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В статье представлен обзор литературных источников, посвященных саркомам (неэпителиальным злокачественным опухолям) 

молочной железы. По данным различных авторов, саркомы составляют < 1 % всех злокачественных новообразований молочных 

желез. Эти опухоли вызывают повышенный интерес ученых в связи с их уникальными клинико-морфологическими характеристи-

ками и непредсказуемым прогнозом. 
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The article presents an overview of the literature about breast sarcomas (nonepithelial malignances). Primary sarcomas are extremely rare, 

with less than 1 % of all malignant tumors of the breast. Breast carcinomas cause an increased interest of the scientists due to their unique 

clinical and pathological features and unpredictable prognosis.
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Саркомы (неэпителиальные опухоли) молочной 

железы (МЖ) – это чрезвычайно редкие злокачествен-

ные опухоли с уникальными клиническими, гистоло-

гическими и цитогенетическими характеристиками 

и непредсказуемым прогнозом. По данным различных 

авторов, саркомы составляют < 1 % всех злокачествен-

ных новообразований МЖ [1–4].

Выделяют 2 вида сарком МЖ: стромальные и раз-

вивающиеся при озлокачествлении стромального ком-

понента листовидной опухоли с возможным образо-

ванием всех гистологических вариантов, характерных 

для стромальных сарком, но с присутствием эпители-

ального компонента, характерного для листовидных 

опухолей [4].

Согласно данным M. P. Moore и D. W. Kinne (1996), 

заболеваемость саркомой МЖ составляет 17 новых 

случаев на 1 млн женщин [2]. В клинике Mayo (США) 

C. Adem et al. в период с 1940 по 1999 г. было описано 

18 случаев сарком МЖ из 27 881 случая злокачествен-

ных образований МЖ, что составило 0,0006 % [3]. 

В России самый большой анализ сарком МЖ (54 слу-

чая, что составило 0,4 % общей заболеваемости опухо-

лями МЖ) был представлен Российским онкологиче-

ским научным центром им. Н. Н. Блохина в период 

с 1965 по 1999 г. [4].

Количество наблюдений сарком МЖ у различных 

авторов представлено в таблице.

Как видно, в литературе очень мало работ, по-

священных изучению этой проблемы. С другой сто-

роны, в анализируемой нами литературе большое 

количество работ посвящено описанию конкретных 

клинических случаев, из которых следует, что сар-

Количество наблюдений сарком МЖ у различных авторов

Авторы
Количество 
наблюдений

H. Gutman et al. (1994) 60

И. К. Воротников и соавт. (2000) 54

S. A. Silver et al. (1982) 50

R. Donnell et al. (1981) 40

P. Terrier et al. (1989) 33

S. G. Pollard et al. (1990) 25

G. McGregor et al. (1994) 20

C. Adem et al. (2004) 18

M. P. Moore et al. (1996) 17

M. J. Merino et al. (1983) 15

A. Jalil et al. (1996) 11

M. G. Smola (1993) 8

A. Gamoudi et al. (1995) 5

E. Ventrillon et al. (1992) 4

G. Falconieri et al. (1997) 2
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комы МЖ характеризуются чрезвычайно быстрым 

ростом, злокачественным течением, неудовлетвори-

тельным ответом на проводимую терапию, склонно-

стью к местному рецидивированию и системному 

метастазированию [4].

По данным мировой литературы очевидно, что 

особенности клинического течения зависят от гисто-

логического типа сарком.

Описаны следующие морфологические типы сар-

ком МЖ:

• липосаркома;

• ангиосаркома;

• остеосарокома;

• лейомиосаркома;

• рабдомиосаркома;

• злокачественная фиброзная гистиоцитома;

• хондросаркома;

• нейрогенная саркома.

При микроскопическом исследовании сарком МЖ 

выявляется абсолютное отсутствие эпителиальных 

клеток, наличие полиморфизма, увеличение ядра с вы-

раженными ядрышками, некротический компонент.

Рассмотрим некоторые из них.

Ангиосаркома МЖ – редкое новообразование, 

которое может возникнуть впервые (первичная) 

или вследствие лечения рака МЖ (вторичная) [1]. 

Ангиосаркомы МЖ заслуживают особого внима-

ния, поскольку отличаются быстрым распростра-

нением на окружающие ткани, соответственно, 

оказание хирургической помощи в данном случае 

становится крайне проблематичным. Большинство 

авторов отмечают, что клинический прогноз этих 

опухолей является крайне неблагоприятным, так 

как быстро появляются как местные рецидивы, так 

и отдаленные метастазы; в этой группе пациенток 

наблюдается очень низкая выживаемость, как об-

щая, так и безрецидивная. Выделяют ангиосаркомы 

3 классов:

1) высокодифференцированные опухоли, состоя-

щие из патологических сосудов, которые окружают 

протоки МЖ и вовлекают в опухолевый процесс жи-

ровую ткань. Кровеносные сосуды выстланы одно-

слойными эндотелиальными клетками с гиперхром-

ными ядрами и небольшим количеством митозов. 

Высокодифференцированные ангиосаркомы ассоци-

ируются с более благоприятным течением – высокой 

безрецидивной выживаемостью и меньшим количест-

вом отдаленных метастазов;

2) умеренно-дифференцированные ангиосаркомы 

имеют мелкие очаги веретенообразных клеток;

3) низкодифференцированные ангиосаркомы ха-

рактеризуются более выраженной пролиферацией 

и атипией клеток, зачастую с зонами некроза. Такие 

опухоли характеризуются низкой 5-летней выживае-

мостью и быстрым метастазированием [5].

Учитывая недостаточный опыт лечения пациенток 

с ангиосаркомами из-за редкости этих опухолей, им 

должен быть предложен максимальный спектр лечеб-

ных мероприятий, включая адъювантную лучевую те-

рапию и химиотерапию [6–8]. S. Al-Salam et al. (2012) 

из университета Объединенных Арабских Эмиратов 

описали двусторонние первичные ангиосаркомы МЖ 

[9]. Мы нашли в литературе описание всего 4 случаев 

данного заболевания [10, 11].

A. E. Greijer et al. (2005) и S. Dohi et al. (2010) опи-

сали индуцированный гипоксией фактор-1 (HIF-1) 

как один из основных при возникновении первичных 

ангиосарком МЖ [12, 13].

S. Al-Salam et al. (2012) выявили 3 основных факто-

ра (HIF-1α, VEGF и МАС-1), играющих главную роль 

в развитии двусторонней первичной ангиосаркомы 

МЖ [9]. В литературе мы практически не встретили 

случаев, в которых были выявлены положительные 

рецепторы эстрогенов и прогестерона, и поэтому 

в настоящее время невозможно установить связь между 

ангиосаркомой и ее гормональной зависимостью 

[5, 14]. Иммуногистохимическое исследование (поло-

жительность факторов VIII и CD31) подтверждает со-

судистую природу опухоли [15, 16]. При данном виде 

сарком 3-летняя общая выживаемость и безрецидивная 

выживаемость составляют 38 % и 14 % соответственно 

[17]. К. Sondena et al. было проведено исследование 

метастазов всех зарегистрированных первичных анги-

осарком МЖ. Исследователи сделали вывод, что пе-

чень была более частой мишенью, затем – легкие, лим-

фатические узлы, кости, костный мозг, реже яичники, 

почки, сальник, надпочечники, желудок, поджелудоч-

ная железа, брюшина, пищевод и кожа [16, 18]. Позит-

ронно-эмиссионная томография с использованием 

18F-фтордезоксиглюкозы показала интенсивное нако-

пление глюкозы в ангиосаркоме, что позволяет ис-

пользовать этот метод для диагностики заболевания 

[19, 20]. Биопсия с последующим иммуногистохими-

ческим исследованием является «золотым стандартом» 

для установления диагноза первичной ангиосаркомы 

МЖ.

L. R. Silverman et al. было показано, что адъювант-

ная химиотерапия более эффективна у пациенток 

с низкодифференцированными опухолями и что фак-

торы некроза опухолей α и α-интерферон были добав-

лены в комплексную терапию и показали эффектив-

ность около 84 % [21]. Хирургическое лечение 

пациенток с ангиосаркомами МЖ по-прежнему явля-

ется наиболее применимым подходом. Подмышечная 

лимфаденэктомия не представляется целесообразной, 

так как метастазирование в основном происходит ге-

матогенно и крайне редко лимфогенно. Объем выпол-

няемых операций во встречаемых нами публикациях 

очень разнообразен и противоречив. В настоящее вре-

мя хорошо известно, что полное хирургическое лече-
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ние ангиосаркомы МЖ является оптимальным мето-

дом, а мастэктомия – наилучшим вариантом [3]. 

Противоположное мнение у S. Al-Salam et al., они 

в качестве лучшего метода лечения рассматривают ра-

дикальную резекцию, после которой необходимо про-

ведение адъювантной химиотерапии и лучевой тера-

пии [9].

В большинстве случаев лечение ангиосарком про-

водится с использованием химиотерапии: циклофос-

фамид, антрациклин или алкилирующие агенты [18, 

22]. Также опубликованы довольно хорошие результа-

ты с применением паклитаксела [23–28]. Препараты 

нового поколения, направленные против неоангиоге-

неза, а также бевацизумаб [29–34] и рапамицин [18] 

также могут оказывать благоприятное воздействие.

Рабдомиосаркома МЖ является наиболее распро-

страненной агрессивной опухолью мягких тканей у де-

тей и подростков (девочек) и составляет 4–8 % всех 

злокачественных заболеваний среди них. Большин-

ство рабдомиосарком МЖ являются вариантами ме-

тапластической карциномы, злокачественной листо-

видной опухоли. Наиболее распространенным 

гистологическим подтипом является альвеолярный 

тип опухоли.

Генетический анализ является важным методом 

для гистологического типирования. F. G. Barr et al. бы-

ло показано, что рабдомиосаркомы МЖ представле-

ны транслокацией короткого плеча хромосомы 11, 

в то время как 72–75 % альвеолярных рабдомиосар-

ком – отличительной транслокацией t (2;13)  (q35; q14) 

между генами PAX (на длинном плече хромосомы 2) 

и FKHR (на длинном плече хромосомы 13). Транслока-

цией t (1;13)  (p36; q14) между генами PAX7 (на корот-

ком плече хромосомы 1) и FKHR представлено 10 % 

случаев этого типа [35].

Прогноз при первичной или метастатической раб-

домиосаркоме весьма неутешительный. Общая 10-лет-

няя выживаемость не превышает 40 % [35].

Н. Nogi et al. описали клинический случай 13-лет-

ней девочки с первичной альвеолярной рабдомиосар-

комой МЖ, которой была выполнена радикальная 

мастэктомия. Найдены метастазы в 9 лимфатических 

узлах. Через 2 нед после операции выявлены отдален-

ные метастазы в легких и костях. Смерть наступила 

через 8 мес. Вероятнее всего, статус подмышечных 

лимфатических узлов и возраст пациентки играют 

большую роль в развитии и прогрессировании заболе-

вания [15]. Несмотря на то что рабдомиосаркома чаще 

поражает детей и подростков, она может быть выявле-

на и у женщин среднего возраста. Количество пора-

женных подмышечных лимфатических узлов и возраст 

пациентки играют важную роль в прогнозе первичной 

рабдомиосаркомы груди [36].

Хондросаркома МЖ. Исключая злокачественную 

листовидную опухоль и метапластическую карцино-

му с наличием в них хрящевого компонента, в до-

ступной нам литературе описано несколько случаев 

первичной хондросаркомы МЖ [37]. Первое упоми-

нание было в докладе Т. Kennedy и J. D. Biggart (1967) 

[38]. Два случая описаны в докладе E. Beltaos 

и T. K. Banerjee (1978) [39] и четыре случая – в иссле-

довании G. Thilagavathi (1992) [40]. По одному случаю 

описано S. Guymar et al. (2001) [41] и S. Errarhay et al. 

(2013) [37]. Прогноз хондросаркомы МЖ неизвестен, 

так как многие из зарегистрированных случаев труд-

но проанализировать в связи с отсутствием подроб-

ной клинической или морфологической информа-

ции. Как правило, эти опухоли больших размеров, 

поражают женщин старше 40 лет и не вовлекают 

в процесс кожу. План лечения, как правило, основы-

вается на ретроспективном анализе историй болез-

ней. Хирургический метод остается ключевым в ле-

чении хондросарком МЖ. Комплексное лечение 

может снизить частоту местных и системных рециди-

вов. Роль химиотерапии и лучевой терапии пока 

не установлена из-за ограниченного числа зареги-

стрированных случаев [39].

Карциносаркомы характеризуются малигнизацией 

как стромального, так и эпителиального компонента 

листовидных опухолей. Для карциносарком характер-

ной особенностью является то, что метастазирование 

происходит как по лимфогенному так и по гематоген-

ному пути. И. К. Воротников и соавт. (2000) описали 

4 случая карциносарком [4]. Диагноз был установлен 

гистологическим и иммуногистохимическим метода-

ми. У всех 4 пациенток лимфогенного метастазирова-

ния не обнаружено, им была выполнена радикальная 

мастэктомия, адъювантная химиотерапия по схеме 

CAF (6 курсов; в 1 случае применяли карбоплатин, 

доксорубицин, 5-фторурацил), лучевая терапия (сум-

марная очаговая доза 40 Гр) на область послеопераци-

онного рубца и регионарные зоны, местных рецидивов 

не отмечено. У одной из пациенток через 4 мес после 

операции выявлены множественные метастазы в лег-

кие. У 3 пациенток признаков рецидива не обнаруже-

но (срок наблюдения 6 мес) [4].

Итак, саркомы МЖ – это чрезвычайно редкое 

злокачественное заболевание с уникальными клини-

ческими, гистологическими и цитогенетическими 

характеристиками. Правильный диагноз позволяют 

установить иммуногистохимические исследования. 

Ввиду чрезвычайно низкой частоты встречаемости 

и недостаточного количества зарегистрированных 

случаев роль хирургического метода лечения являет-

ся ведущей. На сегодняшний день роль адъювантно-

го лечения сарком МЖ до конца не ясна. Предстоит 

пройти долгий путь гистохимических и генетических 

исследований для определения возникновения, те-

чения, прогноза и лечения пациенток с этой патоло-

гией.
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