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Десмоидные опухоли у детей
Освещено современное состояние проблемы лечения детей с десмоидными опухолями (ДО). 

Представлены результаты лечения детей в Республике Беларусь с 1995 по 2013 г. Всего пролече-

но 40 детей. Иссечение опухоли выполнено 39 больным, биопсия опухоли — 1. Лучевая терапия 

проводилась 14 больным, в том числе 6-ти в условиях локальной электромагнитной гипертермии. 

Химиотерапия проведена 10 детям (преимущественно винбластин + метотрексат), из них 6 — совмес-

тно с гормонотерапией (тамоксифен). У 4 детей проводилась только гормонотерапия. Десятилетняя 

общая и безрецидивная выживаемость составили, соответственно, 94 и 49%. Наш значительный опыт 

свидетельствует о довольно хорошем прогнозе ДО у детей. Частота рецидивов высокая — до 51%, 

проявляются, как правило, в течение года. Широкое иссечение ДО — метод выбора в лечении опера-

бельных форм болезни. Химио- и/или гормоно-, а также лучевая терапия могут быть применены при 

лечении местнораспространенных и рецидивных форм заболевания. 
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химиотерапия, гормонотерапия, гипертермия. 

(Для цитирования: Исмаил-заде Р.C., Тарасик А.О., Шиманский А.Т., Кочубинский Д.В. Десмоидные 

опухоли у детей. Онкопедиатрия. 2015; 2 (2): 131–138. Doi: 10.15690/onco.v2i2.1344)

R.S. Ismail-zade, A.O. Tarasik, A.T. Shimanski, D.V. Kochubinski

Belorussian Research Center for Pediatric Oncology, Hematology and Immunology, Minsk, Belarus

Desmoid Tumors in Children
The paper deals with current state of the treatment options in childhood desmoid tumor (DT). It 

presents the long-term results of treatment in children with DT in the Republic of Belarus from 

1995 to 2013. 40 children were treated, 39 of them underwent tumor excision and 1 -tumor biopsy. 

Radiotherapy was was conducted upon 14 patients including 6, who underwent radiotherapy with 

local hyperthermia. Chemotherapy (usually vinblastine + metotrexate) was administrated in 10 cases, 

6 of them additionally received tamoxifen. Tamoxifen without chemotherapy was administrated in 

4 patients as well. Ten years overall and relapse-free survival rates were 94 and 49% respectively. 

Our results based on considerable number of patients suggest that radical surgical excision is the 

method of choice in the treatment of DT patients. Additional chemo, radio as well as hormone therapy 

could be used in locally advanced and recurrent forms of disease. 

Key words: desmoid tumors in children, surgical resection, radiotherapy, chemotherapy, hor-

mone therapy and hyperthermia. 
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ВВЕДЕНИЕ
Определение

Десмоидная опухоль (агрессивный фиброма-

тоз, десмоидная фиброма) представляет собой 

мезенхимальную фибропролиферативную опухоль 

мягких тканей с местнодеструирующим ростом; 

составляет меньше 0,03% всех опухолей человека 

[1]. Первое описание десмоидной фибромы было 

сделано в 1832 г. McFarlane [2]. Спустя 6 лет после 

первого описания J. Muller по внешнему сходст-

ву опухоли с сухожилием ввел термин «десмоид» 

(греч. desmos — сухожилие) [3, 4].

Этиология

Этиология десмоидной опухоли до настоящего 

времени не ясна. Обсуждают в качестве причин их 

развития генетические нарушения, эндокринные 

факторы, а также, возможно, предшествовавшую 

травму [5, 6]. 

У некоторых больных удается выявить мута-

ции гена АРС в хромосоме 5q21 (ген аденоматоз-

ного полипоза толстой кишки), одной из функций 

которого является регуляция содержания белка 

β-катенина. Повышение клеточного протеина при-

водит к усилению пролиферативной активности 
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фибробластов. Мутации гена АРС (CTNNB1) могут 

стать причиной формирования синдрома Гарднера 

— семейного полипоза толстой кишки, при этом 

вероятность развития ДО увеличивается в 1000 

раз [3, 7]. На прогноз могут также повлиять случаи 

мутации CTNNB1 без развития полипоза толстой 

кишки [8, 9]. 

Постулат об этиологической роли гормональ-

ных нарушений в развитии ДО был выдвинут еще в 

1935 г. C.F. Geschiekter и D. Lewis [5].

Экспериментальные данные об участии эстро-

генов в патогенезе агрессивных ДО были подтвер-

ждены и клиническими наблюдениями [5, 8, 10, 11].

Частота встречаемости

Принято разделять десмоидные опухоли на 

абдоминальные (исходящие из брюшной стенки) и 

экстраабдоминальные, которые могут локализо-

ваться на любом участке тела [3]. Частота патоло-

гии составляет 2–4 человека на 1 млн населения. 

По данным А.И. Ковалёва, включающим 402 слу-

чая, абдоминальные формы выявлены у 185 чело-

век, 11 из которых — дети [4]. 

Клинические проявления

Клиническая симптоматика десмоидных опухо-

лей зависит от локализации и размеров. Чаще все-

го новообразования имеют вид узловых образова-

ний или плотных инфильтратов без четких границ. 

В литературе также описаны случаи спонтанной 

регрессии ДО [4, 12]. 

Лечение

На протяжении многих лет единственным мето-

дом лечения ДО оставалось оперативное вмеша-

тельство, тем не менее, несмотря на совершенство-

вание хирургической техники, частота рецидивов 

остается высокой (до 90%) [1, 5]. Радикальное 

иссечение (отсутствие в краях отсечения опухо-

левого роста) не всегда представляется возмож-

ным из-за инфильтративного роста и вовлечения 

соседних анатомических структур [12]. Описаны 

случаи роста десмоидных опухолей из множест-

венных зачатков с последующим слиянием узлов 

[13]. Частичное иссечение ДО не рекомендуется, а 

при невозможности выполнить радикальное уда-

ление целесообразно произвести биопсию ново-

образования. 

Неудовлетворительные результаты хирургиче-

ского лечения, а также биологические особенно-

сти роста ДО послужили предпосылкой для прове-

дения лучевой, химио- и гормонотерапии.

Лучевая терапия признана эффективным мето-

дом лечения местнораспространенных и рецидив-

ных форм заболевания. Уже в 60-е гг. прошлого 

века лучевая терапия стала применяться у пациен-

тов со злокачественными опухолями, склонными к 

локорегионарным рецидивам, чаще всего в дозе 

40–50 Гр [13]. Как правило, такая терапия прово-

дится перед операцией с целью уменьшения массы 

опухоли. Такое комбинированное лечение снижает 

частоту развития рецидивов [13, 14]. Однако луче-

вая терапия не рекомендована детям, в том числе 

пациентам в возрасте до 3 лет, поскольку может 

привести к серьезным поздним осложнениям. 

Накоплен значительный опыт проведения лучевой 

терапии в условиях локальной гипертермии [15]. 

После радикальной операции отпадает необходи-

мость в лучевой и/или химиотерапии.

 Широкое распространение в лечении детей 

с ДО получило также использование различных 

химиопрепаратов и их комбинированных схем. 

Так, в 80-х гг. прошлого столетия Weiss и Lackman 

впервые применили комбинацию винбластина и 

метотрексата в низких дозах у 8 больных, и у 6 из 

них была получена частичная/полная регрессия 

опухоли [16]. Режимы с включением доксорубици-

на, винкристина, дактиномицина и циклофосфана 

также были использованы в работах других ученых 

[17, 18].

Данные литературы свидетельствуют, что 

низкодозная химиотерапия с винбластином и 

метотрексатом в течение длительного времени 

(до 3–4 мес) в целом не уступает по эффектив-

ности другим комбинациям химиотерапии, при 

этом значительно реже наблюдаются нежела-

тельные побочные действия [16, 19, 20]. Однако 

при больших десмоидных опухолях с инфильтра-

цией в жизненно важные структуры может быть 

использована схема VAC (винбластин, доксоруби-

цин, цисплатин, ондансетрон) для относительно 

быстрого достижения эффекта.

Нецитотоксическую медикаментозную тера-

пию (тамоксифен и нестероидные противовоспа-

лительные препараты, НПВС) при ДО стали при-

менять в начале 80-х гг. [5, 21–23]. Тамоксифен 

рекомендован в больших дозах (2–3 мг/кг в сут) 

длительное время (в течение 1 года) [8, 21]. В 

пользу использования НПВС при десмоидных 

опухолях свидетельствует тот факт, что они могут 

инактивировать рецепторы PPAR (peroxisome pro-

liferator-activated receptor δ) и тем самым затор-

мозить не только рост опухоли, но и мутации в 

гене APC (CTNNB1) [8]. 

Имеется незначительный опыт использования 

химической и/или радиочастотной аблации, а так-

же блокаторов тирозинкиназы (Gleevec, Канада) 

при местнораспространенных и рецидивных фор-

мах ДО [24, 25].

Целью данной работы стало изучение отдален-

ных результатов лечения детей с ДО в Республике 

Беларусь.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Нами проанализированы результаты лечения 

детей c ДО в Республике Беларусь с 1995 по 2013 г. 

Клинико-терапевтическая характеристика больных 

представлена в табл. Всего пролечено 40 пациен-

тов, из них 23 мальчика и 17 девочек; средний воз-

раст составил 6 лет 9 мес (8 мес – 15 лет). Опухоли 
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чаще были локализованы в ягодичных областях (у 

14 детей) и конечностях (у 10). В передней брюшной 

стенке опухоль (абдоминальный десмоид) отмечена 

лишь у 4 детей. 

Иссечение опухоли выполнено 39 больным, 

биопсия опухоли с последующей химиолучевой 

терапией — 2. После радикального иссечения 

ДО лучевая и/или химиотерапия не проводи-

лись. Калечащая операция (ампутация на уров-

не нижней трети бедра) выполнена лишь у одной 

больной — после многократного рецидивирова-

ния опухоли с вовлечением магистрального сосу-

да (подколенная вена) и безуспешной попытки 

протезирования. 

Лучевая терапия проводилась 14 пациентам, 

в том числе 6 больным — в условиях локальной 

электромагнитной гипертермии (непосредствен-

но перед облучением). В зависимости от возра-

ста ребенка и локализации патологии суммарная 

очаговая доза (СОД) лучевой терапии составила 

40–55 Гр. 

Локальная гипертермия проводились на базе 

ГУ «РНПЦ онкологии и медицинской радиологии 

им. Н.Н. Александрова» на установке «Яхта-5»

(г. Фрязино, Россия) с аппликатором, работающим 

с частотой 40,68 МГц [26]. Необходимый темпе-

ратурный режим (41,0–43°С) поддерживался не 

менее 60 мин. 

Химиотерапия проводилась 10 больным (пре-

имущественно винбластином в дозе 4–6 мг/м2 и 

метотрексатом в дозе 20 мг/м2 — еженедельно 

в течение 4 мес), из них 6 — совместно с гормо-

нотерапией (тамоксифен по 20 мг ежедневно). У 

4 детей гормонотерапия проводилась без химио-

терапии. 

Отдаленные результаты лечения оценивали при 

помощи метода Каплана–Мейера. 

РЕЗУЛЬТАТЫ 
В целом больные удовлетворительно перено-

сили лечение. Осложнений при проведении опе-

рации, химио- и/или гормонотерапии отмечено не 

было. 

Рецидивы опухоли возникли у 14 детей, из них 

у 5 — два раза и более, как правило, в течение 

12 мес. Четверым проведены повторные опера-

ции. После проведения консервативных меропри-

ятий в неоперабельных случаях (лучевая терапия, 

химио-/гормонотерапия) частичная регрессия 

отмечена у 1 пациента, стабилизация процесса 

— у 8, прогрессирование опухоли — у 1 (больной 

имел синдром Гарднера и впоследствии умер). 

Остальные пациенты (39 детей) живы без призна-

ков прогрессирования болезни. Сроки наблюдения 

составляют 1–16 лет (медиана наблюдения 74 мес).

Общая и безрецидивная 10-летняя выживае-

мость детей в этой значительной группе составила 

94 и 49%, соответственно (рис.). Полученные нами 

результаты лечения не уступают данным литературы. 

ОБСУЖДЕНИЕ
В настоящее время не существует унифици-

рованной тактики лечения детей с местнора-

спространенными и рецидивными формами ДО. 

Несмотря на химиорезистентность, предпочтение 

отдают низкодозной химиотерапии, а также тамок-

сифену в дозе 120 мг/м2 в течение 4–6 мес с НПВС 

(сулиндак по 2 мг/кг). Лучевая терапия создает 

хорошую предпосылку для перевода местнора-

спространенных неоперабельных ДО в операбель-

ное состояние, особенно у детей старшего возра-

ста, а в сочетании с низкодозной химиотерапией 

способна привести и к стабилизации процесса на 

длительное время. Приводим собственное наблю-

дение.

Рис. 1. Общая и безрецидивная выживаемость детей с десмоидными опухолями %.

Примечание. ОS — общая выживаемость: n = 40; 39 живы [94 ± 5%], медиана наблюдения 74 мес, RFS — безрецидивная выживае-
мость: n = 40; 14 рецидивов [49 ± 11%].
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КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
Девочка C.Л., 13 лет, поступила в детскую онко-

логическую клинику 27.06.2003 с опухолевым 

образованием в мягких тканях левого плеча. С 

февраля 2002 г. отмечалось уплотнение в мягких 

тканях средней трети левого плеча. Травму отри-

цала. В мае 2003 г. после проведения физиопро-

цедур (электрофорез с лидазой) отмечался рост 

опухоли; 11.06.2003 в Брестском онкологическом 

диспансере произведена биопсия новообразова-

ния. Пересмотр готовых микропрепаратов № 1847: 

разрастание фибробластической опухоли (препа-

раты плохого качества).

Компьютерная томография от 27.06.2003. В 

глубоких отделах по наружной поверхности левого 

плеча определяется негомогенное образование с 

неровными контурами 100×50×41 мм, медиально 

прилежит к плечевой кости без деструкции послед-

ней. Отмечается инфильтрация кожи.

02.07.2003 произведено широкое удаление 

опухоли мягких тканей средней трети левого плеча 

с иссечением надкостницы плечевой кости и выде-

лением лучевого нерва, затем — пластика раны 

местными тканями. Послеоперационный период 

протекал гладко.

Гистологическое исследование № 1940-43: 

экстраабдоминальный фиброматоз с инфильтра-

тивным ростом.

С 22.07 по 26.08.2003 проводился послеопера-

ционный курс лучевой терапии (СОД 48 Гр).

01.03.2004 при контрольном осмотре запо-

дозрен рецидив опухоли в области верхней трети 

левого плеча. 03.03.2004 произведено широкое 

иссечение рецидивной опухоли. Во время опера-

ции обнаружен и удален также отдельно лежащий 

плотный узел в толще дельтовидной мышцы. 

Гистологическое исследование № 724-27 (в 

обоих опухолевых узлах): экстраабдоминаль-

ный фиброматоз с инфильтративным ростом. 

Послеоперационный период протекал гладко. 

Проводилась консервативная терапия тамок-

сифеном по 20 мг 2 раза в день и диклофенаком 

натрия по 20 мг 2 раза в день внутрь в течение 4 мес.

Больная консультирована по телефону проф. 

С.Л. Дарьяловой (МНИИО им П.А. Герцена, Москва). 

Рекомендовано тщательное динамическое наблю-

дение, КТ и УЗИ контроль.

23.03.2007 при ультразвуковом исследовании 

стала определяться гипоэхогенная тень в дель-

товидной области, в динамике — рост этой тени, 

хотя по данным КТ с контрастированием данных за 

рецидив не выявлено. 23.03.2007 под локальной 

анестезией произведена прицельная тру-кат (tru-

cut) биопсия подозрительного очага. 

Гистологическое исследование № 1458: участ-

ки десмоидной опухоли. 

От предложенной операции и лучевой терапии 

мать отказалась. 

03.05.2007 выполнена магнитно-резонансная 

томография (МРТ) зоны поражения. Отмечался 

рецидив десмоида с вовлечением латеральной 

части плечевого сустава без инвазии костных 

структур. Повторно предложено лечение, от кото-

рого девочка и мать категорически отказались.

07.02.2008 при повторном исследовании зоны 

поражения методом МРТ отмечен рост опухоли. 

От лечения девочка (17 лет) и мать категорически 

отказались. При очередном обращении родите-

ли согласились на проведение лучевой терапии в 

условиях локальной электромагнитной гипертер-

мии (терморадиотерапия). С 20.02 по 21.03.2008 

проводилась лучевая терапия в режиме обычного 

фракционирования: СОД 46 Гр на фоне 8 сеансов 

локальной гипертермии (41,0–43°С по 60 мин 2 

раза в нед) с последующей низкодозной химио- 

(метотрексат еженедельно по 40 мг внутрь в тече-

ние 4 мес) и гормонотерапией (тамоксифен по 40 мг 

2 раза в нед в течение 4 мес). 

09.03.2009 при контрольном МРТ исследова-

нии отмечалась выраженная регрессия опухоли. 

В области сустава и дистальной части ключицы 

сохранялась опухолевая масса. От радикальной 

операции по-прежнему отказывалась. Проводился 

повторный курс терморадиотерапии (20 Гр в усло-

виях 8 сеансов локальной гипертермии). От даль-

нейшего лечения пациентка отказывалась. 

Ежегодно выполняется МРТ зоны поражения. 

Отмечается стабилизация процесса на протяже-

нии 5 лет. В настоящее время пациентка (23 года) 

завершила учебу, работает, вышла замуж.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, наш значительный опыт сви-

детельствует о довольно хорошем прогнозе ДО у 

детей. Частота рецидивов высокая (49%), возника-

ют, как правило, в течение 1 года после лечения. 

Широкое иссечение является методом выбора в 

лечении операбельных форм десмоидных опухо-

лей. Химио- и/или гормонотерапия, а также луче-

вая терапия могут быть применены при лечении 

местнораспространенных и рецидивных форм 

заболевания. 

КОНФЛИКТ ИНТЕРЕСОВ
Авторы данной статьи подтвердили отсутствие 

финансовой поддержки/конфликта интересов, о 
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