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Исторические сведения

Первое упоминание о лейомиосаркоме нижней
полой вены (НПВ) встречается в работе немецкого
врача L. Perl (1871 г.), который обнаружил опухоль на
вскрытии [1], и только спустя почти 60 лет, в 1928 г.
E. Melchior сообщил о первом опыте хирургического
лечения саркомы НПВ. Автором была выполнена ре-
зекция и перевязка инфраренального сегмента НПВ
у 24-летней пациентки, которая умерла на 17-е сутки
после вмешательства [2]. 

Многие годы в литературе публиковались лишь
отдельные наблюдения, которых к началу 70-х годов
прошлого столетия насчитывалось всего 21. Среди
них было 7 случаев оперативного лечения, причем в 6
выполнена резекция и перевязка НПВ [3]. 

Большинство исследований опубликовано зару-
бежными авторами, однако и российские врачи вне-
сли свою лепту в изучение этой патологии. Так, на-
пример, первая отечественная работа сделана
Д. А. Абдуллаевой в 1951 г., описавшей случай, выяв-
ленный на вскрытии [4]. Затем П. Ф. Калитеевский
в 1961 г. описал случай нерезектабельной лейомио-
саркомы НПВ [5]. 

Более поздние работы, посвященные проблеме
лечения лейомиосаркомы НПВ, опубликованы
Д. Ф. Благовидовым и соавт. в 1980 г. [6], А. Л. Ви-
ноградовым и соавт. в 1987 г., В. П. Петровым и со-
авт. в 1992 г. [7], В. Д. Федоровым и соавт. в 1998 г.
[8], С. А. Пышкиным и соавт. в 2011 г. [9],
И. С. Стилиди и соавт. в 2011 г. [10]. 

Повсеместный интерес к проблеме стал возрас-
тать с 80-х годов, когда накопленный опыт позволил
сделать определенные выводы относительно биоло-
гии опухоли, тактики и результатов лечения. Первые
обзорные статьи были опубликованы C. M. A. Bruy-
ninckx и соавт. в 1986 г. [11] и A. S. Griffin в 1987 г. [12]. 

В 1991 г. итальянским хирургом A. Mingoli на базе
всех опубликованных к тому моменту в мировой ли-
тературе сообщений учрежден международный ре-
гистр лейомиосарком нижней полой вены, в котором
насчитывалось 144 наблюдения [13]. 

К 1996 г. в международном регистре насчитыва-
лось уже 218 случаев [14]. 

В настоящее время, по данным различных ав-
торов, опубликовано более 300 случаев наблюдения
лейомиосаркомы НПВ [15–17]. 
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Лейомиосаркома нижней полой вены (НПВ) относится к категории редких опухолей. В настоящее время в

мировой литературе опубликовано немногим более 300 случаев наблюдения этой опухоли. Заболевание

встречается наиболее часто у женщин на 5–6 декаде жизни. В связи с поздней клинической манифестацией на

момент диагностики опухоль достигает больших размеров, а до 40 % пациентов имеют метастазы в легких или

печени. Роль химио- и лучевой терапии не определена и требует дальнейших исследований. Единственным

методом радикального лечения этого контингента больных является хирургический. 

В статье представлен современный взгляд на проблему диагностики и лечения больных с лейомиосаркомой НПВ.
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Leiomyosarcoma of the inferior vena cava (IVC) is a rare tumor. There are no more than 300 cases in world literature

published today. The disease more frequently occurs among women for 5–6 decade of life. Because of late clinical

manifestation the tumor size at the moment of diagnose is large enough, and to 40 % of patients have metastasis in

lungs or liver. The role of chemotherapy and radiation therapy is controversial and requires further research. Surgery

is a main method in radical treatment of this patients. 

The article presents a modern approach to the problem of diagnoses and treatment of patients with IVC leiomyosar-

coma. 
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Большинство публикаций относятся к категории
единичных клинических наблюдений, а большие
группы пациентов встречаются достаточно редко
[18–20]. Наибольший опыт в руках одного хирурга
принадлежит S. T. Hollenbeck – 25 пациентов за 20 лет
и E. Kieffer – 22 пациента в течение 25 лет, а также
O. J. Hines и G. N. Mann – 14 и 19 пациентов соответ-
ственно [17, 19, 21, 22]. 

Частота и структура заболеваемости 
лейомиосаркомой НПВ

Доля неорганных забрюшинных опухолей (НЗО)
в общей структуре онкологических заболеваний
весьма невелика – 0,07–0,2 %, среди всех мягкотка-
ных опухолей – 10–25 % [23, 24]. Однако среди них
достаточно высока доля злокачественных опухолей –
65–86 % [24]. 

Среди всех злокачественных мягкотканых сарком
лейомиосаркомы составляют 10 % [25], занимая при
этом второе место по частоте встречаемости среди
злокачественных НЗО и уступая пальму первенства
лишь липосаркоме [26]. 

Только 0,5 % лейомиосарком имеют сосудистое
происхождение, причем 60–90 % из них приходится
на нижнюю полую вену [27–31]. 

Лейомиосаркома крупных венозных сосудов
встречается в 5 раз чаще артериальных (аорты или ле-
гочной артерии) [18]. 

Наиболее часто заболевание возникает у женщин
на 5–6 декаде жизни (cредний возраст  больных
54,4 ± 13,6 года) [13, 22, 32, 33]. Самой молодой па-
циенткой была 15-летняя девочка [13], а самой возра-
стной – 83-летняя женщина [14]. 

Соотношение мужчин и женщин – от 1:4 до 1:5
[34, 35]. Доминирование женщин в возникновении
лейомиосарком любой локализации предположи-
тельно связывают со стимуляцией роста гладкомы-
шечных клеток повышенным уровнем эстрогенов
в крови и предшествующей беременностью, но такая
тенденция прослеживается не всегда. К примеру, со-
отношение мужчин и женщин по частоте встречаемо-
сти лейомиосарком вен конечностей одинаково [36]. 

Классификация мягкотканых сарком

Согласно современным представлениям, лейомио-
саркома НПВ рассматривается как частный случай
гладкомышечных опухолей. 

В основе лечебной тактики при лейомиосаркоме
НПВ лежит информация как о морфологической харак-
теристике опухоли, так и о распространенности опухо-
левого процесса [37]. В этой связи в клинической прак-
тике широкое применение получили две классифика-
ции: TNM UICC (Международного противоракового
союза) и система градации степени злокачественности
сарком мягких тканей FNCLCC (Французской федера-
ции национальных противораковых центров) [38]. 

Система градации степени злокачественности 
опухолей мягких тканей FNCLCC 

(Французская федерация национальных 
противораковых центров)

Дифференцировка опухоли:
1 балл – саркомы, весьма напоминающие нормаль-

ную дефинитивную ткань взрослого (например лейо-
миосаркома низкой степени злокачественности);

2 балла – саркомы, гистологическое типирование
которых относительно определено (миксоидная ли-
посаркома);

3 балла – эмбриональные и недифференциро-
ванные саркомы, саркомы сомнительного типа
и происхождения (периферические примитивные
нейроэктодермальные опухоли, синовиальная сар-
кома).

Число митозов:
1 балл – 0–9 митозов в 10 полях зрения ×400;
2 балла – 10–19 митозов в 10 полях зрения ×400;
3 балла – 20 и более митозов в 10 полях зрения ×400.
Некрозы опухоли:
0 баллов – нет некроза;
1 балл – менее 50 % площади некроза в опухоли;
2 балла – 50 % и более площади некроза.
Суммарная градация 
степени злокачественности:
G1 – общий балл 2–3;
G2 – общий балл 4–5;
G3 – общий балл 6–8.
Показатель степени злокачественности (G) опре-

деляется суммой баллов трех компонентов: диффе-
ренцировки опухоли, числа митозов и площади не-
кротических повреждений. 

В настоящее время G1 относят к низкой степени
злокачественности, а G2 и G3 – к высокой. Если сте-
пень злокачественности не может быть определена,
то устанавливают низкую. 

Классификация опухолей TNM, 7-е издание 
(UICC, 2010 г.)

Первичная опухоль (Т):
Тх – недостаточно данных для оценки первич-

ной опухоли;
Т0 – первичная опухоль не определяется;
Т1 – опухоль до 5 см в наибольшем измерении;
Т1а– поверхностная опухоль;
Т1b– глубокая опухоль;
Т2 – опухоль более 5 см в наибольшем измере-

нии;
Т2а– поверхностная опухоль;
Т2b– глубокая опухоль.
Примечание. Поверхностная опухоль локализуется

исключительно выше поверхностной фасции без ее ин-

вазии; глубокая опухоль локализуется либо исключи-

тельно ниже поверхностной фасции, либо поверхност-

но по отношению к ней, но с инвазией или ее прорас-

танием. Забрюшинные, медиастинальные и тазовые

саркомы классифицируются как глубокие.

Метастазы в регионарные лимфоузлы (N):
Nx – метастазы не могут быть установлены;
N0 – нет метастазов в регионарных лимфоузлах;
N1 – наличие метастазов в регионарных лимфо-

узлах.
Отдаленные метастазы (М):
М0 – нет отдаленных метастазов;
М1 – наличие отдаленных метастазов.
В таблице приведена группировка опухолей по

стадиям.
Таким образом, по совокупности полученных дан-

ных определяется распространенность и прогноз за-
болевания, а также соответствующие им лечебные
мероприятия.
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Морфология опухоли

Следует отметить, что, хотя лейомиосаркома и яв-
ляется наиболее частым гистологическим вариантом
опухолей НПВ, встречаются и другие опухоли, как зло-
качественные, так и доброкачественные.  К первым от-
носятся эпителиоидная гемангиоэндотелиома и ангио-
саркома, ко вторым – лейомиома и эндотелиома  [35].

Отличительным признаком лейомиосаркомы яв-
ляются злокачественные веретенообразные клетки
с сигароподобными ядрами, переплетающиеся в пуч-
ки. Частыми находками являются некроз и кровоиз-
лияния в опухолевом узле [35].

Степень дифференцировки в пределах опухолево-
го узла может отличаться, что следует учитывать при
выполнении пункционной биопсии или  исследова-
нии операционного материала [20].

При иммуногистохимическом анализе для лейо-
миосарком НПВ характерны те же реакции, что и для
лейомиосарком других локализаций. Опухолевые
клетки экспрессируют десмин, виментин, гладкомы-
шечный актин, но не протеин S-100 [18, 32], а при при-
менении метода флюоресцентной in situ гибридизации
(FISH)  характерна  полисомия хромосомы Х [39, 40].

Характер роста опухоли

Лейомиосаркома НПВ относится к медленно рас-
тущим опухолям, имеет выраженную капсулу, что
обусловливает преимущественно экспансивный ха-
рактер роста. В этой связи инвазия в соседние органы
и структуры не является частой [25].

Выделяют два варианта роста лейомиосаркомы
НПВ по отношению к просвету сосуда: интралюми-
нальный (27,1 %) – преимущественно в просвет сосу-
да, экстралюминальный (72,9 %) – преимущественно
за пределы стенки сосуда  [13, 22].

Благодаря току крови внутрипросветный компо-
нент опухолевого узла (опухолевый тромб) может до-
стигать камер сердца [41].

По данным A. Mingoli и соавт., опухолевый тром-
боз встретился в 42,4 % случаев, причем в 11 % слу-
чаев он достигал уровня кавальных ворот и в 22,2 % –
камер сердца [13].

Классификация сегментов нижней полой вены

Согласно C. J. Staley и соавт., при описании НПВ
принято выделять три сегмента: нижний (от конфлю-
энса НПВ до уровня ниже впадения почечных вен),

средний (сегмент, включающий уровни впадения по-
чечных и печеночных вен) и верхний (выше уровня
впадения печеночных вен до предсердия) [42].

Несмотря на то что данная классификация актив-
но используется хирургами и является общепризнан-
ной в англоязычных публикациях, встречаются ее ва-
риации, что порой затрудняет интерпретацию пред-
ставленных данных и оценку распространенности
опухолевого процесса. Так, например, A. P. Burke
и соавт. описывают сегменты НПВ следующим обра-
зом: верхний сегмент (от правого предсердия до уров-
ня кавальных ворот, включая печеночные вены),
средний сегмент (ниже печеночных вен до почечных
вен, включая почечные вены), нижний сегмент (от
почечных вен до конфлюэнса НПВ) [18]. G. Illuminati
и соавт. выделяют всего два сегмента: подпеченоч-
ный – ниже хвостатой доли печени и ретропеченоч-
ный – выше хвостатой доли печени [43].

Наиболее подробной является классификация,
представленная в работе И. С. Стилиди и соавт., ко-
торые выделяют шесть сегментов: 1 – инфраренальный
(под почечными венами); 2 – каваренальный (уро-
вень впадения почечных вен); 3 – супраренальный
(от уровня выше впадения почечных вен до уровня
ниже впадения печеночных вен); 4 – гепатокавальный
(уровень впадения печеночных вен); 5 – интрадиаф-
рагмальный (от уровня выше впадения печеночных
вен до перикарда); 6 – интраперикардиальный [10].

Большинство авторов указывают на то, что наибо-
лее часто опухоль возникает в супраренальном сег-
менте НПВ (41,7 %) [13, 15, 17, 19], но в то же время
в исследовании G. Illuminati и соавт. отмечено, что
в 73 % случаев опухоль исходила из инфраренального
сегмента [43].

Факторы прогноза заболевания

Как показали многочисленные работы, достовер-
ными факторами, оказывающими влияние на про-
гноз заболевания у больных с лейомиосаркомой НПВ,
являются следующие: высокая степень злокачествен-
ности и поражение супрапеченочного сегмента НПВ.

Согласно данным метаанализа А. Mingoli и соавт.,
только 8,6 % больных с поражением верхнего сегмен-
та НПВ подверглись оперативному вмешательству,
тогда как остальные опухоли признавались нерезек-
табельными, а продолжительность жизни таких боль-
ных составляла в среднем не более 1 мес [13]. 

Прогностически значимыми факторами возник-
новения локального рецидива и отдаленных метаста-
зов являются нерадикально выполненная операция
и высокая степень злокачественности опухоли [44].

Факторами, коррелирующими с высокой леталь-
ностью в первые 2 года после операции, являются ин-
тралюминальный рост опухоли, опухолевый тромбоз
до камер сердца, вовлечение супрапеченочного сег-
мента НПВ и нерадикально выполненное хирургиче-
ское вмешательство [45].

Пол, возраст, длительность симптоматики и раз-
мер опухоли не влияют на отдаленные результаты ле-
чения [21, 45].

Симптомы заболевания

В процессе роста лейомиосарком НПВ можно вы-
делить три последовательные стадии: неокклюзивная,

IA T1a N0 M0 Низкая
T1b N0 M0 Низкая

IB T2a N0 M0 Низкая
T2b N0 M0 Низкая

IIA T1a N0 M0 Высокая
T1b N0 M0 Высокая

IIB T2a N0 M0 Высокая
III T2b N0 M0 Высокая

Любая T N1 M0 Любая

IV Любая T Любая N M1 Любая

Группировка опухолей по стадиям

Стадия 
Первичная

опухоль

в регио-
нарные
лимфо-

узлы

отдален-
ные

Метастазы

Степень
злокачественности
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окклюзивная и терминальная. На первой стадии
симптоматика отсутствует и опухоль, как правило,
является случайной находкой. Вторая стадия также
обычно протекает без выраженной клинической ма-
нифестации в связи с перераспределением венозного
кровотока и развитием венозных коллатералей, хотя
в некоторых случаях при физикальном обследовании
можно выявить отек и/или тромбоз вен нижних ко-
нечностей [45].

К сожалению, в большинстве случаев лейомио-
саркома НПВ не диагностируется до терминальной
стадии, когда опухоль достигает значительных разме-
ров, и до 40 % обратившихся за медицинской помо-
щью пациентов уже имеют отдаленные метастазы
в легких или печени [32, 35, 46].

Согласно А. Mingoli и соавт., среди симптомов за-
болевания наиболее часто встречаются: боль в живо-
те – в 66 % случаев, пальпируемая опухоль – в 48 %,
отек нижних конечностей – в 39 %, синдром Бад-
да–Киари – в 22 % [13].

По данным литературы, в зависимости от локали-
зации опухоли клиническая картина может разли-
чаться. Так, при вовлечении инфраренального сег-
мента НПВ заболевание манифестирует отеком ниж-
них конечностей в 12–20 % случаев [3]. Поражение
супраренального сегмента проявляется болями в ме-
зогастрии или в проекции правого бокового канала
в 45,7 % случаев [27]. Заинтересованность супра-
печеночного сегмента может вызвать блок каваль-
ных ворот и, как следствие, проявиться синдромом
Бадда–Киари, а распространение опухоли в правое
предсердие или желудочек – сердечной недостаточ-
ностью [11]. 

Реже встречаются ситуации, когда первыми симп-
томами заболевания становятся клиническая карти-
на или последствия перенесенной тромбоэмболии
ветвей легочной артерии [14]. 

К неспецифическим проявлениям лейомиосарко-
мы НПВ можно отнести слабость, снижение массы
тела, одышку, асцит, гепатомегалию [13].
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