
Склерозирующаяся эпителиоидная фибро-

саркома (СЭФ) – очень редкий вариант фибросар-

комы мягких тканей. Состоит из эпителиоидных

опухолевых клеток, формирующих гнездные скоп-

ления или цепочки, «замурованные» в склерозиро-

ванном коллагеновом матриксе, по гистологиче-

скому строению напоминая недифференцирован-

ную карциному или лимфому. 

Впервые СЭФ описали J.M. Meis-Kindblom и

соавт. [1] в 1995 г., сообщив о 25 случаях данной опу-

холи. За 10 лет, прошедших с тех пор, появилась до-

полнительная информация приблизительно еще о 25

случаях [2–7].

СЭФ встречается в любом возрасте (средний воз-

раст равен 45 годам), одинаково часто у лиц мужского и

женского пола [8]. В большинстве случаев опухолевый

узел локализовался в мягких тканях нижних конечно-

стей и туловища, реже – в верхних конечностях, мягких

тканях головы и шеи. Метастазы встречались чаще все-

го в костях [1, 2]. Приблизительно в трети случаев боль-

ные отмечали быстрый рост опухоли и болезненность.

Размеры новообразования колебались от 2 до 22 см, ме-

диана равна 7–10 см [1, 2], при этом оно обычно хоро-

шо отграничено от окружающих тканей, имеет вид

дольчатого или многоузлового образования плотной

консистенции серовато-белого цвета [8]. В опухоли мо-

гут встречаться участки слизеобразования, редко – нек-

розы, формирование кист, отложения кальцинатов [1]. 

Гистология. При микроско-

пии выявляются небольшие эпите-

лиоидные клетки, формирующие

тяжи, цепочки, трабекулы, распо-

ложенные среди полей гиалинизи-

рованой соединительной ткани,

напоминающей рубцовую, а также

среди тонких коллагеновых и фиб-

розных волокон. Реже строма опу-

холи представлена малоклеточны-

ми миксоидными зонами с форми-

рованием дегенеративных миксо-

идных кист, фокусами метаплазии

с очагами остеогенеза, отложения-

ми солей кальция. В СЭФ часто наблюдается геманги-

оперецитоподобная васкуляризация. 

Иммуногистохимия. По данным литературы, в

опухолевых клетках определяется положительная

экспрессия виментина, может быть фокальная экс-

прессия эпителиального мембранного антигена,

протеина S-100, еще реже могут экспрессироваться

цитокератины, тогда как не выявляется экспрессия

CD34, лейкоцитарных маркеров, НМВ45, CD68, де-

смина, GFAP, TP53 [1, 8].

Электронная микроскопия. В опухолевых клетках

отмечаются ультрастраструктурные признаки, характер-

ные для фибробластов – внутрицитоплазматические

филаменты, хорошо развитый шероховатый эндоплаз-

матический ретикулум, цистерны, лежащие параллель-

ными рядами или формирующие концентрические фи-

гуры, часть из которых расширена и заполнена мелко-

зернистой субстанцией [1, 2].

Генетика. При генетическом исследовании

СЭФ у 14-летнего мальчика был выявлен комплекс-

ный кариотип с амплификацией 12q13 и 12q15,

включая ген HMGIC. Такой же кариотип наблюдал-

ся в случаях фибросаркомы у взрослых [6, 9]. Другие

случаи показали различия кариотипа с затруднения-

ми Хq13, 6q15 и 22q13 [10].

Прогностические факторы. Более чем у 50%

больных развивается один или несколько рецидивов,

более чем у 40% возникают метастазы в течение 
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Рис. 1. Макроскопический вид опухолевых узлов в молочной железе и почке. 
а – больший опухолевый узел в молочной железе (вид на разрезе); 

б – опухолевый узел в почке (вид на разрезе)

а                                                                       б
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5—8 лет. Метастазы обычно наблюдаются в легких,

плевре и костях. Через 11 лет половина наблюдаемых

пациентов или умерли от данного заболевания, или

имели продолженный рост, или рецидив болезни [1]. 

В данном сообщении представлен случай СЭФ у

женщины 37 лет, наблюдавшейся в РОНЦ РАМН, у

которой при поступлении были обнаружены новооб-

разования в молочной железе, почке, мягких тканях

передней брюшной стенки, костях. При core-биопсии

молочной железы первоначально был выставлен диаг-

ноз долькового инфильтративного рака, но после им-

Рис. 2. Микроскопический вид опухолевых узлов в молочной же-

лезе. Окраска гематоксилином и эозином, × 20 (а, б), × 40 (в). 

а – опухолевые клетки формируют тяжи и цепочки, лежащие 

в фиброзной и гиалинизированной строме вокруг атрофичных

протоков и долек; б – опухолевые клетки формируют солидные

структуры вокруг атрофичных протоков и долек; в – небольшие

эпителиоиподобные клетки со светлой эозинофильной или опти-

чески пустой цитоплазмой и довольно однотипными небольшими

ядрами округло-овальной и полигональной формы

а

б

в

Рис. 3. Микроскопический вид опухолевого узла в почке. Окраска

гематоксилином и эозином, × 20 (а, б), × 40 (б). 

а – рост опухолевых клеток в почке; б – небольшие эпителиои-

подобные клетки со светлой цитоплазмой и довольно однотип-

ными небольшими ядрами; в – неизмененные клубочки «замурова-

ны» в опухолевой ткани

а

б

в
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муногистохимического исследования на парафиновых

срезах материала, полученного при core-биопсии, бы-

ло высказано предположение о неэпителиальной при-

роде опухоли, однако из-за малого объема биопсиро-

ванного материала набор используемых антител был

ограниченным. Двукратная биопсия почки не помогла

установить диагноз из-за скудности и выраженной де-

формации материала. Окончательный диагноз был по-

ставлен после гистологического, иммуногистохимиче-

ского и электронно-микроскопического исследований

операционного материала. Оперативное вмешательст-

во проведено в объеме радикальной резекции молоч-

ной железы с подмышечной лимфаденэктомией, неф-

рэктомии и иссечения узла передней брюшной стенки. 

Макроскопически в молочной железе было об-

наружено 2 опухолевых узла 1 и 5,5 см по длиннику,

расстояние между которыми составляло 1 см. Узлы

имели четкие границы, на разрезах представлены

Рис. 4. Иммуногистохимическое исследование СЭФ. а, в, д – экспрессия виментина в опухолевых клетках, растущих вокруг
дольково-протоковой структуры молочной железы (а), в опухолевых клетках и стромальных структурах почки (в) и клубоч-
ках почки (д), ×20; б, г, е – экспрессия панкератина в эпителии дольково-протоковой структуры молочной железы (б, ×40), 
в эпителии канальцев почки (г, е, ×20), «замурованных» в опухолевой ткани (е), отсутствие реакции в опухолевых клетках

а б

в г

д е
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плотной серовато-белой тканью (рис. 1, а). В почке

определялся опухолевый узел размерами 8 × 10 × 10 см

аналогичного вида, четко отграниченный от окружаю-

щих структур, располагающийся субкапсулярно в ниж-

нем полюсе (рис. 1, б). Узел размерами 2,5 × 2 × 1 см,

удаленный из мягких тканей передней брюшной

стенки, имел аналогичный вид.

Для получения гистологических препаратов

операционный материал обрабатывали по стандарт-

ной методике: фиксировали в 10% растворе форма-

лина, заливали в парафин, изготавливали срезы тол-

щиной 5–7 мкм, которые окрашивали гематоксили-

ном и эозином, по Ван-Гизону.

При микроскопическом исследовании все опу-

холевые узлы имели идентичное строение, были

представлены небольшими эпителиоиподобными

клетками с хорошо очерченной светлой эозинофиль-

ной цитоплазмой и довольно однотипными неболь-

шими ядрами округло-овальной и полигональной

формы с единичными митозами (рис. 2, в). Клетки

формировали преимущественно тяжи и цепочки, ле-

жащие в фиброзной и гиалинизированной строме

(рис. 2, а), местам росли солидными пластами (рис.

2, б). Местами резко выраженная десмоплазия стро-

мы сдавливала клетки и превращала их в тонкие едва

заметные элементы. В молочной железе определялся

рост опухолевых клеток по типу скирра вокруг неиз-

мененных протоков и долек, имитирующий мишене-

подобные структуры долькового инфильтративного

рака молочной железы, чем и была вызвана ошибоч-

ная первичная диагностика ново-

образования по core-биопсии.

В почке в периферических

отделах опухоли видны «замуро-

ванные» неизмененные клубочки

(рис. 3). В лимфатических узлах

подмышечной зоны и из области

ворот почки метастатического по-

ражения не выявлено.

Иммуногистохимическое

исследование проводили на сре-

зах толщиной 4–5 мкм, монтиро-

ванных на поли-L-лизиновые

стекла. Эндогенную пероксидаз-

ную активность блокировали 3%

водным раствором H2O2. Высоко-

температурную демаскировку ан-

тигенов проводили в растворе для

демаскировки с рН 6,0 (S1699,

DakoCytomation США), в водя-

ной бане при 98,0°C в течение 30

мин. Срезы инкубировали с пер-

вичными моно- и поликлональ-

ными антителами (см. таблицу) в

течение 30 мин при комнатной

температуре. В качестве системы

детекции использовали полимер-

ную систему (Super sensitive non-

biotin HRP detection system,

BioGenex, США) в соответствии с

прилагаемой инструкцией, в качестве хромогена –

диаминобензидин (DAB).

В опухолевых клетках выявлена экспрессия

виментина (рис. 4), эпителиального мембранного

антигена, индекс мечения Ki67 приблизительно

15% опухолевых клеток. Экспрессия остальных

маркеров отсутствует.

Для электронно-микроскопического исследо-

вания небольшие фрагменты опухолевой ткани фик-

сировали в 2,5% глутардегиде, затем постфиксирова-

ли в OsO4 и заключали в ЭПОН-812 по стандартной

методике. Полутонкие и ультратонкие срезы делали

на ультратоме LKB-III (Швеция). Ультратонкие сре-

зы окрашивали уранилацетоном и цитратом свинца,

полутонкие – толлуидиновым синим. Ультраструкту-

ру опухоли изучали в электронном микроскопе JEM-

1200 EX-II (Япония).

При электронно-микроскопическом исследова-

нии (рис. 5) среди коллагеновых волокон определя-

лись клетки полигональной формы с резко уродливы-

ми ядрами, с ядерными карманами, частично конден-

сированным хроматином и ядрышками. В цитоплаз-

ме видны единичные митохондрии, лизосомы, фраг-

менты шероховатого эндоплазматического ретикулу-

ма (ШЭР), иногда расположенные параллельными

рядами. В отдельных клетках ШЭР резко расширен и

содержит мелкозернистую субстанцию. Во всех клет-

ках отмечается большое количество микрофибрилл,

локализованных преимущественно в околоядерном

П е р в и ч н ы е  м о н о -  и  п о л и к л о н а л ь н ы е  а н т и т е л а ,
и с п о л ь з о в а н н ы е  п р и  и м м у н о г и с т о х и м и ч е с к о м
и с с л е д о в а н и и  С Э Ф

Название                          Клон                    Разведение             Фирма-производитель

Ki67

ЦК7

ЦК18

ПанЦК

Виментин

Десмин

Гладкомы-
шечный актин

S-100

ЭМА

CD34

CD45

CD68

CD117 (c-kit)

MIB-1

OV-TL 12/30

DC10

АЕ1/АЕ3

3В4

D33

1А4

Poly

E29

QBEND/10

PD7/26/16 и 2B11

PG-M1

Poly

1:210

1:450

1:210

1:450

1:500

1:700

1:2100

1:1000

1:300

1:350

1:40

1:100

1:400

DakoCytomation, США

DBS, США

DakoCytomation, США

DBS, США

DakoCytomation, США

DBS, США

То же

DakoCytomation, США

DBS, США

То же

То же

DakoCytomation, США

То же

Примечание. Poly – поликлональные кроличьи антитела; ЦК – цитокератин; 
DBS – Diagnostic BioSystem.
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пространстве, в части клеток вид-

ны зоны, содержащие гликоген.

Клеточная мембрана имеет суб-

плазмалеммальные уплотнения.

Склерозирующаяся эпите-

лиоидная фибросаркома – опу-

холь мягких тканей, которая раз-

вивается из стромального компо-

нента, поражая как один, так и не-

сколько органов, имеет опреде-

ленный иммунофенотип, ультра-

структурные особенности, харак-

терные для опухолей фибробла-

стического ряда. Учитывая ред-

кость данной нозологии, каждое

сообщение о таком поражении яв-

ляется интересным.

В случае, описанном в дан-

ном сообщении, опухоль пора-

жала молочную железу, почку и

мягкие ткани передней брюш-

ной стенки и кости. Точно уста-

новить, какой из данных узлов

является первичным, невозмож-

но. Хотя в литературе мы не

встретили данных о случаях по-

ражения молочной железы

СЭФ, учитывая особенности те-

чения заболевания и хроноло-

гию событий (появление опухо-

ли сначала в молочной железе),

мы трактовали процесс как СЭФ

молочной железы с метастазами

в почке, мягких тканях передней

брюшной стенки, костях. Ими-

тация роста опухолевых клеток

по типу скирра привела к оши-

бочному заключению по мате-

риалу трепанобиопсии. Исполь-

зование иммуногистохимиче-

ского и электронно-микроско-

пического исследований позво-

лило верифицировать опухоль и

прийти к окончательному диаг-

нозу СЭФ.

Рис. 5. Электронная микроскопия СЭФ. а – среди зрелых и незрелых коллагено-
вых волокон имеются опухолевые клетки, 

в цитоплазме одной из низ ШЭР, расположенный концентрическими и парал-
лельным рядами, в другой определяются филаменты из зоны отложения глико-

гена, ×4000; б – ядро опухолевой клетки уродливой формы, ×6000; 
в – фрагмент опухолевой клетки с выраженным фибрилярным материалом 

и гликогеном, ×15 000; г – ядро опухолевой клетки с внутриядерными включе-
ниями, ×3000

а б

в г
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