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Светлоклеточная саркома мягких тканей относится к числу ультраредких злокачественных опухолей с меланоцитар-
ной дифференцировкой. Она поражает преимущественно дистальные отделы конечностей у молодых пациентов,  
а также характеризуется высоким метастатическим потенциалом и диагностической сложностью.
В статье представлен клинический случай диагностики и лечения светлоклеточной саркомы мягких тканей стопы  
у 28-летнего пациента, который демонстрирует важность онконастороженности при оценке мягкотканных новооб-
разований, необходимость гистологического исследования любых новообразований и использования расширенных 
иммуногистохимического и молекулярного исследований (PRAME, EWSR1::ATF1) для дифференциальной диагности-
ки данной патологии и меланомы.
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Clear cell carcinoma of soft tissue is an ultrarare malignant tumor with melanocytic differentiations. It primarily affects 
distal parts of the limbs in young patients and is characterized by high metastatic potential and diagnostic complexity.
The article presents a clinical case of diagnosis and treatment of clear cell sarcoma of soft tissue of the foot in a 28-year-old 
male patient which demonstrates the importance of cancer alertness in evaluation of soft tissue neoplasms, necessity  
of histological examination of any neoplasms, and use of expanded immunohistochemical and molecular studies (PRAME, 
EWSR1::ATF1) for differential diagnosis of this pathology and melanoma.
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Введение
Светлоклеточная саркома (СС) мягких тканей от-

носится к  ультраредким злокачественным опухолям 
и составляет менее 1 % всех сарком. Чаще всего она 
встречается у молодых взрослых и преимущественно 
локализуется в дистальных отделах конечностей, в ос-
новном в  области стопы и  голеностопного сустава. 
Опухоль исходит из соединительнотканных структур 
(сухожилий, фасций, апоневрозов) и макроскопически 
представляет собой плотный узел серовато-коричне-
вого цвета. Гистологически СС состоит из гнезд и пуч-
ков веретенообразных или  эпителиоидных клеток 
с прозрачной или слабоэозинофильной цитоплазмой, 
низкой митотической активностью и редкими мито-
зами; часто встречаются многоядерные гигантские 
клетки и очаги некроза.

Несмотря на относительно медленный рост, свет-
локлеточная саркома характеризуется выраженной 
инвазивностью и высоким метастатическим потенци-
алом: опухоль склонна как к лимфогенному распро-
странению в регионарные лимфатические узлы (ЛУ), 
так и к гематогенному метастазированию, преимуще-
ственно в легкие. Частое поражение ЛУ отличает СС 
от  большинства других сарком мягких тканей и по-
зволяет отнести ее к  подтипам сарком, для  которых 
характерно преимущественное лимфогенное метаста-
зирование (светлоклеточная саркома, ангиосаркома, 
рабдомиосаркома, эпителиоидная саркома).

Высокая частота регионарного лимфогенного рас-
пространения обусловила внедрение биопсии стороже-
вого ЛУ как метода стадирования при СС. Этот мало-
инвазивный подход позволяет выявлять микрометастазы 
и избегать необоснованной лимфодиссекции при от-
рицательном результате исследования [1].

По гистогенезу и фенотипу СС напоминает мела-
ному: клетки часто содержат меланин и экспрессируют 
меланоцитарные маркеры (S100, HMB-45, Melan-A, 
SOX10, MiTF). Однако генетически данная опухоль четко 
обособлена: практически во всех случаях выявляют специ
фическую химерную транслокацию t(12;22)(q13; q12), 
приводящую к формированию онкофузионного гена 
EWSR1::ATF1 (реже – EWSR1::CREB1), которая отсут-
ствует при меланоме. Обнаружение этой транслокации 
с помощью флуоресцентной гибридизации in situ и мо-
лекулярного тестирования позволяет диагностировать 
СС и отличать ее от злокачественной меланомы. До-

полнительным дифференциально-диагностическим 
признаком данной опухоли служит экспрессия онко-
гена PRAME: для меланом характерна диффузная ядер-
ная экспрессия, тогда как для СС типично его отсут-
ствие. В отличие от меланомы СС имеет крайне низкую 
мутационную нагрузку и не содержит драйверных му-
таций в генах BRAF и NRAS, поэтому таргетные пре-
параты, эффективные при  меланоме, в большинстве 
случаев не действуют на СС.

Основным методом лечения СС является широкое 
хирургическое иссечение опухоли в пределах здоровых 
тканей (R0-резекция), что существенно улучшает отда-
ленные результаты. Роль адъювантной лучевой терапии 
окончательно не определена, возможность ее проведения 
рассматривается при положительных краях резекции. 
Системная химиотерапия (режимы на основе доксору-
бицина и ифосфамида) при СС малоэффективна (объ-
ективные ответы составляют <10 %), поэтому ведутся 
исследования по применению молекулярно-направлен-
ных препаратов и  иммунных чекпойнт-ингибиторов, 
которые пока не вошли в стандарты лечения [2, 3].

Клинический случай
Пациент Е., 28 лет, поступил в Национальный ме-

дицинский исследовательский центр травматологии 
и ортопедии им. Н. Н. Приорова 11.08.2025 с жалобами 
на  наличие объемного новообразования мягких тканей 
тыльной поверхности левой стопы в ее среднем отделе, 
а также боль в области опухоли, усиливающуюся преиму-
щественно в вечернее и ночное время.

Около 2 лет назад пациент самостоятельно обнару-
жил округлое новообразование на тыльной поверхности 
левой стопы. По месту жительства он был осмотрен 
травматологом-ортопедом и  хирургом. Установлен 
диагноз «гигрома разгибателей левой стопы», рекомен-
довано хирургическое лечение. В марте 2023 г. выполнена 
операция. Ранний послеоперационный период протекал 
без  особенностей; патоморфологическое исследование 
удаленного материала не проводилось.

Через 1 год после операции пациент отметил появ-
ление и  постепенное усиление болевого синдрома в зоне 
вмешательства, а также медленное увеличение новооб-
разования. Боль стала более выраженной, особенно в ноч-
ные часы. В последние 6 мес появились нерегулярные режу-
щие боли в течение дня. Пациент повторно обратился 
к травматологу-ортопеду по месту жительства и был 
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направлен в Национальный медицинский исследователь-
ский центр травматологии и ортопедии им. Н. Н. При-
орова с  предположительным диагнозом «энхондрома». 
После консультации специалистов 6-го отделения реко-
мендована госпитализация для дообследования и верифи-
кации диагноза.

При поступлении в центр общее состояние пациента 
оценивалось как удовлетворительное. Показатели гемо-
динамики и дыхания оставались в пределах нормы, дан-
ных, свидетельствующих о соматической декомпенсации, 
получено не было. Лабораторные исследования не выяви-
ли клинически значимых отклонений, за  исключением 
повышенного уровня общего билирубина, соответствую-
щего ранее установленному синдрому Жильбера.

Пациент передвигался самостоятельно, походка бы-
ла симметричной. В  проекции костей предплюсны 
по тыльной поверхности левой стопы определялось объ-
емное новообразование округлой формы размером около 
3 × 2 см, кожа над ним была незначительно гиперемиро-
вана. При  пальпации новообразование имело костную 
плотность, было неподвижным и не смещалось относи-
тельно подлежащих структур. Местная температура 
не повышена, пальпация безболезненна. Нейротрофиче-
ские нарушения отсутствовали.

В ходе рентгенографии левой стопы от 11.08.2025 
выявлено мягкотканное новообразование в области кли-
новидных костей по  передней (тыльной) поверхности 
с  участками краевой деструкции и  узурации передних 
отделов клиновидных костей (рис. 1). Изменения рас-
ценены как мягкотканная опухоль переднего отдела левой 
стопы.

По  результатам ультразвукового исследования 
тыльной поверхности левой стопы от 12.08.2025 выяв-
лено подкожное солидное овоидное новообразование раз-
мером 4,6 × 1,2 × 2,2 см, в толще которого определялись 
сухожилия разгибателей пальцев стопы. Структура 
новообразования была неоднородной, встречались гипо- 
и гиперэхогенные зоны. Признаков сообщения с плюсне-
фаланговыми суставами не выявлено. По данным цве-
тового допплеровского картирования определено, 
что  новообразование аваскулярное. Ультразвуковая 
картина соответствовала опухоли, вероятно, исходящей 
из синовиальной оболочки пальцев стопы. Во время ангио
сканирования вен нижних конечностей патологических 
изменений выявлено не было.

Открытая биопсия опухоли мягких тканей левой 
стопы с пластикой раны местными тканями проведена 
12.08.2025. Послеоперационный период протекал благо-
приятно: повязка оставалась сухой, признаков воспаления 
не отмечено, рана зажила первичным натяжением, со-
судистых и неврологических нарушений не выявлено.

При гистологическом исследовании биопсийного ма-
териала выявлена СС мягких тканей (рис. 2). Опухоль 
имела узловой тип роста с формированием компактных 
гнезд мономорфных эпителиоидных клеток, разделенных 
широкими коллагеновыми перегородками, с  инвазией 
в  окружающие мягкие ткани. Местами определялись 
гнездно-трабекулярные структуры на фоне выраженно 
склерозированной стромы. Опухолевые клетки были круп-
ными, с  умеренно светлой, очагово вакуолизированной 
цитоплазмой, пузырьковидными ядрами и  мелкими 
ядрышками, формировали плотные поля и тяжи. Имму-
ногистохимически выявлена диффузная интенсивная 
ядерная и цитоплазматическая экспрессия белка S100, 
что в сочетании с морфологической картиной соответ-
ствовало СС мягких тканей.

После морфологической верификации клинический 
случай обсужден на специализированном онкологическом 
консилиуме. Статус краев первичного хирургического 
вмешательства расценен как R1, в связи с чем рекомен-
довано повторное иссечение области опухолевого роста 
с целью достижения радикальности.

На момент подготовки статьи данные о проведенном 
лечении отсутствуют, пациент находится под динами-
ческим наблюдением. Решается вопрос о реиссечении по-
сле комплексного стадирования. По имеющимся данным, 
признаков регионарного и отдаленного метастазирования 
не выявлено.

Рис. 1. Рентгенография левой стопы (прямая проекция). Мяг-
котканное новообразование по тыльной поверхности в области 
клиновидных костей с участками краевой деструкции и узурации 
передних отделов клиновидных костей
Fig. 1. Radiograph of  the  left foot (anteroposterior view). A  soft-
tissue mass overlying the dorsal aspect of the midfoot in the region 
of the cuneiform bones, accompanied by marginal bone destruction 
and erosive changes of their anterior portions
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Обсуждение
Представленный клинический случай иллюстри-

рует типичные особенности СС: молодой возраст па-
циента, локализация на тыльной поверхности стопы, 
относительно небольшой размер очага (~3–5 см) 
и длительное бессимптомное существование опухоли. 
На этапе первичного обращения больного допущена 
диагностическая ошибка: новообразование трактова-
но как доброкачественная гигрома или энхондрома, 
что привело к неполному удалению опухоли и отсут-
ствию гистологического контроля.

По данным литературы, в среднем у 30 % пациен-
тов с СС первоначально ошибочно диагностируют до-
брокачественное новообразование, что приводит к не-
радикальной резекции и, как следствие, к ухудшению 
прогноза. Так, в ретроспективной серии из 43 случаев 
5-летняя общая выживаемость пациентов после пол-
ной (R0) резекции составила ~64 %, тогда как при оста-
точной опухоли она равнялась 0 %. В представленном 
клиническом случае диагноз верифицирован лишь 
при повторном обращении пациента за медицинской 
помощью, и по данным гистологического исследова-

ния выявлен классический вариант СС. Это подчер-
кивает необходимость проведения морфологического 
исследования любого удаляемого новообразования 
мягких тканей, даже если клинически оно выглядит 
доброкачественным (например, как киста) [3].

Морфологическая картина биоптата полностью 
соответствовала описанной в литературе: опухоль со-
стоит из  узлов эпителиоидных клеток с прозрачной 
вакуолизированной цитоплазмой, формирующих гнез-
да и тяжи, разделенные коллагеновыми прослойками, 
местами отмечен выраженный фиброз стромы. Имму-
ногистохимически новообразование демонстрировало 
диффузную экспрессию S-100, фокально отмечена 
положительная реакция на  HMB-45, при  этом тест 
на PRAME отрицательный. Такое сочетание признаков 
подтверждает меланоцитарную дифференцировку СС 
и помогает отличить ее от меланомы. Согласно между-
народным клиническим рекомендациям обязательным 
этапом диагностики СС является молекулярная вери-
фикация – выявление химерного гена EWSR1::ATF1 
(реже EWSR1::CREB1) с помощью флуоресцентной ги-
бридизации in situ или полимеразной цепной реакции 

Рис. 2. Гистологическое и иммуногистохимическое исследования светлоклеточной саркомы мягких тканей: а – узловой рост опухоли 
с формированием компактных гнезд мономорфных эпителиоидных клеток, разделенных широкими коллагеновыми перегородками, 
с распространением опухоли в толщу прилежащих мягких тканей, ×40; б – гнездно-трабекулярное расположение опухолевых клеток 
на фоне выраженно склерозированной стромы, ×100; в – крупные эпителиоидные клетки с умеренно светлой (очагово вакуолизиро-
ванной) цитоплазмой, пузырьковидными ядрами и мелкими ядрышками, формирующие плотные поля и тяжи, ×200; г – диффузная 
интенсивная ядерная и цитоплазматическая экспрессия белка S100 в опухолевых клетках (иммуногистохимическое исследование). 
Окраска гематоксилином и эозином (а–в), иммуногистохимическое окрашивание S100, моноклональные антитела, клон 4C4.9, хромо-
ген DAB, докрашивание гематоксилином (г)
Fig. 2. Histological and immunohistochemical examination of clear cell sarcoma of soft tissue: а – nodular growth pattern with compact nests 
of relatively uniform epithelioid tumor cells separated by broad collagenous septa and extending into the surrounding soft tissues, ×40; б – nested 
and trabecular arrangement of  tumor cells within markedly sclerotic stroma, ×100; в – large epithelioid cells with pale, focally vacuolated 
cytoplasm, vesicular, ×200; г – diffuse strong nuclear and cytoplasmic expression of S100 protein in tumor cells (immunohistochemistry), ×100. 
Hematoxylin and eosin staining (а–в), immunohistochemical staining for S100, monoclonal antibody, clone 4C4.9, DAB chromogen, hematoxylin 
counterstain (г)

б

г

а

в
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в реальном времени. В нашем случае результаты гене-
тического исследования стали доступны уже после 
морфологического заключения, поэтому в дальнейшем 
планируется расширенное молекулярное тестирование 
опухоли [4, 5].

Инструментальные методы диагностики имеют 
важное прогностическое значение при СС. Согласно 
недавнему анализу данных магнитно-резонансной то-
мографии (МРТ) 14 пациентов размер опухоли >4 см 
и  наличие макроскопического некроза на исходных 
снимках статистически значимо ассоциировались с вы-
соким риском развития отдаленных метастазов в те-
чение последующих 5 лет наблюдения [6]. Кроме того, 
наличие метастатического поражения уже на момент 
установления диагноза тесно коррелировало с боль-
шим размером первичной опухоли.

В представленном клиническом случае по данным 
рентгенографии и ультразвукового исследования раз-
меры новообразования составили ~4–5 см, что может 
быть связано с высоким риском регионарного и от-
даленного метастазирования и  требует тщательного 
стадирования.

С учетом характерной для СС склонности к лим-
фогенному распространению представляется обосно-
ванным проведение биопсии сторожевого ЛУ. По дан-
ным различных исследований, частота его 
метастатического поражения варьирует от 10 до 50 % 
[7]. Отрицательный результат такой биопсии позволя-
ет избежать необоснованной регионарной лимфодис-
секции, тогда как выявление микрометастазов служит 
показанием к выполнению терапевтической лимфо-
диссекции с  последующим рассмотрением вопроса 
о системном лечении по индивидуальным показаниям.

Результаты оценки регионарных ЛУ и дальнейшая 
лечебная тактика должны обсуждаться на мультидис-
циплинарном онкологическом консилиуме.

Терапевтическая тактика при  СС основывается 
на  агрессивном локальном контроле над  опухолью. 
Единственным методом, значимо улучшающим вы-
живаемость, остается радикальное хирургическое уда-
ление новообразования (резекция R0). Роль лучевой 
терапии при CC остается неясной: она может исполь-
зоваться в  адъювантных целях при  положительных 
краях резекции или иных факторах высокого риска, 
однако доказательств повышения общей выживаемо-
сти нет. Системная химиотерапия, применяемая 
так  же, как  и  при  других саркомах (доксорубицин, 
ифосфамид), демонстрирует крайне низкую эффектив-
ность при СС: по данным современных обзоров, объ-
ективные ответы наблюдаются лишь в  единичных 
случаях. В связи с недостаточной результативностью 
стандартных режимов химиотерапии осуществляются 
попытки применения новых средств. В ходе клиниче-
ских исследований изучаются ингибиторы контроль-
ных точек иммунитета (пембролизумаб, ниволумаб) 

и таргетные препараты. Отмечены отдельные случаи 
стабилизации опухолевого процесса на фоне иммуно-
терапии, например при применении пембролизумаба 
в сочетании с лучевой терапией или комбинации су-
нитиниба с ниволумабом, однако значимого влияния 
на общую выживаемость пока не продемонстрировано.

С  учетом диффузной экспрессии S-100 и  риска 
раннего метастазирования в нашем случае план лече-
ния должен быть максимально радикальным: широкое 
иссечение опухоли с реконструкцией возникшего де-
фекта, гистологический контроль над краями резек-
ции, биопсия сторожевого ЛУ для оценки состояния 
регионарных ЛУ и  последующее динамическое на-
блюдение (МРТ, позитронная эмиссионная томогра-
фия, совмещенная с  компьютерной томографией 
(ПЭТ/КТ)). В случае выявления метастатического по-
ражения может рассматриваться участие пациента 
в клинических исследованиях новейших лекарствен-
ных препаратов – иммунных или таргетных [8, 9].

Помимо классического варианта СС в литературе 
описаны редкие клинико-морфологические вариации 
данной опухоли. Например, зафиксированы единич-
ные наблюдения первично кожной (дермальной) СС, 
при которой опухоль располагается в дерме без связи 
с эпидермисом. Такой поверхностный узел легко при-
нять за акральную меланому, однако на иммуногисто-
химическом уровне в нем не наблюдается экспрессия 
PRAME, что нетипично для меланомы [10]. В подобном 
случае решающим аргументом в пользу саркомы служит 
наличие генетической транслокации EWSR1, позволя-
ющее установить правильный диагноз. В литературе 
описан также редкий вариант СС с плазмоцитоидной 
морфологией клеток – ранее не встречавшимся откло-
нением в  строении, которое также может привести 
к ошибочной трактовке опухоли [11]. Осведомленность 
патоморфологов о возможных необычных вариантах 
СС имеет важное практическое значение для миними-
зации диагностических ошибок.

С  углублением понимания молекулярных основ 
СС появляются перспективы ее молекулярной стра-
тификации (прежде всего по  типу онкофузии 
(EWSR1::ATF1 или EWSR1::CREB1) и связанным с ней 
транскрипционным программам), а также разработки 
целевых методов терапии. Онкофузионный белок 
EWSR1::ATF1 представляет собой аномальный транс-
крипционный фактор с выраженным влиянием на ор-
ганизацию хроматина. Он ретаргетирует ATF1-
зависимые транскрипционные механизмы на  новые 
геномные участки, активируя 3D-сети энхансеров, 
регулирующие злокачественный фенотип и  мелано-
цитарную дифференцировку опухоли [12]. В частности, 
ранее показано, что формирование онкофузионного 
гена EWSR1::ATF1 индуцирует экспрессию MITF – 
ключевого регулятора меланоцитарной дифференци-
ровки [13].
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Эти данные создают предпосылки для разработки 
новых терапевтических стратегий, включая примене-
ние эпигенетических препаратов (например, ингиби-
торов хроматин-модифицирующих комплексов, таких 
как EZH2) и генно-инженерных подходов. Теоретиче-
ски возможны стратегии адресного подавления онко-
фузионного транскрипционного комплекса, включая 
технологии редактирования генома (CRISPR/Cas9). 
В настоящее время такие подходы находятся на ранних 
этапах экспериментальных исследований и не входят 
в  клинические стандарты, однако рассматриваются 
как перспективные направления терапии данной редкой 
и агрессивной опухоли. Иммуногистохимические и мо-
лекулярно-генетические различия между светлоклеточ-
ной саркомой и меланомой представлены в табл. 1.

Заключение
Таким образом, представленный клинический слу-

чай демонстрирует сложность установления СС мягких 
тканей стопы. Опухоль данной локализации способна 
имитировать доброкачественные новообразования, 
что затрудняет ее раннюю диагностику. Для правиль-
ной идентификации СС необходимы онконасторожен-
ность клиницистов и комплексный подход: тщательное 
морфологическое исследование с  использованием 
расширенной иммуногистохимической панели (вклю-

чая панель меланоцитарных маркеров и PRAME) и мо-
лекулярная верификация характерной для этой пато-
логии транслокации EWSR1::ATF1. Применение 
современных методов визуализации (МРТ, ПЭТ/КТ) 
позволяет оценить агрессивность процесса (по кос-
венным признакам, например по  наличию некроза) 
и спланировать тактику лечения с учетом риска мета-
стазирования.

Прогноз при СС остается неблагоприятным: даже 
при  комбинированном лечении 5-летняя выжива
емость редко превышает 50 %, а метастазы могут воз-
никнуть спустя годы после первичного удаления опу-
холи. Только полное хирургическое иссечение 
новообразования с отрицательными краями резекции 
(R0) обеспечивает наилучшую вероятность долго-
срочной ремиссии. Включение биопсии сторожевого 
ЛУ в алгоритм ведения пациентов с опухолями груп-
пы CARE (светлоклеточная саркома, ангиосаркома, 
рабдомиосаркома, эпителиоидная саркома) способ-
ствует точному стадированию и позволяет избежать 
избыточной лимфаденэктомии при отсутствии мета-
стазов.

Ограниченная эффективность традиционной 
химиотерапии подчеркивает необходимость разработ-
ки новых подходов к лечению СС, включая таргетную 
и иммунную терапию, а также персонализированных 

Таблица 1. Иммуногистохимические и молекулярно-генетические особенности светлоклеточной саркомы мягких тканей и меланомы

Table 1. Immunohistochemical and molecular-genetic features of clear cell sarcoma of soft tissue and melanoma

Показатель 
Parameter

Светлоклеточная саркома 
Clear cell sarcoma

Злокачественная меланома 
Malignant melanoma

S-100 Сильная диффузная экспрессия 
Strong diffuse expression

Диффузная экспрессия 
Diffuse expression

HMB-45 Очаговая/неравномерная экспрессия 
Focal/heterogenous expression

Чаще диффузная экспрессия 
Mostly diffuse expression

Melan-A (Mart-1) Есть в большинстве случаев 
Present in the majority of cases

Есть в большинстве случаев 
Present in the majority of cases

SOX10 Есть почти всегда 
Present almost always

Есть почти всегда 
Present almost always

MiTF Диффузная ядерная экспрессия 
Diffuse nuclear expression

Диффузная экспрессия 
Diffuse expression

PRAME Как правило, отсутствует 
Usually absent

Диффузная экспрессия 
Diffuse expression

Химерный ген EWSR1-ATF1 
EWSR1-ATF1 chimeric gene

Присутствует примерно в 90–95 % 
случаев 

Present in 90–95 % of cases

Отсутствует 
Absent

Мутация V600 в гене BRAF 
V600 mutation in the BRAF gene

Отсутствует 
Absent

Присутствует примерно в 50 % случаев 
Present in about 50 % of cases

Мутационная нагрузка 
Mutational load

Низкая («холодная») опухоль 
Low (“cold”) tumor

Высокая («горячая») опухоль 
High (“hot”) tumor
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стратегий с учетом молекулярного профиля опухоли. 
Раннее направление пациента в специализированный 
саркомный центр и использование мультидисципли-
нарного подхода (совместная работа хирургов, пато-

морфологов, радиологов, химиотерапевтов, молеку-
лярных биологов) позволят оптимизировать объем 
терапии и в конечном счете повысить качество и про-
должительность жизни больных с СС.
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