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Плеоморфная рабдомиосаркома кожи является быстропрогрессирующим новообразованием с высоким 
риском развития лимфогенного и гематогенного метастазирования, низким уровнем выживаемости и сложной 
диагностикой. Приведено описание клинического случая с использованием типирования опухолевых клеток на 
основе метода иммуногистохимии для установления природы опухолевого клона новообразования. 
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Pleomorphic rhabdomyosarcoma of the skin is a fast progressing tumor with high risk of development of lymphogenous and 
hematogenous metastasis, low survival rates and complex diagnostics. this clinical case describes the application of typing 
tumor cells on the basis of immunohistochemistry to establish the nature of the tumor clone neoplasms.
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 �В  структуре заболеваемости злокачественными 
новообразованиями населения Российской федера­
ции опухоли кожи находятся на втором месте, встре­
чаются в любой возрастной группе у лиц обоих полов, 
чаще в возрасте 30—59 лет. Отмечается рост забо­
леваемости, смертности от злокачественных новооб­
разований кожи, в первую очередь меланоцитарного 
генеза [1]. Сохраняется тенденция к увеличению за­
болеваемости меланомой кожи, базально­клеточ­
ным раком, доброкачественными и злокачественны­
ми фиброзными гистиоцитомами, саркомой [2]. при 
этом диагностика редких форм злокачественных но­
вообразований кожи является зачастую малоэффек­
тивной и затруднительной, так как требует использо­
вания дополнительных методов для идентификации 
генеза новообразования.

Рабдомиосаркома — редкая злокачественная опу­
холь мягких тканей, развивающаяся из  скелетных 
(поперечно­полосатых) мышц и собственно кожи, пре­
имущественно у детей. пятилетняя безрецидивная вы­
живаемость у детей составляет 61% [3]. Локализация 
опухоли характеризуется расположением в анатоми­
ческих областях, богатых мышечной тканью: туло­
вище и конечности, но встречаются случаи развития 
рабдомиосаркомы на  лице, шее, в  носоглотке, за­
брюшинной клетчатке, половых органах. В последнее 
время все чаще приходят к выводу, что данный вид 
опухоли развивается из недифференцированной ме­
зенхимальной ткани со способностью к рабдопоэтиче­
ской дифференцировке. Результаты исследований по­
казывают убедительность гипотезы о происхождении 
рабдомиобластов от клеток нервного гребня или об­
щих плюрипотентных стволовых клеток [4]. Этиология 
заболевания выяснена не полностью, выделены лишь 
предрасполагающие факторы развития: лучевая на­
грузка матери и плода во время беременности; трав­
матизация; влияние токсичных веществ; генетическая 
предрасположенность (связь с синдромом Ли — фра­
умени, нейрофиброматозом, эпидермальными невуса­
ми, нейрофиброматозом, семейным полипозом, аль­
бинизмом, синдромом Горлина — Гольца, гигантским 
врожденным меланоцитарным невусом, синдромом 
множественного лентиго). Есть также предположения, 
что первопричиной может служить наличие мутации 
в  гене EGFR (рецепторе эпидермального фактора 
роста) [5]. Транслокация (2;13) (q35;q14) является ха­
рактерным только для данного заболевания событием 
и используется для верификации диагноза [6]. Клини­
чески рабдомиосаркома характеризуется подкожны­
ми плотными узлами с эритематозной поверхностью, 
телеангиэктазиями с  возможным изъязвлением. Ги­
стологически выделяют следующие разновидности 
рабдомиосаркомы (могут встречаться одновременно): 
альвеолярная (в 60% случаев, представлена округлы­
ми клетками с  дольчатым ядром, четко очерченной 
цитоплазмой и с большим числом гиалинизированных 

фиброзных перегородок, напоминающих альвеоляр­
ное строение); эмбриональная (в 35% случаев, пред­
ставлена мелкими клетками разнообразной формы, 
преимущественно лентообразными с эозинофильной 
цитоплазмой и  поперечной исчерченностью в  ней); 
плеоморфная (встречается очень редко, представлена 
ракетообразными, полосовидными и паукообразными 
клетками с  выраженной эозинофильной цитоплаз­
мой); ботриоидная (встречается крайне редко, пред­
ставлена скоплением опухолевых клеток под эпители­
ем слизистой оболочки и разнонаправленными пучка­
ми); веретеноклеточная. 

Рабдомиосаркомы метастазируют как лимфоген­
но, так и  гематогенно, преимущественно поражая 
лимфатические узлы, легкие, костный и  головной 
мозг, печень, поджелудочную железу и почки. Лече­
ние заключается первоначально в  экстирпации опу­
холи, а затем в лучевой терапии и полихимиотерапии. 
прогноз зависит от  локализации, распространения 
и клинической группы. Различают 4 клинические груп­
пы, разработанные международной группой по изуче­
нию рабдомиосарком (Intergroup Rhabdomyosarcoma 
Study — IRS). I клиническая группа — процесс локаль­
ный, опухоль полностью резектабельна, без пораже­
ния регионарных лимфатических узлов: IА — процесс 
ограничен мышцей или органом; Iб  — процесс рас­
пространяется на прилежащие ткани или органы, что 
подтверждает макро­ и микроскопическое исследова­
ние полноты иссечения. II клиническая группа: IIА — 
макроскопически рабдомиосаркома представляет 
резектабельную опухоль без клинических или морфо­
логических признаков поражения регионарных лим­
фатических узлов, но с микроскопически обнаружен­
ными фрагментами опухоли; IIб — распространение 
опухолевого процесса на прилежащие ткани и органы, 
вовлекаются регионарные лимфатические узлы, вся 
опухоль полностью резектабельна, микроскопические 
остатки опухоли по краю иссечения не обнаруживают­
ся; IIВ — в патологический процесс вовлекаются лим­
фатические узлы, новообразование макроскопически 
резектабельно, а  микроскопически обнаруживаются 
элементы опухоли; III клиническая группа  — непол­
ная резекция или биопсия опухоли, макроскопически 
обнаруживаются остатки опухоли; IV клиническая 
группа — имеется метастатическое поражение. плео­
морфные и альвеолярные опухоли имеют наихудший 
прогноз, первичные опухоли головы и шеи также име­
ют неблагоприятный прогноз. пациенты с I и II клини­
ческими группами имеют наилучший прогноз, более 
благоприятный он для мужчин [7]. 

приводим описание собственного наблюдения.
В феврале 2014 г. в хирургическое отделение № 2 

Красноярского краевого клинического онкологическо­
го диспансера имени А. И. Крыжановского поступил 
пациент ф. с жалобами на образование в области пра­
вого предплечья, с резким запахом, кровоточивостью 
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при контакте, развитием чувства боли при физической 
нагрузке в области правого предплечья, дискомфорта 
(рис. 1). болеет в течение года, при этом в последние 
два месяца перед обращением отмечает ухудшение 
состояния, выражающееся в  усиленном росте ново­
образования, болезненности, кровоточивости и дис­
комфорте. при осмотре и пальпации в области ниж­
ней трети правого предплечья, по задней поверхности 
определялось опухолевидное образование размером 
до 15,0 × 10,5 см в диаметре, с признаками распада 
в центре, грибовидной формы, с четкими контурами, 
спаянное с глубокими тканями, ограниченно подвиж­
ное, болезненное при смещении, с признаками крово­
точивости при контакте.

периферические лимфоузлы без особенностей. 
проведены исследования: пункционная биопсия  — 
редкие эритроциты, капли жира, обрывки жировой 
ткани. Выполнено широкое иссечение опухоли кожи 
правого предплечья. предварительное гистологиче­
ское исследование: злокачественная опухоль неяс­
ного генеза; плановое: злокачественная фиброзная 
гистиоцитома. Микроскопическая картина (рис. 2) ха­
рактеризовалась наличием опухолевой ткани, пред­
ставленной клетками среднего и  крупного размера 
вытянутой, округлой формы с центрально располо­
женным неправильной формы ядром, часть клеток 
с  обильной слабоэозинофильной цитоплазмой без 
признаков тканевой специфичности. помимо этого 
в  опухолевых клетках регистрировались выражен­
ные явления полиморфизма, единичные полиморф­
ные многоядерные опухолевые клетки. В опухолевой 
ткани определялись очаги некроза. Для уточнения 
гистогенеза опухоли выполнено иммуногистохими­

Рис. 1.
Кожная плеоморфная рабдомиосаркома: 
узел плотноэластической консистенции 
в области лучевого сустава с некрозом, се-
розно-геморрагическим отделяемым

Рис. 2. Вытянутые клетки с выраженной эозинофильной цитоплазмой, полосовидной и ракетообразной формы.
Окраска гематоксилином и эозином: а — ×100; б — ×400

а б

ческое исследование (рис. 3). В качестве иммуноги­
стохимических маркеров использовались следую­
щие антигены: SMA — маркер цитоплазматического 
актина клеток гладкомышечной дифференцировки; 
S100 — белок семейства S100, маркер клеток нейро­
эктодермального происхождения (в том числе мела­
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номы); РСК — цитокератин, эпителиальный маркер; 
миогенин — маркер мышечных клеток; HMB 45 — ан­
тиген, присутствующий в меланоцитарных опухолях, 
специфичный маркер меланосом; десмин  — белок 
промежуточных филаментов, маркер белка проме­
жуточных филаментов цитоскелета клеток мышеч­
ного происхождения; цитокератин­20  — белок про­
межуточных филаментов цитоскелета, ключевой 
маркер при диагностике карциномы клеток Меркеля; 
cD68 — кластер дифференцировки 68, макросиалин, 
маркер макрофагов; cD45 LcA  — дифференциро­
вочный антиген cD45 и общий лейкоцитарный анти­

ген; цитокератин 20­го типа, маркер пролиферации 
клеток; Ki­67  — маркер клеточной пролиферации; 
виментин — белок промежуточных филаментов сое­
динительных тканей и других тканей мезодермально­
го происхождения, маркер опухолей, происходящих 
из мезодермальных тканей.

Результаты иммуногистохимического исследова­
ния: опухолевые клетки интенсивно цитоплазмати­
чески экспрессируют виментин, десмин, слабо ядер­
но миогенин, очагово плазматически SMA, cD68. 
пролиферативная активность опухолевых клеток 
по ядерному белку Ki­67 составляет 80% (см. рис. 3). 

Рис. 3.

Иммуногистохимическое исследование для идентификации антигенов опухоли: определяется положитель-
ное окрашивание на цитоплазматический актин клеток гладкомышечной дифференцировки (SMA), миоге-
нин, десмин, CD68, CD45. 
Исследуемые маркеры: а — SMA; б — S100; в — РСК; г — Myogenin; д — HMB-45; е — Desmin; ж — CK-20; 
з — CD68; и — CD45 (lCA). ×100

а б в

г д е

ж з и
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Немногочисленными дискретно распределенными 
лимфоцитами мембранно экспрессирован cD45 СLA. 
Не экпрессированы: панцитокератин, HMB­45, S100, 
цитокератин­20.

заключение: иммунофенотип опухолевых кле­
ток с учетом гистологической картины соответствует 
плеоморфной рабдомиосаркоме. пациент направлен 
на дальнейшую лучевую и полихимиотерапию. 
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