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В	статье	представлен	клинический	случай	лечения	пациентки	с	саркомой	Юинга	почки.	В	силу	редкости	этой	пато-
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This	 article	 presents	 a	 clinical	 case	 of	 treatment	 of	 a	 female	 patient	 with	 Ewing	 Sarcoma	 of	 the	 kidney.	 Currently,	
treatment	standards	haven’t	yet	been	developed	due	to	the	rarity	of	this	pathology.	We	describe	our	own	experience		
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Введение
Саркома Юинга (СЮ) – высокозлокачественная 

опухоль, относящаяся к группе недифференцирован-
ных мелкокруглоклеточных сарком костей и мягких 
тканей (согласно классификации Всемирной органи-
зации здравоохранения 2020 г.). Впервые СЮ описана 
T.A. Seemayer и соавт. в 1975 г. [1]. Чаще болеют муж-
чины, средний возраст на момент установления диаг-
ноза составляет 28–30 лет [2]. 

Основной локализацией СЮ является осевой и до-
бавочный скелет, однако в 30 % случаев среди взрослой 
популяции возможна внекостная локализация [3, 4]. 
Внескелетная СЮ развивается преимущественно в ту-
ловище и конечностях, также описаны случаи локали-

зации опухоли в забрюшинном пространстве, голове  
и шее, орбите, мочеполовой системе, конском хвосте 
спинного мозга, плевре и др. [5–9]. Одной из наиболее 
редких локализаций внескелетной СЮ является пер-
вичная СЮ почки, которая составляет менее 1 % всех 
опухолей почек и характеризуется агрессивным тече-
нием с тенденцией к частому метастазированию [10]. 
На момент установления диагноза у 25–50 % пациен-
тов с данной патологией отмечается наличие отдален-
ных метастазов, преимущественно в лимфатических 
узлах, легких, печени, костях [11]. Факторами небла-
гоприятного прогноза являются распространение опу-
холи за пределы капсулы почки, наличие опухолевого 
тромба в почечной, нижней полой венах и отдаленные 
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метастазы [12]. При локализованном процессе 5-летняя 
общая выживаемость составляет 60–70 %, а при диссе-
минированном – не более 20–30 % [13]. Клиническими 
проявлениями заболевания на поздних стадиях могут 
быть боль в животе, пальпируемое образование и гемату-
рия, возникающие, как правило, при больших размерах 
опухоли. Данные инструментальной визуализации ново-
образования неспецифичны и могут совпадать с резуль-
татами визуализации других опухолей почек, включая 
почечно-клеточный рак, опухоль Вильмса и саркому 
почки [14]. Таким образом, по данным лучевых методов 
исследования дифференциальная диагностика является 
крайне затруднительной. 

В связи с редкостью данной патологии, отсутствием 
специфической клинической картины и инструменталь-
ной визуализации основными методами, подтвержда-
ющими диагноз, являются морфологическое, иммуно-
гистохимическое (ИГХ) и молекулярно-генетическое 
исследования. Микроскопически СЮ представлена 
скученными слоями однообразных мелких круглых кле-
ток с высоким ядерно-цитоплазматическим соотноше-
нием. С помощью ИГХ-исследования оценивается экс-
прессия маркера CD99. Однако данный маркер также 
определяется при синовиальных и стромальных опухо-
лях желудочно-кишечного тракта, что не делает его па-
тогномоничным для СЮ почки [15]. Наиболее специ-
фическим признаком СЮ является аберрантное слияние 
гена СЮ (EWSR1) с одним или несколькими факторами 
транскрипции. Хромосомная транслокация с участием 
длинных плеч хромосом 11 и 22 (t[11;22][q24;q12]) –  
наиболее распространенная транслокация, приводя-
щая к слиянию белка EWSR1-FLI1 в 85 % случаев. 
Второй распространенной транслокацией является 
t(21;22)(q22;q12), что приводит к слиянию EWSR1-
ERG в 10 % случаев [16].

В настоящее время не разработано стандартов ле-
чения СЮ почки, поэтому экстраполяция опыта ле-
чения СЮ других локализаций, мультимодальный 
подход, включающий радикальную нефрэктомию  
с последующей химиотерапией и далее с возможной 
лучевой терапией, остаются наиболее оптимальной 
стратегией лечения [10]. Определенным стандартом  
в химиотерапевтическом лечении СЮ костной и вне-
костной локализаций является комбинация препаратов 
винкристин, доксорубицин и циклофосфамид (VAC), 
чередующаяся с ифосфамидом и этопозидом (IE), по-
зволяющая достичь ремиссии у большинства пациентов 
[17]. В целях локального контроля адъювантная лучевая 
терапия может быть проведена при наличии резидуаль-
ной опухоли и положительных краях резекции, а также 
при неполном патоморфологическом ответе [18]. 

Несмотря на агрессивный подход к лечению дис-
семинированной СЮ, прогноз остается неутешитель-
ным. По данным проанализированной литературы, 
после 5–6 курсов химиотерапии у пациентов могут 

наблюдаться прогрессирование опухолевого процесса, 
а также развитие ранних рецидивов (менее 12 мес  
от окончания лечения) [19]. В исследование N. Tarek  
и соавт. были включены 30 больных СЮ почки, 4-лет-
няя безрецидивная и общая выживаемость пациентов 
с локализованной формой заболевания составила 54 % 
(95 % доверительный интервал (ДИ) 27–81) и 85 %  
(95 % ДИ 65–100) соответственно по сравнению с паци-
ентами с диссеминированной формой заболевания – 
35 % (95 % ДИ 13–58) и 47 % (95 % ДИ 23–71) соответ-
ственно [12]. 

В данной статье мы представляем собственный 
опыт лечения пациентки с СЮ правой почки.

Клинический случай
Пациентка Г., 33 лет, в октябре 2023 г. была госпи-

тализирована по скорой медицинской помощи в районную 
больницу в связи с впервые возникшей макрогематурией. 
При дообследовании заподозрена злокачественная опухоль 
правой почки. По данным компьютерной томографии 
органов брюшной полости от 20.11.2023 выявлено ново-
образование верхнего сегмента правой почки с инвазией 
в паранефральную клетчатку и синус почки размерами 
до 7 × 7 см, гиповаскулярной структуры, прилежащее  
к диафрагме и висцеральной поверхности правой доли 
печени без явных признаков инвазии. Также выявлен опу-
холевый тромбоз правой почечной и нижней полой вен 
(верхняя граница на 5–7 см ниже впадения главных пе-
ченочных вен) (рис. 1, 2).

Для исключения опухоли лоханки правой почки паци-
ентке 13.12.2023 были выполнены уретеропиелоскопия, 
биопсия слизистой оболочки лоханки правой почки 
(участка с буллезнно измененной слизистой оболочкой). 
По результатам морфологического исследования данных 
о наличии опухолевой патологии не обнаружено.

Рис. 1. Компьютерная томография органов брюшной полости 
с внутривенным контрастным усилением, аксиальная проекция
Fig. 1. Contrast-enhanced computed tomography of the abdomen  
in the axial plane
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15.12.2023 была выполнена робот-ассистированная ра-
дикальная нефрадреналэктомия справа. Данные морфоло-
гического исследования: макропрепарат представлен почкой 
с паранефральной клетчаткой размерами 13 × 8 × 8 см  
и надпочечником размером 1,2 см, который в опухолевый 
процесс не вовлечен. На разрезе узел рыхлой консистен-
ции, размером 7 см, макроскопически с инвазией в почеч-
ный синус и почечную вену. При микроскопическом иссле-
довании в опухоли определяются крупные клетки  
с гиперхромными полиморфными ядрами, с кровоизлия-

ниями и некрозом, с опухолевыми эмболами в просвете 
сосудов, без признаков периневральной инвазии.

При ИГХ-исследовании в опухолевых клетках опре-
деляются экспрессия маркеров CD99 и виментин, от-
сутствие экспрессии маркеров CD10, EMA, p63, PAX8, 
RCC, CD34, CD45, CD56, хромогранин A, CK7, десмин, 
PCK (AE1/AE3), синаптофизин, TLE1. Иммуноморфо-
логическая картина опухоли соответствует мелкокру-
глоклеточной саркоме (СЮ) pT2N0(0/4)R0 Lvi+ Pni–. 
Молекулярно-генетическое исследование на наличие 
транслокаций EWSR не проводилось. Послеоперационный 
период протекал без осложнений. 

15.02.2024 выполнено плановое контрольное обследова-
ние. По данным компьютерной томографии органов брюш-
ной полости и малого таза заподозрено прогрессирование 
заболевания – множественные мягкотканные образования 
в околокишечной клетчатке: в подвздошной области слева 
до 1,5 см и в околокишечной клетчатке в проекции удален-
ной правой почки до 0,9 см. В головном мозге и легких данных 
о наличии очаговой патологии не обнаружено.

Пациентка обратилась в НМИЦ онкологии  
им. Н.Н. Блохина. Она предъявляла жалобы на периоди-
ческие боли в поясничной области справа, дискомфорт  
в мезогастрии, субфебрильную температуру.

Данные магнитно-резонансной томографии органов 
брюшной полости с внутривенным контрастированием 
от 14.03.2024 (рис. 3): на уровне тела позвонка L4, спра-
ва от поясничной мышцы определяется опухолевое обра-
зование солидной структуры, с неровным, четким кон-
туром, размерами до 2,4 × 2,5 см. Объемное образование 
схожей структуры размерами до 2,4 × 2,3 см распола-
гается слева вдоль косых мышц живота. Справа на уров-
не тела позвонка S1, латеральнее поясничной мышцы 
определяются 2 новообразования схожей структуры 
размерами до 2,0 × 1,5 см. 

Рис. 2. Компьютерная томография органов брюшной полости  
с внутривенным контрастным усилением, сагитальная проекция
Fig. 2. Contrast-enhanced computed tomography of the abdomen  
in the sagittal plane

Рис. 3. Магнитно-резонансная томография органов брюшной полости с внутривенным контрастным усилением, аксиальная проекция
Fig. 3. Contrast-enhanced magnetic resonance images of the abdomen in the axial plane
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По данным пересмотра готовых гистологических 
препаратов в опухолевом узле определяются солидные 
комплексы клеток с гиперхромными полиморфными ядра-
ми с очагами некроза. В готовых ИГХ-препаратах  
в клетках опухоли выявлены экспрессия маркеров CD99 
и виментин, отсутствие экспрессии следующих марке-
ров: CD10, EMA, p63, PAX8, RCC, CD34, CD45, CD56, 
хромогранин А, CK7, десмин, PCK (AE1/AE3), синапто-
физин, TLE1. По результатам флуоресцентной гибри-
дизации in situ (FISH) в гистологическом материале при 
использовании пробы EWSR1 Break Apart FISH Probe Kit 
в 60 % опухолевых клеток обнаружена транслокация 
участка 22q12, характерная для СЮ. Заключение: СЮ 
правой почки R0 Lvi+ Pni–, EWSR+.

Таким образом, на основании клинических, морфоло-
гических и лабораторных данных установлен клинический 
диагноз: С64 СЮ правой почки; состояние после радикаль-
ной нефрадреналэктомии справа от 15.12.2023; прогрес-
сирование в феврале 2024 г. (метастазы по брюшине).

В апреле 2024 г. после полного дообследования паци-
ентки было принято решение о проведении 6 курсов ин-
дукционной химиотерапии по схеме VAI (винкристин 2 мг 
внутривенно капельно в день 1, доксорубицин 25 мг/м2 
внутривенно капельно в дни 1–3, ифосфамид 2500 мг/м2 
внутривенно капельно в дни 1–4, месна 2500 мг/м2 в дни 
1–4; курсы каждый 21 день, с профилактикой грануло-
цитарным колониестимулирующим фактором (Г-КСФ)) 
с последующим решением вопроса о выполнении хирурги-
ческого лечения. 

Пациентке проведено 3 курса химиотерапии по вы-
шеуказанной схеме. В интервале после каждого курса 
химиотерапии отмечались фебрильная нейтропения, 
анемия III степени, тромбоцитопения IV степени, эпи-
зоды гипотонии, что потребовало неоднократного реду-
цирования дозы препаратов. Кумулятивная доза доксо-
рубицина за 3 курса лечения составила 195 мг/м2.  
По данным контрольных обследований (компьютерной 
томографии органов грудной клетки, брюшной полости 

и малого таза, магнитно-резонансной томографии ор-
ганов брюшной полости с внутривенным контрастиро-
ванием от 26.06.2024), выполненных после 3-го курса 
химиотерапии, зарегистрирован частичный ответ:  
в левой подвздошной области очаги уменьшились с 2,4 × 2,5 
до 2,4 × 1,9 см и с 2,3 × 2,2 до 1,5 × 1,3 см; по брюшине 
правого латерального канала узелковые уплотнения  
до 0,3–0,6 см; ранее определяемый опухолевый очаг меж-
ду восходящей ободочной кишкой и большой поясничной 
мышцей уменьшился с 2,5 до 1,6 см (рис. 4). 

В связи с выраженным эффектом планировалось про-
ведение дополнительных 3 курсов химиотерапии по преж-
ней схеме с последующим решением вопроса о возможно-
сти оперативного лечения. Однако при поступлении  
на 4-й курс химиотерапии пациентка предъявила жало-
бы на появление одышки. По данным эхокардиографии 
(ЭхоКГ) отмечено снижение фракции выброса левого 
желудочка на 12 % за 3 мес. NT-proBNP, тропонин I  
в пределах референсных значений. При повторной ЭхоКГ 
фракция выброса левого желудочка составила 54 %  
(в сравнении с ЭхоКГ до начала лечения – снижение фрак-
ции выброса на 11 %). По данным электрокардиографии 
патологии не выявлено. Кардиологом установлен диагноз 
антрациклиновой кардиомиопатии, назначена кардио-
протективная терапия, рекомендовано проведение  
последующих курсов химиотерапии без антрациклинов  
в связи с очень высоким риском развития сердечно-сосу-
дистых осложнений. 

На онкологическом консилиуме принято решение  
о проведении хирургического лечения. С учетом сроков 
планируемого оперативного вмешательства в целях со-
хранения эффективности противоопухолевой лекарст-
венной терапии было принято решение о проведении кур-
са химиотерапии по схеме IE (ифосфамид 1600 мг/м2  
в дни 1–4, месна 1600 мг/м2 в дни 1–4, этопозид 100 мг/м2 
в дни 1–4 с редукцией доз препаратов на 25 %). Режим 
изменен в связи с развитием кардиомиопатии и выра-
женной гематологической токсичностью проводимого 

Рис. 4. Компьютерная томография органов брюшной полости с внутривенным контрастным усилением, аксиальная проекция
Fig. 4. Contrast-enhanced computed tomography of the abdomen in the axial plane
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ранее лечения. Однако, несмотря на редуцированные до-
зы, после курса химиотерапии отмечена значимая гема-
тологическая токсичность: анемия III степени, тром-
боцитопения IV степени, фебрильная нейтропения.  
С учетом непереносимой токсичности проводимого ле-
чения принято решение о выполнении хирургического 
вмешательства. 

Пациентке 05.08.2024 выполнены перитонэумэктомия, 
забрюшинная лимфаденэктомия, резекция мочевого пузыря, 
удаление всех видимых опухолевых очагов – без остаточной 
опухоли. Данные гистологического исследования послеопе-
рационного материала: морфологическая картина соответ-
ствует метастазам опухоли с признаками полного лечеб-
ного патоморфоза. 

В связи с крайне высоким риском рецидива принято 
решение о проведении послеоперационной химиотерапии. 
По данным повторного обследования фракция выброса 
левого желудочка составила 65 %, NT-proBNP, тропо-
нин I в пределах референсных значений. Проведено 2 кур-
са химиотерапии по схеме VAC с инициальной редукцией 
доз препаратов с последующей профилактикой Г-КСФ 
(винкристин 1 мг/м2 внутривенно в день 1, доксорубицин 
40 мг/м2 24 ч в день 1, циклофосфамид 650 мг/м2 в день 1, 
Г-КСФ в дни 2–6; курсы каждые 14 дней). В интервале 
после 2-го курса отмечено развитие гематологической 
токсичности IV степени (тромбоцитопении, нейтропе-
нии). По данным ЭхоКГ выявлено снижение фракции 
выброса левого желудочка на 13 % за 1 мес. С учетом 
развития значимой токсичности, потенциальных рисков, 
превышающих пользу от проводимого лечения, принято 
решение о завершении лекарственного лечения.

По данным контрольного обследования признаков 
прогрессирования не выявлено. Пациентка направлена 
под динамическое наблюдение. 

Обсуждение
Саркома Юинга почки – крайне редкая злокаче-

ственная опухоль с высоким метастатическим потен-
циалом, клиническая картина и инструментальная 
визуализация которой неспецифичны. Основной ме-
тод диагностики – гистологическое и ИГХ-исследо-
вание. Однако морфологическая структура СЮ почки 
имеет схожие характеристики с другими опухолями 
почек, такими как опухоль Вильмса, синовиальная 
саркома, альвеолярная рабдомиосаркома, светлокле-
точная саркома почки и др. [20]. Таким образом, диф-
ференциальная диагностика представляется крайне 
затруднительной. В связи с этим ключевой момент 
установления диагноза СЮ почки – ИГХ и молеку-
лярно-генетический методы исследования. 

Агрессивность течения СЮ почки подтверждает 
необходимость применения мультимодального подхо-
да к терапии, обязательными компонентами которой 
является комбинация химиотерапевтического и хи-
рургического методов лечения, а также по показаниям 

лучевой терапии [21]. Применение лучевой терапии 
является одной из опций локального контроля над за-
болеванием при наличии таких факторов, как близкий 
и/или положительный край резекции, остаточная опу-
холевая ткань, неполный патоморфологический ответ, 
а также локальной опцией при диссеминированном 
процессе и в самостоятельном виде при наличии про-
тивопоказаний к хирургическому лечению [22–25]. 

В 2020 г. опубликованы результаты ретроспектив-
ного одноцентрового исследования MD Anderson 
Cancer Center за 23-летний период наблюдения 30 па-
циентов в возрасте 8–69 лет с СЮ почки. Наиболее 
благоприятный прогноз имели пациенты с локализо-
ванной формой заболевания, которые получили ком-
бинацию химиотерапевтического и хирургического 
методов лечения, а также лучевой терапии (при нали-
чии вышеупомянутых факторов). Местно-распростра-
ненный процесс, опухолевый тромбоз нижней полой 
вены, инвазия капсулы или инвазия в околопочечную 
клетчатку, лимфоваскулярная инвазия, а также локаль-
ный процесс без адъювантной терапии (либо ее непол-
ноценный объем) ассоциированы с ранним развитием 
рецидива. Опухолевый тромбоз нижней полой вены, 
как было показано в исследовании, ассоциирован  
с высоким риском развития метастазов в легких. Пер-
вично-диссеминированный процесс ассоциирован  
с неблагоприятным прогнозом [12]. 

A. El Weshi и соавт. провели анализ лечения и наблю-
дения 57 пациентов с локализованным, местно-распро-
страненным и диссеминированным процессом внеске-
летной СЮ; средний возраст установления диагноза 
составил 20 (15–57) лет, медиана периода наблюдения – 
49 мес. В исследовании представлены различные лока-
лизации внескелетной СЮ, в том числе случай СЮ 
почки. Всем пациентам проведено многокомпонентное 
лечение, включающее хирургическое, химиотерапев-
тическое лечение и лучевую терапию (при наличии 
факторов раннего рецидива). При 5-летней медиане 
наблюдения многофакторный анализ выявил, что груп-
па пациентов без отдаленных метастазов (М0), с разме-
ром опухоли ≤10 см, получивших радикальное хирур-
гическое лечение (R0), химиотерапевтическое лечение 
в объеме 8 циклов и более (VAIA (винкристин, дакти-
номицин, ифосфамид, доксорубицин)), с частичным 
или полным патоморфозом после проведенной индук-
ционной химиотерапии имеет более благоприятный 
прогноз в рамках общей и безрецидивной выживаемо-
сти. Проведенная лучевая терапия показала благопри-
ятное влияние на выживаемость без прогрессирования, 
однако не повлияла на общую выживаемость. Группа 
пациентов с диссеминированным опухолевым процес-
сом имела наихудший прогноз [26]. 

Схема химиотерапии VAC/IE на сегодняшний день 
является стандартом 1-й линии при СЮ различных 
локализаций. По результатам рандомизированного 
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исследования H.E. Grier и соавт. было доказано, что 
добавление ифосфамида и этопозида к стандартной 
схеме лечения винкристином, доксорубицином  
и цикло фосфамидом значительно улучшает результа-
ты лечения пациентов с локализованной и местно-
распространенной формой СЮ костей [27]. По данным 
разных авторов, опыт применения схемы VAC/IE воз-
можно использовать в лечении внекостных СЮ. В ис-
следовании Euro-EWING99-R1 изучался вопрос воз-
можности замены циклофосфамида на ифосфамид 
(винкристин, дактиномицин и циклофосфамид против 
винкристина, дактиномицина и ифосфамида) после 
индукционной химиотерапии, включающей винкрис-
тин, ифосфамид, доксорубицин и этопозид (VIDE), при 
локализованной СЮ. Авторы пришли к выводу, что 
режим винкристин + дактиномицин + циклофосфамид 
статистически не хуже режима винкристин + дактино-
мицин + ифосфамид, но приводит к незначительному 
снижению 3-летней выживаемости на 2,8 % [28].

В нашем клиническом случае представлен успеш-
ный опыт лечения СЮ почки комбинированным ме-

тодом, включающим хирургическое и химиотерапев-
тическое лечение. По результатам гистологического 
исследования послеоперационного материала после 
проведения химиотерапии получен полный патомор-
фоз опухоли. 

Заключение 
Мультимодальный подход с включением хирур-

гического и химиотерапевтического методов, а также 
по показаниям лучевой терапии в лечении СЮ костной 
и внескелетной локализаций является наиболее эф-
фективным. Из-за низкой частоты встречаемости дан-
ной патологии на настоящий момент отсутствуют 
определенные стандарты лечения внескелетной СЮ, 
в связи с чем необходимо проведение многоцентровых 
исследований, которые могут дополнительно включать 
сравнительную оценку таких схем химиотерапии, как 
VAI, и альтернирующего режима VAC/IE. Лечение  
и последующее наблюдение за пациентами с данной 
опухолевой патологией должны проводиться в специ-
ализированных онкологических центрах.
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