые показатели не превышали 
показатель по СФО и РФ в целом. 
В 2023 году грубый показатель за-
болеваемости в Красноярском крае был ниже показателя 
СФО на 15,3 % (СФО – 3,4 на 100 тыс. населения), а РФ – 
на 7,1 % (РФ – 3,1 на 100 тыс. населения).

Средний возраст пациентов с ЗНО мягких тканей 
в РФ в 2023 году составляет 58,5 лет: 56,6 лет – для 
мужчин и 60,0 лет – для женщин [1]. В Красноярском 
крае в 2024 году средний возраст заболевших выше 
федеральных значений и составляет 58,8 лет (мужчи-
ны – 56,0 лет, женщины – 61,0 год).

В справочнике «Состояние онкологической помощи 
населению России в 2024 году» учитываются толь-
ко ЗНО с кодом МКБ‑10 – С49, поэтому дальнейшее 
сравнение федеральных и региональных показателей 
будет производится по данной локализации, исключая 
ЗНО забрюшинного пространства и брюшины (код 
МКБ‑10 – С48) [3].

Показатель ранней диагностики ЗНО мягких тканей 
в 2024 году в Красноярском крае превышает федеральные 
и окружные значения (57,4 % против 57,1 % и 53,4 % со-
ответственно) (рис. 4) [3].

Показатель одногодичной летальности пациентов 
с установленным диагнозом ЗНО соединительных и дру-
гих мягких тканей в Красноярском крае составляет 19,6 %, 
что уступает федеральному значению (РФ – 17,5 %), 
но лучше СФО – 20,8 % [3].

Доля лиц с С49, состоящих на дис-
пансерном учете 5 лет и более, в Крас-
ноярском крае ниже среднероссийского 
показателя (РФ – 69,7 %) и окружного 
(СФО – 72,7 %) и составляет 68,4 % [3].

Высокий уровень запущенности 
и летальности пациентов на первом 
году после установления диагноза, 
а также низкие показатели раннего 
выявления и пятилетней выживае-
мости пациентов, говорят о необ-
ходимости организации не только 
раннего выявления данной патологии, 
но и применения эффективных мето-
дов лечения. Наиболее актуально это 
для редких разновидностей саркомы.

СМТ забрюшинного пространства составляют 10–
15 % от всех сарком. Саркомы забрюшинного простран-
ства могут иметь различные гистологические типы, 
но наиболее частыми являются лейомиосаркома (ЛМС) 
и высокодифференцированная/дедифференцированная 
липосаркома (ЛПС)[4].

Липосаркома (ЛПС) представляет собой наиболее 
распространенную мягкотканную СМТ у взрослых, со-
ставляя дот 25 % до 50 % всех случаев. На основании 

Рисунок 1. Грубый показатель заболеваемости ЗНО мягких тканей среди регионов Сибирского 
федерального округа (на 100 тыс. населения)

Рисунок 2. Количество выявленных случаев ЗНО мягких тканей в Крас-
ноярском крае за период 2020–2024 гг.

Рисунок 3. Динамика грубого показателя заболеваемости ЗНО мягких тканей в Краснояр-
ском крае в 2020–2024 гг.
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специфических и отличительных гистологических, мо-
лекулярных и клинических характеристик ЛПС можно 
разделить на различные подтипы, включая высокодиффе-
ренцированный ЛПС (ВДЛПС), дедифференцированный 
ЛПС (ДДЛПС), миксоидно-круглоклеточный и плеоморф-
ный. ВДЛПС и ДДЛПС представляют собой два наиболее 
распространенных подтипа [5–7].

Известно, что ВДЛПС – это низкозлокачественное 
местно-распространяющееся новообразование, чаще все-
го встречающееся в области конечностей, реже – в забрю-
шинном пространстве и средостении. Риск отдаленного 
метастазирования зависит от развития дедифференциров-
ки при рецидивах. Прогноз у пациентов с ВДЛПС зави-
сит от локализации опухоли. Более высокая смертность, 
связанная с заболеванием, наблюдается для забрюшинных 
ВДЛПС из-за тенденции к более высокой частоте реци-
дивов и последующему риску дедифференцировки и ме-
тастазирования. [5–7]. Частота ДДЛПС в забрюшинном 
пространстве значительно превышает иные локализации 
(соотношение 5:1). Более чем в 90 % случаев ДДЛПС 
диагностируется de novo, тогда как оставшаяся их часть 
возникает при рецидивах высокодифференцированной 
липосаркомы (ВДЛПС). Независимо от анатомической 
локализации, ДДЛПС отличается от ВДЛПС более агрес-
сивным течением, а также наличием метастатическо-
го потенциала. Отдаленные метастазы наблюдаются 
в 15–50 % случаев ДДЛПС, местные рецидивы – в 40 % 
случаев. При этом смертность, связанная с заболеванием, 
в шесть раз выше, чем при ВДЛПС [7].

В представленном клиническом случае описано агрес-
сивное течение ДДЛПС забрюшинного пространства 
с высокой частой рецидивов, а также основные методы 
лечения СМТ забрюшинного пространства, используемые 
в рутинной практике в настоящее время.

Цель – продемонстрировать потенциал применения 
препарата трабектедин, обеспечивающего стабилизацию 
заболевания и увеличивающего безрецидивную выжива-
емость пациентов с ДДЛПС.

Клинический случай
Представлен клинический случай лечения рецидиви-

рующей ДДЛПС забрюшинного пространства.

Пациентка Н., 56 лет. В январе 2017 г. обратилась 
в КГБУЗ «КККОД им А. И. Крыжановского» (КККОД) 
с жалобами на слабость и самостоятельно обнаруженное 
опухолевое образование в правой области живота. В марте 
2017 г. выполнено удаление опухоли забрюшинного про-
странства, адреналэктомия. Из протокола операции: при 
ревизии тканевое образование 40х30 см интимно спаянно 
с аортой, нижней полой веной, правой долей печени; пра-
вая почка в опухолевом конгломерате. Дополнительный 
поперечный разрез в правом подреберье. Длительная 
мобилизация опухоли. Выраженные технические слож-
ности при выделении правой почки – последняя декапсу-
лирована. Длительное отхождение от нижней полой вены, 
адреналэктомия справа. Опухоль удалена. По результатам 
иммуногистохимического исследования (ИГХ): дедиффе-
ренцированная липосаркома, Grade 3 по FNCLCC.

Установлен диагноз: Дедифференцированная липосар-
кома забрюшинного пространства III стадия T2bN 0M0G3.

Далее пациентка находилась на динамическом на-
блюдении.

Через 3 года в марте 2020 г. при контрольном об-
следовании выявлено прогрессирование заболевания. 
По данным магнитно-резонансой томографии (МРТ) 
органов брюшной полости и забрюшинного простран-
ства обнаружено объемное образование правого под-
реберья без органопринадлежности (в воротах правой 
почки конгломерат лимфоузлов 3х5 см, опухоль до 7 см 
прилежит к желчному пузырю, ДПК и антральному 
отделу желудка).

В марте 2020 г. выполнено повторное удаление опу-
холи забрюшинного пространства, нефрэктомия справа, 
дренирование правой плевральной полости. ИГХ: имму-
номорфологическая картина соответствует дедифферен-
цированной липосаркоме, Grade 3 по FNCLCC.

В мае 2020 г. при контрольном обследовании по дан-
ным МРТ органов брюшной полости и забрюшинного 
пространства справа (уровень Th12-L1), под куполом 
диафрагмы, паракавально, по дорзальной поверхности 
нижней полой вены, определяется объемное образование, 
имеющее неоднородную структуру, размерами 3,1х2,5 см, 
также на уровне верхнего этажа брюшной полости, в левом 
поддиафрагмальном пространстве, прилежащее к перед-
ней поверхности тела желудка определяется объемное 
образование размерами 5,3х4,0 см, регионарные лимфати-
ческие узлы панкреатодуоденальной зоны и ворот печени 
размерами до 1,5х0,6 см.

С мая 2020 по сентябрь 2020 г. проводилась моно-
химиотерапия по схеме доксорубицин 60 мг/м2 1 день 
21-дневного цикла суммарно 6 курсов. В сентябре 2020 г. 
при контрольном обследовании по данным МРТ органов 
брюшной полости и забрюшинного пространства – ста-
билизация. Рекомендовано динамическое наблюдение.

В октябре 2021 г. при контрольном осмотре по дан-
ным МРТ органов брюшной полости и забрюшинного 
пространства справа (уровень Th12-L1), под куполом 
диафрагмы, паракавально, по дорзальной поверхности 
нижней полой вены, определяется объемное образование 
размерами 3,0х4,3 см (было 3,1х2,5 см). На уровне верх-

Рисунок 4. Распределение по стадиям выявленных в 2024 году ЗНО 
соединительных и других мягких тканей, %
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него этажа брюшной полости, в левом 
поддиафрагмальном пространстве, 
прилежащее к передней поверхности 
тела желудка, определяется объемное 
образование гетерогенной структу-
ры с преимущественной липоидной 
структурой, размерами 5,5х7,6 см 
(было 5,3х4,0), в толще правой боль-
шой поясничной мышцы, на уровне 
L1-L2 и L3 позвонков и в структуре 
большого сальника, определяются 
пять четко визуализируемых образова-
ний размерами 2,8х3,7 см, 1,2х1,4 см, 
5,5х7,5 см, 1,8х2,2 см, в правом лате-
ральном кармане, между петель ки-
шечника: 1,4х1,8 см, в мягких тканях 
передней брюшной стенки, на уровне 
нижней трети, в толще прямой мышцы 
живота слева образование 1,4х2,9 см 
(рис. 5 а, б).

Данная картина расценена как 
прогрессирование заболевания и с ок-
тября 2021 г. в КККОД начата моно-
терапия по схеме трабектедин 2,8 мг 
(1,5 мг/м2) в каждый 1-й день 21-днев-
ного цикла с динамическим контролем 
МРТ каждые 3 месяца.

В декабре 2021г и марте 2022 г. 
выполнено контрольное обследование, 
по данным МРТ органов брюшной по-
лости и забрюшинного пространства 
в сравнении с данными МРТ от октября 2021 г. картина 
стабильная.

В связи со стабилизацией заболевания продолжена 
монотерапия по схеме трабектедин 2,8 мг в каждый 1-й 
день 21-дневного цикла, до прогрессии или непереносимой 
токсичности с динамическим контролем МРТ.

В марте 2023 (через 18 месяцев от начала терапии тра-
бектедином) после 21 курса монотерапии трабектедином при 
контрольном обследовании по данным МРТ органов брюш-
ной полости и забрюшинного пространства МР-картина 
множественных разнокалиберных образований брюшной 
полости и забрюшинного пространства, с инвазией пояс-
ничной мышцы справа, мягких тканей передней брюшной 
стенки (вторичного характера), динамика отрицательная 
в виде роста ранее выявленных образований и появления 
нескольких новых крупных образований (рис. 6).

Учитывая прогрессирование заболевания, рекомендо-
вана третья линия химиотерапии. С мая 2023 г. по июнь 
2023 г. проведено 2 курса по схеме гемцитабин 675 мг/м2 
1‑й, 8‑й дни + доцетаксел 75 мг/м2 в 8‑й день. Во время 
лечения отмечались нежелательные явления: цитоста-
тический мукозит G2, ферментопатия G2, выраженный 
астенический синдром.

В июле 2023 г. выполнено МРТ органов брюшной 
полости и забрюшинного пространства с в/в контрасти-
рованием, по данным которой справа (уровень Th12-L1) 
под куполом диафрагмы, паракавально определяется 

объемное образование 55х52 мм, на уровне верхнего 
этажа брюшной полости, в левом поддиафрагмальном 
пространстве, прилежащее к передней поверхности тела 
желудка объемное образование гетерогенной преиму-
щественно жировой структуры, размерами 128х103 мм, 
в остальных отделах брюшной полости, вдоль боковых 
каналов, забрюшинно справа в ложе удаленной почки 
с признаками вовлечения поясничной мышцы, сохра-
няются множественные гетерогенные образования, не-
однородной липосолидной структуры, различных раз-
меров, максимальными размерами в правом латеральном 
кармане до 114×72 мм, окутывающее толстую кишку, 
в области ворот печени аналогичное образование раз-
мером до 74х57 мм, сохраняются лимфатические узлы 
панкреатодуоденальной зоны и в области ворот печени, 
размерами до 0,9 см, брыжеечной группы до 0,7 см, па-
рааортокавальной до 0,8 см.

Далее пациентка отказалась от проведения лекар-
ственной терапии и в октябре 2023 г. обратилась само-
стоятельно в другой медицинский центр, где было вы-
полнено циторедуктивное удаление множественных 
рецидивных опухолей брюшной полости и забрюшинного 
пространства, экстирпация большого сальника, спле-
нэктомия, экономная резекция желудка, левосторонняя 
гемиколэктомия. В ноябре 2023 г. констатирована смерть 
пациентки, причиной которой явились осложнения после 
оперативного лечения.

		               а					      б
Рисунок 5. МР-картина объемных образований брюшной полости и забрюшинного про-
странства, октябрь 2021 г. (рис. а, б)
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Рисунок 6. МР-картина множественных разнокалиберных образований брюшной полости 
и забрюшинного пространства, с инвазией поясничной мышцы справа, мягких тканей перед-
ней брюшной стенки (вторичного характера), март 2023 г.
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Обсуждение
На сегодняшний день из-за клинико-анатомических 

особенностей (отсутствия четких границ роста опухоли, 
бессимптомного течения) лечение СМТ забрюшинного 
пространства представляет собой огромные трудности. 
Единственным потенциально излечивающим методом 
лечения первичных СМТ забрюшинного простран-
ства является хирургическое вмешательство [8–10]. 
Липосаркома является самой часто встречающейся 
забрюшинной саркомой. Забрюшинные липосаркомы 
в преобладающем большинстве случаев представлены 
высокодифференцированной ЛС (58,5 %) и дедифферен-
цированной ЛС (39 %). Крайне редко первичная ЗЛПС 
представлена миксоидной ЛС (2 %) и плеоморфной ЛС 
(0,5 %) [11]

В данной работе мы обсуждаем клинический случай 
пациентки с рецидивирующим течением дедиффереци-
рованной липосаркомы G3 забрюшинного пространства. 
Первичным лечением в 2017 году было оперативное 
вмешательство. Однако, анатомические особенности 
ограничивают достижение широких краев резекции, 
в связи с чем локальный рецидив встречается гораздо 
чаще, чем в любой другой анатомической области и явля-
ется основной причиной смерти. Это объясняет, почему 
СМТ забрюшинного пространства имеют худший исход 
по сравнению с саркомами других областей, несмотря 
на относительно вялотекущее течение [5]. Даже при 
первичной радикальной резекции более чем у 50 % па-
циентов с забрюшинными неорганными липосаркомами 
развивается локальный рецидив [12].

После первичного хирургического вмешательства 
безрецидивный период у данной пациентки составил 
3 года. Через 3 года выявлено прогрессирование за-
болевания, что потребовало повторного оперативного 
вмешательства. К сожалению, при контрольном обсле-
довании через 2 месяца выявлены новые образования 
в брюшной полости. В этой ситуации варианты лечения 
для пациентов с неоперабельной и/или метастатической 
ВДЛПС и ДДЛПС ограничены [8, 13]. Как и для других 
подтипов СМТ, стандартная терапия первой линии за-
ключается в химиотерапии на основе антрациклинов [8, 
10, 14–16]. Однако частота ответа, зарегистрированная 
при ВДЛПС и ДДЛПС при лечении данными препара-
тами низка, что позволяет традиционно рассматривать 
эту подгруппу СМТ как подтип с низкой химиочув-
ствительностью [17]. В исследовании роли химиоте-
рапии на основе антрациклинов при СМТ различных 
гистологических подтипов, доксорубицин в качестве 
монотерапии показал частоту объективную ответа от 9 % 
до 27 %, а для комбинированных схем от 35 % до 60 % [6]. 
По данным A. Italiano исследования пациентов с рас-
пространенной стадией ВДЛПС/ДДЛПС, получивших 
химиотерапию в 11 медицинских организациях, 82 % 
получали антрациклинсодержащую схему, при это 
объективный ответ наблюдался у 12 % [18]. В связи 
с этим принято решение о лекарственной монотерапии 
доксорубицином в первой линии, на фоне которой без-
рецидивный период составил 1 год.

В октябре 2021 г. у пациентки вновь прогрессиро-
вание заболевания. После неэффективности терапии 
первой линии трабектедин является одним из наибо-
лее эффективных препаратов, одобренных в настоящее 
время [8,10,20].

Трабектедин – тетрагидроизохинолиновый алкалоид, 
который первоначально был выделен из оболочника 
Карибского бассейна Ecteinascidaturbinata и в насто-
ящее время производится химическим синтезом [18]. 
Его молекула содержит 3 тетрагидроизохинолиновых 
функциональных домена, 2 из которых ковалентно свя-
зываются с гуанином узкой бороздки ДНК и изгибают 
молекулу в сторону широкой бороздки, а 3-я находится 
вне дуплекса и, вероятно, взаимодействует с белками 
в месте аддукта, такими как XPG или РНК-полимераза 
II (Pol II). Аддукты трабектедина связывают белки экс-
цизионной репарации, препятствуя их нормальному 
функционированию и индуцируя разрывы ДНК. Тра-
бектедин влияет на медленно растущие клетки и клетки, 
находящиеся в фазе G1 клеточного цикла [21–23].

В многоцентровом рандомизированном международ-
ном клиническом исследовании III фазы подтвержден 
предыдущий опыт, документирующий эффективность 
трабектедина в контроле распространенных СМТ после 
неэффективности предшествующей цитотоксической 
химиотерапии. Исследованные пациенты проходили 
интенсивное предварительное лечение (системную те-
рапию, хирургическое вмешательство и лучевую тера-
пию) и у них наблюдалось быстрое прогрессирование 
заболевания. В этой группе высокого риска примене-
ние трабектедина привело к статистически значимому 
снижению риска прогрессирования заболевания или 
смерти на 45 % по сравнению с активной контрольной 
терапией дакарбазином (р<0,001). Это преимущество 
в контроле заболевания наблюдалось независимо от ги-
стологии заболевания, предыдущих линий системной 
терапии и клинических факторов, таких как возраст, пол, 
этническая принадлежность или исходное состояние 
здоровья [13, 25].

В исследовании C. Fabbroni с соавторами, у 49 па-
циентов с распространенными ВДЛПС/ДДЛПС, полу-
чавших лечение трабектедином и стратифицированных 
в соответствии со степенью злокачественности опухоли, 
наблюдали общий уровень ответа 20 % с медианой вы-
живаемости без прогрессирования 13,7 мес. для когорты 
пациентов с низкой степенью злокачественности и 3,2 мес. 
для когорты с высокой степенью злокачественности. Более 
того, частичный ответ был достигнут у 35 % пациентов 
в когорте пациентов с низкой степенью злокачественности 
опухоли по сравнению с 9 % в когорте с высокой. Соот-
ветственно, ввиду более высокой клинической пользы 
пациенты в когорте с низкой степенью злокачественности 
получили большее количество циклов трабектедина (8 
циклов по сравнению с 4) [26].

В нашем случае пациентке проведен 21 курс лечения 
трабектедином во второй линии, достигнута стабилизация 
заболевания и период без прогрессирования составил 
18 месяцев.
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Перспективы применения трабектедина видятся 
также в первой линии терапии СМТ. В исследовании 3 
фазы LMS‑04 трабектедин в комбинации с доксоруби-
цином показал многообещающие результаты в качестве 
первой линии терапии метастатической лейомиосар-
комы. Медиана выживаемости без прогрессирования 
была значительно выше при применении трабектедина 
в комбинации с доксорубицином по сравнению с моно-
терапией доксорубицином (12,2 мес. [95 % ДИ 10,1–15,6] 
против 6,2 мес. [4,1–7,1]; скорректированное отношение 
рисков 0,41 [95 % ДИ 0,29–0,58]; p<0,0001) [27] Медиана 
общей выживаемости значимо выше при применении 
комбинации трабектедин + доксорубицин по сравнению 
с монотерапией доксорубицином, 33,1 мес. vs 23,8 мес, 
HR 0,65 [95 % ДИ 0,44–0,95]; p=0,025 [28].

Другие варианты лечения СМТ весьма ограничены, 
особенно у пациентов с ЛПС, у которых гемцитабин и тар-
гетная терапия часто используются в качестве поздней 
линии лечения. Анализируемый случай показал низкую 
эффективность доксорубицина и гемцитабина в комби-
нации с доцетакселом.

Некоторые таргетные препараты, например ингиби-
торы MDM2, все еще находятся на стадии клинической 
оценки и в настоящее время не доступны в клинической 
практике [29].

Заключение
В представленном клиническом случае показано агрес-

сивное течение ДДЛПС забрюшинного пространства 
с высокой частой рецидивов, а также основные методы 
лечения СМТ забрюшинного пространства, используе-
мые в рутинной практике в настоящее время. Несмотря 
на ограниченные возможности лекарственной терапии 
ДДЛПС, в арсенале врача-онколога имеются препараты, 
обеспечивающие стабилизацию заболевания и увеличи-
вающие безрецидивную выживаемость. Представленный 
случай демонстрирует контроль над заболеванием бо-
лее 80 мес. Особый интерес представляет трабектедин, 
примененный во второй линии терапии и позволивший 
добиться длительного периода без прогрессирования 
у пациентки с рецидивирующей ДДЛПС забрюшинного 
пространства.
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