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САРКОМА ЮИНГА МАТКИ: 
КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

Д.С. Огай, М.В. Забелин, Е.В. Черепанова, Е.В. Воробьева
Московский областной онкологический диспансер, г. Балашиха

Саркомы Юинга/PNET — редкие новообразования, которые составляют около 1% сарком. Все гистологические 
варианты семейства PNET обладают выраженной способностью к гематогенной диссеминации. До внедрения 
в клиническую практику цитостатиков (доксорубицин, циклофосфамид, винкристин, актиномицин Д) практически 
половина пациентов не переживала 12-месячный рубеж с момента установления диагноза. Комплексный 
подход с использованием хирургического лечения, химио- и лучевой терапии позволил увеличить пятилетнюю 
выживаемость пациентов с саркомами Юинга/PNET до 60–70%. В данной статье мы представляем крайне редко 
встречающееся наблюдение индолентного течения местно-распространенной саркомы Юинга/PNET матки 
у 26-летней женщины.
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Ewing's sarcomas/PNET – are rare tumors, which comprise about 1% of all sarcomas. All histological variants of PNET 
tumor family possess the apparent ability to hematogeneously disseminate. Prior to the introduction of cytostatic agents 
into clinical practice (doxorubicin, cyclophosphamide, vincristine, actinomycin D) nearly half of the patients didn't survive 
a 12-month period after their cancer diagnosis. An integrative approach involving surgery, chemotherapy and radiation 
therapy provided an opportunity to increase 5-year survival rates of patients who have Ewing's sarcomas/PNET up to 60-
70%. In this article we present an extremely rarely observed case of indolent course of locally-advanced uterine Ewing's 
sarcoma/PNET in 26-year old woman. 
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Введение
Саркома Юинга впервые была описана в 

1921 г. Джеймсом Юингом как первичная опу-
холь лучевой кости у 14-летней девочки, состоя-
щей при микроскопическом исследовании из мел-
ких круглых клеток без признаков межклеточного 
матрикса. В настоящее время саркому Юинга рас-
сматривают как недифференцированный вариант 
семейства нейроэктодермальных опухолей, ко-
торое также включает примитивные нейроэкто-
дермальные опухоли (PNET) и злокачественные 
мелкоклеточные опухоли торако-пульмональной 
области (опухоль Аскина). Эти новообразования 
объединяют сходные клинико-морфологические, 
молекулярные характеристики и по современным 
данным относятся к нейрогенным новообразова-
ниям [5, 10, 13, 14]. 

Экстраоссальная саркома Юинга может воз-
никать в мягких тканях грудной стенки, конеч-
ностях, паравертебральных и забрюшинных об-

ластях, в брюшной полости и малом тазу, вис-
церальных органах, коже, голове и шее и очень 
редко в области женских половых органов [11]. 
Чаще всего в области женского генитального 
тракта поражаются яичники, на втором ме-
сте — тело матки. По данным литературы опи-
сано 44 случая саркомы Юинга в области тела 
матки. В отличие от сарком Юинга костей, пик 
заболеваемости которыми приходится на вто-
рую декаду жизни, в теле матки саркомы Юин-
га чаще встречаются у женщин старше 50 лет 
и манифестируются кровянистыми выделени-
ями из половых путей [6, 7, 12]. В статье мы 
представляем необычный клинический случай 
саркомы Юинга матки у молодой женщины. 

Клинический случай
Пациентка Г., 26 лет наблюдалась у гинеко-

лога по поводу субсерозно-интерстициальной 
миомы матки в течение года (Роды-2, Аборты-2). 
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Опухоли тела матки

С июля по ноябрь 2013 г. отмечен быстрый рост 
миомы матки (до 18 недель беременности), 
появились боли внизу живота. В ноябре 2013 г. 
по месту жительства выполнена операция в объ-
еме миомэктомии (без вскрытия полости мат-
ки), аппендэктомии и резекции большого саль-
ника. Интраоперационно обнаружено: весь таз 
выполняет опухолевый конгломерат, вовлекаю-
щий субсерозный миоматозный узел синюшно-
багрового цвета размерами до 16×18×15 см, 
большой сальник, петли тонкой кишки, бры-
жейку сигмовидной кишки, купол слепой киш-
ки и аппендикс; тело матки не увеличено, при-
датки с обеих сторон визуально без патологиче-
ских изменений. По данным гистологического 
заключения: миоматозный узел представлен 
фрагментами круглоклеточной саркомы с об-
ширными участками некроза; к серозной обо-
лочке червеобразного отростка прилежит уча-
сток аналогичной опухоли; в большом сальнике 
метастазы круглоклеточной саркомы.

В декабре 2013 г. больная госпитализирова-
на в ГБУЗ МООД для определения дальнейшей 
тактики лечения. Препараты пересмотрены 
в ГБУЗ МООД и на кафедре патологической 
анатомии РМАПО: фрагменты круглоклеточ-
ной злокачественной опухоли с обширными 
полями некроза, опухоль врастает в брыжейку 
аппендикса и большой сальник (рис. 1).

При иммуногистохимическом исследовании 
опухолевые клетки были позитивны по CD99 
и негативны по LCA, CD3, CD20, CD30, NSE, 
CD10, хромогранину, синаптофизину, альфа-
актину, кальретинину, ингибину, S-100, что укла-
дывается в морфологическую картину и иммуно-
фенотип периферической нейроэктодермальной 
опухоли — саркомы Юинга (PNET) (рис. 2).

При цитогенетическом исследовании обна-
ружена перестройка гена EWSR1 (рис. 3).

По данным компьютерной томографии ор-
ганов грудной и брюшной полостей, малого 
таза и забрюшинного пространства, данным 
остеосцинтиграфии признаков бластоматозно-
го процесса не выявлено. 

Учитывая нерадикальный объем оператив-
ного вмешательства, в условиях МООД была 
выполнена экстирпация матки с придатками, 
двусторонняя подвздошная и селективная па-
рааортальная лимфаденэктомия, экстирпация 
большого сальника, биопсия серозной обо-

лочки тонкой кишки. Интраоперационно: тело 
матки не увеличено, в области дна визуализи-
руется послеоперационный рубец, придатки 
с обеих сторон визуально без патологических 
изменений, пузырно-маточная складка утолще-
на, по серозной оболочке тонкой кишки имеют-
ся множественные просовидные утолщения.

При гистологическом исследовании операци-
онного материала признаков опухолевого роста 
не обнаружено, в биоптатах серозной оболоч-
ки тонкой кишки — продуктивное воспаление. 

Рис. 1. Саркома Юинга, окраска гематоксилин-эозином, 
увеличение х 400

Рис. 2. Экспрессия CD99, увеличение х 400

Рис. 3. FLI-1, увеличение х 400
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На основании хирургического стадирования 
у пациентки диагностирована IIIB стадия сарко-
мы Юинга/PNET по FIGO (2009).

От полихимиотерапии в послеоперацион-
ном периоде больная отказалась. При контроль-
ном обследовании через 12 месяцев с момента 
хирургического лечения признаков прогресси-
рования заболевания не выявлено.

Обсуждение
Саркомы Юинга/PNET — это редкие но-

вообразования, которые составляют около 1% 
сарком [1, 2, 4]. Характерная особенность этих 
опухолей — ранняя непосредственная инвазия 
в окружающие ткани. Регионарные лимфати-
ческие узлы поражаются в 5–15% наблюдений, 
как правило, при непосредственном подрас-
тании к ним первичной опухоли. Все гистоло-
гические варианты семейства PNET обладают 
выраженной способностью к гематогенной дис-
семинации с излюбленной локализацией в лег-
ких. Несколько реже определяются метастазы 
в костном мозге или костной ткани. Кроме того, 
отдаленные метастазы встречаются в лимфати-
ческих узлах средостения, забрюшинных лим-

фоузлах, в центральной нервной системе с по-
ражением менингеальных оболочек головного 
и спинного мозга [3, 8, 9].

До внедрения в клиническую практику совре-
менных цитостатиков (доксорубицин, циклофос-
фамид, винкристин, актиномицин Д) пятилетняя 
выживаемость больных этой патологией не пре-
вышала 10%. Практически половина пациентов 
не переживала 12-месячный рубеж с момента 
установления диагноза. В настоящее время об-
щепринят комплексный подход в лечении сарком 
Юинга/PNET с использованием хирургического 
лечения, химиотерапии и лучевой терапии, что 
позволило увеличить пятилетнюю выживае-
мость таких пациентов до 60–70% [3, 8, 13].

В статье мы представляем необычный случай 
индолентного течения местно-распространенной 
саркомы Юинга/PNET матки у 26-летней женщи-
ны, после радикальной операции в объеме экс-
тирпации матки с придатками, двусторонней под-
вздошной и селективной парааортальной лим-
фаденэктомии, экстирпации большого сальника. 
При контрольном обследовании через 12 месяцев 
с момента хирургического лечения признаков 
прогрессирования заболевания не выявлено.
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