
https://doi.org/10.26442/18151434.2021.4.201069

СОВРЕМЕННАЯ ОНКОЛОГИЯ. 2021; 23 (4): 655–659. 655JOURNAL OF MODERN ONCOLOGY. 2021; 23 (4): 655–659.

ОБЗОР

Солитарная фиброзная опухоль:  
особенности клинического течения,  
лучевой и лабораторной диагностики, терапия
Н.А. Козлов, А.В. Цыганкова, А.Г. Абдуллаев*

ФГБУ «Национальный медицинский исследовательский центр онкологии им. Н.Н. Блохина» Минздрава России, Москва, Россия

Аннотация
Солитарная фиброзная опухоль (СФО) является сравнительно редким мезенхимальным новообразованием, преимуще-
ственно поражающим серозные оболочки и мягкие ткани. Ее отличают многолетнее течение, вариабельный риск мета- 
стазирования, возможность возникновения в любой анатомической области, а также малоспецифичное гистологическое 
строение. Причем последние две особенности СФО являются основными причинами диагностических ошибок при морфо-
логической верификации новообразования. Несмотря на то, что в ХХ в. СФО упоминалась в научной литературе довольно 
редко и, как правило, в виде единичных наблюдений, в последние 2 десятилетия благодаря широкому распространению 
новых молекулярно-генетических методов исследования и выявлению специфичных мутаций в мезенхимальных опухо-
лях заметно возросли качество и точность постановки диагноза. Кроме того, накопленные в последние десятилетия в 
немалом количестве клинические наблюдения позволили более детально оценить клинико-морфологические параметры 
СФО, ассоциированные с риском развития местного рецидива и появления отдаленных метастазов. В настоящей статье 
проведен анализ современной литературы, посвященной эпидемиологии, молекулярной патологии, особенностям лу-
чевой и морфологической диагностики, аспектам генеза солитарной фиброзной опухоли, а также выбору оптимального 
лечения пациентов. 
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Abstract
Solitary fibrous tumor (SFT) is a relatively rare mesenchymal neoplasm, mainly affecting serous membranes and soft tissues.
It is distinguished by a long-term course, a variable risk of metastasis, the possibility of occurrence in any anatomical region, 
as well as a low-specific histological structure.Moreover, the last two features of SFT are the main causes of diagnostic errors 
in morphological verification of a neoplasm. Despite the fact that in the twentieth century SFT was mentioned in the scientific 
literature quite rarely and, as a rule, in the form of single observations, in the last two decades, due to the widespread use of 
new molecular genetic research methods and the identification of specific mutations in mesenchymal tumors, the quality and 
accuracy have significantly increased. making a diagnosis. In addition, the clinical observations accumulated in recent decades 
in a considerable number of cases made it possible to assess in more detail the clinical and morphological parameters of the SFT 
associated with the risk of local recurrence and the appearance of distant metastases. This article analyzes the modern literature 
on epidemiology, molecular pathology, features of radiation and morphological diagnostics, aspects of the genesis of solitary 
fibrous tumor, as well as the choice of optimal treatment for patients.
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Введение
Солитарная фиброзная опухоль (СФО) представляет со-

бой мезенхимальное новообразование с фибробластической 
дифференцировкой, инфильтративным ростом, низкой ча-
стотой метастазирования, склонностью к малигнизации и 
характерной перестройкой гена NATB2-STAT6 [1–3]. 

Впервые о СФО упоминается в 1870 г. в работе E. Wagner, 
однако более подробно эту опухоль описали лишь в 1931 г. 
P. Klemperer и соавт. [2]. За более чем 100-летний период из-
учения СФО приобрела большое количество названий, ко-
торые в разные годы отражали понимание о линии диффе-
ренцировки, анатомической локализации и биологическом 
потенциале новообразования. Среди наиболее частых и не-
рекомендованных в настоящее время к использованию си-
нонимов можно отметить следующие: гемангиоперицитома, 
фиброзная мезотелиома плевры, фиброма плевры, субсероз-
ная фиброма, гигантоклеточная ангиофиброма, локализо-
ванная фиброзная опухоль, доброкачественная СФО [3, 4]. 

Этиология и молекулярная патология 
Этиология СФО в настоящее время остается невыяснен-

ной. Так, не подтверждена связь между развитием СФО и от-
дельными факторами окружающей среды, табакокурением 
и воздействием асбеста [2, 3]. Тем не менее исследования по-
следних лет показывают, что перестройка гена NATB2-STAT6 
является для СФО драйверной онкогенной мутацией [5]. 
В настоящее время описано около 40 вариантов данной пе-
рестройки в СФО [6]. Кроме того, выявлена взаимосвязь 
между различными вариантами перестройки NAB2-STAT6 
и анатомической локализацией СФО (NAB2ex4-STAT6ex2/3 
характерна для плевропульмональных опухолей, NAB2ex6-
STAT6ex16/17 – опухолей глубоких мягких тканей и моз-
говых оболочек) [6, 7]. Вторичную роль в развитии СФО, 
как полагают исследователи, играет гиперэкспрессия генов 
ALDH1A1, EGFR, JAK2 и гистоновых деацетилаз [8].

Эпидемиология
Среди всех мезенхимальных новообразований доля СФО 

обычно не превышает 5% случаев [5]. Наиболее частыми 
анатомическими локализациями СФО являются серозные 
оболочки (плевра и брюшина – 60–70% всех случаев), по-
верхностные и глубокие мягкие ткани туловища и конечно-
стей, внутренние органы и мозговые оболочки. При этом на 
долю СФО глубоких мягких тканей приходится 70–90% си-
туаций [8]. Одна из уникальных особенностей СФО – спо-
собность возникать в любом органе или тканях (параорби-
тальные мягкие ткани, спинной мозг, щитовидная железа, 
слюнные железы, мочевой пузырь, вилочковая железа, над-
почечник, стенка желудочно-кишечного тракта, почка, пред-
стательная железа, семенной канатик, яичко, вульва) [2]. 

Несмотря на то, что СФО является типичным заболе-
ванием взрослых лиц (возрастной диапазон составляет  
20–70 лет, пик заболеваемости – 45–55 лет), имеются редкие 
описания СФО у детей и подростков. Различия в заболевае-
мости среди мужчин и женщин для типичной СФО не обна-
ружены, однако липоматозный вариант СФО встречается в 
1,5 раза чаще у мужчин [1, 2].

Клиническая картина
В случае симптоматического течения СФО проявления за-

болевания носят неспецифический характер в виде локаль-
ной отечности и боли, вызванных сдавлением смежных 
структур медленно растущей опухоли. Около 30% случа-
ев СФО (преимущественно плевральные и перитонеальные 
локализации) длительное время протекают бессимптомно и 
могут явиться случайной находкой. В 2–4% ситуаций рост 
опухоли может сопровождаться развитием паранеопластиче-
ской гипогликемии и акромегалоидных изменений (Doege–
Potter syndrome), вызванной продукцией опухолевых клеток 
инсулиноподобного фактора роста 2-го типа [2, 9].

Макроскопически перитонеальная СФО мало отличима 
от плеврального, мягкотканого или висцерального аналога 

и представляет собой растущий на протяжении нескольких 
лет солитарный узел с четкой границей без капсулы диаме-
тром 1–42 см (в среднем 5–8 см). СФО плевры и брюшины 
обычно имеют большие размеры по сравнению с опухоля-
ми конечностей, внутренних органов, головы и шеи. Несмо-
тря на четкость границ, СФО обладает инфильтративным 
ростом и не может быть вылущена. Поверхность среза СФО 
часто имеет мультинодулярный вид, волокнистую структу-
ру, белесо-розовый цвет, консистенция варьирует от плот-
ноэластичной до рыхлой при выраженных миксоидных из-
менениях [2, 4]. 

По характеру течения СФО относится к группе редко ме-
тастазирующих мезенхимальных новообразований. Мета- 
стазирование СФО практически всегда носит гематогенный 
характер – наиболее часто вторичные очаги локализуются 
в легких, печени и костях [2]. В 8,0–22,5% случаев СФО со-
провождается появлением локальных рецидивов даже спу-
стя 14–20 лет после оперативного вмешательства [4, 9, 10].

В 10–16% ситуаций первичный очаг или метастаз СФО 
подвергается злокачественной трансформации (злокаче-
ственная СФО), вследствие чего клиническое течение за-
болевания не отличается от типичной саркомы, а частота 
метастазирования заметно возрастает. На разрезе злокаче-
ственная СФО зачастую содержит макроскопически разли-
чимые очаги некроза и кровоизлияния, не встречающиеся в 
неозлокачествленной СФО [2].

В 0,8–4,3% случаев СФО подвергается дедифференциров-
ке, что ведет к резкому ухудшению прогноза, сопоставимому 
с течением высокозлокачественных плеоморфных сарком [3]. 
Процесс дедифференцировки может возникнуть как в первич-
ной опухоли, так и в локальном рецидиве или метастазе [9]. 
Частота распределения и пик дедифференцировки в целом со-
впадают с таковыми у обычной СФО. Нельзя исключить, что 
процесс дедифференцирования является времязависимым фе-
номеном [9]. Макроскопические и лучевые признаки дедиффе-
ренцированной СФО идентичны таковым при плеоморфных 
саркомах вне влияния анатомической локализации [11].

Лучевая диагностика
Радиологические признаки СФО носят малоспецифич-

ный характер. Так, опухоль зачастую представлена экспан-
сивно растущим крупнобугристым узлом с четкими грани-
цами, солидной структурой и хорошей васкуляризацией, 
«мышечной» плотностью, порой с заметными питающими 
сосудами или включением жирового компонента [3]. Луче-
вые признаки, ассоциированные с малигнизацией/дедиффе-
ренцировкой опухоли, включают быстро возросший размер, 
неоднородную интенсивность сигнала и неоднородный за-
хват контрастного препарата при МРТ, выраженную инва-
зию смежных структур [11].

Морфологическая и молекулярно-
генетическая диагностика

Другой особенностью СФО является малоспецифичное 
гистологическое строение, в ряде случаев затрудняющее 
постановку правильного диагноза. Так, на всем протяже-
нии классическая СФО представлена хаотично расположен-
ными относительно друг друга веретеновидными и овоид-
ными клетками доброкачественного вида, формирующими 
чередующиеся гипо- и гиперклеточные зоны за счет варьи-
рующего объема грубой коллагеновой стромы в сочетании с 
крупными ветвящимися сосудами, напоминающими своим 
профилем фрагменты оленьих рогов (staghorn pattern). В от-
личие от злокачественного и дедифференцированного вари-
антов типичная СФО не содержит очагов коагуляционного 
некроза, а митотическая активность не превышает 3–4 фи-
гур в 10 репрезентативных полях зрения (РПЗ) [1, 2]. Как от-
мечалось, гистологическая картина СФО обладает низкой 
специфичностью и фокально может наблюдаться в 15% ме-
зенхимальных опухолей, включая дедифференцированную 
липосаркому, синовиальную саркому, мезенхимальную хон-
дросаркому, фибросаркому детства [11].
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Помимо типичной СФО в последние десятилетия описаны 
ее липоматозный и гигантоклеточный варианты, ни один из 
которых не обладает клинически значимыми отличиями в 
течении и прогнозе.

Гистологически злокачественная СФО, как правило, не-
отличима от большинства кругло- или веретеноклеточных 
сарком, а дедифференцированная СФО имеет строение ти-
пичной плеоморфной саркомы с крупными очагами некро-
за и очень высокой митотической активностью [11]. Тем не 
менее даже после злокачественной трансформации или де-
дифференцировки СФО в отличие от большинства сарком 
не требуется проводить гистологическую градацию степе-
ни злокачественности опухоли по системе FNCLCC ввиду 
 неэффективности последней [10]. Кроме того, представлен-
ные в настоящее время на практике клинико-морфологи-
ческие и молекулярные факторы прогноза СФО обладают 
спорной эффективностью и лишены консенсусного статуса 
о необходимости применения [4]. 

В разные годы мнение экспертов о клинико-морфологи-
ческих параметрах, отражающих злокачественный потен-
циал СФО, неоднократно менялось. Так, согласно класси-
фикации Всемирной организации здравоохранения (ВОЗ) 
опухолей костей и мягких тканей (редакция 2013 г.) зло-
качественная СФО обычно является гиперклеточной опу-
холью с митотическим индексом более 4/10 РПЗ, вари-
абельной клеточной атипией, очагами некроза и/или 
инфильтративным ростом; причем из всех признаков толь-
ко митотический индекс наиболее ассоциирован с прогно-
зом [2]. В свою очередь в последней редакции классифика-
ции ВОЗ (2020 г.) приняли решение взамен многолетнего 
разделения СФО на незлокачественную и злокачествен-

ную использовать стратификацию по группам низкого, 
промежуточного и высокого риска метастазирования. Кро-
ме того, настоящая схема стратификации рекомендована 
ВОЗ для оценки риска метастазирования взамен традици-
онного стадирования в зависимости от анатомической ло-
кализации [8].

В табл. 1 приведены 4 наиболее распространенные прогно-
стические схемы, обладающих разной магнитудой эффектив-
ности оценки риска метастазирования СФО, предложенные 
S. Pasquali и соавт. (2016 г.), S. Salas и соавт. (2017 г.), M. Diebold 
и соавт. (2017 г.), E. Demicco и соавт. (2017 г.) [8, 10, 12, 13]. 

Ввиду того, что гистологическое строение СФО отли-
чается очень низкой специфичностью, а ряд мезенхималь-
ных опухолей способен содержать участки, напоминающие 
СФО, дифференциальный диагноз по малой биопсии без до-
полнительных методов исследования в части случаев невоз-
можен [1, 2]. 

Иммуногистохимические (ИГХ) признаки СФО довольно 
скудны и малоспецифичны: клетки опухоли демонстрируют 
диффузную экспрессию CD34 (90–95%), указывающую на их 
фибробластическое происхождение, непостоянно экспресси-
руют β-катенин (40% – ядерная экспрессия), ЕМА и SMA 
(20–30%), а также малоспецифичный CD99 и bcl-2; не экс-
прессируют или дают лишь очаговую реакцию с цитокера-
тинами, общим актином (HHF35), десмином, S-100, кальре-
тинином, CD117, GFAP, NSE [2, 3]. Диагностический процесс 
в значительной степени осложняется наличием множества 
CD34-позитивных гистологических имитаторов СФО фи-
бробластического, нейрогенного и сосудистого происхожде-
ния, среди которых можно отметить гастроинтестинальную 
стромальную опухоль, выбухающую дерматофибросаркому, 

Таблица 1. Схемы стратификации риска агрессивного течения СФО
Table 1. Risk stratification schemes for an aggressive course of solitary fibrous tumor

Клинико-морфологические 
параметры E. Demicco (2017)/WHO 2020 S. Salas (2017) S. Pasquali (2016) M. Diebold (2017)

Возраст, лет <55
≥55

<60
≥60 Не учитывается Не учитывается

Размер опухоли, см

≤4,9
5–9,9

10–14,9
≥15

Не учитывается Не учитывается <10
≥10

Локализация первичной опухоли Не учитывается Конечности 
Иная Не учитывается Не учитывается

Митотический индекс (×10 РПЗ) 
0

1–3
≥4

≤4
>4

0–4
>4

≤4
>4

Клеточность Не учитывается Не учитывается Низкая
Повышенная/высокая Не учитывается

Плеоморфизм клеток опухоли Не учитывается Не учитывается Слабый
Умеренный/высокий Не учитывается

Некроз <10%
≥10% Не учитывается Не учитывается Нет

Есть

Индекс Ki-67 Не учитывается Не учитывается Не учитывается <10%
≥10%

Группы риска
Низкий

Промежуточный
Высокий

Низкий
Высокий

Очень низкий
Низкий

Промежуточный
Высокий

Низкий 
Высокий
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миофибробластому, веретеноклеточную липому, шванно-
му, дедифференцированную липосаркому, злокачественную 
опухоль оболочек периферических нервов [2, 3].

Необходимо отметить, что экспрессия единственного от-
носительно специфичного маркера СФО (CD34) резко осла-
бевает или полностью исчезает в очагах злокачественной 
трансформации или дедифференцировки, что до недавнего 
времени делало иммунофенотипирование этих форм опу-
холи абсолютно неэффективным [3]. Отмечено, что для де-
дифференцированных СФО типично появление диффузной 
ядерной экспрессии р53 и р16, которая отсутствует в типич-
ной и злокачественной СФО [6, 11]. 

Выявление перестройки гена NATB2-STAT6 в СФО позво-
лило синтезировать наиболее специфичный и высокоэффек-
тивный ИГХ-маркер STAT6, обладающий лучшей чувстви-
тельностью и специфичностью по сравнению с CD34 [11]. 
Так, в исследовании E. Demicco и соавт., включавшем более 
2 тыс. мезенхимальных опухолей, показано, что 86% СФО 
диффузно экспрессировали STAT6 [8]. Однако авторы обна-
ружили, что 12% случаев высокодифференцированных/де-
дифференцированных липосарком, 8% – десмоидного фи-
броматоза, 5% – нейрофибром и светлоклеточных сарком, 
а также 24% – рубцовой ткани были также STAT6-позитив-
ны, что указывает на необходимость осторожной интерпре-
тации результатов ИГХ-исследования. 

Принимая во внимание ограниченные возможности ИГХ 
и вероятность ложно-позитивной экспрессии, «золотым 
стандартом» выявления перестройки NATB2-STAT6 явля-
ются такие методы, как флюоресцентная гибридизация 
in situ (FISH), полимеразная цепная реакция с обратной 
транскриптазой и секвенирование. Кроме того, выявление 
перестройки NATB2-STAT6 с помощью FISH или полиме-
разной цепной реакции может быть единственным спосо-
бом верификации дедифференцированной СФО (гистоло-
гически неотличима от плеоморфных сарком), лишенной 
как типичных участков строения, так и экспрессии CD34 
и STAT6 [11].

Лечение
Выбор тактики лечения СФО опирается на немного-

численные сведения из литературы, в основном посвя-
щенные описанию отдельных клинических наблюдений в 
силу редкости патологии. Хирургическое лечение являет-
ся методом выбора с обязательным достижением уровня 
R0-резекции. Так, общая 10-летняя выживаемость при вы-
полнении R0-резекций при СФО составляет от 54 до 89%, 
а среднее время без прогрессирования – 117 мес (интервал  
33–169 мес) [14, 15]. Хотя вероятность рецидива и метаста-
зирования для пациентов с СФО после радикальной опера-
ции мала, все равно необходимо тщательное долгосрочное 
динамическое наблюдение. В исследовании A. O’Neill про-
веден анализ результатов лечения 139 пациентов с морфоло-
гически подтвержденным диагнозом СФО, из них у 82 боль-
ных опухоль локализовалась экстраторакально. Отмечено, 
что после лечения у 35% пациентов (n=49) в последующем 
развились метастазы в среднем через 124 мес (интервал  
66–195 мес); наряду с такими факторами прогноза, как мито-
тический индекс и размер опухоли, чаще всего метастазиро-
вание происходило при экстраторакальной локализации [16].

Остается спорным вопрос о необходимости применения 
лучевой терапии (ЛТ) в лечении СФО [14]. В ряде работ по-
казано, что проведение послеоперационной ЛТ не способ-
ствовало достоверному увеличению общей выживаемости 
больных с СФО в сравнении с пациентами, получавшими 
только хирургическое лечение [5, 17]. Однако для больных, 
которым невозможно выполнить радикальную операцию, 

ЛТ может быть эффективной. В работе S. Kawamura и соавт. 
сообщается об успешном использовании ЛТ в дозе 50 г у па-
циента с гигантской опухолью в малом тазу и метастазами 
в легких, ранее получившего химиотерапию без значимого 
эффекта: через 12 мес после проведения ЛТ отмечено зна-
чительное уменьшение размеров первичной опухоли [18]. 
При этом в литературе встречаются описания случаев, где 
на фоне ЛТ при СФО наблюдалась опухолевая прогрес-
сия [19]. Из-за незначительного числа крупных исследо-
ваний ввиду редкой встречаемости опухоли в литературе 
нет убедительных данных о влиянии ЛТ на опухоль такого 
типа, однако ЛТ может быть применена у пациентов, кото-
рым изначально невозможно провести хирургическое лече-
ние. Остается дискутабельным и вопрос применения лекар-
ственной терапии в лечении этих пациентов. В настоящее 
время в литературе описаны случаи эффективности комби-
наций темозоламида и бевацизумаба, сорафениба, сунити-
ниба и пазопаниба [11], а также ингибиторов рецепторов ин-
сулиноподобного фактора роста IGF1R [20–22]. 

Прогноз
Показано, что 5- и 10-летняя безрецидивная выживае-

мость больных с СФО составляет 74 и 55% соответственно, 
а 5- и 10-летняя общая выживаемость (ОВ) – 89 и 73% [2, 3]. 
По данным S. Salas и соавт., 10- и 20-летняя ОВ больных рав-
нялась 77 и 52%, 10- и 20-летняя частота локальных реци-
дивов – 19 и 38%, 10- и 20-летняя частота метастазирова-
ния – 31 и 50% соответственно [10]. Медиана ОВ больных 
со злокачественной СФО варьирует от 59 до 94 мес [3]. Ме-
диана выживаемости больных с метастазами СФО находит-
ся в пределах 22–46 мес. Медиана выживаемости больных 
с локализованной и метастической дедифференцированной 
СФО составляет 73 и 8 мес соответственно [11].

Среди ведущих факторов прогрессирования заболевания 
отмечены злокачественный потенциал (митозы >4/10 РПЗ), 
дедифференцировка, анатомическая локализация (СФО 
средостения, брюшины, забрюшинного пространства и 
мозговых оболочек протекают более агрессивно, чем СФО 
мягких тканей конечностей), R2-статус краев резекции, 
большие размеры опухоли (>10 см), возраст больных стар-
ше 55 лет, паранеопластическая гипогликемия, гиперэкс-
прессия р53 [2, 4, 9, 10]. 

В последние годы также провели анализ генетических 
маркеров прогноза СФО. В частности, выявили  взаимосвязь 
между мутацией промотора гена TERT (встречается в 10% 
СФО) и большими размерами опухоли, злокачественной 
морфологией, ростом частоты локальных рецидивов, ри-
ска малигнизации и дедифференцировки, снижением без-
рецидивной выживаемости независимо от локализации пер-
вичной опухоли [6, 8, 23, 24]. Исследования, посвященные 
оценке перестройки гена NATB2-STA6, в настоящее время не 
обнаружили взаимосвязи между вариантом перестройки и 
прогнозом [5, 7, 25].

Заключение
В связи с тем, что вероятность локального рецидива и ме-

тастазирования для пациентов с СФО, перенесших ради-
кальную операцию, сохраняется на протяжении многих лет, 
необходимо тщательное и долгосрочное динамическое на-
блюдение с контролем уровня глюкозы крови и биопсией но-
вых метастатических очагов для исключения дедифферен-
цировки.
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