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Актуальность. Одну из лидирующих позиций среди злокачественных опухолей опорно-двигательного аппарата у детей и под-

ростков в последнее время стала занимать саркома Юинга (СЮ). Прогноз пациентов, страдающих данной онконозологией, 

остается крайне неблагоприятным даже при условии отсутствия отдаленных метастазов и своевременного начала проти-

воопухолевого лечения. Авторами представлен 10-летний опыт ведения пациентов детского и подросткового возраста с СЮ 

в условиях детского онкологического отделения ФГБУ «НМИЦ онкологии» Минздрава России.

Материалы и методы. В исследование были включены пациенты детского и подросткового возраста с диагнозом СЮ I–IV ста-

дий различных локализаций, проходившие лечение в условиях отделения детской онкологии ФГБУ «НМИЦ онкологии» Минздрава 

России в период с 2009 по 2019 г. Проводили анализ 2- и 5-летней общей (ОВ) и бессобытийной (БСВ) выживаемости у пациен-

тов, получавших комбинированное и комплексное противоопухолевое лечение при различных формах диссеминации опухолевого 

процесса согласно протоколу EURO-EWING 2008, который включал проведение нео- и адъювантной полихимиотерапии, в том 

числе высокодозной, радикального хирургического лечения, а также лучевой терапии.

Результаты. Медиана 5-летней ОВ и БСВ в общей группе исследуемых составила 60 и 17 мес соответственно. Показатели 

2- и 5-летней ОВ и БСВ у пациентов общей группы составили 80,6 % и 56,7 %, 38,6 % и 10,6 % соответственно. Объем прове-

денного противоопухолевого лечения, а также пол пациента и форма распространенности опухолевого процесса не оказывали 

значимого влияния на показатели ОВ и БСВ (p > 0,05). При этом шансы заболеть СЮ у мальчиков были статистически значимо 

выше в 2,2 раза по сравнению с девочками (95 % доверительный интервал 1,1–4,3).

Заключение. Полученные показатели ОВ и БСВ свидетельствуют о неудовлетворительных результатах противоопухолевой те-

рапии и крайне высокой агрессивности биологического поведения опухоли вне зависимости от формы распространения опухоле-

вого процесса.
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The experience of managing children and adolescents with Ewingʼs sarcoma in the Pediatric Oncology Department 
of the Federal State Budgetary Institution “National Medical Research Center of Oncology”, Ministry of Health of Russia
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Relevance. One of the leading positions among malignant tumors of the musculoskeletal system in children and adolescents has recently begun 

to be occupied by Ewingʼs sarcoma (ES). The prognosis of patients suffering from this onconosology remains extremely unfavorable even in 

the absence of distant metastases and timely initiation of antitumor treatment. The authors present 10 years of experience in the management 

of pediatric and adolescent patients with ES in the pediatric oncology department of the National Medical Research Center of Oncology, 

Ministry of Health of Russia.

Materials and methods. The study included pediatric and adolescent patients diagnosed with ES of I–IV stages of various localizations, who 

were treated in the Pediatric Oncology Department of the National Medical Research Center of Oncology, Ministry of Health of Russia in the 

period from 2009 to 2019. We analyzed 2- and 5-year overall (OS) and event-free (EFS) survival in patients who received combined and 

complex antitumor treatment for various forms of tumor dissemination according to the EURO-EWING 2008 protocol, which included neo- 

and adjuvant polychemotherapy, including high-dose, radical surgical treatment, and also radiation therapy.
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Results. The median 5-year OS and EFS in the general group of the studied formulations was 60 and 17 months, respectively. The indicators 

of 2- and 5-year OS and EFS in patients of the general group were 80.6 % and 56.7 %, 38.6 % and 10.6 %, respectively. The volume of the 

performed antitumor treatment, as well as the form of the advanced tumor process, did not have a significant effect on OS and EFS indicators 

(p > 0.05). At the same time, the chances of developing ES in boys were statistically significantly higher by 2.2 times in comparison with girls 

(95 % confidence interval 1.1–4.3).

Conclusion. The obtained OS and EFS indices indicate unsatisfactory results of anticancer therapy and extremely high aggressiveness of the 

biological behavior of the tumor, regardless of the form of spread of the tumor process.
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Введение
В рамках общей структуры онкопатологии детско-

го и подросткового возраста особое место занимают 

высокозлокачественные опухоли опорно-двигатель-

ного аппарата. Одной из наиболее часто встречаю-

щихся злокачественных неоплазм костей и мягких 

тканей является саркома Юинга (СЮ). Данная опу-

холь составляет 10–15 % всех первичных злокаче-

ственных опухолей костной ткани и является 2-й по 

частоте встречаемости после остеогенной саркомы 

[1–3].

К наиболее значимым эпидемиологическим осо-

бенностям СЮ относят пол, возраст, расовую принад-

лежность пациентов, а также высокую агрессивность 

биологического поведения опухоли. В подавляющем 

большинстве случаев СЮ возникает именно в пер-

вом десятилетии жизни и несколько реже во втором, 

в свою очередь, у пациентов более зрелого возраста 

данная патология встречается не столь часто и имеет 

тенденцию единичных случаев. В научном сообще-

стве широко освещены сведения, подтверждающие 

факт наиболее частого возникновении СЮ у маль-

чиков в сравнении с пациентами женского пола, 

что, как полагают, может быть напрямую связано 

с особенностями полового созревания, в частности 

с особенностями изменения иммунного и гормональ-

ного статуса пациентов [4, 5]. Примечательным также 

является тот факт, что, по данным различных между-

народных исследований, СЮ в большинстве случаев 

встречается у европеоидов и практически полностью 

отсутствуют случаи возникновения данной патологии 

у выходцев из Африки и Азии, что, вероятно, связано 

с расовыми особенностями наследования генома [5]. 

Отличительной особенностью СЮ у детей являют-

ся различные возрастные периоды манифестации 

заболевания, что проявляется в четкой тенденции 

роста случаев возникновения данного заболевания 

у пациентов как детского, так и подросткового воз-

раста.

В общемировой клинической практике, в том числе 

в Российской Федерации, в настоящее время специ-

ализированное лечение больных СЮ реализуется 

в соответствии с европейскими программами лечения, 

в частности это EURO-EWING 2012 и EURO-EWING 

2008. Характер данного лечения у пациентов детского 

и подросткового возраста носит комплексный под-

ход и реализуется с использованием многокурсовой 

полихимиотерапии (ПХТ), включая селективное 

применение по строгим показаниям высокодозной 

ПХТ (ВДПХТ) с последующей трансплантацией 

аутологичных стволовых клеток, радикального хирур-

гического лечения, а также лучевой терапии (ЛТ). 

Однако, несмотря на применение столь мощного пула 

комплексной терапии, эффективность и результаты 

лечения остаются предметом для спорных дискуссий. 

Так, по данным различных авторов, показатели 5-лет-

ней общей выживаемости (ОВ) у пациентов с СЮ 

после завершения лечения колеблются в пределах от 

40 до 68 % [6, 7]. Однако наряду с этим в литературе 

освещены данные, свидетельствующие, что 5-летняя 

ОВ пациентов напрямую коррелирует со степенью 

распространения опухолевого процесса, в частности 

установлено, что у больных с локализованными фор-

мами СЮ 5-летняя ОВ стремится к 70 %, а у пациентов 

с метастатическими или рецидивирующими опухоля-

ми едва достигает 20 % [8]. В настоящем исследовании 

проанализирован 10-летний опыт ведения пациентов 

с диагнозом СЮ различной локализации и степени 

распространенности опухолевого процесса в условиях 

детского онкологического отделения ФГБУ «НМИЦ 

онкологии» Минздрава России.

Пациенты и методы
Пациенты и дизайн исследования
В наше исследование были включены 67 пациен-

тов в возрасте от 0 до 18 лет с морфологически и имму-

ногистохимически подтвержденным диагнозом СЮ 

различных локализаций I–IV стадий, проходивших 

лечение в условиях детского онкологического отде-

ления ФГБУ «НМИЦ онкологии» Минздрава России 

в период с 1 января 2009 г. по 31 декабря 2019 г. Кри-

терии исключения из исследования: возраст старше 

18 лет, наличие у больного первично-множественного 

опухолевого процесса, ранее проводимое специали-

зированное лечение, не соответствующее программе 

лечения СЮ (EURO-EWING 2008).

На момент первичного обращения пациентов за 

специализированной медицинской помощью гене-

рализация опухолевого процесса была диагностиро-

вана у 41 (61,2 %) ребенка, локализованный и мест-

но-распространенный опухолевый процесс выявлен 

у 26 (38,8 %). Верификация опухолевого процесса 



29

О
р

и
г

и
н

а
л

ь
н

ы
е

 и
с

с
л

е
д

о
в

а
н

и
я

  
|| 

 O
ri

g
in

a
l 

s
tu

d
ie

s

ТОМ | VOL. 8
2021Российский журнал ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ

R u s s i a n  J o u r n a l  o f  P e d i a t r i c  H e m a t o l o g y  а n d  O n c o l o g y 2
осуществлялась посредством проведения основной 

массе пациентов трепано- и core-биопсии первичного 

опухолевого субстрата, в случаях отсутствия безопас-

ной траектории и/или труднодоступной локализации 

опухоли больным выполнялась открытая биопсия. 

Диагноз устанавливался посредством морфологиче-

ского исследования материала первичной опухоли 

с последующим обязательным проведением иммуно-

гистохимического исследования. Таким образом, у 50 

(74,6 %) пациентов морфологически и иммуногисто-

химически был подтвержден классический вариант 

СЮ, в остальных 17 (25,4 %) случаях наблюдалась 

морфологическая картина примитивной нейроэкто-

дермальной опухоли (ПНЭО).

В соответствии с распространенностью опухоле-

вого процесса все пациенты были стадированы сле-

дующим образом: с I стадией опухолевого процесса 

на момент установления диагноза было 2 (2,9 %) 

ребенка, со II – 21 (31,4 %), с III – 3 (4,5 %), с IV – 

41 (61,2 %) пациент. В зависимости от формы рас-

пространения СЮ больные из общей когорты были 

поделены на 2 группы. Группу с локализованным 

опухолевым процессом составили 26 (38,8 %) пациен-

тов, имевших I–II стадию заболевания, а также мест-

но-распространенный процесс (III стадия). В свою 

очередь, в группу с генерализованной формой СЮ 

отнесен 41 (61,2 %) больной с наличием отдаленных 

метастатических очагов и/или поражением лимфати-

ческого аппарата. У 25 (37,3 %) пациентов первичная 

опухоль локализовалась в длинных трубчатых костях 

верхних и нижних конечностей, у 25 (37,3 %) детей 

первичный очаг располагался в плоских костях ске-

лета (кости таза, лопатка, ребра, кости черепа) и у 17 

(25,4 %) больных наблюдалась мягкотканная форма 

СЮ – ПНЭО, поразившая мягкие ткани различных 

локализаций. Подробные характеристики пациентов 

приведены в таблице.

В подавляющем большинстве случаев в роли мета-

статических ниш выступали легкие, кости скелета 

и костный мозг. Также в единичных наблюдениях 

встречалось вторичное поражение головного моз-

га, а также регионарного лимфатического аппарата. 

Однако следует отметить, что факт поражения лим-

фатических коллекторов во всех случаях был ассоци-

ирован с выраженным мягкотканным компонентом 

опухоли и/или наличием мягкотканной формы забо-

левания – ПНЭО (см. таблицу и рис. 1).

В общей когорте пациентов манифестация забо-

левания наблюдалась в различные возрастные пери-

оды, в соответствии с которыми все пациенты были 

поделены на соответствующие группы: 1-ю группу 

составили 12 (17,9 %) детей в возрасте от 0 до 4 лет, из 

них 10 мальчиков и 2 девочки; 2-ю группу пациентов 

представили 24 (35,8 %) ребенка в возрасте от 5 до 10 

лет, из них 14 мальчиков и 10 девочек; в 3-ю группу 

вошел 31 (46,3 %) ребенок в возрасте 12–17 лет, из 

них 16 мальчиков и 15 девочек (см. таблицу и рис. 2). 

Также в зависимости от формы распространения опу-

Характеристика пациентов, получивших противоопухолевое лечение

Characteristics of patients received antitumor treatment

Характеристика
Characteristic

Абсолютное 
число паци-

ентов, n
Аbsolute 

number of 
patients, n

Относитель-
ное число 

пациентов, %
Relative 

number of 
patients, %

Пол

Gender

мужской

male

женский

female

40

27

59,8

40,2

Возраст на момент постановки диагноза

Age at the time of diagnosis

1-я группа, возраст 0–4 года

first group, age from 0–4 years

2-я группа, возраст 5–10 лет

second group, age from 5–10 years

3-я группа, возраст 12–17 лет

third group, age from 12–17 years

12

24

31

17,9

35,8

46,3

Стадия на момент постановки диагноза

Stage at the time of diagnosis

I

II

III

IV

2

21

3

41

2,9

31,4

4,5

61,2

Форма распространенности опухолевого процесса

The form of the prevalence of the tumor process

локализованная форма

localized form

локализованный (I–II) опухолевый 

процесс

localized (I–II) tumor process

местно-распространенный (III)

опухолевый процесс

locally common (III) tumor process

генерализованная форма (IV)

generalized form (IV)

26

23

3

41

38,8

34,3

4,5

61,2

Гистологический вариант

Morphology

классическая СЮ

classic ES

ПНЭО

primitive neuroectodermal tumor

50

17

74,6

25,4

Локализация первичной опухоли 

Localization of the primary tumor

длинные трубчатые кости

long tubular bones

плоские кости

flat bones

мягкие ткани

soft tissue

25

25

17

37,3

37,3

25,4

Локализация метастатических очагов (n = 41)

Localization of metastatic foci (n = 41)

легкие

lungs

кости

bones

костный мозг

bone marrow

лимфатический аппарат

lymph nodes

головной мозг

brain

множественные сочетанные мета-

стазы

multiple combined metastases

19

8

2

2

2

8

46,3

19,5

4,9

4,9

4,9

19,5



ТОМ | VOL. 8
2021Российский журнал ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ

R u s s i a n  J o u r n a l  o f  P e d i a t r i c  H e m a t o l o g y  а n d  O n c o l o g y

30

2
О

р
и

г
и

н
а

л
ь

н
ы

е
 и

с
с

л
е

д
о

в
а

н
и

я
  

|| 
 O

ri
g

in
a

l 
s

tu
d

ie
s

холевого процесса наблюдались следующие половоз-

растные особенности манифестации заболевания: на 

момент постановки диагноза средний возраст у маль-

чиков с локализованной формой составил 9,3 года, 

у девочек – 11 лет; у пациентов, имевших генерали-

зованный опухолевый процесс, данные показатели 

практически не отличались – у мальчиков средний 

возраст на момент установления диагноза составил 

10,6 года, у девочек – 11,7 года.

Все пациенты получали программную терапию 

согласно европейскому протоколу лечения EURO-

EWING 2008. Данное программное лечение осущест-

влялось до 2019 г. включительно и предусматривало 

проведение многокурсовой неоадъювантной ПХТ 

в режиме VIDE (6 курсов с винкристином (1,5 мг/м2/сут

внутривенно     (в/в) в день –1), ифосфамидом (3,0   г/м2/сут 

в/в в дни –3, –2, –1), доксорубицином (20 мг/м2/сут 

в/в в дни –3, –2, –1), этопозидом (150 мг/м2/сут 

в/в в дни –3, –2, –1)) и адъювантной ПХТ в зависимо-

сти от гендерной принадлежности в режимах VAC/VAI

(8 курсов с винкристином (1,5 мг/м2/сут в/в в день –1 ), 

дактиномицином ( 0,75 мг/м2/сут в/в в дни –2, –1), 

циклофосфамидом (1500 мг/м2/сут в/в в дни –2, –1)/

ифосфамидом (3,0 г/м2/сут в дни –2, –1), а также 

радикального хирургического лечения и ЛТ как на 

область первичной опухоли, так и на зоны метаста-

тического поражения. Планирование объема лече-

ния больных СЮ осуществлялось в соответствии со 

стадией распространенности опухолевого процесса, 

локализацией первичной опухоли и половой при-

надлежностью пациентов. В период с 1 января 2009 г. 

по 31 декабря 2019 г. комплексное лечение получили 

всего 36 (53,7 %) человек от общего числа пациентов. 

Следует отметить, что 2 пациентам выполнено про-

ведение ВДПХТ в режимах TREOMEL с треосуль-

фаном (12 г/м2 в/в в дни –5, –4, –3) и мелфаланом 

(140 мг/м2 в/в в день –2) и BUMEL с бусульфаном 

(1 мг/кг перорально в дни –6, –5, –4, –3) и мелфаланом 

(140 мг/м2 в/в в день –2) с последующей аутотранс-

плантацией стволовых клеток.

После завершения циклов ПХТ и радикального 

хирургического лечения всем пациентам осущест-

влялось проведение дистанционной ЛТ (ДЛТ) как 

непосредственно на область первичного опухолевого 

субстрата, так и на зоны метастатического пораже-

ния. Стандартная суммарная очаговая доза (СОД) на 

область первичной опухоли составила от 45 до 54 Гр 

(5 фракций в неделю по 1,8 Гр). На зоны, где сокра-

щение опухоли составило менее 30 %, проводили буст 

15 Гр. В 2 случаях ДЛТ проводилась в дооперацион-

ном периоде ввиду сохранения нерезектабельных 

размеров первичной опухоли после ПХТ и ее анато-

мически неблагоприятной локализации (кости таза). 

Пациентам с наличием отдаленного метастатического 

поражения легочной ткани, головного мозга также 

проводилась ЛТ на область вторичного поражения 

в режимах, соответствующих облучению критических 

областей: крупнокупольное облучение легких в СОД 

15 Гр (5 фракций в неделю по 1,2 Гр) и облучение всего 

головного мозга в дозе 30 Гр (5 фракций в неделю по 

2 Гр).

Комбинированное лечение с применением 

химиотерапевтического и хирургического лечения 

получил 31 (46,2 %) ребенок. Всего 2 детям в соста-

ве комплексной и комбинированной терапии была 

проведена ВДПХТ с последующей трансплантацией 

аутологичных стволовых клеток. В случае прогрес-

сии опухолевого процесса пациентам выполняли 

ПХТ линии резерва. В качестве лекарственной тера-

пии 2-й и последующих линий применяли курсы по 

соответствующим схемам: ТEM/IR с темозоломидом 

(100 мг/м2/сут в/в в дни –5, –4, –3, –2, –1) и ирино-

теканом (250 мг/м2/сут в/в в день –6), ICE c этопози-

дом (100 мг/м2/сут в дни –3, –2, –1), карбоплатином 

(200 мг/м2/сут в/в в дни –3, –2, –1) и ифосфамидом 

(3 г/м2/сут в дни –3, –2, –1). Причинами незавершен-

ности комплексного лечения стали: инкурабельность 

пациентов, обусловленная рефрактерным течением 

СЮ с тотальной генерализацией опухолевого процес-

са, требующая паллиативного лечения и посиндром-

ной терапии, отказ родителей от проведения даль-

Рис. 1. Распределение пациентов с учетом локализации метастати-

ческих очагов

Fig. 1. Distribution of patients depending on localization of metastatic foci

Структура метастатических ниш у пациентов с IV стадией заболевания  
Structure of metastasic niches in patients with stage IV disease

легкие 
lungs
кости 
bones
костный мозг 
bone marrow 
лимфатические узлы
lymph nodes
головной мозг 
brain
множественные сочетанные 
метастазы
combined metastases

8

19

8

2

2

2

Рис. 2. Структура возрастных периодов манифестации заболевания 

в зависимости от гендерных различий

Fig. 2. The structure of age periods of disease manifestation depending on 

gender differences
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1-я группа (n = 12), 
возраст 0–4 года
first group (n = 12), 
age from 0–4 years

2-я группа (n = 24), 
возраст 5–10 лет
second group (n = 24), 
age from 5–10 years

3-я группа (n = 31), 
возраст 12–17 лет
first group (n = 31), 
age from 12–17 years

14,9 % 
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нейшей терапии, смерть пациента, а также установка 

эндопротезов, что стало противопоказанием к прове-

дению дальнейшей ЛТ.

Ответ на терапию оценивали по результатам ком-

плексного контрольного обследования: спиральная 

компьютерная рентгеновская томография, магнит-

но-резонансная томография, ультразвуковое исследо-

вание, остеосцинтиграфия костей скелета, пункцион-

ная биопсия костного мозга не менее чем из 4 точек.

Статистические методы
Результаты ОВ и БСВ оценивались по кривым, 

построенным по методу Каплана–Майера. Показате-

ли ОВ рассчитывались от момента первичного обра-

щения пациента до даты его смерти от любой причи-

ны или момента последнего наблюдения.

БСВ оценивали с момента первичного обраще-

ния пациента до даты соответствующего негативного 

события (прогрессия опухолевого процесса, рецидив, 

смерть от любой причины).

Статистическая обработка полученной базы дан-

ных производилась с использованием программного 

обеспечения IBM SPSS Statistic 26. Сравнение 2 неза-

висимых групп по качественному признаку проводи-

ли посредством построения таблиц сопряженности 

с использованием критерия χ2. Для оценки влияния 

пола на возможность возникновения заболевания, 

а также формы распространенности опухолевого про-

цесса на его неблагоприятный исход использовался 

расчет отношения шансов.

Результаты
При анализе результатов ОВ и БСВ в общей когор-

те больных (n = 67) медиана сроков наблюдения ОВ 

составила 60 мес, в то время как медиана БСВ у паци-

ентов общей группы исследования составила лишь 

17 мес. Двухлетняя и 5-летняя ОВ и БСВ у пациен-

тов общей группы достигали 80,6 % и 56,7 %, 38,6 % 

и 10,6 % соответственно (рис. 3, 4).

При проведении сравнительного анализа между 

пациентами исследуемых возрастных групп стати-

стически значимых различий выявить не удалось 

(р > 0,5), однако при сравнении больных по половому 

признаку в общей группе исследуемых было установ-

лено значимое преобладание пациентов мужского 

пола (р = 0,025). На основании полученных резуль-

татов нами было установлено, что шансы заболеть 

СЮ у мальчиков были статистически значимо выше 

в 2,2 раза по сравнению с девочками (95 % довери-

тельный интервал 1,1–4,3). Показатели ОВ и БСВ 

также имели некоторые различия в зависимости от 

половой принадлежности пациентов. Так, показа-

тели 2- и 5-летней ОВ и БСВ у пациентов мужского 

пола в общей когорте достигали 80 % и 37 %, 55 % 

и 15 % соответственно. Наряду с этим у пациенток 

женского пола показатели 2- и 5-летней ОВ и БСВ 

в группе исследования составили 81,5 % и 43,1 %, 

59,3 % и 7,0 % соответственно (рис. 5, 6). Несмотря 

на наличие общей тенденции к более продолжитель-

ному периоду как ОВ, так и БСВ у девочек в срав-

нении с мальчиками в общей когорте, статистически 

значимого влияния гендерного фактора на данные 

показатели в нашем исследовании проследить не 

удалось (р > 0,05).

При анализе ОВ и БСВ у пациентов с различными 

формами распространенности опухолевого процесса 

при СЮ нами были получены следующие результаты. 

Двухлетняя и 5-летняя ОВ и БСВ у пациентов с лока-

лизованной формой СЮ составили 96,2 % и 41,4 %, 

73,1 % и 0 %. В свою очередь, показатели 2- и 5-летней 

ОВ и БСВ у пациентов с генерализованной формой 

были значительно ниже и составили 70,7 % и 37 %, 

46,3 % и 14 %. Эти данные наглядно представлены на 

рис. 7, 8. Несмотря на тенденцию к существенному 

снижению показателей ОВ у пациентов с наличием 

отделенных метастатических очагов в сравнении 

с пациентами с локализованной формой СЮ, стати-

стически значимого влияния формы распространен-

ности опухолевого процесса на показатели ОВ у боль-

ных в общей когорте выявить не удалось (р > 0,05). 

Также данный фактор не оказывал статистически 

значимого влияния и на показатели БСВ у пациентов 

общей группы исследования (р > 0,05).

Рис. 3. ОВ в общей когорте больных СЮ

Fig. 3. OS in the general cohort of patients with ES
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Fig. 4. EFS in the general cohort of patients with ES
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группами пациентов с локализованной и диссеми-

нированной формой СЮ нами также установлено, 

что непосредственно у пациентов с локализованной 

формой опухолевого процесса шансы умереть были 

статистически значимо в 3,2 раза ниже, чем у пациен-

тов с генерализованной формой (95 % доверительный 

интервал 0,11–0,92).

Эффективность программной терапии по прото-

колу EURO-EWING 2008 у пациентов, получивших 

комплексное и комбинированное лечение, оценива-

лась на основании результатов продолжительности 

БСВ (рис. 9).

При проведении пациентам комплексного и ком-

бинированного лечения показатели БСВ имели неко-

торые различия. Так, нами было установлено, что 

2- и 5-летняя БСВ у больных, получивших комбини-

рованное лечение, составила 47,4 % и 27,1 %, в свою 

очередь у комплексно пролеченных пациентов пока-

затели 2- и 5-летней БСВ составили 34,7 % и 5,2 % 

соответственно, однако статистически значимого вли-

яния объем проведенного лечения на показатели БСВ 

в нашем исследовании не оказывал (р > 0,05).

Рис. 5. ОВ у мальчиков и девочек в общей группе

Fig. 5. OS in boys and girls in the general group

Ве
ро

ят
но

ст
ь 

вы
ж

ив
ан

ия
 

Su
rv

iv
al

 p
ro

ba
bi

lit
y

Функции выживания
Survival function

Срок (мес)
Term (months)

Пол 
Gender

женский
female
мужской
male

Рис. 7. ОВ в зависимости от формы распространения СЮ

Fig. 7. OS depending on the form of distribution of ES

Рис. 8. БСВ в зависимости от формы распространения СЮ

Fig. 8. EFS depending on the form of distribution of ES
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Рис. 9. БСВ у пациентов общей когорты в зависимости от проводимо-

го объема лечения

Fig. 9. EFS in patients of the general cohort depending on the volume 

of treatment
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Рис. 6. БСВ у мальчиков и девочек в общей группе

Fig. 6. EFS in boys and girls in the general group

Н
ак

оп
ле

нн
ое

 в
ы

ж
ив

ан
ие

 
A

cc
um

ul
at

ed
 su

rv
iv

al

Функции выживания
Survival function

Срок нежелательного события (мес)
Term of the unwanted event (months)

Пол 
Gender

женский
female
мужской
male



33

О
р

и
г

и
н

а
л

ь
н

ы
е

 и
с

с
л

е
д

о
в

а
н

и
я

  
|| 

 O
ri

g
in

a
l 

s
tu

d
ie

s

ТОМ | VOL. 8
2021Российский журнал ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ

R u s s i a n  J o u r n a l  o f  P e d i a t r i c  H e m a t o l o g y  а n d  O n c o l o g y 2
Обсуждение
Проведенный нами анализ пациентов детского 

и подросткового возраста продемонстрировал, что 

в целом показатели 5-летней ОВ и БСВ у девочек 

и мальчиков в общей когорте существенно не отлича-

лись (59,3 % и 7,0 % соответственно у девочек против 

55 % и 15 % соответственно у мальчиков). В то же 

время, как показал сравнительный анализ, шансы 

на возникновение СЮ у пациентов мужского пола 

были статистически в 2,2 раза выше, нежели у девочек 

(р = 0,025). Полученные результаты соответствуют 

общемировым статистическим данным и свидетель-

ствуют, вероятно, о нетривиальной роли гендерного 

фактора в предрасполагающих к возникновению СЮ 

процессах, при этом, как показывают многочислен-

ные исследования, на агрессивность клинического 

течения опухоли при прочих равных условиях данный 

фактор существенного влияния не оказывает [1, 4, 5].

Наряду с этим показатели 5-летней ОВ у больных 

с локализованной формой СЮ оказались суще-

ственно выше в сравнении с пациентами, имевшими 

диссеминированную форму СЮ (73,1 % – с локали-

зованной формой СЮ, 46,3 % – с генерализованной 

формой). В то же время показатель 5-летней БСВ 

у пациентов с исходным диссеминированным опу-

холевым процессом был несколько выше и составил 

14 % против 0 % у больных с локализованной формой 

СЮ, что может свидетельствовать в пользу систем-

ного агрессивного характера течения опухолевого 

процесса и наличия циркулирующих микрометаста-

зов даже при локализованных формах СЮ.

При анализе 5-летней БСВ в зависимости от 

проведенного лечения у пациентов общей груп-

пы исследования нами выявлено, что у больных, 

получивших комбинированное лечение, данный 

показатель составил 27,1 %, в то время как 5-лет-

няя БСВ у комплексно пролеченных пациентов 

оказалась значительно ниже и составила лишь 

5,2 %. Как мы полагаем, данные результаты, веро-

ятно, могут являться подтверждением того, что 

проводимое специализированное лечение реали-

зует не только противоопухолевые эффекты, но 

также способствует формированию более рези-

стентной опухолевой модели, что находит свое 

отражение в приобретении агрессивного клини-

ческого течения СЮ даже у пациентов с исходной 

локализованной формой опухолевого процесса. 

Однако выполненный в нашем исследовании 

анализ показал, что объем проведенного лечения 

на показатели БСВ в общей когорте пациентов 

статистически значимого влияния не оказывал 

(р > 0,05).

Заключение
С течением времени противоопухолевая терапия 

СЮ претерпела целый ряд ключевых эволюционных 

изменений. И если еще в прошлом столетии показа-

тель смертности при данной опухоли достигал 100 %, 

то в настоящее время благодаря комплексному муль-

тимодальному подходу в лечении данной онкопато-

логии отмечается, несомненно, значимый прогресс. 

Однако недостаточная эффективность действующей 

программной терапии в лечении больных СЮ по при-

чине неудовлетворительных результатов по-прежнему 

остается одной из актуальных нерешенных проблем 

в рамках детской онкологии.

Несмотря на соответствие полученных нами резуль-

татов ОВ у больных СЮ общемировым статистиче-

ским данным, в целом сохраняется тревожная тенден-

ция к сокращению продолжительности жизни у таких 

пациентов даже на фоне проводимого противоопухо-

левого лечения. Подтверждением этому также явились 

и неудовлетворительные показатели беспрогрессивной 

выживаемости у больных СЮ, которые свидетельству-

ют о том, что даже несмотря на своевременно начатое 

специализированное лечение согласно протоколу 

EURO-EWING 2008, быстрая генерализация вне зави-

симости от формы распространения опухолевого про-

цесса остается одной из острейших проблем в лечении 

пациентов с данной онкопатологией. Вероятно, это 

может быть связано с тенденцией к системной форме 

течения СЮ и наличием уже имеющихся, клинически 

не определяемых стандартными методами обследо-

вания микрометастазов у пациентов, имеющих в том 

числе и локализованную форму процесса. Все это 

диктует острую необходимость поиска новых возмож-

ностей ранней лабораторной диагностики прогнози-

рования диссеминации опухолевого процесса и усо-

вершенствования терапевтических подходов в лечении 

данной высокозлокачественной онкопатологии [9]. 

Так, разработка и активное внедрение в клиническую 

практику новых подходов в противоопухолевой лекар-

ственной терапии в последние десятилетия уже внес-

ли огромный вклад в улучшение результатов лечения 

при различных злокачественных процессах как во 

взрослой, так и в детской онкологической практике. 

Особенно перспективным, на наш взгляд, показало 

себя направление иммунотерапии злокачественных 

опухолей, в частности при лечении СЮ [10–12]. Таким 

образом, мы полагаем, что усовершенствование уже 

имеющихся терапевтических подходов и внедрение 

новых путей для воздействия на опухолевый процесс 

при СЮ позволит не только улучшить качество жизни 

пациентов, но и существенно повысить продолжитель-

ность их жизни.
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