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Аннотация 
В настоящей статье описано редкое клиническое наблюдение пациента с рецидивирующим десмоидным фиброматозом, у 
которого достигнута длительная стабилизация после хирургического лечения. У больного 24 лет в 2013 г. выявлена забрю-
шинная опухоль размером 8,8×5,6×13 см, инфильтрирующая левую поясничную мышцу, левую почку, левую общую и левую 
наружную подвздошные артерии, нисходящую ободочную и сигмовидные кишки. Пациент оперирован в ФГБУ «НМИЦ онко-
логии им. Н.Н. Блохина» в объеме удаления опухоли, резекции левой общей подвздошной артерии с протезированием про-
тезом GORЕ-TEX, левосторонней гемиколэктомии, левосторонней нефрэктомии. Через 9 мес после операции выявлен 
1-й рецидив опухоли. В связи последующим ростом опухолевых очагов, локализовавшихся по ходу левой наружной под-
вздошной артерии и в паховом канале, выполнена повторная операция. В дальнейшем у пациента наблюдался 2-й рецидив, 
по поводу которого также предпринято хирургическое вмешательство. Через 7 мес после перенесенного хирургического 
лечения зафиксирован 3-й рецидив опухоли. На мультидисциплинарном обсуждении, учитывая отсутствие жалоб и неболь-
шие размеры рецидивной опухоли, а также отсутствие риска развития угрожающих жизни осложнений, решено ограничить-
ся наблюдением. Больному проводится ежегодное обследование с частотой один раз в полгода – данных по поводу роста 
рецидивной опухоли не отмечено. На сегодняшний день больной жив, жалоб не предъявляет, трудоспособен. Наше клиниче-
ское наблюдение демонстрирует, что активная хирургическая тактика при рецидиве забрюшинного фиброматоза не всегда 
приводит к достижению длительного времени без прогрессирования и некоторым пациентам может быть рекомендована на-
блюдательная тактика Look and stay. 
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Abstract 
This article deals with the rare clinical observation of the patient with recurrent desmoid-type fibromatosis, who have achieved long-term 
stability after surgical treatment. A 24-year-old patient was diagnosed with retroperitoneal tumor which size was 8.8×5.6×13 cm in 2013, 
infiltrating the left psoas muscle, left kidney, left common and left external iliac arteries, descending colon and sigmoid colon. The pa-
tient underwent surgery in the volume of the tumor removal, resection of the left common iliac artery and prosthetics using  GORE-TEX 
prosthesis, left hemicolectomy, left nephrectomy at Blokhin National Medical Research Center of Oncology. The first recurrence of the 
tumor was detected nine months after the surgery. Due to the subsequent growth of tumor mass, located along the left external iliac ar-
tery and in the inguinal canal, the repeated surgery was performed. Then the patient had a second relapse, and underwent surgery 
again. The third recurrence was detected seven months after the last surgery. During the multidisciplinary discussion, according to the 
absence of complaints and the small size of the recurrent tumor, as well as the absence of the risk of life-threatening complications, it 
was decided to stop on the observation. The patient was examined once every six months – there were no data concerning recurrent tu-
mor growth. Today, the patient is alive, does not have any complaints and is able-bodied. Our clinical observation demonstrates that ac-
tive surgical tactics in case of the retroperitoneal fibromatosis recurrence not always can lead to long-term progression-free survival 
time and several patients can stay under the observation, using Look and Stay tactic.  
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Введение 
Согласно классификации Всемирной организации здра-

воохранения десмоидный фиброматоз (десмоид, агрессив-
ный фиброматоз) относится к категории пограничных ме-
зенхимальных опухолей с неопределенным или низким по-
тенциалом злокачественности [1–8]. Низкая частота 
встречаемости (менее 3% среди опухолей мягких тканей) 
этой патологии объясняет редкость имеющихся публика-
ций по лечению этой патологии [1–3, 6, 9]. 

Десмоиды принято разделять по локализации на интра- 
и экстраабдоминальные [9]. Брыжеечный фиброматоз как 
один из вариантов внутрибрюшного десмоида – наиболее 
агрессивное пролиферативное поражение брыжейки и ча-
ще всего связан с наличием врожденной генетической па-
тологии – синдрома Гарднера и семейного аденоматозного 
полипоза [4, 10, 11]. 

Опухоль характеризуется агрессивным местнодеструи-
рующим ростом и частым рецидивированием [5, 12–14]. 
Клиническое течение десмоидных опухолей непредсказуе-
мо и может варьировать от вялотекущего и бессимптомно-
го до агрессивного процесса с выраженными клинически-
ми проявлениями. В то же время некоторые авторы отме-
чают возможность спонтанной остановки роста и 
регрессии опухоли [7, 15]. В связи с этим одной из самых 
сложных проблем лечения десмоидного фиброматоза яв-
ляется определение прогноза и, соответственно, тактики 
лечения [16–18]. На сегодняшний день не существует гисто-
патологических или молекулярных критериев для опреде-
ления течения этих опухолей как более «доброкачествен-
ная» или более «злокачественная». В итальянском проспек-
тивном исследовании для выявления геномных различий у 
пациентов с десмоидным фиброматозом (10 CTNNB1-му-
тировавших и 2 WT) только у 17% пациентов наблюдалось 
прогрессирование заболевания. Как в этом исследовании, 
так и в других не удалось обнаружить достоверного нали-
чия специфической мутации, характерной для развития ре-
цидива заболевания [19]. 

Совсем недавно выжидательная тактика без лечения Look 
and stay поддержана некоторыми онкологами из-за имею-
щихся данных о сопоставимой выживаемости при различ-
ных методах лечения десмоидных опухолей [20–25]. 
По данным M. Fiore и соавт. (2009 г.), 5-летняя выживаемость 
без прогрессирования составила 49,9% для группы Look and 
stay и 58,6% для пациентов, получавших медикаментозное 
лечение (p=0,3196), при этом в случае первичного и реци-
дивирующего десмоидного фиброматоза получены анало-
гичные результаты. Проведенный авторами многофактор-
ный анализ не выявил неблагоприятных предикторов вы-
живаемости без прогрессирования [26]. Опираясь на 
данные в том числе других исследований, авторы предла-
гают тактику Look and stay с применением так называемого 
терапевтического окна в случае отсутствия клинических 
симптомов и локализации опухоли вдали от жизненно важ-
ных структур [20]. В случае прогрессирования они рекомен-
дуют удалять опухоль [27–29]. 

Основным методом лечения резектабельных форм интра-
абдоминального десмоида является удаление опухоли в пре-
делах здоровых тканей (R0). Влияние положительных краев 
резекции на локальный контроль и риск рецидива остается 
дискутабельным [30]. В ряде исследований показано, что ста-
тус краев резекции – независимый прогностический фак-
тор рецидива [3, 31–34]. В других исследованиях не удалось 
показать достоверной связи между краями резекции и ча-
стотой рецидива [35]. Недавние исследования показали от-
сутствие различий в выживаемости после R0- и R1-удаления 
опухоли. Таким образом, удаление опухоли с R1-краями ре-
зекции является допустимым, если выполнение R0-резекции 
будет сопровождаться значительным повышением частоты 
послеоперационных осложнений [25, 36, 37]. 

Улучшение локального контроля после удаления опухо-
ли с положительными краями резекции возможно с помо-
щью послеоперационной дистанционной лучевой тера-
пии [34, 38–44]. 

В случае нерезектабельных опухолей или удаления опу-
холи с R2-краями резекции могут быть использованы сле-

дующие методы лечения: терапия нестероидными противо-
воспалительными препаратами (сулиндак, целекоксиб), 
гормонотерапия (тамоксифен или аналоги), химиопрепа-
раты (доксорубицин, метотрексат + винбластин), таргетые 
препараты (иматиниб, сорафениб) [45]. Так, в проспектив-
ном исследовании тамоксифен в комбинации с препаратом 
сулиндак приводил к стабилизации у больных с прогресси-
рованием опухоли или рецидивом после операции [46]. 
Доксорубицин, как и метотрексат + винбластин, также пока-
зал свою эффективность в лечении нерезектабельных форм 
десмоидных опухолей [47–53]. Лечение нерезектабельных 
десмоидных опухолей включает большой спектр лекарст-
венных препаратов, однако ожидаемый эффект терапии, 
как правило, – стабилизация. 

 
Клиническое наблюдение 

Больной С., 24 года, в июне 2013 г. самостоятельно обна-
ружил у себя опухолевидное образование. За медицинской 
помощью обратился в больницу по месту жительства в ян-
варе 2014 г., где выявлена забрюшинная опухоль и выпол-
нены эксплоративная лапаротомия, биопсия опухоли. Спе-
цифическое лечение не назначено. Через 8 мес у больного 
появились боли в левой поясничной области: при обследо-
вании выявлен гидронефроз слева в связи со сдавлением 
опухолью мочеточника. Больной направлен в ФГБУ «НМИЦ 
онкологии им. Н.Н. Блохина», где обследован. 

При КТ-ангиографии выявлено объемное образование в 
забрюшинном пространстве с четкими контурами разме-
ром 8,8×5,6×13 см, практически не накапливающее конт-
растный препарат (рис. 1). Опухоль оттесняет левую поч-
ку. По наружному контуру опухоли проходит левый моче-
точник. По верхнему контуру образования проходят 
почечные сосуды. По задней поверхности опухоль ин-
фильтрирует поясничную мышцу, тесно прилежит к 
брюшной аорте, левой общей подвздошной артерии, ин-
фильтрирует наружную подвздошную артерию. Нисходя-
щая ободочная кишка и сигмовидная кишка распластаны 
на опухоли. На уровне крыла левой подвздошной кости 
определяется аналогичное образование размером 4,3×3,9 
см, протяженностью 7 см, которое пролабирует из брюш-
ной полости в левую паховую область через левый пахо-
вый канал. По наружному контуру опухоли определяется 
стентированный левый мочеточник. 

23.12.2014 состоялся мультидисциплинарный конси-
лиум. Пациент оперирован. При ревизии дополнительно 
выявлено, что опухоль врастает в лоханку и нижний полюс 
левой почки, в левую общую и левую наружную подвздош-
ные артерии. Опухоль мобилизована от нижней полой ве-
ны и брюшной аорты, правой общей подвздошной арте-
рии, на отдельных участках с адвентицией магистральных 
сосудов. Выполнены удаление опухоли, резекция левой об-
щей подвздошной артерии с протезированием протезом 
GORЕ-TEX, левосторонняя гемиколэктомия, левосторон-
няя нефрэктомия. 

Гистологическое и иммуногистохимическое исследова-
ние опухоли брыжейки ободочной кишки с антителами 
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Рис. 1. Пациент C., 24 года. КТ. Аксиальные срезы. Артериальная фаза. 
Забрюшинно слева определяется практически аваскулярная опухоль 
с неровными, частично четкими контурами, инфильтрирующая левую 
поясничную мышцу (а), окружающая левую подвздошную артерию (б) – 
указано стрелками. 
Fig. 1. Patient S., 24 years old. CT. Arterial phase axial. The almost avascular 
tumor with rough, partially sharp edges, infiltrating the left psoas muscle (a), 
surrounding the left iliac artery is observed in the retroperitoneal spatium  
to the left, (b) – as indicated by the arrows.

а б

Примечание. КТ – компьютерная томография.
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к S-100, collagen IV, Ki-67, SMA, MSA, b-catenin. В клетках опу-
холи выявлена диффузная экспрессия SMA, MSA, b-catenin 
(ядерная). Индекс Ki-67 – 3%. Экспрессия остальных марке-
ров в клетках опухоли не обнаружена. Таким образом, имму-
нофенотипические и клинико-морфологические характе-
ристики опухоли соответствуют брыжеечному фибромато-
зу. Края резекции – R1. 

Послеоперационный период без осложнений. Больной 
выписан из стационара на 22-е сутки после операции. Реко-
мендовано динамическое наблюдение. 

Через 9 мес после операции выявлен рецидив опухоли. 
Учитывая отсутствие жалоб и сдавления жизненно важных 
структур, рекомендовано наблюдение (рис. 2). 

Через 9 мес после выявления рецидива отмечен рост опу-
холи, локализующийся в области левых подвздошных сосу-
дов (рис. 3). По данным обследований размеры ранее вы-
явленных рецидивных узлов (в паховом канале, толще 
брюшной стенки) увеличились с 2,5 до 3,5 см. 

06.04.2017, через 21 мес после выявления 1-го рецидива, 
больной оперирован в нашем центре в связи с ростом ре-
цидивной опухоли. При ревизии – в левом латеральном 
канале опухолевый конгломерат, врастающий в тела V по-
ясничного и I–II крестцовых позвонков, который окуты-
вает левые подвздошные сосуды, врастает в брыжейку и 
стенку сигмовидной кишки в зоне ранее сформированно-

го трансверзо-сигмоанастомоза. Выполнена резекция тол-
стой кишки, левой общей и наружной подвздошной арте-
рии с протезированием, левой общей и наружной под-
вздошной вены от зоны конфлюенса до бедренного кана-
ла. Острым путем опухоль мобилизована от тел 
поясничных позвонков. Опухоль удалена. Послеопера-
ционный период протекал без особенностей. При морфо-
логическом исследовании – рецидив десмоидной опухоли 
с R1-краями резекции. 

Через 4 мес после операции выялен 2-й рецидив забо-
левания: по данным КТ-ангиографии опухолевый узел тес-
но прилежит к наружным подвздошным сосудам слева, при 
этом нет четкой границы с наружной подвздошной веной 
на протяжении около 2 см, инфильтрирует косую мышцу 
живота, тесно прилежит к левой лонной кости, без призна-
ков деструкции коркового слоя. Слева от узла отмечается 
инфильтрация клетчатки размером до 2×1,5 см, которая 
муфтообразно охватывает 1/2 окружности бедренной ве-
ны и артерии. Пресакрально слева, на уровне S1-позвонка 
(в зоне операции), сохраняется уплотнение клетчатки до 
2,3×1,5 см – без динамики – послеоперационные измене-
ния? (рис. 4). 

15.11.2017 больной оперирован по поводу 2-го рецидива 
опухоли. Опухоль мобилизована от левой наружной под-
вздошной артерии и протеза левой общей бедренной арте-
рии, левой бедренной вены, выполнена резекция наружной 
и внутренней косых мышц живота, надкостницы лонной 
кости. Послеоперационный период – без осложнений. При 
морфологическом исследовании – рецидив десмоидной 
опухоли с R1-краями резекции. 

Через 7 мес выявлен 3-й рецидив опухоли. На мульти-
дисциплинарном обсуждении, учитывая отсутствие жалоб и 
небольшие размеры рецидивной опухоли, а также отсут-
ствие риска развития угрожающих жизни осложнений ре-
шено ограничиться наблюдением. 

Больному проводится ежегодное обследование с часто-
той один раз в полгода – данных по поводу роста рецидив-
ной опухоли не отмечено. На сегодняшний день больной 
жив, жалоб не предъявляет, трудоспособен, постоянно кон-
тактирует с группой врачей ФГБУ «НМИЦ онкологии 
им. Н.Н. Блохина». 

 
Заключение 

В заключение следует отметить, что на сегоднящний 
день нет объективных признаков прогнозирования 
агрессивного течения заболевания или длительной ста-
билизации на фоне лекарственного лечения или даже без 
лечения. Имеющиеся в литературе данные о возможных 
самопроизвольных регрессах опухолей не должны быть 
оправданием выжидательной тактики врача [20, 54]. Не-
смотря на то, что хирургический метод является основ-
ным в лечении десмоидного фиброматоза, удаление ре-
цидивной опухоли становится проблемой выбора между 
положительным хирургическим краем резекции (R1, R2) 
и травматичностью операции с последующей инвалиди-
зацией больного. Тем не менее хирургическое вмешатель-
ство с отрицательными или R1-краями резекции, по-ви-
димому, оптимальный выбор в лечении этой категории 
пациентов [55]. Но, как мы продемонстрировали, актив-
ная хирургическая тактика при рецидиве забрюшинного 
фиброматоза не всегда приводит к достижению длитель-
ного времени без прогрессирования. Контроль болевого 
синдрома, стабилизация роста опухоли становятся глав-
ными задачами в лечении десмоидов забрюшинной лока-
лизации [56]. 
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Рис. 2. Тот же пациент С. спустя 9 мес. КТ. Аксиальные срезы. Артериальная 
фаза. По ходу левой наружной подвздошной артерии (а) и в паховом 
канале (б) определяются рецидивные гиповаскулярные опухолевые узлы 
округлой формы с частично четкими контурами. 
Fig. 2. Same patient S. after 9 months. CT. Arterial phase axial. Recurrent 
hypovascular tumor nodes round-shaped with partially sharp edges are observed 
along the left external iliac artery (a) and in the inguinal canal (b).

а б

Рис. 3. Пациент C. через 9 мес после выявления 1-го рецидива (18 мес после 
операции). КТ. Аксиальные срезы. Артериальная фаза. По ходу левой 
наружной подвздошной артерии (а) и в паховом канале (б) определяются 
рецидивные гиповаскулярные опухолевые узлы округлой формы 
с частично четкими контурами, увеличенные в размерах по сравнению 
с предыдущим исследованием. 
Fig. 3. Patient S. 9 months after the first relapse (18 months after the surgery).  
CT. Arterial phase axial. Recurrent hypovascular tumor nodes, round-shaped  
with partially sharp edges, enlarged in size compared to the previous study are 
observed along the left external iliac artery (a) and in the inguinal canal (b).

а б

Рис. 4. Пациент С. Через 4 мес после 2-й операции. КТ. Аксиальные срезы. 
Артериальная фаза. По ходу левых наружных подвздошных сосудов (а)  
и в проекции пахового канала (б) определяются рецидивные 
гиповаскулярные опухолевые узлы округлой формы с частично четкими 
контурами. 
Fig. 4. Patient S. 4 months after the second surgery. CT. Arterial phase axial. 
Recurrent hypovascular tumor nodes round-shaped with partially sharp edges  
are observed along the left external iliac vessels (a) and in the projection  
of the inguinal canal (b).

а б
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