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Десмоидные опухоли (фиброма-
тоз десмоидного типа, агрессивный 
фиброматоз, десмоидная фиброма) 
являются редкими новообразовани-
ями из соединительной ткани [6, 24] 
с промежуточной степенью злокаче-
ственности [5], возникают в глубоких 
мягких тканях [10] и характеризуются 
локально агрессивным ростом [5, 6]. 

Они могут достигать 5-20 см в диа-
метре [16] и приводить к сдавливанию 
или инвазии соседних структур [2, 6]. 
Характер роста данной опухоли раз-
личен: он может постепенно увеличи-
ваться, оставаться стабильным или в 
некоторых случаях спонтанно регрес-
сировать [10].

Десмоидные опухоли (ДО) имеют 
низкую заболеваемость: от 2-4 [10, 29] 
до 5-6 случаев в год на миллион чело-
век [11, 27], что примерно составляет 
0,03% от всех опухолей [9, 10, 16, 29] и 
менее 3% опухолей мягких тканей [15, 
17]. Следует отметить, что от 3,5 до 
32% случаев связывают с семейным 
аденоматозным полипозом (САП) [5, 
10, 11, 27].

Данные опухоли не дают метаста-
зов. Около 20% возникают в брюшной 
полости (наиболее часто поражается 
брыжейка тонкой кишки) [13, 28], 16% 
‒ на брюшной стенке (чаще у женщин 
во время или после беременности) 
[13] и 64% имеют внебрюшинные ло-
кализации (конечности, тазовый пояс, 
грудная клетка, голова и шея) [13, 27]. 
Также ДО могут поражать мочевыде-
лительную систему [18], молочную [12] 
и поджелудочную железы [28].

ДО брюшной полости обычно пред-
ставлены в виде двух форм: крупных 
плотных образований, прощупывае-

мых при пальпации или похожих на ли-
сты белых бляшек, обнаруживаемых 
в брыжейке [16]. ДО в 2-3 раза чаще 
встречаются у женщин, чем у мужчин 
[8, 27]. У большинства пациентов диа-
гноз ставится в возрасте от 15 до 60 
лет [20], при этом пик заболеваемости 
приходится на возраст 30-40 лет [5, 20, 
27]. Таким образом, в популяцию паци-
ентов с ДО входит значительное чис-
ло женщин репродуктивного возраста 
(70%) [5, 23, 30, 31]. В свою очередь, 
у детей отмечается низкая заболевае-
мость, а ее пик приходится на возраст 
от 5 до 8 лет [2].

Низкая распространённость данной 
патологии ограничивает осведомлён-
ность о ней [8].

В свою очередь, диагностика явля-
ется сложной из-за морфологической 
неоднородности и вариативности кли-
нических проявлений [8, 18].

Лечение ДО является проблемой 
для здравоохранения из-за их разно-
образной клинической картины и не-
предсказуемого течения заболевания 
[6] с циклами прогрессирования опухо-
ли, стабилизации [26], а у 20-30% па-
циентов в течение 2-3 лет [31] наблю-
дается спонтанная регрессия [17]. Все 
это влияет на качество жизни, а также 
повседневную деятельность у части 
пациентов [6].
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Цель исследования ‒ анализ пу-
бликаций, посвященных изучению кли-
нико-морфологических особенностей 
фиброматоза десмоидного типа.

Материалы и методы. В данном 
обзоре мы рассмотрели литератур-
ные источники, посвященные изуче-
нию фиброматоза десмоидного типа. 
Поиск проводился в электронных ба-
зах данных PubMed, Web of Science, 
Google Scholar за 2020-2025 гг. Ключе-
вые слова для поиска включали: фи-
броматоз (fibromatosis), десмоидная 
опухоль (desmoid tumor), иммуногисто-
химия (immunohistochemistry), морфо-
логические особенности (morphologi-
cal features).

Также был использован микроско-
пический метод, проведенный на базе 
ОГБУЗ «Белгородское патологоанато-
мическое бюро» при проведении соб-
ственных исследований. Материал 
фиксировали в течение 24 ч в 10% 
нейтральном забуференном форма-
лине, затем он прошел гистологиче-
скую проводку в гистопроцессоре зам-
кнутого типа Thermo Scientific Excelsior 
AS (последовательные дегидратация, 
обезжиривание и пропитка ткани па-
рафином). Из изготовленных парафи-
новых блоков с помощью полуавто-
матического ротационного микротома 
Thermo Scientific HM340e были изго-
товлены срезы толщиной 4 мкм. Окра-
ску срезов проводили гематоксилином 
и эозином, для иммуногистохимиче-
ского исследования использовали 
антитела производства компании «Cell 
Marque» (США) антитела beta-caten-
in (клон E247), CD117 (клон YR145), 
DOG1 (клон SP31), S-100 (клон 4C4.9), 
SMA (клон 1A4).

 Фиброматоз десмоидного типа 
(ФДТ) ‒ это локально агрессивная ми-
офибробластная опухоль [18], возни-
кающая в мышечно-апоневротических 
структурах [21, 22]. Всемирная органи-
зация здравоохранения (ВОЗ) опреде-
ляет десмоид как клональную фибро-
бластическую пролиферацию, которая 
возникает в глубоких мягких тканях, 
характеризуется инфильтративным 
ростом и склонностью к локальному 
рецидивированию без способности к 
метастазированию [11, 22, 23].

Термин «десмоидная опухоль» был 
введён в 1838 г. Mueller и происходит 
от греческого термина desmos, указы-
вающего на его консистенцию и сход-
ство с сухожилиями [4, 11]. Однако 
первое описание этого заболевания 
было сделано в 1832 г. MacFarlane [11]. 

Этиология ФДТ до конца не изучена 
[11, 23], и решающую роль в развитии 
и росте опухоли играют генетические, 

эндокринные и физические факторы 
[9]. В зависимости от этиологии ФДТ 
можно разделить на 2 группы: спора-
дические и семейные [16, 30].

Спорадическая форма ФДТ воз-
никает в 85-90% случаев преимуще-
ственно во внебрюшинных местах [11, 
21] и связана с различными фактора-
ми. Так, у большинства пациентов в 
анамнезе были хирургические опе-
рации или травмы [10], в том числе и 
молочной железы [14], беременность 
[9], кесарево сечение, гормональные 
колебания [10, 14] и приём оральных 
контрацептивов [11, 21]. Хотя точная 
роль гормонального влияния до конца 
не изучена [19, 23].

Напротив, семейная форма ФДТ 
представляет собой наследуемую по 
аутосомно-доминантному типу фор-
му, связанную с семейным аденома-
тозным полипозом кишечника (САП) 
[16]. Эти опухоли располагаются пре-
имущественно в брюшной стенке или 
брюшной полости, брыжейке и висце-
ральных органах [6, 11, 21, 29]. 

Патогенез ФДТ также остаётся до 
конца неясным, но исследования по-
казали, что решающее значение в 
развитии ФДТ имеет активация сиг-
нального пути Wnt/β-катенин [9, 10, 
33]. Белок Wnt играет важную роль в 
пролиферации мезенхимальных кле-
ток. Мутации в этом сигнальном пути 
приводят к отсутствию белка Wnt и 
нарушению регуляции пролифера-
ции фибробластов, в результате чего 
мезенхимальные стволовые клетки 
остаются недифференцированными 
(в пролиферативном состоянии) [16]. 
β-катенин – это молекула с множе-
ством функций, которые регулируются 
геном аденоматозного полипоза тол-
стой кишки (АРС) и сигнальным путём 
Wnt [11, 20, 30]. 

Большинство спорадических опухо-
лей связаны с соматической [31] мута-
цией в экзоне 3 гена β-катенина 1 (CT-
NNB1) [6, 9, 20-22, 29], чаще всего в 
участках мутации T41A (50-55%), S45F 
(25-35%) и S45P (9-10%) [10, 11, 31].

Мутация CTNNB1 препятствует 
фосфорилированию белка β-катенина, 
блокируя его протеасомную дегра-
дацию в цитоплазме. Это приводит 
к накоплению β-катенина, который 
перемещается в ядро [4, 10, 31] акти-
вирует факторы транскрипции [9, 20] 
и образует комплекс с T-клеточным 
фактором/лимфоидноым энхансер-
ным фактором (TCF/LEF), повышая 
экспрессию генов-мишеней [10, 20], 
что способствует пролиферации, диф-
ференцировке, миграции и апоптозу 
клеток [9].

При ФДТ, связанном с САП, обычно 
наблюдается мутация в гене АРС [10]. 
Большинство мутаций расположены на 
хромосоме 5q21 [16], что препятствует 
фосфорилированию β-катенина, при-
водит к увеличению количества цито-
плазматического β-катенина и усиле-
нию пролиферации клеток [10], а это 
в конечном итоге приводит к развитию 
опухоли [9, 11, 18, 21].

Второй путь, участвующий в разви-
тии десмоидных опухолей - это путь 
Notch, который активируется в ответ на 
нарушение регуляции пути Wnt [8, 14]. 
Сверхактивация пути Notch в десмоид-
ных опухолях может регулироваться 
ингибиторами γ-секретазы, посколь-
ку они блокируют передачу сигналов 
Notch посредством селективного инги-
бирования, опосредованного γ–секре-
тазой расщепления рецепторов Notch 
[8, 9, 17].

Хотя ФДТ не дают метастазов, 
они могут демонстрировать широкий 
спектр клинических проявлений, вклю-
чая спонтанную регрессию, вялое те-
чение или потенциально опасное для 
жизни поражение органов [8, 32].  

Клинически опухоль проявляется в 
виде плотной, четко или плохо очер-
ченной массы [4]. Следует отметить, 
что на клиническую картину ФДТ влия-
ет локализация опухоли [18] и её инва-
зивный рост в окружающие ткани. Это 
может затрагивать жизненно важные 
структуры или нарушать функции ор-
ганизма [26], сдавливать кровеносные 
сосуды и нервы [20, 31], вызывать па-
рестезии, сильную боль или полиней-
ропатию [4, 11, 14, 25], а также разру-
шать кости и поражать мышцы [31].

Так, опухоли, расположенные в 
брюшной полости, растут бессим-
птомно, пока не достигнут больших 
размеров. Вызывая кишечную непро-
ходимость, ишемию и в редких случа-
ях перфорацию, кровотечение [11, 24, 
31], абсцесс [23], свищ [9], а также ме-
теоризм, обстипацию [3, 9, 25], потерю 
веса, кахексию и недомогание [9, 31], 
обтурацию мочеточников и гидронеф-
роз [3, 15, 16]. При инвазии в мочевой 
пузырь клиническими проявлениями 
ФДТ являются ощущение объема с 
учащенным мочеиспусканием или ге-
матурия [18].

Внебрюшинные ФДТ чаще локали-
зуются в области головы и шеи, где по-
ражают дыхательные пути или крупные 
сосуды, что может проявляться дисфо-
нией и одышкой. У пациентов опухоли 
в конечностях проявляются в виде 
пальпируемых образований [23]. Также 
может наблюдаться ограничение под-
вижности суставов [5, 8, 15, 31], кон-
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трактура мышц [23], проблемы с дви-
жением рук или кистей, хромота или 
другие двигательные нарушения [17].

Кроме того, специфические сим-
птомы ФДТ могут негативно влиять на 
повседневную жизнь: учёбу, работу, 
психосоциальное функционирование 

[8, 15, 25], когнитивную и эмоциональ-
ную сферы [31]. Могут наблюдаться 
усталость, бессонница, тревожность 
и депрессия [5]. В редких случаях воз-
можен летальный исход [26], который 
обусловлен местной агрессивностью 
опухоли, особенно при внутрибрюшин-
ном расположении [16]. 

САП сопровождается аденоматоз-
ными полипами толстой кишки (труб-
чатыми, ворсинчатыми, трубчато-вор-
синчатыми), аденоматозными поли-
пами желудка и тонкой кишки, а также 
риском развития периампулярных кар-
цином. Кроме того, в 50% случаев на-
блюдаются остеомы и различные типы 
кожных поражений (фибромы, нейро-
фибромы, пигментированные кожные 
поражения), которые встречаются поч-
ти у двух третей пациентов [16]. 

Опухоли, связанные с САП, обычно 
протекают более агрессивно и прояв-
ляются на 10 лет раньше в виде более 
крупных мультифокальных опухолей, 
чем при спорадическом варианте [11]. 

Точная дифференциальная диагно-
стика представляет собой серьёзную 
проблему из-за редкости и большого 

количества гистологических и клини-
ческих сходств с другими саркомами 
мягких тканей. По мнению ряда ав-
торов, при первичном обследовании 
процент ошибочных диагнозов может 
достигать 30-40% [5, 24].

Макроскопически ФДТ представля-
ют собой плотные, неровные, эластич-
ные [16] образования серого или бе-
лого цвета, вытянутые в направлении 
мышечных волокон и напоминающие 
фиброзную рубцовую ткань [11, 16, 
31]. При поперечном срезе обнаружи-
вается блестящая белая поверхность 
с грубой трабекулярной структурой 
[16]. 

Гистологическим признаком ФДТ яв-
ляется неоднородное, плохо очерчен-
ное [11] и равномерное разрастание 
вытянутых веретенообразных клеток, 
с редкими митотическими фигурами 
[29], которые напоминают миофибро-
бласты, заключённые в строму с боль-
шим количеством коллагена и сосуди-
стую сеть без капсулы. Как правило, 
не наблюдается атипии, некроза или 
митозов. Ядра могут содержать эухро-
матин или гетерохроматин [11, 18, 24, 
31]. В свою очередь, пролиферация 
клеток без чётких границ с неравно-
мерным отложением коллагена может 
имитировать пролиферативную фазу 
заживления раны [14, 19]. Эти опухоли 
не имеют капсулы и инфильтрируют 
окружающие ткани, часто сливаясь с 

прилегающими нормальными структу-
рами [2] и демонстрируют внутриопу-
холевую неоднородность [14].

Наше исследование согласуется с 
мнением авторов. Так, ФДТ состоит из 
разнонаправленных пучков веретено-
видных клеток, вытянутых кровенос-
ных сосудов капиллярного типа, вне-
сосудистых скоплений эритроцитов 
(рис. 1, а-г).

Иммуногистохимическое иссле-
дование на наличие специфических 
клеточных маркеров различного про-
исхождения является эффективным 
методом исследования для диффе-
ренциации ФДТ от других опухолей. 
ФДТ обладает характерными иммуно-
гистохимическими признаками, в пер-
вую очередь ядерным окрашиванием 
β-катенина, чтобы считаться положи-
тельным [14, 19, 28], а также может 
быть положительным на виментин и 
гладкомышечный актин, что указывает 
на их фибробластное происхождение. 
Их митотическая активность обычно 
низкая, и они не имеют выраженной 
ядерной атипии или некроза, что от-
личает их от злокачественных сарком 
[2, 18]. Положительная экспрессия ци-
клооксигеназы-2 (ЦОГ-2), рецепторов 
β-эстрогена [31], андрогенов [11, 16] 
и отрицательная экспрессия CD34, 
CD117, S-100 и SMA позволяют исклю-
чить гастроинтестинальную стромаль-
ную опухоль, шванному, лейомиому и 

Рис. 1. Пациент, 1955 г.р. Фиброматоз десмоидного типа в стенке желудка: а – опухоль представлена разнонаправленными пучками 
веретеновидных клеток; б – инфильтративный рост опухоли в жировую клетчатку сальника; в – внесосудистые скопления эритроцитов 
(экстравазаты); г – вытянутые кровеносные сосуды капиллярного типа. Ув. а, б х50, в х100, г х200, окраска: гематоксилин и эозин
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лейомиосаркому соответственно [16, 
19, 23, 28].  

Результаты нашего иммуногистохи-
мического исследования согласуются 
с результатами других авторов. Так, в 
клетках опухоли определяется диф-
фузная ядерная экспрессия бета-кате-

нина, реакции на DOG1, CD117, S-100 
и SMA негативны (рис. 2, а-д).

Из-за непредсказуемого течения 
ФДТ в 20-28% случаев он проходит 
сам по себе, в 32-60% случаев состоя-
ние остаётся стабильным, а в 20-40% 
случаев прогрессирует [6]. Из-за воз-
можной спонтанной регрессии опухоли 
рекомендуется динамическое наблю-
дение за бессимптомными пациента-
ми [20]. До 2010-х гг. [7] основным ме-
тодом лечения данной патологии был 

хирургический [1]. Следует отметить, 
что резекция локально агрессивных 
опухолей без четких границ [13] и ин-
вазивного характера роста [28] в более 
40% случаев [7] приводит к локальным 
рецидивам, а также негативно влияет 
на местные структуры мягких тканей, 

включая мышцы, нервы или сосуды, 
что может привести к более серьезным 
осложнениям [13]. Факторами риска 
рецидива являются возраст пациента 
младше 30-37 лет, размер опухоли бо-
лее 5 см в диаметре, а также наличие 
в анамнезе травмы в области первич-
ной опухоли [13]. 

В последние десятилетия как аль-
тернатива хирургическому лечению [9] 
рекомендуется активное наблюдение 
в сочетании с обезболиванием [18, 

31, 33]. Термин активное наблюдение 
был введен в 1990-х гг. Первоначаль-
но активное наблюдение предлага-
лось только пациентам с рецидивиру-
ющими опухолями, но после 2005 г. и 
пациентам с первичными опухолями 
[1]. Данный подход к тактике ведения 

больных с данной патологией оправ-
дан, так как возможная спонтанная ре-
грессия опухоли [1, 33] без лечения [31].

Заключение. По результатам про-
веденного анализа установлено, что 
фиброматоз десмоидного типа явля-
ется локально агрессивной миофи-
бробластной опухолью, возникающей 
в мышечно-апоневротических струк-
турах. На клиническую картину влияет 
локализация опухоли и её инвазивный 
рост в окружающие ткани.
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Рис. 2. Пациент, 1955 г.р. Фиброматоз десмоидного типа в стенке желудка: а - в клетках опухоли отсутствует экспрессия CD117 (окраска: 
антитело к CD117); б - в клетках опухоли отсутствует экспрессия DOG1 (окраска: антитело к DOG1); в - в клетках опухоли отсутствует экс-
прессия S-100 (окраска: антитело к S-100); г – в клетках опухоли определяется диффузная ядерная экспрессия бета-катенина (отмечено 
стрелками, окраска: антитело к бета-катенин); д – в миофибробластах опухоли определяется слабая цитоплазматическая экспрессия 
гладкомышечного актина (отмечено стрелками, окраска: антитело к SMA). Ув. а, б х50, в, г х100, д х200
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Сложность диагностики обуслов-
лена редкостью и морфологическим 
сходством с саркомами мягких тканей. 
С целью исключения злокачествен-
ного новообразования используется 
иммуногистохимическое исследова-
ние. Установлено, что для особенно-
стей фиброматоза десмоидного типа 
характерна выраженная диффузная 
ядерная экспрессия бета-катенина, 
реакции на DOG1, CD117, S-100 и SMA 
негативны, что мы подтвердили своим 
исследованием.
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