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Дерматофибросаркома выбухающая (Dermatofibro-
sarcoma protuberans – DFSP) представляет собой мезен-

химальную неоплазию фиброгистиоцитарного происхож-
дения средней степени злокачественности. Составляет 0,1% 
всех злокачественных неоплазм, 1–6% – всех сарком мягких 
тканей и 18% – всех кожных сарком [1–3]. Название опухо-
ли было дано Е. Хоффманом в 1925 г. DFSP регистрируется 
преимущественно в возрасте 30–40 лет, чаще у женщин и 

темнокожих. Редко встречается у детей: в литературе опи-
сано менее 200 случаев [3]. Несмотря на схожесть терминов, 
дерматофибросаркома выбухающая не имеет отношения к 
дерматофиброме. 

DFSP характеризуется медленным ростом, местной 
инвазией и высоким риском рецидива после удаления 
(в 25% случаев риск рецидива через 5 лет), но низким рис-
ком метастазирования (5%, из них 1% – в регионарные  
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Аннотация
Дерматофибросаркома выбухающая (Dermatofibrosarcoma protuberans – DFSP) представляет собой мезенхимальную неоплазию фиброгистио-
цитарного происхождения средней степени злокачественности. Патогенез DFSP включает хромосомную транслокацию, которая приводит к 
образованию белка слияния, способствуя росту опухоли за счет повышенной выработки фактора роста тромбоцитов (PDGF). Клинически на-
чинается с бессимптомной фиброзной папулы или плотной бляшки, которая постепенно, в течение нескольких лет, становится многоузловой 
и асимметрично выпуклой с приобретением фиолетового или красно-бурого оттенка. Стандартом диагностики является гистологическое ис-
следование с выявлением слабо ограниченного инфильтрата с муаровым рисунком в дерме, состоящего из переплетающихся мономорфных 
веретенообразных клеток с диффузным окрашиванием CD34+ при иммуногистохимическом исследовании. Полное хирургическое иссечение 
считается «золотым стандартом» лечения. Наблюдаемая пациентка 35 лет с первичным диагнозом бляшечной склеродермии наблюдалась у 
дерматолога с элементом в виде плотной бляшки в правой подключичной области, при повторном осмотре через год отмечены незначитель-
ный рост очага и появление асимметричных мелких плотных узлов, расположенных по его периферии. По результатам гистологического и 
иммуногистохимического исследований выставлен диагноз DFSP, пациентка направлена к онкологу для полного удаления опухоли. 
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Abstract
Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a mesenchymal neoplasm of fibrohistiocytic origin of moderate malignancy. The pathogenesis of DFSP 
involves chromosomal translocation, which leads to the formation of a fusion protein that promotes tumor growth due to increased production of 
platelet growth factor (PDGF). Clinically, it begins with an asymptomatic fibrous papule or firm plaques, which gradually over the course of several 
years become enlarged with the formation of asymmetrical multi-nodular structure of purple or red-brown color. The standards of diagnosis is a 
histological examination with the detection of a poor limited infiltrate indermis of a storiform architecture consisting of monomorphic spindle cells 
and diffuse CD34+ staining during immunohistochemistry. Complete surgical excision is considered the gold standard of treatment. Clinical case: 
female patient, 35 years old with a lesion in the form of a dense plaque in right subclavian area was examined by a dermatologist. The primary 
diagnosis was made as "morphea". In a year a slight growth of the lesion and the appearance of small firm nodules asymmetrically along the periphery 
were noted. According to the results of histological and immunohistochemistry studies the diagnosis of DFSP was made, the patient was referred to 
an oncologist for complete tumor removal.
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лимфатические узлы и 4% – удаленное метастазирование). 
Факторами риска местного рецидивирования являются 
неадекватная первичная резекция, возраст старше 50 лет, 
трансформация обычного варианта DFSP в фибросаркома-
тозный вариант (14–52%). Сообщается о случаях быстрого 
роста опухоли во время беременности. Метастазы регис-
трируются преимущественно в случаях многократных 
местных рецидивов опухоли, риск развития удаленного 
метастазирования повышается при фибросаркоматозном 
варианте опухоли (8–29%) [1, 4, 5]. 

Цитогенетические и молекулярные исследования показа-
ли, что более чем в 90% случаев DFSP характеризуется нали-
чием транслокации, включающей области хромосом 17 и 22, 
t(17;22), и дополнительных кольцевых хромосом, состоящих 
из чередующихся последовательностей 17(17q22) и 22 (22q12). 
Формирование t(17;22) приводит к слиянию генов коллаге-
на I α-типа (COL1A1) и субъединицы β гена фактора роста 
тромбоцитов (PDGFβ), что ведет к повышенной экспрессии 
COL1A1-PDGFß. Впоследствии происходит непрерывная 
активация рецептора PDGFß тирозинкиназы, что запускает 
пролиферацию опухолевых клеток DFSP [1, 2–4, 6, 7]. 

Предполагаемым фактором риска развития DFSP явля-
ется травма кожи в пораженном месте, включая рубец, вак-
цинацию, ожоги, татуировку, укусы насекомых [1, 7].

Начальной стадией дерматофибросаркомы является фор-
мирование бессимптомной фиброзной папулы или плотной 
бляшки цвета нормальной кожи или слегка пигментиро-
ванной, которая постепенно, в течение нескольких лет, ста-
новится многоузловой и асимметрично выпуклой с приоб-
ретением фиолетового или красно-бурого оттенка. Иногда 
первичный элемент представлен атрофической бляшкой 
фиолетового цвета, напоминающей склеродермию или ру-
бец. Во время роста опухоли могут отмечаться изъязвление, 
кровоточивость и болезненность. Без лечения и при реци-
дивах DFSP может локально проникать глубже в фасцию, 
реже в мышечную и костную ткань, иногда метастазировать 
в другие органы на поздних стадиях [1, 4, 8]. Типичными ме-
стами локализации являются туловище (42–49%), верхние 
конечности (37%), голова и шея (13–16%) [1, 7–9]. Существу-
ет предположение, что акральная локализация чаще встре-
чается у детей, чем у взрослых [3]. Вследствие медленного 
роста время от появления первых клинических признаков 
DFSP до постановки диагноза при длительном сохранении 
стадии бляшки может составлять месяцы и годы [7]. 

Основа диагностики DFSP состоит в патогистологичес-
кой оценке пораженного участка кожи с использованием 
инцизионной или эксцизионной биопсии с последующим 
иммуногистохимическим (ИГХ) исследованием.

Патогистологические признаки. DFSP представлена 
плотным инфильтратом в дерме и/или подкожно-жировой 
клетчатке (ПЖК) с нечеткими границами. В редких случаях 
он ограничен только дермой. На стадии бляшки выявляются 
неравномерно распределенные вытянутые веретеновидные 
клетки в верхней части дермы без вовлечения зоны Гренца 
[8]. В стадии образования узлов появляется типичная гисто-
логическая картина: муаровый рисунок инфильтрата, пред-
ставленный вихреобразным расположением тонких моно-
морфных веретеновидных клеток с невыраженной атипией 
и скудным или умеренным количеством цитоплазмы. Ядра 
мономорфные, овальной или вытянутой формы. Митозы 
присутствуют, но нет выраженной митотической активнос-
ти, патологические митозы встречается редко. Количество 
митотически делящихся клеток не превышает 5 митозов 
в 10 полях зрения при большом увеличении. Инфильтра-
ция опухолевыми клетками подкожно-жировой клетчатки 
придает ей типичный «ячеистый» вид из-за скоплений и 
линейных прослоек адипоцитов среди опухолевых клеток, 
которые ориентированы параллельно эпидермису («нити 
жемчуга», «кружевной вид»). Некрозы не типичны. Эпидер-
мальная гиперплазия встречается редко [1, 2, 4, 7, 8, 10].

ИГХ-исследование. DFSP демонстрирует выражен-
ную равномерную диффузную положительную экспрес-
сию CD34. Экспрессия фактора XIIIa, SMA, Desmin, S100, 
Melan А и кератинов отрицательная [1, 4, 7, 8, 11].

Экспрессия CD34 не является уникальной для DFSP. 
Другие опухоли, включая веретеновидно-клеточную ли-
пому, фибромы, фибромиксомы и саркому Капоши, также 
экспрессируют CD34 [4].

Существуют и особые гистологические варианты DFSP. 
Среди них выделяют: фибросаркоматозный, пигментиро-
ванный, миксоидный, гигантоклеточный, зернисто-кле-
точный, склеротический и гигантоклеточную фиброб-
ластому [4, 7, 8, 12].

В фибросаркоматозном варианте DFSP присутствуют 
очаги фасцикулярного и елочного расположения атипичных 
клеток с везикулярными ядрами. Для этого варианта харак-
терна более высокая митотическая активность, чем в типич-
ной DFSP, и часто наблюдается отсутствие или снижение 
экспрессии CD34. Трансформация в фибросаркоматозный 
вариант ассоциируется с повышенным метастатическим по-
тенциалом (чаще всего в легкие), а также с более интенсив-
ным локальным деструктивным ростом. Данный вариант 
встречается примерно в 1/5 всех случаев DFSP. Очень редко 
DFSP может трансформироваться в плеоморфную саркому.

Пигментная дерматофибросаркома (опухоль Беднара) 
характеризуется наличием дендритных меланоцитов и не-
большими отложениями меланина в пределах типичной опу-
холи. CD34+, SMA-, Desmin-, S100+.

Миксоидная дерматофибросаркома. Данный вариант 
встречается редко, при нем типичные гистологические 
признаки выявляются только очагово из-за выраженной 
миксоидной дегенерации опухоли. Клинически проявляет-
ся желеобразной консистенцией элементов. Миксоидный 
компонент может встречаться и в других вариантах опухо-
ли. CD34+, SMA-, Desmin-, S100-.

Гигантоклеточная дерматофибросаркома (редкий ва-
риант). Веретеновидные клетки сочетаются с плеоморфны-
ми и многоядерными гигантскими клетками, CD34+.

Гигантоклеточная фибробластома. Встречается преи-
мущественно у детей. Гистологически определяются парал-
лельные пучки извитых мономорфных веретеновидных 
клеток, грубый коллаген, выраженный склероз и псевдо-
васкулярные пространства с плеоморфными гигантскими 
клетками, окружающими их и расположенными диффузно. 
Генетическая аномалия схожа с DFSP. CD34+.

Зернисто-клеточный вариант (встречается редко). 
В опухоли помимо веретеновидных клеток присутствуют 
клетки с эксцентричными ядрами, четкими ядрышками и 
большим количеством лизосомальных гранул. Характерна 
положительная экспрессия CD34 и фактора, ингибирую-
щего натуральные клетки-киллеры 1С3.

Склеротический вариант (встречается редко). Опухоль 
из веретеновидных клеток более чем наполовину пред-
ставлена коллагеновой стромой, бедной клеточным ком-
понентом. CD34+.

Молекулярно-генетическое типирование может служить 
важным дополнительным диагностическим инструментом 
в диагностике дерматофибросаркомы выбухающей. Ци-
тогенетически более 90% случаев DFSP имеют несбалан-
сированную транслокацию t(17;22)(q22;q13) с формиро-
ванием гена слияния COL1A1-PDGFβ и высоким уровнем 
экспрессии субъединицы β фактора роста тромбоцитов. 
Фибросаркоматозная трансформация часто связана с уве-
личением количества копий гена слияния. Тестирование 
на транслокацию может быть выполнено с использовани-
ем флуоресцентной гибридизации in situ или полимераз-
ной цепной реакции с обратной транскрипцией [4]. Моле-
кулярно-генетическое подтверждение редко требуется в 
классических случаях DFSP. Однако оно необходимо при 
отсутствии типичных патогистологических признаков 
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DFSP или ее фибросаркоматозного варианта, а также для 
скрининга пациентов, нуждающихся в назначении имати-
ниба мезалата (пероральный ингибитор тирозинкиназы, 
блокирующий PDGFβR). 

Предоперационная магнитно-резонансная томография 
(МРТ), хоть и не является обязательной, иногда выполня-
ется для определения распространенности опухоли. В слу-
чае фибросаркоматозной дерматофибросаркомы выбуха-
ющей, а также при наличии симптомов, указывающих на 
метастазирование при обычной DFSP, рекомендуют про-
водить базовую и серийную компьютерную томографию 
(КТ) грудной клетки [12, 13] (табл. 1).

DFSP может быть ошибочно диагностирована у детей 
как сосудистая мальформация, келоид, дерматофиброма, 
рубец или эпидермальная киста. 

Дифференциальная диагностика DFSP у взрослых включа-
ет спектр фиброзных опухолей согласно классификации Все-
мирной организации здравоохранения (ВОЗ) 2018 г. (табл. 2).

Главные отличия между клеточной дерматофибромой и 
DFSP заключаются в характере изменений эпидермиса, выра-
женности инфильтрации дермы и ПЖК, особенностях распо-
ложения опухолевых клеток и экспрессии маркеров (табл. 3). 
Хотя в 5% случаев клеточная дерматофиброма также экс-
прессирует CD34+, окрашивание очаговое или пятнистое в 
отличие от равномерной и интенсивной экспрессии данного 
маркера в случае дерматофибросаркомы выбухающей.

Дерматомиофиброма (DMF). Это новообразование 
встречается почти исключительно у женщин или детей 
мужского пола до полового созревания, локализуется в 
складках кожи, на шее. Клинически DMF представляет 
собой твердую бляшку на коже с неизмененной поверхно-
стью. Чаще одиночные поражения растут до определенно-
го размера, но никогда не подвергаются злокачественной 
трансформации. DMF может клинически и патогистологи-
чески напоминать DFSP на стадии бляшки. Главными от-
личиями DMF от DFSP являются повышенное количество 
и фрагментация эластических волокон, CD34-, в 50% слу-
чаев – SMA+. Другими патогистологическими признаками 
DMF являются легкий акантоз в эпидермисе, нечетко очер-
ченный инфильтрат из пучков веретеновидных опухоле-
вых клеток, параллельных эпидермису, преимущественно 
в пределах дермы. Иногда возможно очаговое поражение 
поверхностных слоев ПЖК. Придатки кожи не вовлекают-

ся. Цитоплазма бледно-эозинофильная с мономорфными, 
слегка вытянутыми ядрами или везикулярная с маленьки-
ми ядрышками [4, 8, 7, 10].

Спектр дифференциальной диагностики DFSP включает 
также другие CD34+ опухоли.

Поверхностная CD34+ фибробластическая опухоль 
(SCPFT) встречается у пациентов среднего возраста в виде 
медленно растущей, обычно безболезненной бляшки, воз-
никающей в поверхностных мягких тканях, преимущес-
твенно нижних конечностей, особенно в области бедра, 
реже – верхних конечностей, ягодиц, редко – вульвы. Раз-
меры опухоли варьируют от 1,5 до 10 см, метастазирова-
ние и рецидивы новообразования после удаления обычно 
не наблюдаются. Патогистологически SCPFT локализует-
ся в глубоких слоях дермы и поверхностной ПЖК в виде 
очерченных очагов, зачастую локально инфильтрирующих 
соседние ткани. SCPFT состоит из пластов или пучков ве-
ретеновидных и эпителиоидных клеток с обильной зернис-
той или стекловидной цитоплазмой. Часто наблюдается  
выраженный ядерный полиморфизм с причудливыми, ги-
перхромными ядрами, содержащими одно или несколько 
крупных ядрышек. Несмотря на ядерный полиморфизм, 
отмечается чрезвычайно низкая митотическая активность 
(<1 на 50 полей при большом увеличении), редко – некрозы. 
Могут отмечаться незначительная воспалительная инфиль-
трация и пенистые клетки. Иммуногистохимически SCPFT 
всегда диффузно экспрессирует CD34 и очагово, примерно в 
2/3 случаев, – кератины (AE1/AE3). Реакция с другими мар-
керами, такими как Desmin, SMA и S100, негативная. Моле-
кулярно-генетические нарушения не выявляются [7, 14–16].

Нейрофиброма от миксоидного варианта дерматофи-
бросаркомы отличается отсутствием муарового рисунка, 
положительной экспрессией S100 и коллагена IV [4, 7, 8].

Солитарная фиброзная опухоль обычно встречается у 
пожилых людей на коже головы, шеи и конечностей. Опу-
холь безболезненная, растет и инфильтрирует окружаю-
щие ткани медленно, риск метастазирования низкий. Па-
тогистологически выявляются хаотично расположенные 
округлые и короткие веретеновидные клетки с везикуляр-
ными ядрами и незначительной или отсутствующей цито-
логической атипией среди длинных, тонких и параллель-
ных пучков коллагена. CD34+, CD99+, STAT6+, Vimentin+, 
Desmin-, S100- [1, 4, 7, 10].

Таблица 2. Классификация фибробластных, миофибробластных и фиброгистиоцитарных опухолей (ВОЗ, 2018) [4]

Обычная фиброзная гистиоцитома.  
Синоним: дерматофиброма
Подварианты:
а) аневризматическая (гемосидеротическая) фиброзная гистиоцитома; 
б) клеточная фиброзная гистиоцитома; 
в) атипичная (псевдосаркоматозная) фиброзная гистиоцитома

Дерматомиофиброма (синоним: бляшковидный дермальный фиброматоз)

Эпителиоидная фиброзная гистиоцитома Плексиформная фиброгистиоцитарная опухоль

Дерматофибросаркома выбухающая Бляшковидная CD34+ дермальная фиброма

Фибросаркоматозная дерматофибросаркома выбухающая Фибромы

Гигантоклеточная фибробластома Миофиброма/миофиброматоз

Поверхностный фиброматоз Узловатый фасциит

Поверхностная акральная фибромиксома Кожная миксома

Таблица 1. Диагностика DFSP

Биопсия  (инцизионная/эксцизионная)
Слабо ограниченный инфильтрат в дерме с муаровым рисунком из тонких гиперхромных мономорфных 
веретеновидных клеток с нечеткой цитоплазмой и моноформными ядрами, слабой митотической актив-

ностью. Инфильтрация ПЖК опухолевыми клетками с характерным ячеистым видом

ИГХ-исследование CD34+, фактор XIII-a-, SMA-, Desmin-, S100-, кератины-

Генетическое исследование [выявление 
хромосомной транслокации t(17;22)]

ОТ-ПЦР, FISH

Предоперационная МРТ Для определения распространенности опухоли до операции

КТ грудной клетки При высоком риске метастазирования или симптомах метастазирования

Примечание. FISH – флуоресцентная гибридизация in situ; ОТ-ПЦР – полимеразная цепная реакция с обратной транскрипцией.
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В случае неполного иссечения образования при диагности-
ческой биопсии DFSP существует риск ошибочной диагнос-
тики кожной периневромы (особенно если нет клинических 
данных), учитывая схожее строение этих новообразований 
(муаровый рисунок наблюдается в обеих опухолях) и по-
ложительную экспрессию CD34. Однако при периневроме 
выявляется хорошо очерченная, часто в форме колокола 
опухоль, состоящая из коротких, веретеновидных клеток, ко-
торые могут иметь эпителиоидную морфологию, всегда отме-
чается положительная экспрессия EMA и Claudin-1.

Бляшковидная СD34+ дермальная фиброма (медальо-
ноподобная дермальная дендроцитарная гамартомa – 
MDDH), доброкачественная неоплазия из CD34-позитив-
ных дендритных клеток. Дифференциальная диагностика 
данных опухолей особенно затруднена на стадии бляшки 
DFSP. Патогистологически как MDDH, так и DFSP харак-
теризуются муаровым рисунком с полосовидным инфиль-
тратом из CD34+ веретеновидных клеток и редкими мито-
зами. В то же время MDDH инфильтрирует 2/3 сетчатого 
слоя дермы, не вовлекая сосочковый слой, редко затраги-
вает ПЖК, не поражает придатки кожи, сосуды и нервы, 
возможна примесь тучных клеток. Поверхностные опухо-
левые клетки MDDH имеют вертикальную ориентацию по 
отношению к эпидермису, а более глубокие клетки – го-
ризонтальную. ИГХ-исследование, за исключением случа-
ев положительной реакции с фактором XIIIa и очагово с 
SMA, неинформативно при проведении дифференциаль-
ной диаг ностики между этими опухолями [7, 8, 17].

Лечение DFSP заключается в хирургическом удалении. 
Идеальным вариантом удаления небольшой опухоли с не-
четкими границами, особенно в косметически значимых 
областях, является применение микрографической хирур-
гии Мооса (MMS) – хирургической техники, обеспечива-
ющей полный контроль гистопатологических границ во 
время операции с сохранением тканей. MMS предпочти-
тельнее широкого локального иссечения, поскольку DFSP 
может иметь непредсказуемые субклинические границы. 
Если MMS недоступна, а также в случае крупной опухоли 
выполняется ее широкое локальное иссечение с захватом 
здоровой кожи на расстоянии 2–4 см от ее визуальных гра-

ниц [1, 2–4, 8, 11, 18]. Средняя частота рецидива DFSP после 
MMS варьирует в пределах 1,3–6%, после широкого иссече-
ния с захватом здоровой кожи – 13–49%. Учитывая низкий 
риск рецидива, особенно при локализации DFSP на голове 
и шее, MMS считается методикой выбора [18–20].  

При крупных поражениях проведение предоперацион-
ной МРТ необходимо для оценки площади поражения и 
планирования хирургического вмешательства [13]. По-
скольку метастазирование опухоли в лимфатические узлы 
встречается крайне редко, регионарная лимфодиссекция 
не рекомендуется.

В случаях DFSP, которые не поддаются хирургическому 
лечению из-за крупных размеров опухоли, множествен-
ности поражения, метастазирования, рецидивов или рис-
ка косметических и/или функциональных нарушений, у 
взрослых пациентов применяется терапия иматиниба ме-
зилатом [4, 6, 21, 22]. 

Иматиниба мезилат конкурентно ингибирует связывание 
аденозинтрифосфата с рецептором PDGFβ, тем самым за-
медляет активность тирозинкиназы, способствует апоптозу и 
ограничивает рост опухоли. Пациенты с наличием трансло-
кации t(17;22) демонстрируют больший ответ на иматиниб 
по сравнению с пациентами без нее, и, следовательно, скри-
нинг на эту транслокацию следует проводить до начала те-
рапии. Побочные эффекты иматиниба мезилата включают 
диспепсические явления, отеки, усталость, анемию и сыпь. 
Продолжительность терапии варьирует: некоторые источ-
ники рекомендуют в среднем 6 мес терапии, но при необхо-
димости курс лечения может быть продлен. Рекомендуется 
невысокая начальная доза иматиниба мезилата – 400 мг/сут 
в связи с меньшей частотой развития побочных эффектов. 
При отсутствии эффекта дозу повышают до 600–800 мг/сут. 
Несмотря на положительный эффект при терапии иматини-
ба мезилатом, данный препарат применяется лишь в качестве 
неоадъювантной терапии в предоперационном периоде с по-
следующим полным удалением опухоли [3, 6, 21, 22].

В качестве альтернативы при неоперабельных или реци-
дивирующих опухолях может также применяться лучевая 
терапия, а адъювантное облучение может снизить риск 
развития местного рецидива (табл. 4).

Таблица 3. Дифференциальная диагностика DFSP

Нозология Патогистология CD34 SMA S100 Другие

Дерматофибросар-
кома  выбухающая

Не затрагивается эпидермис. Диффузная инфильтрация дермы с муа-
ровым рисунком из завихрений мономорфных тонких веретеновид-
ных клеток с низкой митотической активностью и небольшим коли-
чеством цитоплазмы, ядра которых имеют овоидную или вытянутую 

форму. Ячеистая инфильтрация ПЖК. Поражаются придатки кожи

Диффузно + - - -

Клеточная  
дерматофиброма

Гиперплазия эпидермиса. Очаговая инфильтрация в дерме.  
Смешанный рисунок из пучков и муаров мономорфных клеток  

с бледной эозинофильной цитоплазмой; митозы преимущественно 
отсутствуют. Диффузная инфильтрация верхней части ПЖК

- Очагово + -
Кератин -

Редко 
очагово Desmin+

Дерматомио-
фиброма

Легкий акантоз в эпидермисе. Инфильтрат без четких границ преиму-
щественно в пределах дермы. Придатки кожи не поражаются. Цито-

плазма бледно-эозинофильная с мономорфными, слегка вытянутыми 
или везикулярными маленькими ядрышками, ядрами. Повышенное 

количество и фрагментация эластических волокон

- (50%)+/- - -

Поверхностная 
CD34+ фибробласт-
ная опухоль (SCPFT)

Очаговая инфильтрация в дерме из пластов или пучков веретеновид-
ных и эпителиоидных клеток с обильной зернистой или стекловид-

ной цитоплазмой. Ядерный полиморфизм
Диффузно + - -

Кератины очагово 
«+» в 2/3 случаев

Нейрофиброма

Рыхло и беспорядочно расположенная прослойка веретеновидных 
клеток со скудной бледной цитоплазмой и удлиненными волнисты-
ми ядрами среди миксоидно-коллагеновых волокон с вовлечением 

придатков кожи. Рассеянные тучные клетки

Диффузно + - +

Коллаген IV+
XIIIa-

Sox10+
EMA+/-

Солитарная фиброз-
ная опухоль

Четко очерченный инфильтрат из коротких и округлых веретеновид-
ных, бесформенно расположенных клеток среди длинных, тонких и 

параллельных пучков коллагена
Диффузно + - -

CD99+, STAT6+, 
Vimentin+, 

Desmin-

Периневрома
Муаровая архитектура, опухоль с четкими границами, состоящая из 

коротких веретеновидных клеток
Диффузно + - -

EMA+
Claudin-1+

Бляшковидная 
СD34+дермальная 
фиброма

Полосовидный инфильтрат в верхних 2/3 сетчатого слоя дермы, 
сосочковый слой дермы и придатки кожи не вовлекаются,  

редко вовлекается ПЖК
Диффузно + +/- - FXIIIa +/-
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Вследствие риска развития местного рецидива DFSP па-
циенты нуждаются в тщательном клиническом наблюде-
нии после завершения лечения. Риск рецидива наиболее 
высок в первые 3 года после лечения, поэтому пациентов 
следует обследовать каждые 3–6 мес в течение этого време-
ни и по крайней мере ежегодно в дальнейшем. 

Общий прогноз при DFSP благоприятный: 10-летняя 
выживаемость составляет 99,1%. Пациенты с метастазами 
живут в среднем около 2 лет после постановки диагноза. 
Высокий митотический индекс, негроидная раса, мужской 
пол и расположение опухоли на голове, шее являются фак-
торами риска более высоких показателей смертности [1]. 
Другие осложнения связаны с послеоперационным рубце-
ванием и косметическим дефектом.

Клинический случай. Пациентка Д., 35 лет, обратилась к 
дерматологу с жалобами на появление одиночного безбо-
лезненного уплотнения в правой подключичной области, 
появившегося 2 года назад. От момента появления первых 
признаков за указанный промежуток времени отмечался 
медленный рост образования. На основании клинических 
данных первоначально установлен диагноз «бляшечная 

склеродермия» и рекомендовано наблюдение у дерматоло-
га 2–3 раза в год. Через год после первичного обращения 
отмечен незначительный бессимптомный рост элемента с 
изменением его морфологических признаков. При осмот-
ре: очаг неправильной формы с нечеткими границами 
4×6  см, плотный на ощупь, красно-фиолетового цвета, с 
асимметричными выбухающими индуративными узлова-
тыми образованиями по периферии (рис. 1). Общеклини-
ческие анализы в пределах нормы. Рекомендована биопсия 
пораженной кожи. 

Данные патогистологического исследования. В биопта-
те кожи эпидермис не изменен. В средних и глубоких от-
делах дермы (без вовлечения поверхностных отделов), с 
переходом на ПЖК, имеются разрастания мономорфных 
веретеновидных клеток с овальными и извитыми ядрами 
и умеренным количеством цитоплазмы, которые ориенти-
рованы параллельно эпидермису. Местами клетки образуют 
завихрения. Митозы единичные. Границы опухоли нечет-
кие. Адипоциты проксимальных отделов ПЖК расположе-
ны в виде ячеистой структуры среди опухолевых клеток  
(рис. 2–5). Данные ИГХ-исследования: диффузное окра-
шивание CD34++ (рис. 6), Desmin-, SMA-, S100-, CD68-, 
Melan  A-, Ki-67  – 8%. Установлен диагноз: дерматофибро-
саркома выбухающая, классический вариант. Пациентка на-
правлена к онкологу для удаления опухоли. 

Таблица 4. Подходы к лечению DFSP

Линия терапии Подход

1-я Микрографическая хирургия Мооса

2-я
Широкое локальное иссечение с отступом от краев 

опухоли от 2 до 4 см

3-я Иматиниба мезилат: 600 мг/сут 6 мес

Лучевая терапия

Рис. 1. Солитарный очаг в правой подключичной области.

Рис. 2. В средних и глубоких отделах дермы (без вовлечения 
поверхностных отделов) видны разрастания веретеновид-
ных клеток, ориентированных параллельно эпидермису 
(окраска гематоксилином и эозином, ×50).

Рис. 3. Разрастания веретеновидных клеток с овальными  
и извитыми ядрами в глубоких отделах дермы с переходом 
на ПЖК. Адипоциты в виде ячеек располагаются среди опухоле-
вых клеток; последние окружают и сдавливают придатки кожи 
(потовые железы; окраска гематоксилином и эозином, ×100). 

Рис. 4. Большее увеличение дистального края опухоли 
(окраска гематоксилином и эозином, ×200). 
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Заключение 
Клинический случай демонстрирует сложность постанов-

ки диагноза DFSP дерматологом при первичном обращении 
на стадии бляшки. Важными аспектами являются наблюдение 
за пациентом в динамике и фиксирование изменений в кли-
нической картине. При солитарных индуративных элементах, 
напоминающих склеродермию, следует проводить дифферен-
циальную диагностику с фиброгистиоцитарными опухолями, 
в том числе с дерматофибросаркомой выбухающей, а также 
другими CD34-позитивными опухолями, с обязательным взя-
тием биопсии и дальнейшим ИГХ-исследованием. 
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Рис. 5. Веретеновидные клетки опухоли с извитыми ядрами, 
мономорфные, с умеренным количеством цитоплазмы. 
Адипоциты в виде ячеек располагаются среди опухолевых кле-
ток (окраска гематоксилином и эозином, ×400).

Рис. 6. ИГХ-реакция с антителами к CD34. Отмечается диффуз-
ная положительная реакция в клетках опухоли (×100).
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