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Введение. Представленный литературный обзор посвя-
щен детальному описанию особенностей морфологии, ги-
стологического многообразия и «мозаичности» структуры, 
нечасто встречающегося в практической работе новообра-
зования — злокачественной опухоли из оболочек перифе-
рических нервов с дивергентной дифференцировкой. Ана-
лиз данных позволил выделить прогностические факторы 
и особые признаки течения указанной патологии.

Материалы и методы. По теме обзора в период c де-
кабря 2023 г. по март 2024 г. проведен поиск и анализ 
литературных источников с использованием печатных зару-
бежных изданий, поисковых систем баз данных и электрон-
ных библиотек PubMed, Medline, Scopus, National Library 
of Medicine и eLibrary, всего было найдено 96 публикаций.

Результаты. В обзор было включено 60 источников ли-
тературы. Злокачественная опухоль из оболочек перифери-
ческих нервов (ЗООПН) среди пяти нозологических форм, 
формирующих 3/4 от объема в структуре заболеваемости 
сарком мягких тканей, занимает пятое место после недиф-
ференцированной саркомы, лейомиосаркомы, липосаркомы 
и синовиальной саркомы. ЗООПН в отличии от абсолют-
ного большинства данных злокачественных новообразова-
ний, имеющих мезенхимальное происхождение, относится 
к опухолям нейроэктодермальной природы, ее особенностью 
является высокая тканевая пластичность, сопровождающа-
яся мультилинейной дифференцировкой и проявляющаяся 
морфологической и/или фенотипической гетерогенностью. 
Указанный особенный признак реализуется в отдельном суб-
типе ЗООПН — ЗООПН с дивергентной дифференцировкой, 

Introduction. The present literature review is devoted to a 
detailed description of the morphological features, histological 
diversity, and “mosaic” structure of a neoplasm that is rarely 
encountered in practice – a malignant peripheral nerve sheath 
tumor with divergent differentiation. The analysis of the data 
allowed the identification of prognostic factors and character-
istics of the course of this pathology.

Materials and Methods. For the period December 2023 
– March 2024, a search and analysis of literature sources was 
carried out using foreign printed publications, database search 
engines and electronic libraries PubMed, Medline, Scopus, 
National Library of Medicine and eLibrary. A total of 96 
publications were found. . The review included 60 references. 
The malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST) is the 
fifth most common soft tissue sarcoma, after undifferentiated 
sarcoma, leiomyosarcoma, liposarcoma and synovial sarcoma, 
and accounts for 3/4 of soft tissue sarcoma incidence. Unlike 
the vast majority of these malignant neoplasms of mesenchy-
mal origin, MPNSTs are tumors of neuroectodermal nature, 
characterized by high tissue plasticity, accompanied by multi-
linear differentiation and manifested by morphological and/or 
phenotypic heterogeneity. This special feature is realized in a 
separate subtype of MPNST – MPNST with divergent differ-
entiation, whose uniqueness against the background of a rather 
large subpopulation of sarcomas with combined morphology 
lies in the wide range of divergent differentiation, realized by a 
wide tissue diversity and differences in the biological potential 
of the divergent component. The review presents clinical cases 
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уникальность которой на фоне довольно обширной субпопу-
ляции сарком с комбинированной морфологией заключается 
в широте диапазона дивергентной дифференцировки, реали-
зующейся широким тканевым многообразием и отличиями 
в биологическом потенциале дивергентного компонента. В 
обзоре представлены описанные в литературе клинические 
случаи ЗООПН с разнообразным, в т. ч. множественным ди-
вергентным компонентом, указаны факторы неблагоприятно-
го течения и прогноза таких опухолей, показана вариабель-
ность гистотипического спектра дивергентного компонента, 
а также обозначены особенности двух наиболее агрессивных 
ЗООПН со злокачественным дивергентным компонентом — 
злокачественной Тритон-опухоли и ЗООПН с дивергентной 
ангиосаркоматозной дифференцировкой.

Выводы. Проблема опухолей с комбинированной мор-
фологией, к которым относится ЗООПН с дивергентной 
дифференцировкой, в значительной степени обусловлена 
трудностями морфологической верификации, нередко ве-
дущими к диагностической ошибке. Комплексный подход 
в морфологической диагностике с использованием имму-
ногистохимического и, в ряде случаев, молекулярно-гене-
тического методов, является непременным правилом для 
патолога в его повседневной практике, что позволит в 
меньшие сроки и максимально корректно идентифициро-
вать подобный процесс.

Ключевые слова: злокачественная опухоль из оболо-
чек периферических нервов (ЗООПН); феномен дивергент-
ной дифференцировки; морфология; особенности; прогноз
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of MPNST with different, including multiple, divergent com-
ponents described in the literature. This paper identifies factors 
associated with the unfavourable course and prognosis of these 
tumors, shows the variability of the histotypic spectrum of the 
divergent component, and describes the characteristics of the 
two most aggressive MPNST with a malignant divergent com-
ponent – malignant triton tumors and MPNST with divergent 
angiosarcomatous differentiation.

Conclusion. The problem of tumors with combined mor-
phology, which includes MPNST with divergent differentiation, 
is largely due to the difficulty of morphological verification, 
which often leads to diagnostic error. An integrated approach 
to morphological diagnosis, using immunohistochemistry and, 
in some cases, molecular genetic methods, is an indispensable 
rule for the pathologist in daily practice, allowing such a pro-
cess to be identified in less time and with as much accuracy 
as possible.

Keywords: Malignant peripheral nerve sheath tumor 
(MPNST); phenomenon of divergent differentiation; morphol-
ogy; specific features; prognosis
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Введение

Среди пяти нозологических форм, формирую-
щих 3/4 от объема в структуре заболеваемости 
саркомами мягких тканей, злокачественная опу-
холь из оболочек периферических нервов (ЗО-
ОПН), по данным M. Seetharam и соавт. (2018) 
и M.J. Kransdorf (1995), составляет от 3 до 10 % 
и занимает по частоте встречаемости последнюю 
позицию после недифференцированной саркомы 
(14−28 %), лейомиосаркомы (16−25 %), липо-
саркомы (10−20 %) и синовиальной саркомы 
(4−15 %) [1]. ЗООПН, объединяющая классиче-
ский (80−85 %), эпителиоидный (5−17 %), мел-
кокруглоклеточный, плеоморфный (анапластиче-
ский), миксоидный и меланотический субтипы, 
среди всего нозологического многообразия сарком 
стоит особняком, т. к. в отличие от абсолютного 
большинства данных злокачественных новообра-
зований, имеющих мезенхимальное происхожде-
ние, относится к опухолям нейроэктодермальной 
природы [2]. Кардинальной чертой, определяю-
щей особый специфический «облик» ЗООПН, 
является высокая тканевая пластичность опухо-
ли, что свойственно вообще дериватам нейроэк-
тодермы, предрасполагающая к мультилинейной 
дифференцировке и проявляющаяся в рамках 
одного новообразования морфологической и/или 

фенотипической гетерогенностью [3−8]. Данная 
черта реализуется в отдельном ее субтипе — 
ЗООПН с дивергентной дифференцировкой. 
Явление «дивергентной дифференцировки», ле-
жащее в основе данной метаморфозы опухоли, 
по существу представляет собой общепатологи-
ческий универсальный феномен, встречающий-
ся в немалой части сарком, дефиниция которо-
го, согласно National Cancer Institute Thesaurus 
Encyclopedia, звучит следующим образом: «…
микроскопическая характеристика опухоли, вы-
ражающаяся наличием более чем одной линии 
гистологической дифференцировки» [6, 9, 10]. 
Обозначающему вышеописанную дифференци-
ровку термину («дивергентная») уступили свое 
место такие употреблявшиеся прежде названия, 
как «мезенхимальная», «фокальная», «аберрант-
ная», «гетерологическая», «дополнительная», 
«многолинейная» (multilineage), «многонаправ-
ленная» (pluridirectional), «диверсивная» (diverse) 
[6, 11−21].

Феномен дивергентной дифференцировки

На сегодняшнее время «дивергентная диф-
ференцировка» является общепринятым, исто-
рически закрепленным наименованием данного 
феномена и традиционно употребляемым в лите-
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ратурных источниках сугубо в отношении прак-
тически лишь одной нозологической формы — 
ЗООПН [6, 12, 14−20]. Морфогенетический 
механизм, лежащий в основе феномена — это 
разнонаправленная дифференцировка полипо-
тентной клетки с развитием дополнительного 
субклона, дающего начало для формирования 
тканевого компонента, отличного от специфиче-
ской клеточной линии опухоли [6, 16, 17]. По-
добный механизм в определенной мере соответ-
ствует моноклональной теории бластомогенеза, 
определяющего развитие комбинированной мор-
фологии опухоли (нельзя путать с морфологиче-
ской гетерогенностью!), особенно выразительно 
проявляющуюся в саркомах бифазного строения 
(дедифференцированная липосаркома, дедиффе-
ренцированная хондросаркома, карциносаркома 
и т. д.) и предполагающую присутствие двух и 
более гистологически и/или иммунофенотипи-
чески различных компонентов [4, 6, 10, 17−19, 
22−26]. Феномен дивергентной дифференцировки 
аналогичен явлению High Grade-трансформации 
саркомы, ведущей к образованию 2-й («анапла-
стической») фазы. Некоторые исследователи, в 
частности P. Pytel и соавт. (2005), считают, что 
дивергентная дифференцировка аналогично High 
Grade-трансформации является формой опухо-
левой прогрессии [6, 22−25]. Принципиальное 
отличие дивергентной дифференцировки и High 
Grade-трансформации в том, что дивергентная 
дифференцировка ЗООПН может гистологически 
проявляться формированием, в т. ч. нормальной 
(зрелой) ткани и доброкачественной опухоли, 
тогда как 2-я («анапластическая») фаза при High 
Grade-трансформации — это всегда злокачествен-
ная опухоль высокого критерия G [22−25].

ЗООПН с дивергентной дифференцировкой: 
особенности морфологии, гистологическое 

многообразие и «мозаичность» 
дивергентного компонента

Уникальность ЗООПН на фоне довольно 
обширной субпопуляции сарком с комбини-
рованной морфологией заключается в широте 
диапазона дивергентной дифференцировки, реа-
лизующейся высоким тканевым многообразием, 
отличиями в биологическом потенциале дивер-
гентного компонента, нередко в множественно-
сти дивергентного компонента, наблюдаемой в 
пределах одной опухоли [22−25]. Кроме того, 
примечательной особенностью ЗООПН с ди-
вергентной дифференцировкой, отличающей ее 
от бифазных сарком, является описанный в ис-
следованиях A.W.N. Meshikhes и соавт. (2016), 
J.M. Coindre, L. Guillou (2010) и L. Huang и 
соавт. (2003) факт, что в метастатическом суб-
страте ЗООПН отсутствует дивергентный ком-

понент [22, 27, 28], тогда как метастазы сарком 
бифазного строения в абсолютном большинстве 
представлены сугубо 2-й («анапластической») 
фазой [29−33]. В связи с вышесказанным ЗО-
ОПН с дивергентной дифференцировкой воз-
можно рассматривать в контексте родственных 
состояний, объединенных свойством комбини-
рованной морфологии, которые в большинстве 
своем представлены бифазными саркомами.

ЗООПН с дивергентной дифференцировкой 
обычно ассоциирована с нейрофиброматозом 
1-го типа [11]. Частота ЗООПН с дивергентной 
дифференцировкой, по данным многочисленных 
литературных источников, составляет среди всех 
субтипов опухоли от 10 до 15 % [1, 4, 12, 17, 
20, 21, 34−35]. Ткань с дивергентной диффе-
ренцировкой, по существу, представляет собой 
отдельный компонент, который правомочно на-
зывать дивергентным компонентом [11, 12]. Ги-
стотип (тканевая принадлежность) дивергентно-
го компонента весьма многообразен и указывает 
на гистологический вариант опухоли — ЗООПН 
с хрящевой дифференцировкой, гландулярный 
вариант ЗООПН и т. д. [12]. Среди описанных 
в литературе дивергентных компонентов присут-
ствуют дериваты практически всех зародышевых 
листков. В абсолютном большинстве дивергент-
ные компоненты опухоли — производные мезен-
химы и мезодермы, в меньшей степени описаны 
производные энтодермы и много реже — произ-
водные эктодермы. Дивергентные компоненты в 
своем большинстве являются гетерологическими 
по отношению к ткани ЗООПН — это произ-
водные мезенхимы, мезодермы и энтодермы; 
соответственно гомологическими являются про-
изводные эктодермы. Гистотипический спектр 
дивергентного компонента достаточно широкий 
и насчитывает 15 вариантов. Среди них нейроэн-
докринный, меланоцитарный, ганглиоцитарный, 
нейробластный, эпителиоидный ЗООПН, PNET 
(компоненты эктодермального происхождения), 
железистый, плоскоклеточный (компоненты эн-
тодермального происхождения), костный, хря-
щевой, гладкомышечный, жировой, сосудистый, 
фибробластический (компоненты мезенхималь-
ного происхождения), скелетно-мышечный (ком-
понент мезодермального происхождения). Дивер-
гентный компонент может соответствовать трем 
биологическим состояниям: зрелой (нормальной) 
ткани, доброкачественной опухоли, злокачествен-
ной опухоли. Известно, что 13 из 15 гистотипов 
дивергентного компонента могут быть в виде 
зрелой (нормальной) ткани: нейроэндокринный, 
меланоцитарный, ганглиоцитарный, нейробласт-
ный, железистый, плоскоклеточный, костный, 
хрящевой, гладкомышечный, жировой, сосуди-
стый, фибробластический, скелетно-мышечный 
[1−4, 6, 7, 17−21, 26, 34, 36−44]. 



48 ВОПРОСЫ ОНКОЛОГИИ. 2025;71(1)

DOI 10.37469/0507-3758-2025-71-1-OF-2244

Таблица 1. Варианты биологического состояния опухоли при различных гистологических типах 
дивергентного компонента ЗООПН 

Гистологический тип 
дивергентного компонента ЗООПН

Биологическое состояние дивергентного компонента ЗООПН
Зрелая нормаль-

ная ткань
Только зрелая 

нормальная ткань
Доброкачествен-

ная опухоль
Злокачественная 

опухоль

1 Нейроэндокринный 
компонент

Эктодермальное 
происхождение

+ +

2 Меланоцитарный 
компонент + +

3 Ганглиоцитарный 
компонент + +

4 Нейробластный 
компонент + +

5 Эпителиоидный 
компонент

+ 
Эпителиоидный 
субтип ЗООПН

6 PNET компонент +

7 Железистый компонент Энтодермальное 
происхождение

+ +
Аденома

+
Аденокарцинома

8 Плоскоклеточный 
компонент + +

9 Хрящевой компонент

Мезенхимальное 
происхождение

+ +
Хондрома

+
Хондросаркома

10 Костный компонент + +
Остеосаркома

11 Гладкомышечный 
компонент + +

12 Жировой компонент + +
Липосаркома

13 Сосудистый компонент + +
Ангиосаркома

14 Фибробластический 
компонент + +

15 Скелетно-мышечный 
компонент

Мезодермальное 
происхождение + +

Рабдомиосаркома

Table 1. Variants of biological tumor status in different histological types 
of the divergent component of MPNST

Histological types 
of divergent component of MPNST

Biological tumor state of divergent component of MPNST
Mature normal 

tissue
Only mature 
normal tissue Benign tumor Malignant tumor

1 Neuroendocrine component

Ectodermal origin

+ +

2 Melanocytic component + +

3 Gangliocytic component + +

4 Neuroblastic component + +

5 Epithelioid component
+ 
Epithelioid subtype 
of MPNST

6 PNET component +

7 Glandular component
Entodermal origin

+ +
Adenoma

+
Adenocarcinoma

8 Squamous component + +

9 Cartilaginous component

Mesenchymal 
origin

+ +
Chondroma

+
Chondrosarcoma

10 Bone component + +
Osteosarcoma

11 Smooth muscle component + +

12 Adipose component + +
Liposarcoma

13 Vascular component + +
Angiosarcoma

14 Fibroblastic component + +

15 Musculoskeletal component Mesodermal origin + +
Rhabdomyosarcoma
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Исключительно нормальной (зрелой) тканью 
представлены в опухоли 7 типов дивергентного 
компонента: плоскоклеточный, гладкомышечный, 
нейробластный, меланоцитарный, фибробласти-
ческий, нейроэндокринный, ганглиоцитарный. 
Ни доброкачественные, ни злокачественные 
опухоли среди них не описаны [4, 6, 7, 17−19, 
26, 34, 41−44]. Лишь среди двух гистотипов ком-
понента, железистого и хрящевого, описаны до-
брокачественные опухоли: аденома и хондрома 
соответственно [17, 43, 45]. В «облике» злокаче-
ственной опухоли описаны 8 гистотипов компо-
нента: железистый (аденокарцинома), хрящевой 
(хондросаркома), скелетно-мышечный (рабдо-
миосаркома), костный (остеосаркома), жировой 
(липосаркома), сосудистый (ангиосаркома), эпи-
телиоидный субтип ЗООПН, PNET [1−3, 17, 18, 
20, 21, 26−28, 34, 37, 39, 40, 43, 46−48]. Только 
лишь 2 гистотипа дивергентного компонента (же-
лезистый и хрящевой) могут быть представлены 
всеми тремя указанными состояниями: желези-
стый компонент (зрелая нормальная ткань; аде-
нома; аденокарцинома) и хрящевой компонент 
(зрелая нормальная ткань; хондрома; хондросар-
кома) [2, 4, 17, 20, 21, 26−28, 34, 37−39, 43, 45, 
46]. Структурированные данные относительного 
биологического состояния опухолевой ткани при 
различных гистологических типах дивергентно-
го компонента ЗООПН представлены в табл. 1. 
Примечательно, что гистотипы мезенхимального 
происхождения, по данным C.J. Stasik и соавт. 
(2006) и B.M. AlAli и соавт. (2021), чаще вы-
ступают в виде злокачественных опухолей, чем 
гистотипы эпителиальной природы [12, 17]. 

Морфологию ЗООПН с дивергентной диф-
ференцировкой отличает «мозаичный» (муль-
тифокальный) характер расположения дивер-
гентного компонента в преобладающей ткани 
опухоли, чаще в виде хаотично лежащих, раз-
розненных «включений» одиночных дискретных 
клеток, клеточных кластеров, островков, гнезд, 
нодулей, тяжей, участков со сгруппированны-
ми клеточными структурами [8, 16, 19, 24, 34, 
46, 50]. Не описаны в литературе наблюдения 
опухоли с «контрастным» (abrupt) или «пере-
ходным» (transitional) типом взаиморасположе-
ния компонентов, столь свойственных саркомам 
бифазного строения [22−25, 51]. Зачастую при 
гистологическом исследовании не определяется 
линия соприкосновения классической ЗООПН 
и дивергентного компонента опухоли, неред-
ко дивергентный компонент гистологически не 
идентифицируется [6]. Данное обстоятельство 
диктует необходимость комплексного морфоло-
гического подхода в диагностировании ЗООПН 
с дивергентной дифференцировкой с обязатель-
ным применением метода иммуногистохимии, а 
в ряде случаев и ультраструктурного исследо-

вания [6, 12]. Обнаружение дивергентного ком-
понента при макроскопическом исследовании 
опухоли практически невозможно, лишь предпо-
ложительно об этом можно высказаться в случае 
костного, хрящевого или сосудистого гистоти-
пов дивергентного компонента [2, 12]. Даже в 
своей совокупности дивергентный компонент в 
ткани ЗООПН почти всегда «минорен» — его 
площадь кратно уступает ткани ЗООПН, только 
в редких наблюдениях злокачественной Тритон-
опухоли описан представительный в удельном 
соотношении дивергентный компонент, сопоста-
вимый или даже преобладающий по площади 
над тканью ЗООПН [34]. 

Как правило, ЗООПН с дивергентной диффе-
ренцировкой представлена одним дивергентным 
компонентом [34]. Реже встречаются случаи, 
в которых сосуществуют 2 и более дивергент-
ных компонента [3, 17, 34, 35]. Присутствие в 
одной опухоли двух гистотипов дивергентного 
компонента описано в следующих наблюдениях. 
В работе T. Saito и соавт. (2000) отмечено со-
четание хрящевого гистотипа (зрелая ткань) и 
меланоцитарного (зрелая ткань), в исследовании 
K. Thway и соавт. (2015) — рабдомиосаркомы и 
зрелой железистой ткани [41, 52]. В публикации 
A.W.N. Meshikhes и соавт. описан рабдомиобла-
стический гистотип дивергентного компонента, 
представленный двумя биологическими состоя-
ниями ткани — рабдомиосаркомой и зрелыми 
рабдомиобластами [27]. Три гистотипа дивер-
гентного компонента в одной опухоли описаны 
в работах Ö. Kurtkaya-Yapicier и соавт. (2003) 
и G.D. Morphopoulos и соавт. (1996): сочетание 
эмбриональной рабдомиосаркомы, PNET и зре-
лой эпителиальной ткани в одном случае; со-
судистой ткани, рабдомиобластов и хрящевой 
ткани в другом соответственно [18, 37]. В одном 
новообразовании 4 дивергентных компонента 
фигурируют в наблюдении T.N. Suresh и соавт. 
(2009), среди них рабдомиобласты, липоциты, 
костная ткань и ткань эпителиоидного субти-
па ЗООПН [49]. Уникальную опухоль описали 
A. Guo и соавт. (2012), в которой наблюдаются 
8 дивергентных компонентов: рабдомиосаркома, 
липосаркома, эпителиоидная ЗООПН, костная, 
хрящевая, железистая, нейроэндокринная ткани, 
ганглионарные клетки [34]. 

Анализ литературы в рамках обозначен-
ной проблемы позволяет выстроить гистотипы 
дивергентных компонентов в зависимости от 
частоты их встречаемости в следующей по-
следовательности: рабдомиобластическая ткань 
(рабдомиобласты или рабдомиосаркома) лидиру-
ет с большим отрывом, далее следуют костная 
и хрящевая ткань, липосаркома, эпителиоидная 
ЗООПН, железистая и нейроэндокринная ткань, 
ганглионарные клетки [1, 12, 27, 34].

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Saito+T&cauthor_id=11002486
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Thway+K&cauthor_id=25911565
https://onlinelibrary.wiley.com/action/doSearch?ContribAuthorRaw=Morphopoulos%2C+GD
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Прогностические факторы ЗООПН 
с дивергентной дифференцировкой 

К неблагоприятным факторам прогноза 
ЗООПН с дивергентной дифференцировкой 
F.J. Rodriguez и соавт. (2007) и C.J. Stasik и со-
авт. (2006) относят высокий критерий G и ас-
социацию опухоли с нейрофиброматозом 1-го 
типа [11, 12]. Относительно прогностического 
значения самого факта дивергентной диффе-
ренцировки опухоли при ЗООПН у исследова-
телей мнения противоположны. В частности, 
B.S. Ducatman и соавт. (1984) и S. Prem и со-
авт. (2011) указывают, что дивергентная диффе-
ренцировка существенно не влияет на прогноз 
ЗООПН [7, 14], с другой стороны, A.E. Pumputis 
и соавт. (2021) и S.E. Mills (2010) квалифициру-
ют дивергентную дифференцировку как небла-
гоприятный прогностический фактор [38, 53]. 
Коллектив во главе с A.W.N. Meshikhes и соавт. 
фактически обосновывают данное утверждение: 
«…дивергентная дифференцировка вероятно ас-
социирована с плохим прогнозом — 65 % па-
циентов умирает в среднем спустя 2 года» [27]. 
По мнению C.W. Devadoss и соавт. идентифика-
ция дивергентного компонента имеет значение 
для оценки прогноза и определения терапевти-
ческого плана [3]. Логично предположить, что 
клинической актуальностью обладают опухоли, 
в которых дивергентный компонент предстает в 
облике злокачественной опухоли — аденокарци-
номы, хондросаркомы, остеосаркомы, липосар-
комы и др.

ЗООПН с дивергентной 
рабдомиосаркоматозной 

дифференцировкой — злокачественная 
Тритон-опухоль

По данным K. Thway и соавт. (2015) и 
J.R. Goldblum и соавт. (2014), более выражен-
ным агрессивным течением и неблагоприятным 
прогнозом, чем при классической ЗООПН, среди 
множества вариантов ЗООПН со злокачествен-
ным дивергентным компонентом отличаются 
лишь два: ЗООПН с дивергентной рабдомио-
саркоматозной дифференцировкой, имеющей 
собственное название «злокачественная Тритон-
опухоль» и ЗООПН с дивергентной ангиосарко-
матозной дифференцировкой [2, 52, 54]. 

Злокачественная Тритон-опухоль — наибо-
лее распространенный гистотипический вари-
ант ЗООПН с дивергентной дифференцировкой 
с преимущественной локализацией, по данным 
M.M. Chao и соавт., в области туловища (32 %), 
конечностей (24 %), области головы и шеи 
(20 %) и реже в средостении, легких и сердце 
(< 10 %) [12, 34, 38, 55]. Средний возраст паци-

ентов составляет около 30 лет [56], встречается 
в равной степени как среди женщин, так и среди 
мужчин [56]. Низкое значение медианы общей 
выживаемости пациентов со злокачественной 
Тритон-опухолью (22 мес.) отмечено в исследо-
вании A.E. Pumputis и соавт. (2021) [38]. Публи-
кации A.E. Pumputis и соавт. и J.Y. Wu и соавт. 
свидетельствуют о высоких показателях частоты 
метастазирования (48−55,6 %) и рецидивиро-
вания (43−58,7 %) [38, 56], при этом 5-летняя 
выживаемость пациентов существенно ниже, 
чем при классической ЗООПН, и варьирует в 
интервале от 5 до 20 % [5, 12, 34, 54, 55, 56]. 
В то же время показатель 5-летней выживаемо-
сти при классическом субтипе ЗООПН практи-
чески вдвое превышает вышеуказанный и со-
ставляет 39−60 % [2, 34]. 

Среди неблагоприятных факторов прогноза 
злокачественной Тритон-опухоли выделяют сле-
дующие: локализация в забрюшинном простран-
стве, ягодичной области, туловище и централь-
ной нервной системе (ключевой фактор); размер 
опухолевого узла ≥ 5 см; продолжительность за-
болевания от момента диагностирования пато-
логии; клиническая стадия опухолевого процес-
са; наличие метастазов; коморбидность; возраст 
≥ 50 лет; объем хирургического вмешательства; 
положительный край резекции; проведение лу-
чевой терапии; высокий критерий G (G2-G3); 
степень дифференцировки опухолевой ткани; 
ядерный полиморфизм; высокая митотическая 
активность (митотический индекс > 6/10) [38, 
54, 56−59].

ЗООПН с дивергентной 
ангиосаркоматозной дифференцировкой 

ЗООПН с дивергентной ангиосаркоматозной 
дифференцировкой, встречающуюся крайне ред-
ко, также отличает высокий метастатический и 
рецидивный потенциал — 78 % и 50 % соответ-
ственно [39, 48]. При этом, по данным M. Elli и 
соавт. (2007), часто метастазы, помимо легких, 
обнаруживают в лимфатических узлах и пече-
ни [39]. Неблагоприятными факторами прогно-
за ЗООПН с ангиосаркоматозной дифференци-
ровкой являются «центральная» локализация, 
мужской пол, возраст ≥ 7 лет, крупные размеры 
опухолевого узла, неполная резекция и распро-
страненные некрозы [39].

Обсуждение

Безусловно важным аспектом обсуждения 
данной онкологической нозологической формы 
является следующее обстоятельство. Пробле-
ма опухолей с комбинированной морфологией, 
к которым относится ЗООПН с дивергентной 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Thway+K&cauthor_id=25911565
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дифференцировкой, в значительной степени об-
условлена трудностями морфологической вери-
фикации, нередко ведущими к диагностической 
ошибке [10]. Как упоминалось выше, комплекс-
ный подход в морфологической диагностике с 
использованием гистологического, иммуноги-
стохимического, а в ряде случаев электронно-
микроскопического и молекулярно-генетическо-
го методов, является непременным правилом 
для патолога в его повседневной практике, что 
позволяет корректно идентифицировать подоб-
ный процесс [6, 12]. Данное положение про-
диктовано рядом обстоятельств, среди которых 
ключевым является тот факт, что дивергент-
ный компонент и ткань ЗООПН в большинстве 
случаев гистологически схожи [6]. Кроме того, 
тот или иной гистотип злокачественного дивер-
гентного компонента ЗООПН (аденокарцинома, 
рабдомиосаркома, хондросаркома, остеосарко-
ма, липосаркома, ангиосаркома) заставляет осу-
ществлять детальную дифференциальную диа-
гностику, что, по выражению A. Jha (2017), «…
является нелегкой задачей» [35]. Дифференци-
ровать следует, в первую очередь, с опухолями 
бифазного строения, в структуре которых в ка-
честве 2-й фазы присутствует гистотипический 
«аналог» дивергентного компонента или реже 
с одноименными дивергентному компоненту 
монофазными опухолями. Среди рассматривае-
мых бифазных опухолей: тератокарциносаркома, 
злокачественная тератома, карциносаркома, де-
дифференцированная липосаркома, адамантино-
ма, бифазная синовиальная саркома и бифазная 
мезотелиома [35, 60].

Заключение

Необходимость детального ознакомления па-
тологов и онкологов с редким, но актуальным 
субтипом ЗООПН, позволит не только создать 
предпосылки для точной, своевременной и кор-
ректной диагностики, но и расширит понима-
ние специалистов о процессах, относящихся к 
категории опухолей с комбинированной морфо-
логией.
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