
134

Pediatric Hematology/Oncology and Immunopathology
2023 | Vol. 22 | № 4 | 134‒143

К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

Врожденная веретеноклеточная 
рабдомиосаркома грудной стенки  
у пациента 1 месяца
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и иммунологии им. Дмитрия Рогачева» Минздрава России, Москва

В настоящей статье представлен редкий клинический случай пациента грудного возраста с 
врожденной веретеноклеточной рабдомиосаркомой, продемонстрирован комбинированный подход 
в терапии, описано выполненное реконструктивно-пластическое оперативное вмешательство, 
проанализированы ближайшие и отдаленные результаты проведенного лечения с акцентом 
на поздних ортопедических осложнениях, приведена подробная литературная справка по теме 
публикации. Родители пациента дали согласие на использование информации, в том числе 
фотографий ребенка, в научных исследованиях и публикациях. 
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This article presents a rare clinical case of an infant with congenital spindle-cell rhabdomyosarcoma, demonstrates a combined 
approach to the patient's therapy, describes in detail the performed reconstructive plastic surgery, analyzes the short-term and 
long-term results of the treatment with an emphasis on late orthopedic complications, provides a detailed literary review on the 
topic of the publication. The patient's parents gave consent to the use of their child's data, including photographs, for research 
purposes and in publications.
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Злокачественные новообразования грудной 
стенки у детей встречаются редко, составляя 
менее 2% всех солидных опухолей в педиатри-

ческой популяции пациентов [1–3]. Наиболее распро-
страненным гистологическим вариантом является 
саркома Юинга. Рабдомиосаркома (РМС) встреча-
ется значительно реже и составляет около 5–8% всех 
солидных опухолей [2, 4–6]. Стандартным в лечении 
опухолей мягких тканей с вовлечением костных 
структур является комплексный подход, заклю-
чающийся в проведении полихимиотерапии (ПХТ), 
хирургического вмешательства и лучевой терапии. 
Хирургическое лечение заключается в резекции 
опухоли в пределах здоровых тканей, что зачастую 
приводит к формированию обширного полнослой-
ного (кожно-подкожно-жирового и костно-мышеч-
ного) дефекта. В подобных случаях жизненно важным 

для пациента является не только восстановление 
целостности кожных покровов, но и реконструкция 
каркасной функции грудной стенки, обеспечение 
ее стабильности и ригидности для защиты легких и 
сердца [7]. 

В педиатрической практике при проведении 
реконструктивно-пластических оперативных вмеша-
тельств с устранением обширных пострезекционных 
дефектов грудной стенки крайне важно учитывать 
потенциал будущего роста пациентов, особенно 
младшей возрастной группы. Нарушение целостности 
скелета у ребенка неизбежно ведет к формированию 
деформаций, отклонению позвоночного столба от 
вертикальной оси и, как следствие, к локальному 
изменению гемодинамики, трофики тканей и органов. 
Замещение пострезекционных дефектов искусствен-
ными имплантами, не обладающими потенциалом 
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роста, может привести к отставанию оперированной 
области в росте и развитии. 

В связи со всеми упомянутыми факторами 
описанная проблема становится более многогранной, 
требует индивидуального и тщательно проанализиро-
ванного подхода. 

В настоящее время выбор материалов для 
пластики костно-мышечных дефектов весьма огра-
ничен. Отечественные и зарубежные авторы упоми-
нают в своих исследованиях такие материалы, как 
титановые пластины или полипропиленовые сетки, 
либо их комбинацию. Последующее устранение 
дефекта резецированного участка происходит с 
помощью кожно-мышечных или кожно-фасциальных 
лоскутов, или, если это возможно, путем первичного 
закрытия местными тканями без использования како-
го-либо импланта.

В настоящей работе описывается клиническое 
наблюдение ребенка 1 месяца с врожденной верете-
ноклеточной РМС (ВРМС) грудной стенки, которому 
было проведено комбинированное лечение, вклю-
чавшее ПХТ и обширную резекцию с последующей 
реконструкцией дефектов грудной и брюшной стенок, 
учитываются отдаленные результаты хирургического 
лечения, а также приводится анализ зарубежных 
научных публикаций, затрагивающих указанную 
проблему. Родители пациента дали согласие на 
использование информации, в том числе фото-
графий ребенка, в научных исследованиях и публи-
кациях.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Мальчик, 1 месяц, из анамнеза заболевания 
известно, что антенатально, на 32-й неделе внутриу-
тробного развития, при ультразвуковом исследо-
вании (УЗИ) у плода выявлено объемное образование 
передней поверхности грудной и брюшной стенок. 
После рождения наличие новообразования подтвер-
дилось при клиническом осмотре. Ребенок обсле-
дован в стационаре по месту жительства. Проведено 
комплексное лабораторно-инструментальное обсле-
дование:

•	  уровни онкомаркеров (альфа-фетопротеин, 
нейрон-специфическая енолаза, лактатдегидроге-
наза) в пределах нормы;

•	  рентгенография грудной клетки: органы 
грудной клетки (ОГК) без особенностей, отмечается 
деформация/аномалия развития V–IX ребер справа 
(рисунок 1);

•	  УЗИ грудной стенки: в мягких тканях правой 
боковой поверхности грудной стенки определяется 
неоднородное образование с нечеткими контурами, 
неоднородной структуры, повышенной эхоген-
ности, с кровотоком, охватывающее несколько 

ребер, переходящее на переднюю поверхность 
брюшной стенки справа. Образование деформи-
рует внутреннюю поверхность грудной стенки, но не 
прорастает ее. Общие размеры образования не менее  
30 × 50 × 60 мм;

•	  мультиспиральная компьютерная томография 
(МСКТ) ОГК, органов брюшной полости (ОБП) и 
забрюшинного пространства с внутривенным (в/в) 
контрастированием: грудная клетка справа с дефор-
мацией и вдавлением VI–X ребер за счет наличия 
в грудной стенке с переходом на брюшную стенку 
мягкотканного образования неправильно-веретено-
образной формы, расположенного преимущественно 
кнаружи от ребер, с неровными и местами нечет-
кими контурами, размерами 32 × 64 × 88 мм, объемом  
94 см3 (рисунок 2). В подмышечных областях визуа-
лизируются немногочисленные лимфатические узлы 
размерами до 10 мм. Заключение: МСКТ-признаки 
опухоли грудной и брюшной стенок справа. Дефор-
мация VI–X ребер справа. Умеренная подмышечная 
лимфаденопатия справа.

Пациент госпитализирован в отделение онко-
логии и детской хирургии НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия 
Рогачева в возрасте 1 месяца 8 дней. При клини-
ческом осмотре по правой поверхности грудной и 
брюшной стенок визуально и пальпаторно опреде-
ляется несмещаемое объемное образование диско-
видной формы, каменистой плотности, длиной  
8 см, с вероятной инфильтрацией кожи, с втяжением 
кожи по типу «центрального рубца» (рисунок 3).  
Пальпация образования безболезненная. Опреде-
ляется деформация грудной и брюшной стенок за 
счет образования. Имеет место выбухание брюшной 

Рисунок 1
Рентгенография ОГК в прямой проекции в верти-
кальном положении: обращает на себя внимание 
изменение формы и структуры V–IX ребер справа
Figure 1
An erect chest X-ray in the frontal view: there are changes 
in the form and structure of the V–IX ribs on the right 
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стенки слева, вероятно, за счет смещения внутренних 
органов.

Пациенту выполнена биопсия опухоли и регио-
нарных (подмышечных) лимфатических узлов справа. 
Заключение гистологического исследования: ВРМС, 
реактивные изменения в лимфатических узлах. 
Ребенку установлен диагноз: ВРМС мягких тканей 
грудной стенки справа, T2bN0M0, IIIa стадия по IRS 
(Intergroup Rhabdomyosarcоma Study).

Пациенту начата неоадъювантная ПХТ по прото-
колу Немецкого общества детских гематологов и 
онкологов CWS guidance, версия 2009 г. [8], для 
группы высокого риска – проведены 2 курса терапии 
по схеме VAC (винкристин, актиномицин Д, цикло-
фосфамид) c редукцией доз препаратов и заменой 
ифосфамида на циклофосфамид с учетом возраста. 
В рамках контрольного обследования после 2-го 
курса по данным УЗИ мягких тканей отмечена поло-
жительная динамика в виде уменьшения объема 
образования с 94 до 73 см3 (на 22%). Проведен 3-й 
курс ПХТ по схеме I2VA (винкристин, актиномицин Д, 
ифосфамид) с редукцией доз с учетом возраста паци-
ента. По данным магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) мягких тканей туловища с в/в контрастирова-
нием после 3-го курса отмечена дальнейшая положи-

Рисунок 2
МСКТ ОГК и ОБП с в/в контрастированием, венозная 
фаза сканирования
А – коронарная проекция, срез на уровне бифуркации 
трахеи; Б – аксиальная проекция, срез на уровне отхож-
дения чревного ствола от аорты. Массивное мягкотканное 
объемное образование грудной и брюшной стенок справа 
с инфильтрацией VI–X ребер справа
Figure 2
Venous-phase contrast-enhanced multislice computed to-
mography scans of the chest and abdominal cavity
A – coronal section at the level of the tracheal bifurcation; Б – axial 
section at the level of the origin of the celiac artery from the aorta. 
A bulky soft-tissue space-occupying mass of the chest and abdomi-
nal walls on the right infiltrating the VI–X ribs on the right

Рисунок 3
Фотография туловища пациента справа: пунктирной 
линией обозначены визуально определяемые грани-
цы опухоли, стрелкой указана зона «центрального 
рубца»
Figure 3
A photograph of the patient's trunk on the right: a dashed 
line shows visually defined tumor boundaries, the arrow in-
dicates the “central scar area”
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Рисунок 4
Этап резекции грудной и брюшной стенок (интраопе-
рационная фотография): белой стрелкой обозначе-
на опухоль, синей – средняя доля правого легкого, 
зеленой – нижняя доля правого легкого, желтыми –  
диафрагма, красной – печень 
Figure 4
The stage of resection of the chest and abdominal walls (an 
intraoperative image): the white arrow indicates the tumor, 
the blue arrow indicates the middle lobe of the right lung, 
the green arrow indicates the lower lobe of the right lung, 
the yellow arrows point to the diaphragm, the red arrow 
indicates the liver

тельная динамика в виде уменьшения объема опухоли 
до 60,5 см3 (на 14%). С учетом сокращения объема 
опухоли на 36% от инициального после 3 курсов и 
хорошей переносимости ПХТ по решению междисци-
плинарного консилиума дальнейшая терапия продол-
жена без редукции доз препаратов. 

Пациенту проведены 4-й и 5-й курсы ПХТ по схеме 
I2VA. При контрольной МРТ подтверждена стаби-
лизация процесса (объем образования прежний –  
60,5 см3). Согласно рекомендациям протокола CWS 
guidance, версия 2009 г. [8], после неоадъювантной 
ПХТ пациенту показано проведение этапа локального 
контроля в виде хирургического лечения. Однако с 
учетом распространенности опухолевого процесса 
оперативное вмешательство в объеме R0-резекции 
могло носить потенциально калечащий характер. 
Учитывая возраст ребенка, проведение этапа 
лучевой терапии в рамках локального контроля было 
признано невозможным. Принято решение о продол-
жении ПХТ в целях возможного дополнительного 
регресса опухоли. 

Пациенту проведены 6, 7 и 8-й курсы терапии по 
схеме I2VA. По данным контрольной МРТ после 8-го 
курса ПХТ прогрессирования опухолевого процесса 
не отмечено, объем образования прежний – 60,5 см3.

Междисциплинарным консилиумом принято 
решение о проведении оперативного вмешатель-
ства с выполнением интраоперационного гисто-
логического экспресс-исследования для оценки 
краев резекции и попыткой минимизации резекции 
здоровых тканей.

В возрасте 7,5 месяца пациенту выполнено 
оперативное вмешательство в объеме торакофре-
нолапаротомии справа, резекции грудной и брюшной 
стенок с опухолью и с VI–X ребрами единым блоком, 
пластики дефекта синтетической пластиной из поли-
тетрафторэтилена (ПТФЭ).

В ходе операции окаймляющими разрезами 
выполнено иссечение постбиопсийного рубца, в 
проекции опухоли в зоне «центрального рубца» 
проведено иссечение участка кожи на площади 
10 × 8 мм. Материал отправлен на гистологиче-
ское экспресс-исследование в целях исключения 
опухолевой инфильтрации кожи и подкожно-жи-
ровой клетчатки (ПЖК) – атипичных клеток не выяв-
лено. Принято решение о сохранении кожи и ПЖК в 
проекции опухоли. Произведен S-образный разрез 
кожи длиной 18 см. Кожа с ПЖК отсепарована крани-
ально, рубцовые сращения с подлежащими тканями 
разделены с помощью монополярной коагуляции. На 
срочное гистологическое исследование отправлен 
фрагмент рубцовой ткани (край резекции по коже) –  
атипичных клеток не выявлено. Проведена торако
френолапаротомия по 10-му межреберью. Диафрагма 
интактна, отделена от грудной и брюшной стенок 

с помощью монополярной коагуляции. Грудная и 
брюшная стенки в проекции передней половины VI–X 
ребер изменены: отмечаются уплотнение, утолщение 
мягких тканей, выбухание межреберных промежутков, 
деформация ребер, пролабирование межреберных 
промежутков интраторакально без нарушения целост-
ности париетальной плевры. Правое легкое интактно. 
Выпота, спаечного процесса в плевральной полости 
нет. С помощью реберных кусачек проведена резекция 
VI–X ребер, монополярным коагулятором выпол-
нена резекция участка диафрагмы и брюшной стенки 
(рисунок 4).

Опухоль удалена единым блоком, визу-
ально в пределах неизмененных тканей. Гемо-
стаз достигнут биполярной коагуляцией и 
аппликацией воска. На гистологическое экспресс-ис-
следование отправлены фрагменты межреберных 
мышц 5-го межреберного промежутка (верхний 
внутренний край резекции), передних зубчатых 
мышц (верхний наружный край резекции) –  
атипичных клеток не выявлено. В рамках рекон-
струкции пострезекционного дефекта (рисунок 5)  
выполнено подшивание диафрагмы к мышцам боковой 
и передней поверхностей брюшной стенки, за счет 
чего объем плевральной полости справа несколько 
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Рисунок 5
Пострезекционный дефект грудной и брюшной 
стенок (интраоперационная фотография): черными 
стрелками обозначены задние отрезки резециро-
ванных VI–X ребер справа, синей – средняя доля 
правого легкого, зеленой – нижняя доля правого 
легкого, желтыми – диафрагма (тракция на зажиме), 
красной – печень  
Figure 5
The postresection defect of the chest and abdominal walls 
(an intraoperative image): the black arrows indicate the 
posterior segments of the resected VI–X ribs on the right, 
the blue arrow indicates the middle lobe of the right lung, 
the green arrow indicates the lower lobe of the right lung, 
the yellow arrows indicate the diaphragm (traction using the 
forceps), the red arrow points to the liver

Рисунок 6
Пластика пострезекционного дефекта пластиной из 
ПТФЭ завершена (интраоперационная фотография) 
Figure 6
Reconstruction of the postresection defect using a polytet-
rafluoroethylene patch is completed (an intraoperative 
image)

Рисунок 7
Фотография туловища пациента на 11-е послеопе-
рационные сутки 
Figure 7
A photograph showing the patient's trunk on day 11 after 
the surgery

увеличен. Целостность брюшной полости восстанов-
лена. 

К верхушке плевральной полости через контра-
пертуру установлен страховочный дренаж Ch15. 
Проведена пластика дефекта пластиной из ПТФЭ 
толщиной 0,1 см. Пластина обрезана по размеру 
дефекта, подшита по его периметру к межреберным 
мышцам, широчайшей мышце спины, хрящевым 
отрезкам VI–IX ребер, мышцам боковой поверх-
ности брюшной стенки узловыми швами Prolen 3/0  
(рисунок 6). 

Над пластиной установлен страховочный дренаж 
Ch10, выведен через контрапертуру. Рана послойно 
ушита, на кожу в области резекции наложен внутри-
кожный косметический шов, в области биопсии – 
узловые швы. Объем интраоперационной кровопотери 
составил 50 мл. Плевральный дренаж присоединен 
к банке Боброва, налажена пассивная аспирация, 
дренаж над пластиной подключен к активной аспи-
рации по Редону.

Заключение планового гистологического иссле-
дования операционного материала: ВРМС, посттера-
певтический патоморфоз IV степени, края резекции 
интактны.

Послеоперационный период протекал без ослож-
нений на фоне стандартной сопроводительной 
терапии. Плевральный дренаж удален на 5-е после-
операционные сутки, дренаж из мягких тканей над 
пластиной – на 8-е сутки. Местно отмечено полное 
заживление первичным натяжением (рисунок 7).

Пациенту проведен 9-й курс ПХТ по схеме I2VA 
по протоколу [8]. На контрольной МСКТ ОГК и ОБП 
с в/в контрастированием объемных патологиче-
ских образований достоверно не выявлено. В целях 
поддержания статуса ремиссии ребенку выполнена 
метрономная химиотерапия по схеме винорелбин/
циклофосфамид в течение 6 мес.



В настоящее время пациент находится в 
ремиссии по основному заболеванию и продолжает 
динамическое наблюдение у детского онколога и 
детского хирурга-ортопеда по месту жительства. 
На момент осмотра через 3 года 8 мес после опера-
тивного вмешательства (февраль 2023 г.) у ребенка 
отмечается выраженная деформация грудной клетки 
справа (рисунок 8). При этом сколиотическая дефор-
мация позвоночного столба у пациента выражена 
минимально (угол Кобба 9 град., рисунок 9), что 
мы связываем с проведением регулярных занятий 
лечебной физической культурой в домашних усло-
виях и реабилитационных мероприятий в условиях 
лечебно-реабилитационного центра «Русское поле» 
НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева.

ОБСУЖДЕНИЕ РЕЗУЛЬТАТОВ ИССЛЕДОВАНИЯ

Среди сарком мягких тканей у детей наиболее 
часто встречающимся типом является РМС, состав-
ляющая 5–8% всех детских опухолей. Примерно в 
0,4–2% случаев РМС может быть врожденной, однако 
чаще диагностируется в возрасте 5–10 лет [9–11]. 
Наиболее часто с учетом гистологических и моле-
кулярно-биологических критериев среди РМС выде-
ляют эмбриональную (ЭРМС) и альвеолярную (АРМС)  
РМС [9]. 

ЭРМС встречается чаще, чем АРМС, обычно 
диагностируется у пациентов раннего и дошколь-
ного возраста и, как правило, характеризуется более 
благоприятным прогнозом. АРМС встречается реже 
(примерно в 20% случаев), диагностируется у детей 
школьного и подросткового возраста, имеет крайне 
агрессивное клиническое течение и неблагоприятный 
прогноз [9]. 

ВРМС первоначально была описана как вариант, 
встречающийся у пациентов младшей возрастной 
группы и характеризующийся равномерной пролифе-
рацией удлиненных веретенообразных клеток. Иссле-
дователи сходились во мнении, что клетки подобного 
строения имитируют гладкомышечные волокна, а 
преобладающими локализациями этого варианта 
считались паратестикулярная область и область 
головы и шеи. Сложилось мнение, что у взрослых 
ВРМС имеет более агрессивное клиническое течение 
по сравнению с пациентами детского возраста  
[9, 12, 13].

Позднее был выявлен склерозирующий подтип 
РМС [9, 12]. Эта опухоль, строение которой харак-
теризуется наличием мелких клеток с минимальной 
рабдомиобластной дифференцировкой, распола-
гающихся в тяжах склеротической стромы, имеет 
морфологическую связь с ВРМС [9, 12, 13]. 

Начиная с классификации Всемирной органи-
зации здравоохранения 2013 г., склерозирующий 
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Рисунок 8
Внешний вид пациента спереди (А) и сзади (Б) через 
3 года 8 мес после оперативного лечения 
Figure 8
The patient's appearence from the front (А) and from the 
back (Б) 3 years and 8 months after the surgery

Рисунок 9
Рентгенограмма в прямой 
проекции в вертикальном 
положении: признаки S-об-
разного сколиоза грудного 
и поясничного отделов по-
звоночника I степени через 
3 года 8 мес после опера-
тивного лечения 
Figure 9
An erect X-ray in the fron-
tal view: there are signs of 
S-shaped scoliosis of the first 
degree of the thoracic and lum-
bar spine 3 years and 8 months 
after the surgery

вариант и ВРМС рассматриваются как единый тип 
РМС [9, 14], сопряженный с мутациями в гене MYOD1, 
возникающий у детей старшего возраста и молодых 
людей, с очень агрессивным клиническим поведе-
нием. Таким образом, обновленная классификация 
РМС включала 4 гистологических типа: ЭРМС (60% 
случаев), АРМС (20% случаев), ВРМС (10% случаев) 
и плеоморфную РМС (10% случаев) [1, 15, 16]. 

В особую категорию были выделены инфан-
тильные РМС, имеющие такое же строение, как и 
ВРМС. Первоначально подгруппа инфантильных РМС 
была описана в 1993 г. под названием рабдомиофи-
бросаркомы [17]. Из-за своей редкости эти клиниче-
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ские случаи мало принимались во внимание до 2013 г.,  
когда профессор J.M. Mosquera и его коллеги иден-
тифицировали повторяющиеся реаранжировки 
гена NCOA2 (коактиватора ядерных рецепторов) в 
небольшом подмножестве веретенообразных клеток 
при врожденных/инфантильных РМС с участием 
генов SRF и TEAD1 [18]. В 2016 г. профессор R. 
Alaggio и ее коллеги сообщили о дополнительных 
слияниях генов при инфантильной ВРМС (TEAD1-
NCOA2, VGLL2-CITED2 и VGLL2-NCOA2) [19].

На сегодняшний день установлены и охарактери-
зованы только 3 клеточные линии ВРМС, полученные 
из остаточной опухоли после неоадъювантной ПХТ. 
Одна из них соответствует инфантильной форме, 
выделенной в 2021 г. М. Colletti и соавт. у 4-месяч-
ного ребенка [9].

У описанного нами пациента в процессе специ-
фической терапии дополнительные молекулярно-ге-
нетические исследования не проводились. Однако 
при подготовке настоящей публикации был выполнен 
анализ ткани опухоли методом полимеразной цепной 
реакции с обратной транскрипцией, который не 
выявил мутации MYOD1 L122R как маркера агрессив-
ного течения заболевания.

В лечении всех типов РМС применяется комбини-
рованный и комплексный подход, заключающийся в 
проведении ПХТ, хирургического вмешательства и у 
части пациентов – лучевой терапии. В рамках лекар-
ственного лечения обычно используется комбинация 
таких препаратов, как винкристин, циклофосфамид, 
актиномицин Д, доксорубицин, ифосфамид, этопозид 
и карбоплатин, при этом конкретные комбинации 
цитостатических препаратов различаются в зависи-
мости от группы риска и наличия отдаленных метас-
тазов, а также возраста пациента [1, 8, 20]. 

Объем и характер хирургического лечения паци-
ентов с РМС определяются индивидуально и зависят 
от локализации опухоли и вовлеченности в процесс 
жизненно важных структур, однако во всех случаях 
следует стремиться к радикальной (R0) резекции 
новообразования. Исключение составляют пациенты, 
у которых существует значительный риск функцио-
нальных или косметических осложнений (например, 
пациенты с РМС сложной анатомической локали-
зации в области головы, шеи, туловища с вовле-
чением опорно-двигательного аппарата, крупных 
сосудов) [1, 21].

Большинство детей с локализованными формами 
РМС в настоящее время достигают полного ответа 
при своевременном комплексном лечении. В то же 
время примерно у 1/3 пациентов возникают рецидивы 
или прогрессия РМС [1, 4, 22, 23]. Выживаемость при 
рецидиве/прогрессии РМС низкая, поэтому в насто-
ящее время крайне важным является поиск новых 
стратегий терапии [1, 5, 24].

У описанного нами пациента выполнение ради-
кального хирургического вмешательства с достиже-
нием чистых краев резекции позволило отказаться 
от проведения лучевой терапии, не ухудшив при этом 
прогноз заболевания. 

Анализ доступных публикаций, посвященных 
первичным мягкотканным опухолям грудной 
стенки в педиатрической популяции, показал скуд-
ность данных по этой теме и малую освещенность 
указанной проблемы в целом и касательно пациентов 
раннего возраста в частности. 

В 2021 г. А. Gangopadhyay и соавт. проведено 
крупное ретроспективное исследование, включавшее 
57 пациентов как детского возраста, так и взрослых 
с костными и мягкотканными саркомами грудной 
стенки, которым проводилось комбинированное 
химиотерапевтическое и хирургическое лечение [7]. 
На основании проведенного анализа полученных 
данных авторы пришли к следующим основопола-
гающим выводам: 1) подход к терапии опухолей 
грудной стенки должен быть мультидисциплинарным; 
2) тактика в отношении резекции опухоли в рамках 
локального контроля должна быть по возмож-
ности агрессивной для достижения резекции R0; 3) 
резекция грудной стенки всегда должна сопрово-
ждаться плановой реконструкцией мягких тканей и 
костных структур для обеспечения их стабильности и 
снижения количества осложнений.

К подобным выводам пришли также О. Wald и 
соавт. [25], которые проанализировали результаты 
лечения 25 пациентов с первичными саркомами 
грудной стенки в возрасте от 5 лет до 91 года. Еще 
одним заключением, которое сделали авторы, стало 
следующее: успех хирургического лечения, особенно 
реконструктивного этапа, напрямую связан с опытом 
операционной бригады и повышается в случае, 
если подобные операции в рамках одного медицин-
ского центра выполняются одной и той же командой 
хирургов.

Исследователи из Техасского университета онко-
логии в статье “Chest wall reconstruction after tumor 
resection” [26], которая построена на историческом 
экскурсе в лечение опухолей грудной стенки, а также 
на анализе современного опыта терапии этой группы 
заболеваний, сделали следующие не менее важные 
выводы: 1) изучение данных предоперационной визу-
ализации для корректного определения объема 
резекции должно быть тщательным и прицельным; 2) 
реконструкция должна производиться до достижения 
стабильности каркаса грудной стенки и защиты 
подлежащих органов, а также преследовать цель 
сохранить дыхательную функцию и предотвратить 
западение лопатки или иные осложнения; 3) необ-
ходимо достижение приемлемого косметического 
результата с учетом дальнейшего роста и развития 
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пациента; 4) идеальный материал для реконструкции 
грудной клетки должен быть достаточно податливым, 
чтобы принимать форму грудной клетки, достаточно 
жестким, чтобы предотвращать парадоксальное ее 
движение и защитить внутригрудные органы, долго-
вечным, обеспечивать адгезию мягких тканей, не 
должен вызывать аллергических реакций, не быть 
токсичным и канцерогенным, должен быть биологи-
чески инертным, способным расти вместе с ребенком 
или приспосабливаться к его росту, а также рент-
ген-негативным; 5) укрытие дефекта может быть 
обеспечено первичным закрытием местными мягкими 
тканями, а также путем использования кожных транс-
плантатов, местных лоскутов, кожно-мышечных или 
кожно-фасциальных лоскутов на ножке, свободных 
лоскутов или комбинацией этих подходов.

Авторы исследования также проанализиро-
вали ранние и поздние осложнения хирургиче-
ского лечения. Ранние включали в себя гематомы, 
серомы, раневую инфекцию и расхождение швов, 
плевральный выпот, пневмонию, а также оттор-
жение сетки из-за неверно выбранного материала 
или погрешностей в технике реконструкции. Среди 
поздних осложнений наблюдались развитие сколиоза 
и других костных деформаций, связанный с ними 
болевой синдром, ограничение физической актив-
ности и рестриктивный легочный дефицит [26].

Масштабное ретроспективное исследование, 
проведенное в 2021 г. в Мемориальном онкологиче-
ском центре им. Слоана-Кеттеринга J.A. Saltsman и 
соавт., было посвящено анализу результатов лечения 
детей и подростков после резекции опухолей грудной 
стенки и включало в себя оценку выживаемости и 
частоты развития таких отдаленных осложнений, как 
сколиоз и деформация грудной клетки [2]. Авторами 
были проанализированы результаты хирургического 
лечения 76 пациентов моложе 21 года с первичными 
и метастатическими опухолями грудной стенки за 
30-летний период. Среди вошедших в исследование 
пациентов 21% были с мягкотканными саркомами. 
Среднее число резецированных смежных ребер 
составило 3 (1–5). При хирургической реконструкции 
в 57% случаев была использована композитная сетка 
Marlex, в 28% случаев – ПТФЭ Gore-Tex; у 14% паци-
ентов было возможно первичное укрытие дефекта 
собственными мягкими тканями. Общая 5-летняя 
выживаемость во всей когорте пациентов соста-
вила 61% (медиана 50–75%). Резекция в пределах 
здоровых тканей (R0) была достигнута у 74 (97%) 
пациентов, R1 – у 2 (3%). Оба пациента с резекцией 
R1 подверглись second-look-операции. К ранним 
послеоперационным осложнениям была отнесена 
инфекция раны и мягких тканей, которая разви-
лась у 3 (4%) пациентов, что потребовало удаления 
синтетического импланта и пересадки лоскута широ-

чайшей мышцы спины. За все время наблюдения ни 
у одного пациента не было отмечено нестабильности 
грудной клетки. В течение периода наблюдения от 
0,2 года до 9 лет (медиана 2 года) после резекции 
и реконструкции грудной стенки у 19 (25%) паци-
ентов развился сколиоз. На основании анализа 
данных авторы сделали вывод о том, что ни один 
фактор не стал статистически значимым в прогно-
зировании развития сколиоза. Однако они выявили 
статистически незначимую тенденцию к увеличению 
частоты возникновения сколиоза у пациентов с 
бóльшим количеством удаленных ребер (4–5 против 
1–3, p = 0,17), а также у пациентов с резекцией в 
области дорсальной поверхности грудной клетки 
по сравнению с резекцией по вентральной поверх-
ности (р = 0,055). Возраст, пол, размер опухоли, 
лучевая терапия, метод реконструкции и резекция 
других окружающих структур статистически значимо 
не влияли на развитие сколиоза. Во многих более 
ранних международных исследованиях была отме-
чена прямая зависимость между возрастом паци-
ента и риском развития сколиоза [2, 27–29], однако  
J.A. Saltsman и соавт. такой зависимости не обна-
ружили. Шестерым пациентам из 19 со сколиозом в 
дальнейшем потребовалось проведение хирургиче-
ской коррекции деформации позвоночного столба. 
Авторы пришли к следующему выводу: возраст паци-
ента до 13 лет на момент резекции и реконструкции 
грудной стенки явился единственным фактором, 
который повлиял на необходимость проведения 
коррекции в случае развития сколиоза (р = 0,03)  
[2, 30]. Во всех случаях корригирующая операция 
была выполнена по поводу прогрессирующего 
сколиоза со значительной деформацией и болевым 
синдромом. 

Некоторые исследователи данной проблемы 
полагают, что реконструкция грудной стенки с 
использованием неригидных материалов (пластина 
из ПТФЭ или биологическая сетка) улучшает функци-
ональные результаты [31, 32], однако J.A. Saltsman и 
соавт. не обнаружили влияния метода реконструкции 
на развитие сколиоза. M.P. Glotzbecker и соавт. 
было высказано предположение о том, что рекон-
струкция грудной стенки с использованием более 
мягких протезов изменяет контур грудной клетки 
и податливость в большей степени, чем рекон-
струкция с применением жестких материалов, что, 
в свою очередь, может увеличить риск развития  
сколиоза [33]. 

В представленном клиническом наблюдении 
использование мягкого синтетического импланта 
(пластины из ПТФЭ) с учетом возраста пациента 
показалось нам наиболее целесообразным. Несмотря 
на наличие факторов риска развития сколиоза 
(ранний возраст на момент проведения операции и 
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обширная резекция грудной стенки, включавшая 5 
ребер), через 3 года 8 мес после вмешательства у 
пациента отмечаются минимальные рентгенологи-
ческие признаки деформации позвоночного столба 
при сохранении ригидности и адекватной каркасной 
функции грудной клетки.

Для дальнейшего углубленного изучения 
вопросов резекции и реконструкции грудной стенки у 
пациентов детского возраста необходимо проведение 
мультицентровых исследований, вероятно, экспери-
ментального характера со стандартизацией размеров 
пострезекционных дефектов грудной стенки, с 
возможностью проведения сравнения использования 
доступных мягких и жестких имплантов и долго-
срочной фиксацией отдаленных онкологических и 
ортопедических результатов проведенного оператив-
ного лечения.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Злокачественные опухоли грудной стенки отно-
сительно редки в детской популяции и представлены 
различными видами новообразований, хирургический 
этап лечения которых является одним из важнейших 
в комбинированной/комплексной терапии. В ряде 

различных международных исследований показано, 
что резекция грудной стенки с последующей рекон-
струкцией дефекта безопасна и эффективна у детей 
и подростков, при этом возможно использование 
вариативных комбинаций методов реконструкции. 
Риск развития сколиоза и деформации скелета у этих 
пациентов относительно высок, поэтому в послео-
перационном периоде они должны в обязательном 
порядке находиться под динамическим наблюдением 
врача-ортопеда и регулярно проходить комплексные 
реабилитационные мероприятия.
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