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РЕКОНСТРУКТИВНО-ПЛАСТИЧЕСКИЕ ОПЕРАЦИИ В ЛЕЧЕНИИ ДЕСМОИДНЫХ ФИБРОМ 
ЭКСТРААБДОМИНАЛЬНОЙ ЛОКАЛИЗАЦИИ
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Цель исследования: проанализировать опыт лечения десмоидных фибром (ДФ) экстраабдоминальной 
локализации с использованием реконструктивно-пластических операций, а также адъювантного ле-
карственного лечения при положительной границе резекции.
Пациенты и методы. В ретроспективное исследование включили 40 пациентов с ДФ экстраабдоми-
нальной локализации, прооперированных в период с 2013 по 2018 г. У 45% пациентов опухоль рас-
полагалась в мягких тканях плечевого пояса и верхней конечности, у 35% — на туловище, у 20% — 
в мягких тканях нижней конечности, у 7% — на шее. Размеры опухоли варьировали от 2 до 20 см. Хи-
рургическое лечение по поводу впервые диагностированных ДФ получили 22 (55%) пациента, по по-
воду рецидивных опухолей — 18 (45%). У 18 (45%) пациентов размер опухоли превышал 9 см, им были 
выполнены реконструктивно-пластические операции, остальным — пластика местными тканями.
Результаты. По результатам планового гистологического исследования резекция R0 была установле-
на у 24 (63%) пациентов (по 12 человек из группы реконструктивно-пластических операций и груп-
пы пластики местными тканями, p>0,05), R1/R2 — у 16 (37%). Адъювантное лечение было рекомен-
довано 14 пациентам с резекцией R1/R2. Длительность наблюдения после окончания лечения варьи-
ровала от 6 до 107 мес. За это время рецидивы были диагностированы у 35% пациентов. Смертель-
ных исходов не было зарегистрировано. Показатели безрецидивной выживаемости через 1 год со-
ставили 79%, через 2 года — 61%, через 3 года — 52%. Согласно данным однофакторного анализа, 
применение реконструктивно-пластических операций не влияло на показатели безрецидивной вы-
живаемости (р=0,499).
Заключение. Реконструктивно-пластические операции на современном уровне обеспечивают частоту 
достижения отрицательного края резекции без увеличения частоты рецидивов, сопоставимую с пла-
стикой мягкими тканями. В случаях положительной границы резекции в качестве адъювантного ле-
чения может быть рекомендована антиэстрогенная гормонотерапия тамоксифеном.
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Desmoid fibroids (DF) are mesenchymal tumours consisting of differentiated fibroblasts and excessive 
amounts of collagen fibres. DF are extremely rare pathology, its frequency is 2–4 cases per 1 million people 
per year and it is less than 3% of all soft tissue tumours. The surgical method is the main in the treatment of 
DF, however, while a surgeon ensuring a negative border of resection, there are functional and cosmetic de-
fects that require reconstruction. This study presents the results of surgical treatment of 40 patients with DF 
extraabdominal localization using reconstructive plastic surgery, as well as adjuvant drug treatment with a 
positive border of resection.
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Введение. Десмоидные фибромы (ДФ; син.: агрессив-
ный фиброматоз) представляют собой редкие медленно 
прогрессирующие опухоли мягких тканей, не обладаю-
щие метастатическим потенциалом [1–4]. Эти опухоли 
развиваются из мышечно-апоневротических структур 
различных областей и классифицируются по локали-
зации на забрюшинные, экстраабдоминальные и абдо-
минальные (опухоли передней брюшной стенки) [5–7]. 
Несмот ря на отсутствие признаков злокачественности 
при гистологическом исследовании, ДФ отличаются спо-
собностью к агрессивному местному росту с инфиль-
трацией прилежащих тканей [2]. После удаления опу-
холи нередко развиваются рецидивы, частота которых 
может достигать 79% [8]. Хирургический метод являет-
ся основным в лечении ДФ [9–12], однако в стремлении 
получить отрицательный край резекции хирург сталки-
вается с проблемой функциональных и косметических 
дефектов, требующих реконструктивных вмешательств 
[11, 13]. Известно, что первичные и рецидивные ДФ име-
ют тенденцию к росту в послеоперационных рубцах [6, 
10, 14–21], в связи с чем высказывалось мнение о необ-
ходимости ограничить объем реконструкции, чтобы до-
полнительные рубцы не являлись причиной увеличения 
частоты рецидивов [22, 23].

Цель настоящего исследования — проанализировать 
опыт хирургического лечения ДФ экстраабдоминальной 
локализации с использованием реконструктивно-пла-
стических операций, а также адъювантного лекарствен-
ного лечения при положительной границе резекции.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

Анализировали результаты хирургического лечения 
40 пациентов с ДФ экстраабдоминальной локализации 
в возрасте от 16 до 60 лет, оперированных в отделении 
онкоортопедии в период с 2013 по 2018 г. Исследование 
носило ретроспективный характер и было одобрено эти-
ческим комитетом.

Данные пациентов представлены в таблице. Чаще 
всего (45%) ДФ локализовались в мягких тканях пле-
чевого пояса и верхней конечности. Размеры опухоли 
варьировали от 2 до 20 см. Наименьший размер ДФ (2 
см) был отмечен у пациента с рецидивной опухолью 
мягких тканей большого пальца левой кисти. Самая 
крупная опухоль (20 см) располагалась в мягких тка-
нях правой ягодичной области. Хирургическое лече-
ние по поводу впервые диагностированных ДФ было 
выполнено 22 (55%) пациентам, по поводу рецидивных 
опухолей — 18 (45%).

У 18 пациентов (т.е. почти в 1/2 случаев) при хирур-
гическом лечении осуществляли реконструктивно-пла-
стические операции [24]. Как правило, размер опухоли 
у этой группы больных превышал 9 см.

У 8 пациентов, у которых опухоль локализовалась 
в мягких тканях верхней конечности и плечевого поя-
са, для пластики был использован торако-дорсальный 
лоскут.

В 1 случае у пациентки с ДФ мягких тканей нижней 
трети плеча для укрытия дефекта применяли лоскут 
из мышцы поверхностного сгибателя пальцев.

Пластика трапециевидной мышцей была выполне-
на 1 пациентке с локализацией опухоли на шее, пласти-

ка пекторальным лоскутом — 1 пациентке с опухолью 
в мягких тканях надключичной области, укрытие дефек-
та встречным локальным лоскутом — 1 пациенту с ДФ 
поясничной области. При локализации опухоли в яго-
дичной области в 1 случае для пластики была взята дву-
главая мышца бедра, еще в 1 — ягодичный лоскут. У 2 
пациентов с опухолью, располагавшейся в мягких тка-
нях голени, дефект был укрыт икроножным лоскутом.

Также в качестве пластического материала у 2 паци-
ентов применяли композитную сетку, из них у 1 паци-
ентки — для восстановления каркасности грудной стен-
ки в сочетании с пекторальным лоскутом, у другой — 
для реконструкции передней брюшной стенки после уда-
ления рецидива ДФ мягких тканей подвздошной области 
с резекцией гребня подвздошной кости. При этом сетка 
была фиксирована к костному краю раны при помощи 
«якорных» игл (рис. 1).

Статистический анализ полученных данных проводи-
ли с помощью систем статистической обработки Statistica 
10 («StatSoft», США). Анализ безрецидивной выживаемо-
сти осуществляли по методу Каплана—Майера. Кривые 
выживаемости сравнивали с использованием log-rank-
критерия. Для определения независимых прогностиче-
ских факторов (многофакторный анализ) была применена 
регрессионная модель пропорциональных рисков Кокса. 
Различия считали статистически значимыми при p<0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Осложнения после хирургического лечения ДФ экс-
траабдоминальной локализации были выявлены у 3 
(7,5%) больных:

— у 1 пациентки краевой некроз лоскута развился 
в раннем послеоперационном периоде. С целью коррек-
ции ей проводили антибактериальную терапию с учетом 
чувствительности патогенной микрофлоры по данным 
бактериологического исследования, ежедневные пере-
вязки с растворами антисептиков  Рана зажила вторич-
ным натяжением;

— у 1 пациентки через 2 нед после операции конста-
тировали инфицирование послеоперационной раны, 
Таблица. Общая характеристика пациентов
Table. General characteristics of patients

Характеристика
Число  

пациентов

абс. %

Возраст, годы
младше 45 29 72,5
45 и старше 11 27,5

Пол
мужской 9 22,5
женский 31 77,5

Локализация опухоли
плечевой пояс и верхняя конечность 18 45
ягодичная область и нижняя конечность 8 20
туловище 11 27
шея 3 7

Размер опухоли, см
<8 17 42,5
≥8 23 57,5
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были проведены ревизия и дренирование послеопера-
ционной раны, наложены вторичные швы, рана зажила 
через 28 сут после операции;

— у 1 пациента после удаления опухоли мягких тка-
ней лопаточной области с резекцией угла лопатки через 
1,5 мес развилось лимфоцеле. После проведения пунк-
ций был достигнут положительный эффект.

По результатам гистологического исследования 
резекция R0 была установлена у 24 (63%) пациентов. 
В остальных 16 (37%) случаях были получены положи-
тельные края резекции: R1 — у 14 пациентов, R2 — у 2. 
Частота выполнения R0 резекций в группе пациентов, 
которым пластика осуществлялась местными тканями, 
составила 55% (n=12), в группе реконструктивно-пла-
стических операций –— 67% (n=12), с учетом численно-
сти групп различия оказались статистически незначимы 
(p>0,05). Таким образом, вне зависимости от варианта 
операции частота достижения отрицательного края ре-
зекции была практически одинаковой.

Адъювантное лечение было рекомендовано 14 паци-
ентам с резекцией R1/R2. Гормонотерапия тамоксифе-
ном проведена 9 больным, полихимиотерапия по схеме 
винорелбин + метотрексат — 4 пациентам, 1 пациентка 
в послеоперационном периоде получала иматиниб. Вы-
были из исследования после хирургического лечения 2 
пациента.

Длительность наблюдения после окончания лечения 
варьировала от 6 до 107 мес (Ме=6,5 мес). За период ис-
следования рецидивы были диагностированы у 14 (35%) 
пациентов. Смертельных исходов не было зарегистри-
ровано. Показатель безрецидивной выживаемости через 
1 год составил 79%, через 2 года — 61%, через 3 года — 
52% (рис. 2). Функциональный статус, который оцени-
вали по шкале MSTS, в среднем составил 75%.

Согласно данным однофакторного анализа, примене-
ние реконструктивно-пластических операций не влияло 

на показатели безрецидивной выживаемости (р=0,499). 
Безрецидивная выживаемость не отличалась у пациен-
тов с резекцией R0 и пациентов с резекцией R1/R2, полу-
чавших адъювантную лекарственную терапию (р=0,39).

ОБСУЖДЕНИЕ

Практически все публикации по патогенезу, диа-
гностике и лечению ДФ начинаются с информации о том, 
что эти опухоли встречаются крайне редко — их частота 
в популяции не превышает 2–4 случая на 1 млн жителей 
в год [25]. Тем не менее на сегодняшний день несправед-
ливо говорить, что заболевание не изучается и методы 
его лечения не совершенствуются. Так, число статей в ан-
глоязычных медицинских изданиях постоянно растет, ве-
дущими онкологическими обществами в США и Евро-
пе разработаны клинические рекомендации по лечению 
ДФ (NCCN, ESMO) [26, 27]. В 2006 г. была создана Орга-
низация по исследованиям ДФ (Desmoid Tumor Research 
Foundation), объединяющая специалистов разных обла-
стей, изучающих патогенез и лечение ДФ, а также паци-
ентов с этой редкой патологией. Доклады по ДФ ежегод-
но присутствуют в программе основных американских 
и европейских форумов по опухолям костей и мягких 
тканей (EMSOS, CTOS).

В нашей стране лидером по исследованию ДФ явля-
ется МНИОИ им. П.А. Герцена. На протяжении многих 
лет основное внимание института было сосредоточено 
на изучении консервативных методов лечения, включая 
лучевую терапию, гормонотерапию, химио-гормоно-лу-
чевой метод [27–29]. В 2006 г. в МНИОИ им. П.А. Гер-
цена было организовано новое отделение — онкоорто-
педии, и постепенно стал накапливаться собственный 
опыт хирургического лечения ДФ экстраабдоминаль-
ной локализации. В качестве приоритетного направле-
ния научных исследований отделения онкоортопедии 
было определено совершенствование техники рекон-

Рис. 1. Пациентка П., 34 лет. Диагноз: десмоидная фиброма передней брюшной стенки справа с распространением на крыло правой под-
вздошной кости. Состояние после комбинированного лечения в 2010 г. в Самаре (хирургическое лечение + ЛТ СОД 46 Гр). Рецидив забо-
левания. Состояние после нерадикального хирургического лечения.
а — ДФ мягких тканей правой подвздошной области; б — реконструкция операционного дефекта композитной сеткой.

Fig. 1. Patient P., 34 years old. Diagnosis: Desmoid fibroma of the anterior abdominal wall on the right with the spread to the wing of the right Ilium. 
Condition after combined treatment in 2010 in Samara (surgical treatment + LT SOD 46 G). Relapse of the disease. Condition after non-radical surgical 
treatment. a-DF of soft tissues of the right iliac region; b-reconstruction of the surgical defect by composite mesh.

а б
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структивно-пластических операций при злокачествен-
ных опухолях костей и мягких тканей, и соответствен-
но такие операции начали разрабатываться и для ДФ 
с учетом молодого возраста пациентов и необходимо-
сти обеспечения эффективности лечения.

В качестве объекта для настоящего исследования 
были определены ДФ только экстраабдоминальной ло-
кализации, т.е. опухоли конечностей и туловища, исклю-
чая переднюю брюшную стенку и забрюшинные опу-
холи. Результаты исследования основываются на дан-
ных 40 пациентов, проходивших хирургическое лечение 
и дальнейшее наблюдение в МНИОИ им. П.А. Герцена 
в течение 5 лет. Среди отечественных публикаций за по-
следние 10 лет лишь в работе А.А. Адамяна и соавт. [30] 
в исследование были включены 22 пациента с ДФ. Среди 
зарубежных публикаций встречаются и более крупные 
исследования, например работа A. Cargo и соавт. [31], 
в которой приняли участие 485 пациентов, однако это, 
скорее, исключение. В большинстве работ число боль-
ных, как и в настоящем исследовании, не превышает не-
сколько десятков [32–35].

Вопрос о том, при каких параметрах ДФ (размеры, ло-
кализация, вовлечение сосудисто-нервных пучков) опу-
холь следует считать резектабельной, является доволь-
но сложным. С одной стороны, как и для сарком мягких 
тканей, конечной целью операции является достижение 

границы R0. С другой стороны, в отличие от сарком, про-
грессирование и рецидивы ДФ не приводят к летальному 
исходу, поэтому важно сохранение функции и не всегда 
оправдан радикализм, приемлемый для злокачественных 
опухолей мягких тканей. Размер опухоли однозначно 
не служит критерием планирования границ резекции, 
многое зависит от локализации опухоли и соотношения 
с прилежащими анатомическими структурами. В насто-
ящем исследовании размеры ДФ в группе хирургиче-
ского лечения составляли от 2 до 20 см (в среднем 8 см).

Вариант пластики послеоперационного дефекта был 
обусловлен размерами и локализацией опухоли. Рекон-
структивно-пластические операции были выполнены 18 
пациентам, размер опухоли у которых превышал 9 см. Пе-
ремещенные лоскуты на осевом кровоснабжении (тора-
кодорсальный, пекторальный, ягодичный икроножный 
и др.) были использованы у 16 пациентов. При локали-
зации опухоли на грудной стенке и в подвздошной обла-
сти в качестве пластического материала была использо-
вана композитная сетка. Отрицательный край резекции 
был достигнут в 12 (67%) случаях, положительный — в 6 
(3%), из них у 1 пациента положительная граница резек-
ции была макроскопической (R2).

В аналогичном исследовании P. Garvey и соавт. [36] 
с участием 164 пациентов в 84 случаях послеоперацион-
ный дефект был укрыт мягкими тканями, в 80 случаях, 

Рис. 2. Безрецидивная выживаемость при хирургическом лечении ДФ экстраабдоминальной локализации.

Fig. 2. Relapse-free survival in surgical treatment of extraabdominal DF localization.
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когда объем дефекта превышал 347 см3, были выполне-
ны реконструктивно-пластические операции. Подобные 
вмешательства были проведены при локализации опухо-
ли на передней брюшной стенке у 37 больных, на груд-
ной стенке — у 33, в мягких тканях конечностей — у 10. 
В группе пластики местными тканями преобладали па-
циенты с локализацией ДФ на грудной стенке — 48 слу-
чаев, в мягких тканях конечностей — 26, абдоминальную 
локализацию имели всего 10 пациентов. В качестве пла-
стического материала использовалась композитная сет-
ка для укрытия дефекта на грудной и брюшной стенках 
и лоскуты на осевом кровоснабжении для восстановле-
ния на конечностях. За время исследования частота ре-
цидивов в группе реконструктивных вмешательств со-
ставила 30%, во второй группе — 29% (p=0,7), что по-
зволило авторам сделать вывод об отсутствии влияния 
типа реконструкции на частоту развития рецидивов ДФ 
[36], что согласуется с представленными в настоящей 
статье данными.

Несмотря на большое число исследований, вопрос 
о влиянии положительного края резекции на частоту ре-
цидивов ДФ остается дискуссионным. Условно публика-
ции можно разделить на две практически равные груп-
пы: в первую вошли авторы, которые считают, что по-
ложительная граница резекции повышает риск рециди-
ва [37, 38], вторую группу составили ученые, которые 
в ходе анализа собственных результатов не установили 
четкой зависимости между положительным краем ре-
зекции и частотой рецидивов [39–41]. В нашей работе 
применение реконструктивно-пластических операций 
не оказало влияния на показатели безрецидивной вы-
живаемости, однако позволило существенно улучшить 
анатомические, косметические и функциональные ре-
зультаты лечения.

Помимо значения отрицательной границы резекции, 
спорным остается вопрос о целесообразности проведе-
ния адъювантной терапии после нерадикальной опера-
ции. Лучевая терапия является наиболее распространен-
ным вариантом послеоперационного лечения. Практи-
чески во всех исследованиях описаны группы пациен-
тов, которым в адъю вантном режиме проведена дистан-
ционная лучевая терапия (ДЛТ). Показанием к проведе-
нию дополнительного лечения были положительные гра-
ницы резекции или операция по поводу рецидива ДФ. 
По результатам исследований часть авторов делают вы-
вод о том, что проведение ДЛТ в адъю вантном режиме 
значимо улучшает показатели безрецидивной выжива-
емости, в то время как другие исследователи различий 
не выявили [42–44].

В настоящей работе роль ДЛТ в качестве адъю-
вантного лечения не изучалась, в большинстве случа-
ев был выбран метод гормонотерапии в связи с низкой 
токсичностью лечения, полихимиотерапия проводилась 
пациентам с рецидивными опухолями или при резекции 
R2. При этом безрецидивная выживаемость при среднем 
сроке наблюдения 16,5 мес не отличалась у пациентов 
с резекцией R0 (радикальное вмешательство) и после-
дующим наблюдением в сравнении с группой пациен-
тов с резекцией R1/R2 (нерадикальное вмешательство) 
и адъювантной лекарственной терапией (р=0,39). Следу-
ет подчеркнуть, что в исследовании не было пациентов 

с положительным краем резекции, которым бы не на-
значалось адъювантное лечение. В целом для ДФ лекар-
ственное лечение в качестве адъювантной терапии изу-
чено мало. В работе K. Sri-Ram и соавт. [37] описаны 19 
пациентов, из которых 10 больным вторым этапом лече-
ния проводилась лучевая терапия, а 9 — системное ле-
карственное лечение. Из них 4 пациента получили по-
лихимиотерапию препаратами винкристин и актино-
мицин и 5 — гормонотерапию препаратом тамоксифен. 
Рецидивы были диагностированы в 10 случаях. Авторы 
не указывают, после какого конкретно варианта адъю-
вантной терапии рецидивы развивались чаще, однако 
делают вывод, что комбинированное лечение снижает 
риск рецидива [37].

W. Zeng и соавт. [45] проводили адъювантную тера-
пию с использованием полихимиотерапии у 6 пациен-
тов и гормонотерапии тамоксифеном — у 4. При много-
факторном анализе авторы не выявили влияния адъю-
вантной терапии на показатели безрецидивной выжи-
ваемости. В работе С.И. Коровина и соавт. [46] поли-
химиотерапия препаратами винбластин и метотрексат 
в сочетании с гормонотерапией тамоксифеном после 
хирургического лечения была назначена 6 пациентам. 
При сроке наблюдения от 36 до 78 мес не было выявле-
но ни одного рецидива. Все приведенные исследования 
отличает крайне малое число пациентов, что не позво-
ляет сделать окончательных выводов.

В статьях, посвященных хирургическому лечению ДФ, 
описано небольшое количество после операционных ос-
ложнений, таких как гематома послеоперационной обла-
сти, диастаз краев раны, некроз перемещенного лоску-
та. В большинстве случаев проводилась консервативная 
коррекция осложнений [30, 36]. В настоящем исследова-
нии в послеоперационном периоде осложнения разви-
лись у 3 (7%) пациентов (краевой некроз лоскута, лим-
фоцеле и нагноение послеоперационной раны). Лишь 
в случае инфицирования потребовалось повторное хи-
рургическое вмешательство.

Летальных исходов ни от осложнений, ни от прогрес-
сирования ДФ зарегистрировано не было. При ДФ леталь-
ные исходы описаны лишь у пациентов с синдромом Гар-
днера. При экстраабдоминальных ДФ теоретически ле-
тальный исход может быть связан с локализацией опу-
холи в области головы и шеи, однако таких сообщений 
в литературе не было обнаружено. В то же время для па-
циентов с интраабдоминальной локализацией опухоли 
на фоне синдрома Гарднера ДФ являются второй по часто-
те причиной смерти после колоректального рака [47, 48].

Все авторы подтверждают, что при планировании 
оперативного лечения ДФ важным фактором является 
сохранение качества жизни больного. Безусловно, сле-
дует максимально ограничить выполнение калечащих 
операций. В настоящем исследовании ампутации конеч-
ностей не планировались и не выполнялись. В случаях, 
когда опухоль признавалась нерезектабельной, прово-
дилось системное лекарственное лечение.

Заключение. Современные возможности реконструк-
тивно-пластической хирургии обеспечивают сопостави-
мую с пластикой мягкими тканями частоту достижения 
отрицательного края резекции без увеличения частоты 
рецидивов, что позволяет рекомендовать данные вмеша-
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тельства к более широкому применению. В случаях по-
ложительной границы резекции в качестве адъювантно-
го лечения может быть рекомендована антиэстрогенная 
гормонотерапия тамоксифеном. С учетом редкости ДФ 
в популяции необходимо проведение многоцентровых 
исследований.
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