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✓ Резюме 

Экстрагастроинтестинальные стромальные опухоли (ЭГИСО) – редкие поражения 

мезенхимальных новообразований, составляющие менее 1% первичных новообразований 

пищеварительного тракта. Только в 10% случаев ЭГИСО могут поражать любой сегмент 

желудочно-кишечного тракта и возникать в других местах (сальник, брыжейка или 

забрюшинное пространство, ГИСО, возникающие из поджелудочной железы). На каждый 

миллион населения приходится около 14 пациентов [1–3]. На сегодняшний день 

опубликовано более 190 случаев. Мы представляем редкий случай огромной мезентериальной 

экстрагастроинтестинальной стромальной опухоли, представленной в виде 

перитонеальной массы у 53-летнего пациента.  

Ключевые слова: экстрагастроинтестинальная опухоль, гастроинтестинальная 

опухоль, PDGFRA мутация, KIT мутация 
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✓ Resume 

Extragastrointestinal stromal tumors (EGIST) are rare lesions in the mesenchymal neoplasm, 

accounting for less than 1% of the primary neoplasias of the digestive tract. In only 10% of the cases 

EGIST may affect any segment of the gastrointestinal tract and can occur in other locations 

(omentum, mesentery, or retroperitoneum, GIST arising from the pancreas). The incidence is 

approximately 14.5 patients per 1 million persons [1–3]. To date, more than 190 cases have been 

published. We reported a rare case of huge mesenteric extra-gastrointestinal stromal tumor 

presenting as a peritoneal mass in a 53-year-old patient. 

Keywords: extragastrointestinal stromal tumor, gastrointestinal stromal tumor, PDGFRA 

mutation, KIT mutation 
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✓ Resume 

Ekstragastrointestinal stromal o'smalar (EGISO) mezenximal neoplazmalarning kam 

uchraydigan lezyonlari bo'lib, ovqat hazm qilish traktining birlamchi neoplazmalarining 1% dan 

kamrog'ini tashkil qiladi. Faqatgina 10% hollarda EGISO oshqozon-ichak traktining har qanday 

segmentiga ta'sir qilishi va boshqa joylarda (omentum, mezenterial yoki retroperitoneal bo'shliq, 

oshqozon osti bezidan kelib chiqadigan Giso) paydo bo'lishi mumkin. Har million aholiga 14 ga yaqin 

bemor to'g'ri keladi [1-3]. Bugungi kunga qadar 190 dan ortiq holatlar nashr etilgan. Biz 53 yoshli 

bemorda peritoneal massa sifatida taqdim etilgan ulkan mezenterial ekstragastrointestinal stromal 

o'simtaning kamdan-kam holatini taqdim etamiz.  

Kalit so'zlar: ekstragastrointestinal o'sma, gastrointestinal o'sma, PDGFRA mutatsiyasi, KIT 

mutatsiyasi 

 

Актуальность 

   кстрагастроинтестинальные    стромальные  опухоли –  это   редкая  группа  новообразований  

   мягких тканей, которые происходят вне желудочно-кишечного тракта. По своим 

патоморфологическим, иммуногистохимическим и молекулярно-биологическим 

характеристикам они схожи с ГИСО.  

Цель исследования: обычно они имеют неспецифическую клиническую картину, поэтому 

их трудно диагностировать до операции. Клинически могут имитировать другие 

внутрибрюшные заболевания или новообразования [4, 5]. Иногда из-за большого размера 

опухоли и ее усиления контрастом на компьютерной томографии она может имитировать 

новообразования толстой кишки, такие как аденокарцинома или лимфома [6].  

 

Материал и метод исследования 

Установка диагноза затруднительна и может быть поставлена с помощью пункции под 

контролем КТ и иммуногистохимического анализа биоптата. Выделяют три гистологических 

типа ЭГИСО: веретенообразный (70%), эпителиальный (20%) и смешанно-клеточный (10%).  

В 95 % наблюдается соматическая мутация CD117 (c-KIT), и ее обнаружение при 

иммуногистохимическом анализе определяет происхождение ГИСО [7]. Miettinen M. и др. при 

ретроспективном анализе 112 случаев ЭГИСО, возникших из забрюшинного пространства в 

эпоху до иматиниба (с 1970 по 1996 год), обнаружили, что прогнозы забрюшинных ЭГИСО 

(n=79) были плохими, а медиана выживаемости составляла всего 14 месяцев[8]. При этом 

некоторые ученые полагают, что биологические характеристики ЭГИСО напоминают 

характеристики ГИСО, возникающих из дистального отдела пищеварительного тракта[9].  

На сегодняшний день опубликованы случаи ЭГИСО, характеризовавшиеся большими 

размерами (>10 см) или имели высокое количество митозов (>5/50 в поле зрения ×40 увеличение) 

и, таким образом, классифицировались как случаи высокого риска. Более того, из-за их редкой 

встречаемости крупные исследования (N>50) по экстрагастроинтестинальным стромальным 

опухолям ограниченны, а их гистогенез и клинико-морфологические особенности, связанные с 

прогнозом, плохо изучены [10]. 

Клинический случай  

Пациент, 1961 г. р., поступил с жалобами на боль внизу живота, общую слабость с ноября 

2023 г. С вышеуказанными жалобами обратился в клинику по месту жительства, где 

Э
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рекомендованы инструментальные методы исследования. КТ органов грудной клетки от 

27.11.2023г.:без вторичных изменений. КТ органов брюшной полости и забрюшинного 

пространства с в/в контрастирование от 27.11.2023. В нижнем этаже брюшной полости срединно 

определяется объемное образование с относительно ровными четкими контурами, размерами 

15,7×19,8×23,5 см. Образование оттесняет петли кишечника в правой половине и левой половине 

брюшной полости и тесно прилежит к передней брюшной стенке. Верхний полюс образования в 

проекции брыжейки тонкого кишечника на уровне VL-3 позвонка. Нижний полюс образования 

тесно прилежит к передней поверхности мочевого пузыря. Уретерогидронефроз с двух сторон. 

МРТ органов брюшной полости, малого таза с в/в контрастирование от 29.11.2023: в полости 

малого таза с распространением в брюшную полость определяется неправильной формы 

объемное образование с четкими неровными контурами, неоднородной солидной структуры за 

счет распада в центральных отделах, размерами 15,1×19,5×21,7 см. При контрастировании 

отмечается высокая васкуляризация образования с интенсивным накоплением контрастного 

вещества солидной частью образования (рис. 1). 28.11.2023 выполнена трепан-биопсия из 

образования. Гистологическое заключение № 2633-23 от 30.11.2023: папиллярная уротелиальная 

карцинома.  

 

 а                            б                                в                             г 

Рисунок 1. МРТ органов брюшной полости, малого таза в Т2 аксиальной (а), T2 

сагиттальной (б) проекциях; на нативных (в) и постконтрастных (г) изображениях 

02.12.2023 больному проведено хирургическое лечение в объеме расширенного иссечения 

опухоли малого таза, R0. Протокол операции: нижний этаж брюшной полости и малый таз 

заняты гигантской гиперваскулярной опухолью, исходящей из малого таза. Органы брюшной 

полости оттеснены и сдавлены вверх. Прямая кишка, нисходящий отдел ободочной кишки, 

сигмовидная кишка интимно спаяны с опухолью. Процесс признан местно-распространенным и 

осложненным. Признаков диссеминации опухолевого процесса не выявлено. Макроскопически 

опухоль напоминает «рыбье мясо». При дальнейшей ревизии установлено, что опухоль интимно 

спаяна с прямой кишкой без признаков прорастания. Опухоль включает в себя паравезикальную 

и параректальную клетчатку.  

 

                                          а                                                                 б 

Рисунок 2. Макроскопическое гистологическое строение опухоли: 

11 (73) 2024 «Òèááè±òäà ÿíãè êóí» ISSN 2181-712X. EISSN 2181-2187 699



а – объемное образование с капсулой овальной формы размером 22×20×13 см; б – при разрезе 

в середине имеется полость без содержимого размером 9×5×8 см, неравномерной окраски, 

плотноватой консистенции. Большая часть с некротическим изменением, снаружи имеется 

семенной проток длиной 5 см.  

При этом установлено, что опухоль берет начало с задней стенки мочевого пузыря ближе к 

шейке. Масса опухоли около 5 кг. Выполнено тотальное иссечение тазовой клетчатки с 

лимфатическими узлами и лимфатическими сосудами. Брюшная полость дренирована в правой 

подвздошной области. Гистологические исследование № 148804 от 08.12.2023: 

веретеноклеточная саркома (рис. 2, 3). 

  

 

                         а                                          б                                                            в 

Рисунок 3. Микроскопическое гистологическое строение опухоли с окрашенным 

гематоксилин-эозином: а – солидная веретеноклеточная карцинома, образующая короткие пучки 

(×10 увеличение); б – неопластические клетки имеют удлиненные вытянутые ядра и 

эозинофильную цитоплазму (×40 увеличение) в неопластические клетки с умеренным 

полиморфизмом, образованные в «пучки». Отмечается низкая митотическая активность 2-3/10 

(×40 увеличение)  

Иммуногистохимическое исследование № 148804 от 22.01.2.24: ICD-O: 8936/3 – 

гастроинтестинальная опухоль. PDGFRA мутация: экзон 18 – положительный (рис. 4). 

 

                                а                                        б                                         в

Рисунок 4. Иммуногистохическое исследование с использованием окраски DOG-1 (SP31), ×20 

увеличение (а), окраски CD34 (QBEnd/10), ×20 увеличение (б), окраски Ki67 (30-9), ×20 

увеличение (в):

а  – положительная цитоплазматическая экспрессия в неопластических клетках; б – 

диффузная положительная экспрессия в мембранном компартменте неопластических клеток; в – 

пролиферативный индекс -5–6%.

Пациент выписывается на 14-е сутки с диагнозом: экстрагастроинтестинальная стромальная 

опухоль T4N0M0, С48.0. С 28.01.2023 в процессе таргетной терапии – иматиниб.

Результат и обсуждение
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Термин «экстрагастроинтестинальная стромальная опухоль» был впервые назван Reith et al. в 

2000 году [11]. ЭГИСО состоят из 3 подтипов, из которых забрюшинная ЭГИСО является самой 

редкой [12, 13]. ЭГИСО чаще всего встречаются в сальнике, брыжейке, забрюшинном 

пространстве, области таза, брюшной стенке, печени, желчном пузыре, поджелудочной железе, 

мочевом пузыре, семенном пузырьке, влагалище, предстательной железе [11, 14].  

В большинстве случаев речь идет о пациентах, средний возраст которых варьирует от 45,8 до 

59 лет, и на момент постановки диагноза размеры ЭГИСО крупнее, чем ГИСО [15]. Как и ГИСО, 

экстрагастроинтестинальные стромальные опухоли возникают из интерстициальных клеток 

Кахаля, которые могут возникать эктопически в различных внутрибрюшных местах [16, 17]. 

Другая теория происхождения экстрагастроинтестинальных стромальных опухолей заключается 

в том, что ЭГИСО является результатом избытка интрамурального роста, приведший к 

отслоению мышечного покрова желудочно-кишечного тракта. Соответственно, во время 

операции необходимо искать любые спайки или очаговые соединения между стромальной 

опухолью и желудочно-кишечной трубкой [18].  

ЭГИСО лучше классифицировать как злокачественные новообразования с низким и высоким 

риском, частично в зависимости от размера опухоли и морфологии. Более крупные опухоли 

диаметром >10 см, а также некротические или язвенные опухоли определяют группу высокого 

риска [19, 20]. Происхождение ЭГИСО также играет роль. ЭГИСО, происходящие из сальника, 

опухолевые клетки которого редко являются эпителиальными клетками, обладают сходством с 

ГИСО желудка и имеют лучший прогноз по сравнению с ЭГИСО, возникающими из других мест. 

Напротив, было обнаружено, что ЭГИСО, возникающие в брыжейке, имеют морфологию и 

биологические характеристики, аналогичные таковым у ГИСО тонкого кишечника, но со 

сравнительно худшим прогнозом [11].  
Экстрагастроинтестинальная стромальная опухоль не имеет специфических симптомов или 

рентгенологических особенностей, и наиболее частым проявлением является дискомфорт или боль в 

животе. Данные симптомы различаются в зависимости от размера и местоположения опухоли [15, 

21]. В некоторых исследованиях рентгенологически ЭГИСО характеризуются как большие массы с 

солидными и кистозными компонентами, гетерогенное усиление [22, 23]. При гистологических 

исследованиях опухолевые клетки ГИСО обычно имеют веретенообразную или эпителиоидную 

форму. Как правило, опухоли известны как четко выраженные образования, исходящие из стенки 

ЖКТ. Они часто неоднородны, с внутриопухолевыми кровоизлияниями, кистозными изменениями 

или некрозом [23, 24]. Диагноз ЭГИСО устанавливается с помощью иммуногистохимического 

исследования. При этом клетки положительны в отношении иммунологических маркеров, таких как 

CD117, DOG1, CD34, десмин, гладкомышечный актин, S100 [14, 16].  

По данным 10-летнего китайского ретроспективного исследования из 55 пациентов с диагнозом 

ЭГИСО 20 (36,4%) были обнаружены в забрюшинном пространстве, 14 (25,5%) – в брыжейке тонкой 

кишки, 7 (12,7%) – в брыжейке толстой кишки, 7 (12,7%) – в брюшно-тазовой полости, 3 (5,5%) – в 

малом сальниковом мешке, 2 (3,6%) – в яичнике, 1 (1,8%) – в капсуле поджелудочной железы и 1 

(1,8%) – в мочевом пузыре. Иммуногистохимически 78,2% имели высокую экспрессию CD117, 70,9% 

– CD 34, 62,2% – DOG-1, 76,5% случаев были положительными по мутациям 11-го экзона с-KIT и 

33,3% для мутаций 9-го экзона с-KIT.  

Многофакторный анализ показал, что расположение и размер опухоли являются независимыми 

факторами, влияющими на прогноз. Пациенты с опухолями в забрюшинном пространстве имели 

значительно худшие показатели общей выживаемости (ОВ) и выживаемости без прогрессирования 

(ВБП) по сравнению с пациентами из незабрюшинного пространства ОР (отношение рисков) 95% ДИ 

(доверительный интервал) для ОВ и ВБП: 2,546 [1,023–6,337], (р=0,037) и 2,475 [0,975–6,273], 

(р=0,049) соответственно).  

Аналогичные результаты были обнаружены для опухолей размером более15 см по сравнению с 

опухолями размером менее 15 см ОР [95% ДИ] – ОВ: 5,350 [2,022–14,156] (р<0,001) и ВБП: 3,861 

[1,493–9,988] (р=0,003) [25]. Таким образом, ЭГИСО, которые расположены в забрюшинном 

пространстве и имеют размер более15 см, имели худшую ОВ и ВБП по сравнению с ЭГИСО 

незабрюшинной локализации и такого же размера. Также комбинация таких маркеров, как c-KIT 

(CD117) и DOG1, значительно повышает точность диагностики ЭГИСО. Дифференциальный диагноз 

обычно широкий и включает лейомиосаркому, липосаркому, фибросаркому, одиночную фиброзную 

опухоль либо лимфому [13].  
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Лечение ЭГИСО аналогично лечению ГИСО, которое состоит из радикальной хирургической 

резекции единым блоком с отрицательными краями [14–16]. Эффективность комбинации с 

иматинибом в качестве неоадъювантного или адъювантного лечения остается спорной. Однако его 

рекомендуют для лечения неоперабельных опухолей с коррекцией дозы в зависимости от 

прогрессирования заболевания [26].  

В исследовании Alabed YZ. и др. при генетическом анализе 24 пациентов с ЭГИСО только в 13 

случаях были обнаружены мутации 11 экзона с-KIT. Из них только 6 получали адъювантную терапию 

иматинибом, а количество зарегистрированных рецидивов (n=2) и смертей (n=2) было одинаковым в 

обеих группах, принимавших и не принимавших иматиниб.  

Из 11 случаев, у которых мутации не выявлено, только в 3 проводилась адъювантная терапия 

иматинибом, а количество зарегистрированных рецидивов составило по одному в обеих группах, и 

единственная зарегистрированная смерть была в группе без иматиниба. Соответственно, применение 

иматиниба предполагает увеличение выживаемости больных [27–31].  

По данным Kobayashi M. и др. использование ингибиторов тирозинкиназы продлевает медиану 

выживаемости до 57 месяцев [32]. Прогноз ЭГИСО неблагоприятный в сравнении с ГИСО, где 5-

летняя выживаемость достигает 48,9% [15, 16]. Они имеют низкий митотический индекс 5/50 в полях 

большого увеличения и менее и склонны к метастазированию до 30% случаев [16]. Частота рецидивов 

достигает 23%. Так, в работе Reith J.D. и др. при анализе 48 пациентов с ЭГИСО более половины 

умерли от метастатических или рецидивирующих опухолей в среднем в течение 2 лет [11, 26].  

 
Заключение 

Таким образом, экстрагастроинтестинальные стромальные опухоли, будучи редким заболеванием 

мезенхимального происхождения с неблагоприятным прогнозом, должны быть включены в 

дифференциальную диагностику забрюшинных образований, что указывает на необходимость 

дальнейших исследований. Клинические данные, характеристики инструментальных методов 

исследования и методы лечения данного типа опухоли полностью не выяснены. 
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