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Перитонеальный саркоматоз/канцероматоз — редкая патология в педиатрической практике, встречающаяся, как правило, 
при различных саркомах, саркомоподобных опухолях, десмопластической мелкокруглоклеточной опухоли. Циторедуктивная 
операция с последующей химиоперфузией брюшной полости зарекомендовала себя как эффективный метод лечения подобных 
состояний во взрослой практике и набирает популярность в детской. Лапароскопическая циторедукция с последующей 
гипертермической химиоперфузией, применяемая у  взрослых пациентов, имеет ряд преимуществ: раннее восстановление после 
операции, сокращение сроков госпитализации, своевременное начало адъювантной химиотерапии, однако опыт применения 
малоинвазивной методики у  детей ограничен.
В статье представлено первое в отечественной практике клиническое наблюдение пациента 17 лет с эмбриональной 
рабдомиосаркомой яичка и перитонеальным саркоматозом брюшной полости, которому проведена лапароскопическая 
циторедуктивная операция с гипертермической химиоперфузией.
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Laparoscopic cytoreductive surgery with hyperthermic chemoperfusion of the abdominal cavity for peritoneal 
sarcomatosis in a child with embryonal rhabdomyosarcoma. The first Russian experience in pediatric practice
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Peritoneal sarcomatosis/carcinomatosis is a rare observation in pediatric practice. I t occurs, as a rule, with various sarcomas, sarcomatoid 
tumors, desmoplastic small round cell tumors. Cytoreductive surgery followed by abdominal chemoperfusion has established itself as an 
effective method o f treating such conditions in adult practice and is gaining popularity in pediatric practice. Laparoscopic cytoreduction 
followed by hyperthermic chemoperfusion used in adult patients has a number o f advantages: early recovery after surgery, reduced hospital 
days, timely initiation o f adjuvant chemotherapy, however, the experience o f using a minimally invasive technique in children is limited.
The article presents the first clinical observation in Russian practice o f a 17-year-old patient with embryonal testicular rhabdomyosarcoma 
and peritoneal sarcomatosis o f the abdominal cavity, which underwent laparoscopic cytoreductive surgery with hyperthermic chemoperfusion. 
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Введение
Рабдомиосаркома (РМС) — 3-я по частоте встреча­

емости экстракраниальная злокачественная опухоль 
у детей [1]. Абдоминальная диссеминация данного 
типа опухоли встречается редко — в 10—12 % наблюде­
ний [2]. При перитонеальном саркоматозе, как прави­
ло, применяют паллиативные схемы полихимиотера­
пии (ПХТ) и тотальное облучение брюшной полости 
[3]. На приведенное клиническое наблюдение нами 
экстраполирован опыт циторедуктивной хирургии 
и применения интраабдоминальной гипертерми­
ческой химиоперфузии (hyperthermic intraperitoneal 
chemotherapy, HIPEC) при десмопластической мел­
кокруглоклеточной опухоли (ДМКО) и прочих сарко-

матозах брюшной и грудной полостей, накопленный 
в нашем Центре. Ребенку выполнена лапароско­
пическая циторедуктивная операция с последую­
щей гипертермической химиоперфузией брюшной 
полости. Преимуществом минимально инвазивной 
методики является раннее восстановление после опе­
рации, сокращение срока госпитализации, своевре­
менное начало адъювантной ПХТ [4].

В представленном клиническом наблюдении проде­
монстрирован первый отечественный опыт применения 
лапароскопической циторедуктивной операции с после­
дующей гипертермической химиоперфузией брюшной 
полости у ребенка 17 лет, страдающего эмбриональной 
РМС правого яичка с саркоматозом брюшной полости.
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Клиническое наблюдение
В  возрасте 17 лет ребенок обратился к  дет ском у  

хирургу по м ест у ж ит ельст ва с ж а л о б а м и  на увеличение  
правого я и ч ка . П о  данны м  ульт развукового исследова­
ния (У З И ) и ком пью т ерной т омограф ии ( К Т )  выявлены  
признаки  гидроцеле справа с наличием солидного ко м п о ­
нента в правом  я ичке , накапливаю щ его конт раст ны й  
препарат , усиление кровот ока  в правом  яичке , скопле­
ние ж и д к о с т и  в полост и малого т аза и брю ш ной поло­
сти. П о  м ест у ж ит ельст ва проведена скрот от омия, 
биопсия оболочек я и ч ка . М орф ологически вериф ициро­
вана эмбриональная Р М С , при им м уногист охим ическом  
исследовании выявлена экспрессия D esm in, M y f4 , M y o D 1  
(референс гистологического м ат ериала осущест влял­
ся в Ф Г Б У  « Н М И Ц  Д Г О И  им. Д м и т р и я  Рогачева»  
М инздра ва  России). П о  данны м  м агнит но-резонансной  
т омограф ии (М Р Т )  брю ш ной полост и и малого т аза  
выявлены лент овидные зоны ут олщ ения брю ш ины  по 
левому ф ланку брю ш ной полости, за  печенью и по перед­
ней поверхност и передней брю ш ной ст енки т олщ иной  
до 32  м м . В  правом  я и ч ке  об наруж ено  крупное солидное 
новообразование гетерогенной ст рукт уры , н а ка п л и ва ю ­
щее конт раст ны й препарат , разм ерам и 52 х 4 6  х 9 8 м м , 
с распрост ранением через правы й паховы й канал  
в брю ш ную  полость (размер данного ком понент а — 
71 х 2 8  х 4 8 м м ) (рис. 1).

Рис. 1. Перитонеальный саркоматоз на инициальной М РТ брюшной 
полости

Fig. 1. Peritoneal sarcomatosis on initial abdominal M R I

П осле проведенного дообследования (миелограмма, К Т  
грудной кл е т ки ) уст ановлен диагноз: эмбриональная Р М С  
правого я и ч ка , сарком ат оз брю ш ной полост и, Т2ЬЫ хМ 1, 
ст адия I V  по IR S  (In te rg ro u p  R habdom yosarcom a S tudy). 
П о  м ест у ж ит ельст ва начат а специф ическая т ера­
пия по схеме C E V A E  в р а м к а х  прот окола C W S  2009  
(C ooperative  W eich te ilsa rkom  S tudy). В  региональном  
центре суммарно проведено 4  курса  П Х Т  по схеме 
I3 V A  (иф осф амид, винкрист ин, а кт ином иц ин ) х 2, 
I3 V E  (иф осф амид, винкрист ин, эт опозид) х 1 и C E V  х 1 
(карбоплат ин, эпирубицин, винкрист ин). П о  данны м  
конт рольного обследования после 3  курсов П Х Т  от ме­
чено вы раж енное сокращ ение основного опухолевого 
ком понент а и уменьш ение размеров опухолевы х очагов 
брюш ины. П осле заверш ения неоадъювант ной т ерапии  
ребенок переведен в Ф Е Б У  « Н М И Ц  Д Г О И  им. Д м ит рия  
Рогачева» М инздра ва  России для проведения операт ив­
ного эт апа  лечения. Н а  конт рольной М Р Т  брюш ной  
полост и выявлены увеличенные мезентериальные л и м ­
ф ат ические узлы  (Л У )  в среднем и правом  мезогаст рии  
(0 -й  и 8-йрегионы по системе оценки P C I— Peritoneal Cancer 
Index) с выраженным повышением сигнала на D W I(d iffu s io n  
weight im aging), пораж ения  брюш ины не выявлено (рис. 2).

Рис. 2. Пораженные мезентериальные Л У  на предоперационной М РТ  
брюшной полости

Fig. 2. Affected mesenteric lymph nodes on preoperative abdominal M R I

П р и  К Т  брю ш ной полост и пат ологических изменений  
не обнаруж ено . Результ ат ы обследования обсуж дены  
совместно с дет ским и онкологами, рент генологами  
и лучевы ми т ерапевт ами. Учит ы вая от сут ст вие  
сарком ат оза по данны м  предоперационной визуализа­
ции, реш ено выполнит ь орхоф уникулэкт ом ию  справа  
паховы м  дост упом, далее провести диагност ическую  
лапароскопию , биопсию  подозрит ельных очагов в брю ш ­
ной полост и с последующ им срочным гист ологическим  
исследованием для принят ия окончат ельного реш ения об  
объеме операции и необходимост и проведения гипертер­
м ической  хим иоперф узии брю ш ной полости.

Д л я  диагност ической лапароскопии  в инф раум би- 
ликал ьную  область уст ановлен опт ический т роакар  
10 м м . Н а  большом сальнике, париет альной брю ш и-
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не левой половины купола  диаф рагмы, в м алом  тазу, 
в мезогаст рии с обеих сторон, в проекции подвздош ны х  
сосудов справа и на висцеральной брюш ине мочевого  
пузыря и слепой к и ш к и  выявлены м нож ест венны е беле­
соват о-ж елт ого цвет а очаговые изменения неправиль­
ной формы, р азм ерам и  от 1 до 4  м м  в м а кси м а л ьн о м  
измерении. В  брю ш ную  полост ь уст ановлены  рабочие  
т роакары : в левой м езогаст ральной област и, правой  
м е зо - и эпигаст ральной област ях по среднеклю чичны м  
л ин иям  ( 5  м м ), над  лоном  (1 0  м м ). Вы полнена биопсия  
очагов большого сальника  и париет альной брю ш ины  
(рис. 3).

Рис. 3. Опухолевые очаги на большом сальнике 
Fig. 3. Tumor lesions on the greater omentum

П р и  срочном гист ологическом исследовании обнару­
ж е н ы  ат ипичны е клет ки. С  использованием биполярной  
коагуляции выполнена ом ент экт ом ия, перит онэкт ом ия  
с удалением очагов в ука за н н ы х  анат ом ических обла­
стях. Выделен левый м очет очник, удалена брю ш ина  
в области дна мочевого пузыря и подвздош ны х сосудов 
справа, удалены  очаги купола  слепой к и ш к и  и дист аль­
ного отдела подвздош ной ки ш ки . М акропрепарат ы  
удалены  в эндом еш ке через дост уп по П ф анненш т илю  
(рис. 4). Визуально м а кр о ско п и че ски  удалены  все очаги, 
completeness o f  cyto reduction  (C C) 0. Ребенок располагался  
на операционном столе в ст андарт ном пол о ж е н и и  на  
спине, хирурги — по левую  ст орону от пациент а, эндо ­
скопический  м онит ор — по правую  сторону. И н т раопе - 
рационно  осуществлялось д в и ж е н и е  операционного  
стола для более удобного дост упа к  левому и правом у  
лат еральному каналам , м ал ом у тазу. Д л я  т ракции  т к а ­
ней использовались 2  окончат ы х з а ж и м а , по одному  
у  хирурга и ассист ент а. Д и ссе кц и я  т каней  осущ ест вля­
лась ульт развуковы м  диссект ором, гемостаз и част ич­
но диссекция — биполярной коагуляцией.

Учит ы вая сарком ат оз по брюш ине, п одт верж ден­
ный срочным гист ологическим исследованием, выполне­
на гиперт ермическая химиоперф узия брю ш ной полости. 
Через т роакарны е от верстия в латеральные каналы , 
поддиаф рагмальное прост ранст во справа и слева ус т а ­
новлены страховочные д р е наж и . Через конт раперт уры  
брю ш ной полост и в м алы й т аз и под диаф рагму ус т а ­
новлены т емперат урные д ат чики  (рис. 5).

Рис. 4. Вид макропрепарата 
Fig. 4. View o f the macropreparation

Рис. 5. Расстановка троакаров и девайсов для гипертермической 
химиоперфузии: 1 — рабочий троакар (5 мм)/вводной дренаж в пра­
вое поддиафрагмальное пространство; 2 — рабочий троакар (5 м м )/ 
вводной дренаж в левое поддиафрагмальное пространство; 3 — тер­
модатчик в полость малого таза; 4 — оптический троакар (10 мм); 
5 — термодатчик в поддиафрагмальное пространство; 6 — рабочий 
троакар (5 мм)/выводной дренаж из левого латерального канала; 
7 — рабочий троакар (10 мм)/разрез для извлечения гистологического 
материала; 8 — разрез для удаления правого яичка с опухолью паховым 
доступом; 9 — выводной дренаж из правого латерального канала 
Fig. 5. Arrangement o f trocars and devices fo r  hyperthermic chemoperfusion: 
1 — working trocar (5  mm)/introductory drainage into the right 
subdiaphragmatic space; 2 — working trocar (5 mm)/introductory drainage 
into the left subdiaphragmatic space; 3 — temperature sensor in the 
pelvic cavity; 4 — optical trocar (10 mm); 5 — temperature sensor in the 
subdiaphragmatic space; 6 — working trocar (5 mm)/drainage from the left 
lateral canal; 7 — working trocar (10 mm)/incision fo r  extracting histological 
material; 8 — incision fo r  removal o f the right testicle with a tumor inguinal 
access; 9 — outlet drainage from the right lateral canal
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П роцедура гиперт ермической хим иоперф узии про­
водилась раст ворам и цисплат ина 100 м г /м 2 (1 8 0  м г) 
и доксорубицина 1 5 м г /м 2 ( 2 6 м г). Общ ий объем перф узии  
составил 3560  мл, объем перф узат а для пациент а — 
2 3 0 0 м л, т емперат ура раст вора — 43  °С, время ци ркул я ­
ции — 60 м ин. Послеоперационны й период прот екал без 
особенностей, страховочные д р е н а ж и  удалены  в течение 
первы х 4  послеоперационных сут ок. П ациент  вы писан  
на 7-е послеоперационные сут ки  для продолж ения П Х Т  
по м ест у ж ит ельст ва.

Обсуждение
Перитонеальный саркоматоз в педиатриче­

ской практике наблюдается редко, в настоящий 
момент точных статистических данных о частоте 
встречаемости данной патологии не существует [3]. 
Наибольшее количество наблюдений пациентов 
с диссеминацией опухоли по брюшине проанализиро­
ваны A. Hayes-Jordan et al., в исследование включены 
50 детей и молодых взрослых до 21 года с перитонеаль­
ной диссеминацией, из которых только 7 пациентов 
страдали РМС [5]. Также D.L. Casey et al. опублико­
вали серию наблюдений из 10 детей с абдоминаль­
ным саркоматозом, из которых только 1 пациент был 
с первичным перитонеальным саркоматозом при 
РМС [6]. Среди всех подтипов РМС у детей эмбри­
ональный вариант является самым частым (60 %) 
и имеет наиболее благоприятный прогноз, что тре­
бует щадящего и тщательного локального контроля
[7]. В последнее время набирающим популярность 
методом локального контроля при метастатической 
диссеминации по брюшной полости как у взрослых, 
так и у детей является циторедуктивная операция 
с последующей гипертермической химиоперфузией. 
Наибольшим опытом проведения данной процеду­
ры у детей обладает MD Anderson Cancer Center: из 
50 пациентов большую часть составили дети с ДМКО, 
которым провели HIPEC [5]. Исследователи проде­
монстрировали, что у пациентов с PCI < 16 медиана 
бессобытийной выживаемости (БСВ) составляет 
34 мес, в то время как при PCI > 16 — 20 мес. В про­
демонстрированном нами клиническом наблюдении 
PCI на предоперационной визуализации по данным 
МРТ (4) и интраоперационно (8) отличался, а нали­
чие очагов именно опухолевой природы было под­
тверждено результатами срочного гистологического 
исследования. Также A. Hayes-Jordan et al. показали, 
что при наличии остаточных очагов размером менее
2,5 мм (СС-0) медиана БСВ составляет 31,4 мес, а при 
более крупных очагах — 7,1 мес [5]. В данном наблю­
дении все макроскопически видимые проявления 
болезни были удалены (СС-0). Стоит также отметить, 
что важной особенностью для планирования HIPEC 
является локализация опухолевой диссеминации 
в пределах одной анатомической полости (брюшной 
или грудной), в связи с чем в целях верификации 
системного характера заболевания мы выполняем КТ 
грудной и брюшной полостей. Для подсчета PCI мы 
используем данные МРТ брюшной полости и малого

таза. В своем исследовании C.-N. Lin et al. на при­
мере 62 пациентов с канцероматозом брюшины при 
раке червеобразного отростка, яичников, желудка 
и ободочной кишки показали, что МРТ имеет преи­
мущество для оценки PCI при планировании объема 
циторедуктивной операции [8]. Учитывая щадящий 
и органосохраняющий подходы в детской онкохирур­
гической практике, в нашем Центре мы стремимся 
использовать минимально инвазивный доступ без 
ущерба для абластики выполняемого хирургическо­
го пособия. Лапароскопическая циторедуктивная 
операция с последующей гипертермической химио­
перфузией зарекомендовала себя как эффективный 
аналог «открытым» циторедуктивным операциям, 
имеющий ряд преимуществ: сокращение длительно­
сти стационарного лечения, снижение степени выра­
женности болевого синдрома, своевременное начало 
адъювантной ПХТ [4]. Малоинвазивный доступ 
при циторедукции наиболее часто используют во 
взрослой практике, однако нами в литературе не было 
обнаружено упоминаний применения данной мето­
дики в педиатрической популяции пациентов. Онко­
логические центры, выполняющие данную процедуру 
у взрослых, рекомендуют тщательный отбор больных 
для лапароскопической циторедукции по следующим 
критериям: PCI < 10, отсутствие ранее проведенных 
обширных открытых операций, отсутствие объемных 
опухолей в брюшной полости, распространенной 
инвазии диафрагмы и множественного поражения 
мезентериальных ЛУ [9, 10].

Исследователи из университетской клиники 
University Hospital Reina Sofia (Испания) сравнили 
ближайшие и отдаленные результаты 2 групп пациен­
тов, которым была проведена циторедуктивная опе­
рация и гипертермическая химиоперфузия из откры­
того (n  = 38) и лапароскопического (п  = 17) доступов. 
После лапароскопической циторедукции медиана 
послеоперационного нахождения в стационаре по 
сравнению с открытыми вмешательствами состави­
ла 4 (2—10) и 9 (2—19) сут соответственно. Выявлена 
достоверная разница в сроках начала адъювантной 
ПХТ, медиана при открытых циторедукциях состави­
ла 8 (4—36) нед, при лапароскопических — 4 (3—7) нед. 
Показатели краткосрочной выживаемости (90 дней) 
были одинаковы в обеих группах. Однолетняя БСВ 
в группе открытых операций составила 63,7 % против
71,4 % после лапароскопических циторедукций [4].

Заключение
Применение минимально инвазивного досту­

па при циторедуктивной операции с последующей 
процедурой HIPEC в педиатрической практике 
является перспективным методом, так как имеет ряд 
описанных преимуществ. Однако небольшое число 
пациентов с опухолевой диссеминацией по брюшине 
и ограниченный мировой опыт использования дан­
ной техники у детей требуют дальнейших исследо­
ваний и тщательного подбора пациентов, к которым 
будет применима данная методика.
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