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Воспалительные миофибробластические опухоли – группа редких новообразований мезенхимальной природы, которые 
рассматривались разными авторами как доброкачественные, однако по мере накопления опыта в лечении больных  
с такими новообразованиями выявлена их способность к инвазивному росту и метастазированию.
Проведенный обзор литературы показал небольшое количество клинических случаев с интраабдоминальными форма-
ми воспалительных миофибробластических опухолей. В основном это пациенты с поражением печени, верхних отде-
лов желудочно-кишечного тракта, панкреатобилиарной области, тонкой и толстой кишки. Стоит отметить, что 
случаев изолированного поражения большого сальника, по данным проведенного обзора литературы, не зарегистри-
ровано. В связи с этим мы решили подробно разобрать клиническое наблюдение по лечению пациентки с редкой ALK-
позитивной воспалительной миофибробластической опухолью большого сальника.

Ключевые слова: ALK-позитивные воспалительные опухоли, миофибробластические опухоли, иммуногистохимия, 
хирургическое лечение, факторы рецидивирования

Для цитирования: Мадьяров Ж.М., Полыновский А.В, Татаев И.Ш. и др. Случай успешного лечения пациентки  
с ALK-позитивной воспалительной миофибробластической опухолью большого сальника. MD-Onco 2021;1(1):43–9.  
DOI: 10.17650/2782-3202-2021-1-1-43-49

A case of successful treatment of a female patient with ALK-positive inflammatory myofibroblastic 
tumor of the greater omentum

J.M. Madyarov1, A.V. Polynovskiy2, I.Sh. Tatayev2, S.N. Berdnikov2, K.S. Petrov3, Z.R. Rasulov1, A.E. Kulikov1, A.O. Rasulov1

1Oncology Center, Clinical Hospital “Lapino 2” of the “Mother and Child” Group of companies; 111 1st Uspenskoe Shosse, Lapino, 
Moscow region 143081, Russia; 
2N.N. Blokhin National Medical Research Center of Oncology, Ministry of Health of Russia; 24 Kashirskoe Shosse, Moscow 115478, Russia; 
3Radiology Department, Medscan LLC; 121A Obrucheva St., Moscow 119421, Russia

Contacts: Jasur Makhirovich Madyarov jasur2001@mail.ru

Inflammatory myofibroblastic tumors are a group of rare mesenchymal tumors which were considered by some authors to be benign; how-
ever, with accumulation of experience in treatment of these tumors their capability for invasive growth and metastasis was identified.
The literature review showed a small number of clinical cases with intraabdominal forms of inflammatory myofibroblastic tumors. 
Mostly these are patients with tumors of the liver, upper gastrointestinal tract, pancreatobiliary area, small and large intestines. It should be 
noted that the literature review didn’t present any cases of isolated tumors of the greater omentum, hence we’ve decided to present a detailed 
description of a clinical observation of a female patient with rare ALK-positive inflammatory myofibroblastic tumor of the greater omentum.
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ВВЕДЕНИЕ
Воспалительные миофибробластические опухоли 

(ВМО) – это группа редких новообразований мезен-
химальной природы, характеризующихся пролифера-
цией миофибробластных клеток, с  миксоидной 
или коллагеновой стромой, представленной широким 
спектром клеток воспаления. Термин «воспалитель-
ная псевдоопухоль» впервые использован W. Umiker 
и L. Iverson в 1953 г. при описании случая успешного 
лечения пациента с образованием легкого, имеющим 
сходство со злокачественными опухолями [1]. В даль-
нейшем в отношении данного типа опухоли исполь-
зовались различные термины в  зависимости от  ре-
зультатов иммуногистохимических исследований: 
воспалительная, ксантоматозная или плазмоклеточ-
ная псевдоопухоль, миофибробластический пролифе-
рат, воспалительная фибросаркома [2].

По  данным различных источников литературы, 
ВМО чаще всего диагностируют в легких, но возмож-
на их локализация в любой анатомической области 
[3–5]. Среди интраабдоминальных локализаций мио
фибробластические опухоли чаще обнаруживают 
в печени и желудке, реже в тонкой и толстой кишке, 
селезенке [6–8]. Большинство случаев интраабдоми-
нальных форм ВМО связаны с  поражением печени 
(около 60 %), желудка (20 %), дуоденопанкреатоби-
лиарной области (10 %), и совсем небольшой процент 
наблюдений составляют поражения тонкой и толстой 
кишки (10 %) [9–12].

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Пациентка 25 лет, больна с июня 2019 г., когда 

отметила жалобы на наличие пальпируемого образова-
ния и боли в левой мезогастральной области, метео-
ризм, склонность к запорам. Известно, что ранее паци-
ентка получила травму данной области при падении. 
По данным комплексного обследования диагностиро-
вана внеорганная опухоль, локализующаяся в  левой 
половине брюшной полости. При  осмотре передней 
брюшной стенки отмечалась асимметрия левой мезо
гастральной области (рис. 1); при пальпации опреде-
лялось подвижное опухолевидное образование.

По данным тотальной колоноскопии в просвете 
толстой кишки слизистая была не  изменена, 
при  этом в  проекции нисходящей ободочной кишки 
определялось сдавливание стенки кишки извне объем-
ным образованием (рис. 2).

По  данным компьютерной томографии (КТ) 
органов брюшной полости и малого таза в левых 
отделах брюшной полости, кпереди от  нисходящей 
ободочной кишки ниже ворот селезенки определялось 
многоузловое объемное образование размерами 100 × 
145 мм, неправильной формы, солидной структуры, 
с четкими неровными контурами, исходящее, вероят-
ней всего, из большого сальника (рис. 3). Опухоль близ-
ко прилежала к петле тонкой кишки, без достовер-
ных признаков инвазии (см. рис. 3) и  была хорошо 
васкуляризирована: кровоснабжение опухоли осу-
ществлялось из правой желудочно-сальниковой арте-
рии и ветвей селезеночной артерии.

Для  морфологической верификации под  ультра­
звуковой навигацией выполнена трансабдоминальная 
тонкоигольная биопсия опухоли. При морфологическом 
и цитологическом исследованиях выявлены фрагмен-
ты мезенхимальной веретеноклеточной опухоли 
без уточненной гистологической и органной принад-
лежности. Для определения гистогенеза и потенциа-
ла злокачественности выполнено иммуногистохи­
мическое исследование: ткань опухоли построена 
из веретенообразных опухолевых клеток с овальными 
гиперхромными ядрами. В клетках опухоли обнаруже-
на экспрессия виментина, гладкомышечного актина, 
ALK1, ЕМА, Ki-67 (в 10 % клеток). Не обнаружена экс-
прессия десмина, CD34, c-kit (CD117), ER, что харак-
терно для  ALК-позитивной воспалительной миофи-
бробластической опухоли.

Рис. 1. Асимметрия передней брюшной стенки за счет опухоли
Fig. 1. Asymmetry of the anterior abdominal wall caused by the tumor

Рис. 2. Колоноскопия. Сдавление стенки толстой кишки 
опухолью извне
Fig. 2. Colonoscopy. Compression of the large intestinal wall  
by the tumor from outside
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По данным КТ органов грудной клетки, брюш­
ной полости отдаленные метастазы не выявлены.

Опухолевые маркеры: раково-эмбриональный  
антиген – 2,8 нг / мл, СА 19–9 – 5,15 Ед / мл, СА 125 – 
21,3 Ед / мл.

Проведен мультидисциплинарный консилиум, 
по  результатам которого было принято решение 
на 1-м этапе выполнить диагностическую лапароско-
пию для оценки распространенности процесса с после-
дующим решением вопроса об окончательном объеме 
операции.

Техника хирургического вмешательства. После 
введения лапароскопа произведена ревизия брюшной 
полости: визуализировано многоузловое образование 
неправильной формы, размерами 10 × 14 см, исходя-
щее из большого сальника, тесно прилегающее к ни-
сходящей ободочной кишке, без признаков врастания. 
В печени – без очаговой патологии, признаков канце-
роматоза нет, забрюшинные лимфатические узлы 
не  увеличены. Интраоперационно принято решение 
выполнить оментэктомию с  удалением опухоли. 
При  мобилизации большого сальника выявлено, 
что опухоль кровоснабжается из правой желудочно-
сальниковой артерии и веток селезеночной артерии. 
После выделения питающих сосудов произведено 
их клипирование и пересечение у основания. Большой 
сальник с опухолью мобилизован и удален (рис. 4).

Гистологическое заключение после операции: 
ALK-позитивная ВМО большого сальника. Количество 
исследованных / пораженных лимфатических узлов – 
13 / 0. В краях резекции опухолевый рост не выявлен. 

Рис. 3. Компьютерная томография органов брюшной полости в разных проекциях. Красным отмечена опухоль, желтым – 
толстая кишка, белым – петля тонкой кишки
Fig. 3. Computed tomography of the abdominal organs in various projections. Tumor is shown in red, large intestine in yellow, loop of the small 
intestine in white

Интрамуральной и экстрамуральной сосудистой инва-
зии не обнаружено. Периневральной инвазии не обна-
ружено. Опухолевые депозиты в клетчатке не обна-
ружены. 

Больная проконсультирована химиотерапевтом:  
с учетом результатов гистологического исследования 
послеоперационного материала адъювантная лекар-
ственная противоопухолевая терапия в данном слу-
чае не показана. Пациентка находится под динамиче-
ским наблюдением в течение 10 мес, без признаков 
прогрессирования. 

Рис. 4. Макроскопическая картина удаленной ALK-позитив-
ной воспалительной миофибробластической опухоли боль-
шого сальника
Fig. 4. Macroscopic picture of the removed ALK-positive 
inflammatory myofibroblastic tumor of the greater omentum
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ОБСУЖДЕНИЕ
Впервые случай ВМО интраабдоминальной обла-

сти был описан G. Pack и H. Baker в 1953 г. [9]. Счита-
ется, что  онкологическими особенностями данного 
подтипа опухолей являются местно-распространен-
ный характер роста и редкое отдаленное метастази-
рование (до 2 %). При этом нерадикальное хирурги-
ческое вмешательство (R1) приводит к  высокой 
частоте местного рецидива [10].

Макроскопически ВМО чаще всего выглядит 
как четко отграниченное многоузловое образование 
с  наличием собственной капсулы, с  преобладанием 
фиброзных и некротических компонентов [5, 10].

Микроскопическое строение опухоли подробно 
описали C. Coffin и соавт. в 2013 г., выделив 3 основ-
ных гистологических варианта ВМО [11]:

–– 	миксоидный с  сосудистым и  воспалительным 
компонентами;

–– 	компактный веретеноклеточный с непостоянны-
ми воспалительными клетками (лимфоциты, 
плазматические клетки и эозинофилы);

–– 	коллагенизированный (фиброзный, десмоидный 
или келлоидный).
В свою очередь, при иммуногистохимическом ана-

лизе миофибробластические опухоли проявляют вы-
раженную иммунопозитивность к виментину, гладко-
мышечному актину (Smooth Muscle Actin, SMA), 
анапластической лимфомной киназе (Anaplastic 
Lymphoma Kinase, ALK) и еще более редкую – к десмину 
(рис. 5) [11, 12]. Присутствие лимфоплазмоцитарной 
инфильтрации отмечают в 100 % случаев, в том числе 
и в заинтересованных лимфатических узлах [13].

С 2013 г. в гистологической классификации Все-
мирной организации здравоохранения миофибробла-
стические опухоли относятся к мягкотканным проме-
жуточным, редко метастазирующим опухолям (код 
8825 / 1) [4, 11].

Следует отметить, что чаще ВМО диагностируют 
у лиц молодого возраста обоих полов [14–16]. Этио-
логические факторы ВМО до  сих пор остаются не
изученными. К ним относят травмы, воспалительные 
осложнения после операций, иммунные и аутоиммун-
ные заболевания, ранее проводимое лечение по пово-
ду сарком с воспалительным компонентом [16–19]. 
Тем не менее принято считать, что в основе причин 
развития миофибробластической опухоли лежит со-
вокупность реактивных, репаративных, инфекцион-
ных и  неопластических (лимфопролиферативных) 
процессов [20, 21].

Дифференциальная диагностика ВМО от других 
злокачественных опухолей, в частности сарком, зна-
чительно затруднена ввиду отсутствия каких-либо экс-
клюзивных физических и перфузионных свойств, по-
зволяющих использовать методы визуализации, такие 
как КТ и магнитно-резонансная томография [1, 20]. 
По данным магнитно-резонансной томографии ВМО 
обычно имеют низкую интенсивность сигнала на Т1- 
и высокую интенсивность на Т2-взвешенных изобра-
жениях, что характерно для фиброзного компонента 
[22]. КТ с внутривенным усилением выявляет как го-
мо-, так и гетерогенные поражения с задержкой выве-
дения контрастного вещества, обусловленной наличи-
ем фиброза. При диагностике миофибробластических 
опухолей желудочно-кишечного тракта важное значе-
ние имеет эндоскопический метод с эндосонографиче-
ским исследованием. Данный метод позволяет не толь-
ко провести осмотр, но и в ряде случаев выполнить 
тонкоигольную биопсию [23]. При интраабдоминаль-
ных формах ВМО рекомендуется использовать метод 
тонкоигольной трансабдоминальной биопсии 
под ультразвуковой или КТ-навигацией. В представ-
ленном клиническом случае после многократных без-
успешных эндоскопических попыток выполнить 
пункцию именно этот метод позволил произвести 
забор материала для гистологического исследования.

При  анализе научных публикаций, связанных 
с эффективностью лечения ВМО, нам не удалось най-
ти результаты проведенных рандомизированных про-
спективных исследований. В  основном это единич-
ные клинические наблюдения успешного лечения 
ALK-позитивных опухолей различной локализации, 
что связано с редкой частотой встречаемости данной 
опухоли [11, 12].

По мнению большинства авторов, методом выбо-
ра в лечении пациентов с интраабдоминальной лока-
лизацией ВМО является радикальное хирургическое 
удаление [13, 14]. Однако, учитывая предрасположен-
ность опухоли к  вовлечению в  процесс соседних 
структур, выполнение R0-резекций не  всегда пред-
ставляется возможным, что увеличивает риск разви-
тия местного рецидива. Следует отметить, что неко-
торые авторы считают проведение паллиативной 

Рис. 5. Микроскопическая картина удаленной ALK-позитив-
ной воспалительной миофибробластической опухоли
Fig. 5. Microscopic picture of the removed ALK-positive inflam-
matory myofibroblastic tumor 
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операции оправданным в тех случаях, когда пациенту 
по ряду причин (в частности, наличие конкурирую-
щих заболеваний) невозможно выполнить радикаль-
ную мультиорганную резекцию [15–17].

В последние годы все чаще стали встречаться со-
общения о лекарственном лечении пациентов с ВМО. 
Анализ публикаций показал, что данный вид лечения 
применяется не более чем в 6 % случаев. Однако сто-
ит отметить, что  при  консервативном лечении ис-
пользуются не только противоопухолевые таргетные 
препараты, но и нестероидные противовоспалитель-
ные препараты (НПВП) [24–28].

В 2008 г. Р. Mattei и G. Wynn наблюдали быстрый 
регресс ВМО двенадцатиперстной кишки на фоне вну-
тривенного лечения кеторолаком у пациента в возра-
сте 31 года, что в дальнейшем позволило выполнить 
пациенту менее травматичную операцию в  объеме 
сегментарной резекции верхне-горизонтальной части 
двенадцатиперстной кишки, не прибегая к более об-
ширному хирургическому вмешательству в  объеме 
гастропанкреатодуоденальной резекции (операция 
Уиппла), с последующим эффективным применением 
иммуносупрессивной терапии [27].

Еще  об  одном интересном клиническом случае 
в 2012 г. сообщили Y. Tao и соавт. При нерезектабельной 
забрюшинной ВМО исследователи из Кореи успешно 
применили комбинацию полихимиотерапиии (мето-
трексат / цисплатин) в средних дозах с пероральным 
приемом НПВП. За период лечения значимой токсич-
ности не наблюдалось, при этом период безрецидивно-
го наблюдения составил более 3 лет [29].

В  2011  г. в  Иране (A.  Tabari и  соавт.) и  США 
(K.  Johnson и  соавт., клиника Мэйо) сообщили 
об успешном результате лечения 2 пациентов с мета-
стазами по плевре ВМО легкого, выявленными через 
12 мес после хирургического лечения. Использовались 
НПВП (ингибитор циклооксигеназы-2 – целекоксиб) 
и  стандартный режим полихимиотерапии сарком 
(винкристин, ифосфамид, доксорубицин). В  обоих 

случаях на фоне проводимого лечения был достигнут 
уровень 4-летней продолжающейся ремиссии [30].

Исследователи из Греции поделились опытом успеш-
ного применения препарата инфликсимаб у пациента 
42 лет, которому до постановки диагноза ВМО была вы-
полнена правосторонняя гемиколэктомия по поводу опу-
холи слепой кишки неясной этиологии. Спустя 11 мес 
у пациента по данным комплексного обследования диаг-
ностирован рецидив в правой мезогастральной области. 
Опухолевый конгломерат вовлекал в процесс петлю тон-
кой кишки и ее брыжейку, а также участок толстой киш-
ки в проекции анастомоза. После проведенного консили-
ума процесс признан нерезектабельным, в  связи 
с чем пациенту было проведено 6 курсов инфликсимаба 
в дозировке 5 мг / кг. Уже после 2 курсов пациент отмечал 
улучшение состояния, отсутствие болевого синдрома. 
По данным КТ отмечалось резкое уменьшение опухоле-
вого процесса – с 6,5 до 3,5 см. После завершения лечения 
(6 курсов) по данным КТ-исследования выявлена полная 
резорбция опухоли с наличием выраженного фиброза. 
При наблюдении в течение 16 мес признаков прогресси-
рования опухолевого процесса не отмечено [31].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Воспалительные миофибробластические опухоли 

относятся к группе крайне редких мезенхимальных опу-
холей с  неоднозначной этиологией, морфологией 
и сложной дифференциальной диагностикой. Важным 
условием постановки диагноза является морфологиче-
ское подтверждение с последующим иммуногистохими-
ческим исследованием. Хирургический метод лечения 
в случае радикально выполненной операции позволяет 
рассчитывать на  благоприятный исход. Имеющиеся 
в литературе немногочисленные сообщения об эффек-
тивном использовании лекарственной терапии позво-
ляют предположить, что в дальнейшем данные методы 
могут стать хорошим дополнением к  комплексному 
лечению интраабдоминальных форм ВМО, особенно 
при первично нерезектабельном процессе.
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