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Злокачественные опухоли мягких тканей составля-
ют 0,5–1,5 % всех злокачественных новообразований 
у взрослых, в детском возрасте их частота достигает 
6,5 %. Большинство заболевших (около 70 %) — это 
лица 30–60 лет [1–3].

Саркомы мягких тканей включают более 30 мор-
фологических типов опухолей. В гистологическом 
отношении они имеют мезенхимальное или нейро-
эктодермальное происхождение (из мезодермальных 
тканей конечностей — 50 %, туловища и забрюшин-
ного пространства — 40 %, головы и шеи — 10 %).

Альвеолярная мягкотканная саркома (АМС) — это 
очень редкий вид мягкотканной саркомы — медленно 
растущее злокачественное новообразование неизвест-
ного происхождения. Медиана возраста заболевших 
составляет 26 лет, большинство пациентов (56 %) моложе 
30 лет [4–6]. АМС была впервые описана в 1952 г. пато-
логом В.М. Кристоферсоном (W.M. Christopherson). 
В литературе, как правило, встречаются единичные опи-
сания больных с этой опухолью. Наиболее крупные ис-
следования проведены в Memorial Sloan-Kettering Cancer 
Center, где за 40 лет проанализировано 102 пациента 
с АМС, Anderson Cancer Center с 1959 по 1998 г. приводит 
данные о 70 пациентах, Japanese Musculoskeletal Oncology 
Group исследовала группу из 57 больных за 20 -летний 
период [6–9].

АМС характеризуется относительно медленным 
ростом (до 5–7 лет) и наиболее часто диагностируется 
на поздних стадиях. На момент постановки диагноза 
до 30 % пациентов имеют метастазы в легкие и голов-
ной мозг [2, 9].

Морфологически АМС состоит из одинаковых 
крупных эпителиоидных клеток с обильной эозино-
фильной гранулярной цитоплазмой, располагающихся 
в виде гнезд и/или альвеолярных структур, разделен-
ных между собой соединительной тканью с синусои-
дальными сосудистыми каналами, отсюда и назва-
ние — «альвеолярные». Отдельные клетки опухоли 
имеют большой размер, полигональную или округлую 
форму и незначительно отличаются друг от друга 
по размеру и форме. Эпителиоидные клетки содержат 
хорошо заметные ядра и ядрышки. Ядерная атипия 
встречается редко, как и митотические фигуры. Клет-
ки часто содержат ромбовидные или палочковидные 
кристаллические включения, которые могут давать 
сильную положительную Шик-реакцию [2, 9]. 
На ультраструктурном уровне присутствуют паранук-
леарные агрегаты, петли промежуточных филаментов 
и периодические кристаллические включения. Этим 
опухолям приписывается миогенная природа, пос-
кольку для них часто характерна положительная реак-
ция на десмин. Иногда также наблюдается окрашива-
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ние на гладкомышечный актин, тогда как окрашивания 
на MyoD1 и миогенин не происходит. Иногда проис-
ходит окрашивание на белок S100. Наблюдается имму-
ногистохимическое окрашивание на белок TFE3. 
Экспрессия белка TFE3 имеет место при альвеолярных 
саркомах мягких тканей и других опухолях, сопровож-
дающихся слиянием генов ASPL-TFE3.

Микроскопическая картина при различных вари-
антах окраски опухоли представлена на рис. 1.

Хромосомный анализ АМС показал разделение 
и объединение 2 хромосом (хромосомная транслока-
ция) в клетках опухоли. Участок хромосомы X отделя-
ется и присоединяется к хромосоме 17. Эта транслока-
ция создает союз между 2 генами — ASPL и TFE3. 
В результате образуется белок, известный как синтез-
белок, которого нет в обычных клетках. Существуют 
2 формы ASPL-TFE3 синтез-белка и, соответственно, 
2 типа АМС: тип I и тип II [9]. На сегодняшний день 
неизвестно, как тип опухоли влияет на прогноз выжи-
ваемости больных.

Опухоль отличается обильным кровоснабжением. 
Большое количество артериовенозных шунтов дает воз-
можность в ряде случаев услышать сосудистый шум [3, 9].

По данным литературы, редко наблюдается клини-
ческий ответ на химиотерапию и/или иммунотерапию 
(цисплатином, ифосфамидом, доксорубицином, мето-
трексатом, интерфероном и интерлeйкином-2, в раз-
личных режимах). Частичный ответ на химиотерапию 
в различных комбинациях отмечается приблизительно 
в 30 % [10, 11].

Средняя 3-летняя выживаемость, по данным раз-
ных авторов, колеблется от 25 до 38 %. Окончательный 
прогноз остается неутешительным. На прогноз забо-
левания влияют размер опухоли, распространение 
процесса на костные структуры, наличие метастати-
ческого поражения.

Мы представляем редкое наблюдение альвеолярной 
саркомы у пациентки К., 18 лет. Впервые опухоль в глот-
ке больная заметила в 2009 г., но к врачу не обращалась. 
Интенсивный рост новообразования начался во время 
беременности, в 2011 г. На сроке 38 нед больная была 
родоразрешена кесаревым сечением и госпитализирована 
в МГОБ № 62 с клинической картиной опухоли парафа-
рингеального пространства.

При осмотре на шее слева (на уровне верхней трети 
грудино-ключично-сосцевидной мышцы и левой подче-
люстной области) определялся нижний край опухоли, 
которая распространялась в подчелюстную область 
и парафарингеальное пространство.

При осмотре полости рта отмечалась резкая асим-
метрия ротоглотки за счет выбухания ее левой боковой 
стенки, а также задних отделов корня языка. Прорас-
тания слизистой при этом не отмечено, но наблюдалась 
обильная сеть сильно расширенных кровеносных сосудов, 
которые просвечивали через слизистую оболочку. Регио-
нарные лимфатические узлы не были увеличены.

По данным МРТ выявлена картина опухоли парафа-
рингеального пространства слева (рис. 2), при выполне-
нии трепанобиопсии — гистологическая и иммуногисто-
химическая картина оксифильной аденомы.

Рис. 1. Микроскопическая картина при различных вариантах окраски опухоли: а — гематоксилин и эозин, × 200; б — виментин, × 200; в — десмин, 
× 200; г — миогенин, × 200; д — гладкомышечный актин, × 200; е — Ki-67, × 200
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При ангиографии в парафарингеальном простран-
стве слева с распространением в подчелюстную зону 
определялась опухоль до 10 см в диаметре с обильным 
кровоснабжением из бассейна левой наружной сонной 
артерии и выраженным венозным сбросом в яремную 
вену (рис. 3).

Поэтому 24.02.2011 выполнена эмболизация сосудов, 
питающих опухоль (3 основных афферента), спиралями 
и микросферами. При контроле достигнута окклюзия 
кровоснабжения на 80 %.

26.02.2012 под эндотрахеальным наркозом выполнен 
разрез в подчелюстной области слева. При ревизии со 
стороны подчелюстной области определялся лишь ниж-
ний край опухоли — эластичный, но спаянный с подче-
люстной железой. В едином конгломерате с ней опухоль 
уходила вверх, в парафарингеальное пространство, была 
связана с нижними и внутренними отделами околоушной 
слюнной железы. При малейшей попытке мобилизации 
опухоль сильно кровоточила. Это потребовало перевязки 
наружной сонной артерии, что позволило начать поэ-
тапную мобилизацию опухоли со всех сторон. Нижний 
край ее был более подвижный, эластичный, а верхняя 
часть была представлена солидным плотным образова-
нием, которое без четких границ, в виде инфильтрата, 
вплотную подрастало к мышцам и слизистой дна полос-
ти рта и боковой стенке глотки. Опухолевый конгломе-
рат был связан с внутренними и медиальными отделами 
околоушной слюнной железы. Опухоль сверху не имела 
четкой границы, вплотную подрастала к слизистой ле-
вых отделов полости рта. При выделении образовался 
дефект в полости рта около 4 см. С техническими труд-
ностями опухоль была удалена единым блоком. Часть 

опухоли (верхняя, из зоны инфильтрата) была направле-
на на срочное гистологическое исследование, которое 
подтвердило первоначальный диагноз оксифильной аде-
номы.

Однако клиническая картина, характер роста 
и столь обильное кровоснабжение опухоли были нетипич-
ны для аденомы парафарингеального пространства, ко-
торая, как правило, развивается из глоточного отрост-
ка околоушной слюнной железы.

Учитывая наличие сквозного дефекта в полости рта, 
последний был ушит, а затем для питания установлен 
носопищеводный зонд.  В послеоперационном периоде рана 
заживала первично на фоне проводимой антибиотико-
терапии.

При плановом гистологическом исследовании: опухоль 
представлена альвеолярными структурами, построен-
ными из крупных клеток с оптически пустой цитоплаз-
мой и округлыми ядрами, а также из клеток с широкой 
эозинофильной цитоплазмой и ровными ядрами, в кото-
рых визуализируются ядрышки и немногочисленные фи-
гуры митоза. Среди опухолевых комплексов обнаружены 
очаги некроза. Опухоль не имеет собственной капсулы, 
инвазирует прилежащие фрагменты мышечной ткани; 
прорастание в ткань слюнной железы не обнаружено. 
Слюнная железа и 2 найденных и исследованных лимфа-
тических узла обычного гистологического строения.

Исследование молекулярно-биологических маркеров: 
виментин, десмин — диффузная различной степени выра-
женности цитоплазматическая экспрессия в опухолевых 
клетках. SMA — очаговая различной степени выраженно-
сти цитоплазматическая экспрессия в опухолевых клет-
ках. Миогенин, цитокератин AE1/AE3, S100, мелан A, 

Рис. 2. МРТ больной К. до операции Рис. 3. Ангиографическая картина опухоли
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HMB45, EMA, синаптофизин, хромогранин A, CD10, 
RCCM — отрицательная реакция в опухолевых клетках. 
Ki-67 — ядерная экспрессия в 5 % опухолевых клеток. 
Шик-реакция: в цитоплазме опухолевых клеток обнаружи-
ваются перинуклеарные Шик-позитивные включения. За-
ключение: альвеолярная саркома мягких тканей.

Рана на шее и в полости рта зажила первичным на-
тяжением. Пациентка была повторно обсуждена на 
онкологическом консилиуме, где было предложено прове-
дение лучевой терапии. От дальнейшего лечения больная 
отказалась. В настоящее время пациентка жива без 
признаков рецидива опухоли.
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