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Список скорочень 

А+О збір даних анамнезу і загальний медичний огляд 

Г+Е гематоксилін та еозин 

ДФСВ дерматофібросаркома, що вибухає 

КТ комп’ютерна томографія 

МДК мультидисциплінарна команда спеціалістів 

МКВ мікрографічно контрольоване хірургічне втручання 

МРТ магнітно-резонансна томографія 

ОПГКРА оцінки периферичних і глибоких країв резекції анфас 

п/з поле зору мікроскопа 

ПЛР полімеразна ланцюгова реакція   

РКД рандомізоване контрольоване дослідження  

ПТ променева терапія 

ШВ широке висічення 

ФС фібросаркоматозна трансформація 

ФС-ДФСВ фібросаркоматозна трансформація дерматофібросаркоми, що 

вибухає 

AJCC Американський об'єднаний комітет з онкологічних захворювань 

САР Колегія американських патологів 

COL1A1   ген білка колагену типу I ланцюга альфа 1 

FDA  Управління з контролю за продуктами харчування та 

лікарськими засобами США 

FISH флуоресцентна гібридизація 

NCCN Національна комплексна онкологічна мережа 

PDGFß ген тромбоцитарного фактору росту бета  

PDGFR рецептори тромбоцитарного фактору росту 
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ПЕРЕДМОВА МУЛЬТИДИСЦИПЛІНАРНОЇ РОБОЧОЇ ГРУПИ 

Ця клінічна настанова (далі – КН) «Дерматофібросаркома, що вибухає» 

розроблена відповідно до Методики розробки та впровадження медичних 

стандартів  медичної та реабілітаційної допомоги на засадах доказової 

медицини, затвердженої наказом МОЗ України від 28 вересня 2012 року за 

№ 751 «Про створення та впровадження медико-технологічних документів 

зі стандартизації медичної та реабілітаційної допомоги в системі 

Міністерства охорони здоров’я України», зареєстрованим в Міністерстві 

юстиції України 29 листопада 2012 року за № 2001/22313 (зі змінами). 

КН є адаптованою для системи охорони здоров’я України версією 

документу «Dermatofibrosarcoma Protuberans. NCCN Clinical Practice 

Guidelines in Oncology / Version 1.2025 — October 11, 2024», що була обрана 

робочою групою, як приклад найкращої практики надання медичної допомоги 

пацієнтам з дерматофібросаркомою, що вибухає (далі – ДФСВ) та ґрунтується 

на даних доказової медицини щодо ефективності та безпеки медичних заходів 

та організаційних принципів її надання. Даний прототип був обраний на основі 

об’єктивних критеріїв оцінки з використанням міжнародного інструменту – 

опитувальника з експертизи та оцінки настанов AGREE ІІ. 

З повним текстом прототипу, методологією його створення, 

інструментами для впровадження та доказовою базою, на підставі якої 

сформовані ключові рекомендації можна ознайомитись за посиланням: 

https://www.nccn.org/guidelines/guidelines-detail?id=1430  

Адаптація КН передбачає внесення до незмінного тексту оригінальної 

настанови коментарів робочої групи, у яких відображено можливість 

виконання тих чи інших положень КН в реальних умовах системи охорони 

здоров’я України, доступність медичних втручань, наявність реєстрації в 

Україні лікарських засобів, що зазначені в КН, відповідність нормативній базі 

щодо організації надання медичної допомоги. 

КН – це рекомендаційний документ з найкращої медичної практики та не 

повинна розцінюватися, як стандарт медичного лікування. Дотримання 

положень КН не гарантує успішного лікування в конкретному випадку; її не 

можна розглядати як посібник, що включає усі необхідні методи діагностики 

та лікування або виключає інші. Настанови не відміняють індивідуальної 

відповідальності фахівців з охорони здоров’я за прийняття належних рішень 

відповідно до обставин та стану конкретного пацієнта. Фахівець з охорони 

здоров’я також відповідає за перевірку правил та положень, застосованих до 

лікарських засобів та медичних виробів, чинних на момент призначення таких 

медичних технологій. 

Остаточне рішення стосовно вибору конкретної клінічної процедури або 

плану лікування повинен приймати лікар з урахуванням клінічного стану 

пацієнта та можливостей для проведення діагностики та лікування у 

конкретному закладі охорони здоров’я.  

https://www.nccn.org/guidelines/guidelines-detail?id=1430
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Настанова NCCN для клінічної практики в онкології (Настанова 

NCCN®) Дерматофібросаркома, що вибухає Версія 1.2025 – 11 жовтня 

2024 року 

 

Члени робочої групи NCCN з питань дерматофібросаркоми, що вибухає 

Зведений огляд оновлень настанови 

 

Клінічні прояви і обстеження (DFSP-1) 

Лікування і подальше спостереження (DFSP-2) 

Лікування рецидивного / метастатичного захворювання (DFSP-3) 

 

Принципи патогістологічної оцінки (DFSP-A) 

Принципи хірургічних втручань (DFSP-A) 

Принципи променевої терапії (DFSP-C) 

 

Умовні скорочення (ABBR-1) 
 

Знайти установу-член NCCN: https://www.nccn.org/home/member-institutions. 

Категорії NCCN щодо рівнів доказовості і сили консенсусу: Усі рекомендації 

відносяться до категорії 2A, якщо не зазначено інше. 

Див. Категорії NCCN щодо рівнів доказовості і сили консенсусу. 

Категорії NCCN щодо втручань, які мають перевагу: Усі рекомендації 

розцінюються як доцільні. 

Див. Категорії NCCN щодо втручань, які мають перевагу.  
 

 

Настанова NCCN® є зазначенням рівнів доказовості і сили консенсусу авторів 

щодо їхніх поглядів на прийняті на сьогоднішній день підходи до лікування. 

Очікується, що будь-який клініцист, який бажає застосувати Настанову NCCN 

у своїй практиці або проконсультуватися з нею, буде використовувати 

незалежне медичне судження з врахуванням індивідуальних клінічних 

обставин для визначення тактики ведення або лікування будь-якого пацієнта. 

Національна загальна мережа онкологічних закладів США® (NCCN®) не 

надає жодних запевнень або гарантій стосовно змісту їхніх публікацій, 

використання або застосування цієї інформації та відмовляється від будь-якої 

відповідальності щодо її застосування або використання будь-яким способом. 

Авторські права на Настанову NCCN належать Національній загальній мережі 

онкологічних закладів США®. Усі права застережені. Настанову NCCN та 

наведені у ній ілюстрації не можна відтворювати у будь-якій формі без 

однозначного письмового дозволу NCCN. ©2024. 
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Оновлення у Версії 1.2025 Настанови NCCN з ведення вибухової 

дерматофібросаркоми, що вибухає у порівнянні з Версією 1.2024 включають 

наступне: 

 

DFSP-1 

• Було переглянуто виноску з: ФС-ДФСВ асоційована з більш високим ризиком 

метастазів, що становить 15%-20%. Пацієнта необхідно направити до центру з 

досвідом ведення сарком м'яких тканин. Див. міркування щодо 

мультимодальної терапії та здійснення нагляду, в тому числі КТ басейну 

дренуючих пухлину лімфовузлів та грудної клітки, у Настанові NCCN з 

ведення сарком м'яких тканин. (Також сторінка DFSP-2) 

DFSP-2 

• Було переглянуто виноски: 

► Виноска d: Найчастіше використовуваною формою оцінки периферичних 

і глибоких країв резекції анфас (ОПГКРА) є методика Mohs . Див. 

Настанову NCCN з ведення плоскоклітинного раку шкіри – Принципи 

методики ОПГКРА. Якщо анатомічні структури в ділянці глибокого краю 

резекції (наприклад, магістральні судини, нерви, кістка) перешкоджають 

повній гістологічній оцінці поверхні краю за допомогою методики Mohs  

або інших форм ОПГКРА, необхідно використовувати методику Mohs  або 

інші форми ОПГКРА для оцінки якомога більшої поверхні краю. 

Міркування щодо лікування недоступних для огляду ділянок можуть бути 

предметом обговорення міждисциплінарною групою спеціалістів. (Також 

сторінка DFSP-3) 

► Виноска e: Якщо ОПГКРА не може бути виконана, слід розглянути 

доцільність виконання широкої резекції. Широка мобілізація шкіри не 

заохочується, перш ніж не буде отримане підтвердження чистих країв 

резекції, з огляду на складність інтерпретації стану країв резекції при 

виконанні у подальшому повторних резекцій і ризик приховання 

залишкової тканини пухлини під мобілізованою тканиною. Див. Принципи 

хірургічних втручань (DFSP-B). Curtis KK, et al. J Natl Compr Canc Netw 

doi: 10.6004/jnccn.2024.7036. (Також сторінка DFSP-3) 

► Виноска h: Якщо використовується методика Mohs або інші форми 

ОПГКРА і отримано негативні краї, використання променевої терапії (ПТ) 

не рекомендоване. Якщо методика Mohs або інші форми ОПГКРА не 

використовуються, слід зважити доцільність використання ПТ, якщо краї 

резекції розцінені лікуючими лікарями як вузькі. Виконання ПТ може бути 

зважене для лікування позитивних країв резекції, якщо вона не 

призначалася раніше і подальша резекція є недоцільною. (Також сторінка 

DFSP-3) 

DFSP-A 

• Було переглянуто виноску 2: Якщо виявлені ділянки трансформації у 

фібросаркомі або інші підтипи саркоми, рекомендоване консультування 

міждисциплінарною групою спеціалістів для визначення стратегії подальшого 
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лікування і нагляду. ФС-ДФСВ асоційована з більш високим ризиком 

метастазів, що становить 15%-20%. Пацієнта необхідно направити до центру з 

досвідом ведення сарком м'яких тканин. Див. міркування щодо 

мультимодальної терапії і здійснення нагляду, в тому числі КТ басейну 

дренуючих пухлину лімфовузлів та грудної клітки, у Настанові NCCN з 

ведення сарком м'яких тканин. 

DFSP-C 

• Загальна інформація щодо лікування, Ад'ювантна ПТ, другий підпункт 

ненумерованого переліку: 

► Переглянуто перший пункт третього порядку ненумерованого переліку: 

Якщо використовується методика Mohs або інші форми ОПГКРА та 

отримано негативні краї, використання ПТ не рекомендоване. 

► Переглянуто другий пункт третього порядку ненумерованого переліку: 

Якщо методика Mohs  або інші форми ОПГКРА не використовуються, слід 

зважити доцільність використання ПТ, якщо краї резекції розцінені 

лікуючими лікарями, як вузькі <1 см, ПТ не призначалася раніше і подальша 

резекція є недоцільною. 
 

 



10 

 
 

КЛІНІЧНІ ПРОЯВИ ПОПЕРЕДНЄ ОБСТЕЖЕННЯ ДІАГНОСТИКА ДОДАТКОВЕ ОБСТЕЖЕННЯ 
 

 
a Ця пухлина часто невірно діагностується через неадекватне взяття зразка тканини / поверхневу біопсію. Наполегливо 

рекомендується виконувати панч-біопсію, інцизійну біопсію або трепан-біопсію, що включає глибші шари дерми та підшкірної 

клітковини, для взяття достатньої кількості тканини і виконання точної патогістологічної оцінки. Якщо результати біопсії є 

сумнівними або клінічна підозра залишається, рекомендується повторне виконання біопсії. Широка мобілізація шкіри не 

заохочується, враховуючи складність патогістологічної інтерпретації країв резекції при виконанні у подальшому повторних 

резекцій. 
b Принципи патогістологічної оцінки (DFSP-A). 
c Якщо виявлені ділянки трансформації у фібросаркому або інші підтипи саркоми, рекомендоване консультування 

міждисциплінарною групою спеціалістів для визначення стратегії подальшого лікування та нагляду. ФС-ДФСВ асоційована з 

більш високим ризиком метастазів. Пацієнта необхідно направити до центру з досвідом ведення сарком м'яких тканин. Див. 

міркування щодо мультимодальної терапії і здійснення нагляду, в тому числі КТ басейну дренуючих пухлину лімфовузлів і 

грудної клітки, у Настанові NCCN з ведення сарком м'яких тканин. 

Примітка: Усі рекомендації відносяться до категорії 2A, якщо не зазначено інше. 

 

 

 

Утворення, підозрілі на 

рак шкіри 

 Збір даних анамнезу і загальний медичний огляд 

(А+О) 

 Біопсіяa,b 

► Фарбування гематоксиліном і еозином (Г+Е) 

► Імуногістохімічне дослідження (наприклад, 

CD34, фактор XIIIa)  

► Необхідно оцінювати циторедуктивні зразки, 

отримані після усіх резекцій, з метою 

виявлення фібросаркоматозної трансформації 

дерматофібросаркоми, що вибухає (ФС-

ДФСВ)c 

ДФСВ 

підтверджено 

 Повний огляд шкіри 

 Наполегливо рекомендується 

розглянути можливість консультування 

міждисциплінарною групою 

спеціалістів в центрі з експертним 

досвідом спеціалізованого лікування, 

особливо у разі великих або рецидивних 

ДФСВ, оскільки рішення щодо 

діагностики і резекції можуть бути 

складними 

 Слід розглянути можливість виконання 

МРТ з контрастуванням для 

планування лікування, якщо 

підозрюється обширне підшкірне 

поширення пухлини 

Лікування 

(DFSP-2) 



11 

 
ЛІКУВАННЯ  АД'ЮВАНТНЕ 

ЛІКУВАННЯ 

ПОДАЛЬШЕ СПОСТЕРЕЖЕННЯ 

 

 
 
c Якщо виявлені ділянки трансформації у фібросаркому або інші підтипи саркоми, рекомендоване консультування 

міждисциплінарною групою спеціалістів для визначення стратегії подальшого лікування і нагляду. ФС-ДФСВ асоційована з 

більш високим ризиком метастазів. Пацієнта необхідно направити до центру з досвідом ведення сарком м'яких тканин. Див. 

міркування щодо мультимодальної терапії і здійснення нагляду, в тому числі КТ басейну дренуючих пухлину лімфовузлів і 

грудної клітки, у Настанові NCCN з ведення сарком м'яких тканин. 
d Найчастіше використовуваною формою ОПГКРА є методика Mohs. Див. Настанову NCCN з ведення плоскоклітинного раку 

шкіри – Принципи методики ОПГКРА. Якщо анатомічні структури в ділянці глибокого краю резекції (наприклад, магістральні 

судини, нерви, кістка) перешкоджають повній гістологічній оцінці поверхні краю, необхідно використовувати методику Mohs  

або інші форми ОПГКРА для оцінки якомога більшої поверхні краю. Міркування щодо лікування недоступних для огляду 

ділянок можуть бути предметом обговорення міждисциплінарною групою спеціалістів. 
e Якщо ОПГКРА не може бути виконана, слід розглянути доцільність виконання широкої резекції. Широка мобілізація шкіри не 

заохочується, перш ніж не буде отримане підтвердження чистих країв резекції, з огляду на складність інтерпретації країв резекції 

Видалення з оцінкою за методикою 

Mohs або іншими формами оцінки 

периферичних і глибоких країв 

резекції анфас (ОПГКРА)c,d,e 

 При резектабельному / 

погранично резектабельному 

захворюванні слід розглянути 

можливість виконання аналізу на 

мутації в пухлині і 

неоад'ювантної терапії 

іматинібомf 

Негативні 

краї 

хірургічної 

резекції 

Позитивні 

краї 

хірургічної 

резекції 

Негативні краї 

резекції 

Позитивні 

краї резекції 

Повторна резекція,d,e 

поки краї резекції не 

будуть чистими або 

хірургічне втручання 

не буде неможливим 

Консультування 

міждисциплінарною 

групою спеціалістів з 

метою зважування 

доцільності 

проведення 

променевої терапії 

(ПТ)g,h або іншої 

терапії 

Спостереження  Загальний медичний огляд з 

основною увагою до ділянки 

первинної пухлини кожні 6-12 

місяців. 

 Навчання пацієнта 

регулярному проведенню 

самостійних оглядів 

 Слід зважити доцільність 

здійснення нагляду за 

допомогою МРТ при 

захворюванні з глибокою 

інвазією або інших приводах 

для занепокоєння щодо ризику 

рецидиву 

Лікування 

рецидивного / 

метастатичного 

захворювання 

(DFSP-3) 
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при виконанні у подальшому повторних резекцій і ризик приховання резидуальної тканини пухлини під мобілізованою 

тканиною. Див. Принципи хірургічних втручань (DFSP-B). Curtis KK, et al. J Natl Compr Canc Netw doi: 10.6004/jnccn.2024.7036. 
f Слід розглянути доцільність призначення неоад'ювантної терапії іматинібом для пацієнтів, у яких резекція з негативними 

краями може призвести до неприйнятних функціональних або косметичних наслідків. Ugurel S, et al. Clin Cancer Res 2014;20:499-

510. 

g Принципи ПТ (DFSP-C). 

h Якщо використовується методика Mohs або інші форми ОПГКРА і отримано негативні краї, використання ПТ не 

рекомендоване. Якщо методика Mohs  або інші форми ОПГКРА не використовуються, слід зважити на доцільність використання 

ПТ, якщо краї резекції розцінені лікуючими лікарями як вузькі - проводиться ПТ, якщо вона не виконувалася раніше і подальша 

резекція є недоцільною. 

Примітка: Усі рекомендації відносяться до категорії 2A, якщо не зазначено інше. 

 
 

ЛІКУВАННЯ РЕЦИДИВНОГО / МЕТАСТАТИЧНОГО ЗАХВОРЮВАННЯ 

 
d Найчастіше використовуваною формою ОПГКРА є методика Mohs . Див. Настанову NCCN з ведення плоскоклітинного раку 

шкіри – Принципи методики ОПГКРА. Якщо анатомічні структури в ділянці глибокого краю резекції (наприклад, магістральні 

судини, нерви, кістка) перешкоджають повній гістологічній оцінці поверхні краю, необхідно використовувати методику Mohs  

Рецидив 

Метастази 

Повторна резекція, якщо вона доцільна (має перевагу)d,e 

або 

Виконання ПТ,g,h якщо вона не виконувалася раніше і резекція є 

недоцільною, або 

Слід розглянути доцільність призначення іматинібуi у випадках, коли 

захворювання є нерезектабельним або коли резекція призведе до 

неприйнятних функціональних або косметичних наслідків 

Консультування міждисциплінарною групою фахівцівj 



13 

 

або інші форми ОПГКРА для оцінки якомога більшої поверхні краю. Міркування щодо лікування недоступних для огляду 

ділянок можуть бути предметом обговорення міждисциплінарною групою фахівців. 
e Якщо ОПГКРА не може бути виконана, слід розглянути доцільність виконання широкої резекції. Широка мобілізація шкіри не 

заохочується, перш ніж не буде отримане підтвердження чистих країв резекції, з огляду на складність інтерпретації країв резекції 

при виконанні у подальшому повторних резекцій та ризик приховання резидуальної тканини пухлини під мобілізованою 

тканиною. Див. Принципи хірургічних втручань (DFSP-B). Curtis KK, et al. J Natl Compr Canc Netwdoi: 10.6004/jnccn.2024.7036. 
g Принципи ПТ (DFSP-C). 
h Якщо використовується методика Mohs або інші форми ОПГКРА і отримано негативні краї, використання ПТ не 

рекомендоване. Якщо методика Mohs  або інші форми ОПГКРА не використовуються, слід зважити на доцільність використання 

ПТ, якщо краї резекції розцінені лікуючими лікарями, як вузькі. Проводиться ПТ, якщо вона не виконувалася раніше і подальша 

резекція є недоцільною. 
i Підтвердити мутацію в пухлині за допомогою флуоресцентної гібридизації in situ (FISH) на наявність транслокації в гені PDGRF. 

Navarrete-Dechent C, et al. JAMA Dermatol 2019;155:361-369. 
j Настанова NCCN з ведення саркоми м'яких тканин (Синхронна СТАДІЯ IV [EXTSARC-5]). 

Примітка: Усі рекомендації відносяться до категорії 2A, якщо не зазначено інше. 

 

 

ПРИНЦИПИ ПАТОГІСТОЛОГІЧНОЇ ОЦІНКИ1 

• Має перевагу виконання оцінки кваліфікованим лікарем, який має спеціалізований досвід в сфері патології саркоми м'яких 

тканин або дерматопатології (якщо такий доступний). 

• Веретеноподібні клітини, що утворюють плетену архітектуру або розміщуються пучками, як правило, є мономорфними з 

мінімальною цитологічною атипією. 

• Імуногістохімічне дослідження на CD34 є переважно позитивним, а на фактор XIIIa – негативним. 

• ФС-ДФСВ2 характеризується зміною від плетеної архітектури до розміщення «ялинкою», з більш високим ступенем 

целюлярності, цитологічної атипії, мітотичної активності (>5/10 полів зору мікроскопа [п/з]) і частою втратою 

імунозабарвлення на CD34. При отриманні негативних результатів тестування на CD34, інші маркери, такі як S100, також 

мають бути негативними для виключення інших пухлин з веретеноподібних клітин. 

• У разі сумнівних результатів оцінки утворень слід розглянути доцільність виконання FISH, полімеразної ланцюгової реакції 

(ПЛР) або стандартних цитогенетичних досліджень для виявлення t(17;22)(q22;q13), що є однією із характерних ознак ДФСВ. 
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Злиття гена білка ланцюга альфа 1 колагену типу I (COL1A1) в 17q22 з геном тромбоцитарного фактору росту бета (PDGFß) в 

22q13 призводить до утворення онкогенного химерного гена злиття COL1A1:PDGFß. 

• Контроль країв під час виконання резекції (див. Принципи хірургічного втручання [DFSP-B]) може іноді доповнюватися 

фарбуванням зрізів Г+Е з додатковим виконанням імуногістохімічного тестування на CD34. 

 
1 На сьогодні, Американським об'єднаним комітетом з онкологічних захворювань (AJCC) або Колегією американських патологів 

(CAP) не визначено вимоги до складання синоптичного звіту. 
2 Якщо виявлені ділянки трансформації у фібросаркому або інші підтипи саркоми, рекомендоване консультування 

міждисциплінарною групою фахівців для визначення стратегії подальшого лікування та спостереження. ФС-ДФСВ асоційована 

з більш високим ризиком метастазів. Пацієнта необхідно направити до центру з досвідом ведення сарком м'яких тканин. Див. 

міркування щодо мультимодальної терапії та здійснення нагляду, в тому числі КТ басейну дренуючих пухлину лімфовузлів і 

грудної клітки, у Настанові NCCN з ведення сарком м'яких тканин. 

 

Примітка: Усі рекомендації відносяться до категорії 2A, якщо не зазначено інше. 

 

ПРИНЦИПИ ХІРУРГІЧНОГО ВТРУЧАННЯ 
 

Ціль: 

• Необхідно докладати усіх зусиль для досягнення чистих країв хірургічної резекції. Рекомендується виконувати повне 

гістологічне дослідження країв хірургічної резекції з включенням повного периметру периферичних країв і глибокого краю, 

якщо це можливо. Характеристики пухлини включають поширення за межі клінічно визначених ділянок. Необхідно оцінювати 

циторедуктивні зразки, отримані після усіх резекцій, з метою виявлення ФС-ДФСВ, оскільки це асоціюється з потенціалом 

метастазування. 

 

Підхід до хірургічного втручання: Методика Mohs  або інші форми ОПГКРА 

• Настанова NCCN з ведення плоскоклітинного раку шкіри – Принципи методики ОПГКРА 

• Якщо методика Mohs  або інші форми ОПГКРА недоступні, слід розглянути доцільність виконання широкої резекції .1 

► Реконструкцію слід відкласти, поки не будуть підтверджені чисті краї резекції, для уникнення ризику перенесення клітин 

пухлини у межах резекційного ложа, що зробить неточною подальшу оцінку країв резекції. 
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ПРИНЦИПИ ПРОМЕНЕВОЇ ТЕРАПІЇ 
 

Загальна інформація щодо лікування 

• Ад'ювантна ПТ: 

► Позитивні краї резекції / макроскопічно видиме захворювання 

◊ 50-60 Гр у разі сумнівних або позитивних країв резекції і до 66 Гр у разі позитивних країв резекції або макроскопічно 

видимій пухлині (фракціями по 2 Гр на добу). 

◊ Поля опромінення мають бути з широким відступом від країв хірургічної резекції (наприклад, 3-5 см), коли це клінічно 

доцільно. 

► Негативні краї резекції 

◊ Якщо використовується методика Mohs  або інші форми ОПГКРА і отримано негативні краї, використання ПТ не 

рекомендоване. 

◊ Якщо методика Mohs  або інші форми ОПГКРА не використовуються, слід зважити на доцільність використання ПТ, 

якщо краї резекції розцінені лікуючими лікарями, як вузькі, ПТ не призначалася раніше і подальша резекція є 

недоцільною. 

• Рецидив / метастази: 

► ПТ, якщо не призначалася раніше і подальша резекція є недоцільною; 50-60 Гр у разі сумнівних або позитивних країв 

резекції і до 66 Гр у разі позитивних країв резекції або макроскопічно видимій пухлині (фракціями по 2 Гр на добу). 

► Поля опромінення мають широко відходити за межі країв хірургічної резекції (наприклад, 3-5 см), коли це клінічно 

можливо. 
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Категорії NCCN щодо рівнів доказовості і сили консенсусу 

Категорія 1 На основі доказових даних високого рівня (≥ 1 рандомізованих контрольованих досліджень (РКД) 3 фази 

або переконливі метааналізи високої якості) був досягнутий одностайний консенсус NCCN (≥ 85% 

підтримки робочої групи) щодо того, що це втручання є доцільним. 

Категорія 2A На основі доказових даних нижчого рівня був досягнутий одностайний консенсус NCCN (≥ 85% 

підтримки робочої групи) щодо того, що це втручання є доцільним. 

Категорія 2B На основі доказових даних нижчого рівня був досягнутий консенсус NCCN (≥ 50%, але < 85% підтримки 

робочої групи) щодо того, що це втручання є доцільним. 

Категорія 3 На основі доказових даних будь-якого рівня існує значуща незгода членів NCCN щодо того, що це 

втручання є доцільним. 

Усі рекомендації відносяться до категорії 2A, якщо не зазначено інше. 

 

Категорії NCCN щодо втручань, які мають перевагу 

Втручання, яке має 

перевагу 

Втручання, які ґрунтуються на кращій ефективності, безпечності і доказовій базі, а також, у 

застосовних випадках, економічній доступності. 

Інше рекомендоване 

втручання 

Інші втручання, які можуть бути дещо менш ефективними, більш токсичними або ґрунтуються на 

менш зрілих даних; або є суттєво менш економічно доступними при подібних результатах. 

Корисне у певних 

обставинах 

Інші втручання, які можуть використовуватися в окремих популяціях пацієнтів (визначених для цієї 

рекомендації). 

 

Усі рекомендації розцінюються, як доцільні. 
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Загальний огляд 

Дерматофібросаркома, що вибухає (ДФСВ) – це рідкісна, 

низькодиференційована саркома фібробластного походження з частотою 

захворюваності від 4,1 до 4,5 випадків на мільйон осіб на рік в США.1-4 В одному 

дослідженні повідомлялося про підвищену схильність до виникнення цієї 

пухлини серед афроамериканців.3 Частою проблемою є початкова невірна 

діагностика, тривалий час до встановлення правильного діагнозу та великий 

розмір пухлини на час її діагностування. Проте ДФСВ рідко метастазує.5 У разі 

виникнення метастазів вони, як правило, знаходяться у легенях, кістках або в 

регіонарних лімфатичних вузлах. Тривимірна реконструкція ДФСВ6 демонструє 

пухлини з дуже неправильною формою та пальцеподібними розширеннями.7 Як 

наслідок, часто відмічаються неповне видалення та подальше рецидивування цієї 

пухлини, якщо не приділяється належна увага оцінці периферичних і глибоких 

країв резекції. Частота місцевого рецидивування після виконання широкого 

висічення (ШВ) ДФСВ у різних дослідженнях варіювала від 10% до 60%, у той 

час як частота виникнення регіонарних або віддалених метастазів становить 

лише 1% і 4-7,4% відповідно.8,9 

 

Коментар робочої групи: Літературні дані свідчать щодо рівномірного 

розподілу між чоловіками та жінками. Середній вік встановлення діагнозу для 

більшості пацієнтів коливається від 20 до 59 років, хоча зареєстровані рідкісні 

випадки вроджених форм, виникнення в ранньому дитячому віці, а також у осіб 

старше 90 років. П'ятирічні відносні показники виживаності, виявлені в 

нещодавніх популяційних дослідженнях, є високими.[12] Аналіз реєстру SEER 

2024 року 7748 пацієнтів повідомив про 1- та 5-річний рівень виживання, 

специфічний для ДФСВ, 99,9% та 99,2%. [16] 

Найчастіше ДФСВ виникає на тулубі (42–52,7%), далі йдуть нижні 

кінцівки (12,3–25,4%), голова та шия (10,6–17,5%) і верхні кінцівки (6,8–

12,7%).[7, 19, 20] Повідомлялося про рідкісні випадки, що стосуються 

дистальних відділів кінцівок та акральних ділянок [21]. 

ДФСВ, зазвичай, має безсимптомний перебіг з повільним прогресуванням, 

та може переходити у фазу швидкого росту, що потенційно вказує на 

фібросаркоматозну трансформацію (ФС-ДФСВ). [22] Клінічно ДФСВ, 

зазвичай, проявляється як індурована, кольору шкіри, еритематозна або 

коричнево-жовта піднята бляшка з нерівними краями, розміром від 2 до 5 см. 

Однак, ці ураження можуть бути більшими та мати поодинокі або множинні 

вузлики на бляшці або сателітні вузлики. Також був описаний атрофічний 

варіант, що проявляється як поступово збільшуюча індурована вдавлена бляшка 

[23,24]. 

Пухлина, зазвичай, фіксована до шкіри, що покриває пухлину, але не до 

глибших структур, таких як фасція, поперечносмугасті м'язи, окістя та кістка. 

Однак, при рецидивному або затяжному перебігу пухлина може уражати ці 

структури, а в поодиноких випадках (близько 1%) – метастазувати.[25] 
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Важливим клінічним диференційним діагнозом ДФСВ є гіпертрофічні 

рубці або келоїди. Клінічний діагноз ДФСВ слід завжди підозрювати у випадку 

солітарного ураження, що імітує гіпертрофічний рубець або келоїди, за 

відсутності відповідного анамнезу попереднього хірургічного втручання, 

травми або супутніх інших множинних рубців (рубці від акне). 
1 Saiag, Philippe, et al. "Diagnosis and treatment of dermatofibrosarcoma protuberans. 

European interdisciplinary guideline–update 2024." European Journal of Cancer (2025): 115265. 

 

Методологія оновлення настанови 

Повна інформація щодо розробки та оновлення настанови NCCN наведена 

на вебсайті www.NCCN.org. 

 

Критерії літературного пошуку і методологія оновлення настанови 

До оновлення цієї версії настанови NCCN для клінічної практики в 

онкології (Настанови NCCN®) з ведення дерматофібросаркоми, що вибухає був 

виконаний електронний пошук в базі даних PubMed з метою виявлення 

ключових літературних джерел з використанням такого пошукового терміну: 

«Дерматофібросаркома, що вибухає». База даних PubMed була обрана, оскільки 

вона залишається найбільш широко використовуваним ресурсом для медичної 

літератури і індексує рецензовані біомедичні публікації.10 

 

Результати пошуку були звужені вибором досліджень, які проводилися за 

участю людей та були опубліковані англійською мовою. Результати були 

обмежені наступними типами статей: клінічне дослідження; настанова; 

метааналіз; настанова для практики; РКД; систематичні огляди та валідаційні 

дослідження. 

 

Дані з ключових статей PubMed, а також зі статей з додаткових джерел, які 

були розцінені, як значущі для цієї настанови за результатами обговорення 

робочою групою під час цього оновлення настанови, були включені до цієї версії 

розділу «Обговорення». Рекомендації, для яких відсутні доказові дані високого 

рівня, ґрунтуються на результатах огляду робочою групою доказових даних 

нижчого рівня та думках експертів. 

Використання тактовних / інклюзивних формулювань 

Настанова NCCN намагається використовувати формулювання, які 

сприяють досягненню цілей рівності, інклюзії і репрезентації.11 Настанова NCCN 

докладає зусиль для використання формулювань, які ставлять на перше місце 

людину; які не стигматизують; які протидіють расизму, класовій дискримінації, 

мізогінії, ейджизму, ейблізму і упередженому ставленню через масу тіла; та є 

інклюзивними щодо осіб усіх сексуальних орієнтацій і гендерних ідентичностей. 

Настанова NCCN використовує гендерно-нейтральні формулювання і натомість 

зосереджує увагу на рекомендаціях, специфічних для конкретних органів. Ці 

формулювання є більш точними і більш інклюзивними і можуть допомогти 

http://www.nccn.org/
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повністю задовольнити потреби осіб усіх сексуальних орієнтацій і гендерних 

ідентичностей. Настанова NCCN буде продовжувати використовувати терміни 

«чоловіки», «жінки», «жіночої статі» і «чоловічої статі» у випадку цитування 

статистичних даних, рекомендацій або даних, отриманих від організацій або 

джерел, які не використовують інклюзивну термінологію. Більшість досліджень 

не повідомляють, як саме збиралися дані щодо статі та віку пацієнтів, і 

використовують ці терміни, як взаємозамінні або непослідовно. Якщо джерела 

даних не розрізняють гендер і стать, встановлену при народженні, або наявні у 

особи органи, припускається, що наведена інформація стосується цисгендерних 

осіб. NCCN закликає дослідників у майбутніх дослідженнях збирати більш 

конкретні дані і заохочує організації використовувати більш інклюзивні і точні 

формулювання у їхніх майбутніх дослідженнях. 
 

Оцінка 

Гістологічно ДФСВ, як правило, представлена у вигляді проліферації з 

плетеною архітектурою або пучками мономорфоних веретеноподібних клітин, 

які поширюються з дерми в підшкірну тканину.12,13 Практично усі випадки є 

CD34-позитивними та фактор XIIIa-негативними з рідкісними винятками.14,15  

 

Наразі складання синоптичного звіту не рекомендується. Попереднє 

обстеження при ДФСВ включає збір даних анамнезу і загальний медичний огляд 

(А+О) та виконання біопсії. Слід зазначити, що ця пухлина часто неправильно 

діагностується через неадекватне взяття зразків тканин, обумовлене недостатньо 

глибокою біопсією. Оскільки гістологічна картина на поверхні ДФСВ може не 

відрізнятися від такої у доброякісних пухлин, наполегливо рекомендується 

виконувати панч або інцизійну біопсію, що буде включати взяття зразків з 

підшкірного шару тканин. Якщо результати біопсії є сумнівними або клінічна 

підозра залишається, рекомендується повторне виконання біопсії. 

 

У більшості випадків дослідження зразків з фарбуванням гематоксиліном 

і еозином (Г + Е) за допомогою світлової мікроскопії призводить до 

однозначного діагнозу. Проте іноді може бути складно диференціювати ДФСВ 

від дерматофіброми. У таких випадках може бути корисним фарбування на 

CD34,15,16 фактор XIIIa14,17 та інші імунологічні маркери, такі як стромелізини 3, 

нестин, аполіпопротеїн D та катепсин K18-21. Робоча група NCCN рекомендує, що 

в усіх випадках підозри на ДФСВ слід виконувати належне імуногістохімічне 

дослідження для підтвердження діагнозу ДФСВ. 

 

Наразі невідомо, чи мають при ДФСВ якусь прогностичну значущість такі 

гістологічні характеристики, як висока мітотична активність або наявність ознак 

фібросаркоматозного перетворення (ФС-ДФСВ).22,23 Серед досліджень, 

представлених в біомедичній літературі, деякі свідчать на користь24-32 наявності 

зв'язку між ФС-ДФСВ і підвищеного ризику місцевого рецидивування, меншого 

часу до виникнення рецидиву і підвищеного ризику виникнення метастазів, хоча 
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деякі заперечують33,34 його. Систематичний огляд даних від 225 пацієнтів з ФС-

ДФСВ і 1422 пацієнтів з ДФСВ продемонстрував, що при ФС-ДФСВ 

відмічаються значущо більші ризики місцевого рецидивування (29,8% у 

порівнянні з 13,7%), метастазування (14,4% у порівнянні з 1,1%) і смерті 

внаслідок цього захворювання (14,7% у порівнянні з 0,8%).35 Загалом ФС-ДФСВ 

асоціюється з ризиком виникнення метастазів на рівні 10-23,5%.23,26,36 Робоча 

група NCCN рекомендує, що необхідно оцінювати циторедуктивні зразки, 

отримані після усіх резекцій, з метою виявлення фібросаркоматозної (ФС) 

трансформації ДФСВ. Якщо виявлені ділянки ФС-трансформації або інших 

підтипів саркоми, рекомендоване консультування міждисциплінарною групою 

спеціалістів для визначення стратегії подальшого лікування та спостереження. 

Клініцисти мають ознайомитися з рекомендаціями NCCN щодо саркоми м'яких 

тканин стосовно міркувань щодо мультимодальної терапії та спостереження, в 

тому числі КТ басейну дренуючих пухлину лімфовузлів та грудної клітки. 

 

Після підтвердження ДФСВ додаткове обстеження може включати повний 

огляд шкіри, а також розглядатись виконання передопераційної МРТ з 

контрастуванням для планування лікування, якщо є підозра на виражене 

поширення пухлини в підшкірну тканину. Оскільки рішення щодо діагностики і 

резекції можуть бути складними, наполегливо рекомендується зважити 

можливість консультування міждисциплінарною групою спеціалістів у центрі з 

експертним досвідом спеціалізованого лікування, особливо у разі великих або 

рецидивуючих ДФСВ, оскільки це може оптимізувати клінічні та 

реконструктивні наслідки.37,38 

 

Коментар робочої групи: Оскільки віддалені метастази ДФСВ 

трапляються надзвичайно рідко, розширене обстеження за допомогою методів 

візуалізації не показане рутинно, за винятком пацієнтів з клінічною підозрою на 

метастази, рецидив захворювання та ФС-ДФСВ. Такі методи, як магнітно-

резонансна томографія (МРТ) з внутрішньовенним контрастуванням та, 

меншою мірою, ультразвукове дослідження, загалом надають неоптимальну 

інформацію щодо реальної інфільтрації тканин, але можуть бути корисними 

для передопераційної орієнтації у складних ситуаціях. МРТ може допомогти 

підтвердити передопераційну клінічну підозру на FS-DFSP [43]. Початкова 

оцінка нетрансформованої ДФСВ по суті зосереджена на оцінці поширення на 

глибокі тканини (фасцію та далі), для чого МРТ м'яких тканин з 

контрастуванням вважається найбільш інформативною процедурою. 

КТ доцільно виконувати для виключення інвазії у кісткові структури (наприклад, 

при локалізації пухлини на шкірі голови). 

У разі виявленні трансформації у фібросаркому або інші підтипи саркоми 

показане проведення мультидисциплінарної консультації для призначення  

подальшого лікування та спостереження, а процедура повинна відповідати 

рекомендаціям щодо сарком м’яких тканин. Оскільки ФС-ДФСВ пов'язана з 

ризиком метастазування 15–20 %, вона вимагає додаткової оцінки на основі КТ 
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органів грудної порожнини, черевної порожнини та органів малого тазу з 

внутрішньовенним контрастуванням, як і при більшості сарком. [44] 

Стандартної системи стадіювання для ДФСВ не існує. У 2020 році в США 

було запропоновано модифіковану систему стадіювання для ДФСВ[49], яка 

добре узгоджується з іншими класифікаціями TNM1,2: 
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1. - Saiag, Philippe, et al. "Diagnosis and treatment of dermatofibrosarcoma protuberans. European 
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2. Hao, Xingpei, et al. "Dermatofibrosarcoma protuberans: update on the diagnosis and 

treatment." Journal of clinical medicine 9.6 (2020): 1752. 

 

Лікування 

Первинним підходом до лікування ДФСВ є хірургічне втручання. З огляду 

на схильність цієї пухлини мати нерівномірне і часто глибоке субклінічне 

поширення, необхідно вживати усіх заходів для повного видалення пухлини під 

час первинного хірургічного втручання. Рекомендується висічення за 

допомогою мікрографічної операції за методикою Mohs (операція Mohs) або з 

використанням інших форм оцінки периферичних та глибоких країв резекції 

анфас (ОПГКРА) рекомендується, як підхід, що має перевагу перед ШВ. 

Перевага має надаватися секціонуванню на площині резекції, щоб не пропустити 

дрібні вогнища пухлини. Найчастіше використовуваною формою ОПГКРА є 

методика Mohs (див. Настанову NCCN з ведення плоскоклітинного раку шкіри – 

Принципи техніки ОПГКРА).39 Якщо анатомічні структури на глибокому краї 

резекції (наприклад, магістральні судини, нерви, кістка) перешкоджають повній 

гістологічній оцінці поверхні краю за допомогою методики Mohs  або інших 

форм ОПГКРА, необхідно використовувати ці хірургічні методики для оцінки 

якомога більшої крайової поверхні. У літературі повідомлялося про 

використання комбінації ОПГКРА і ШВ для глибокого краю резекції.38 

Міркування щодо лікування недоступних для огляду ділянок можуть бути 

предметом обговорення міждисциплінарною групою фахівців. Якщо виконання 

ОПГКРА неможливе, може бути розглянута доцільність виконання ШВ. Широка 
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мобілізація шкіри не заохочується, перш ніж не буде отримане підтвердження 

чистих країв резекції, з огляду на складність інтерпретації країв резекції при 

виконанні у подальшому повторних резекцій і ризик приховання залишкової 

тканини пухлини під мобілізованою тканиною.  

Крім того, у випадку нерезектабельного або погранично резектабельного 

захворювання слід розглянути можливість виконання аналізу на мутації в 

пухлині і неоад'ювантної терапії іматинібом. Слід розглянути доцільність 

призначення неоад'ювантної терапії іматинібом для пацієнтів, у яких резекція 

ДФСВ з негативними краями може призвести до неприйнятних функціональних 

або косметичних наслідків.40 Робоча група NCCN рекомендує, що у разі 

отримання негативних країв резекції ад'ювантну терапію призначати не 

потрібно. У випадку використовується методика Mohs або інші форми ОПГКРА, 

ПТ не рекомендується. 

Якщо після первинного хірургічного втручання були отримані позитивні 

краї резекції, за можливості рекомендується виконати повторну резекцію з 

метою досягнення чистих країв. Операція Mohs або модифікована операція Mohs 

і традиційне ШВ з більш широкими краями резекції, яка асоціюється з кращим 

кліренсом від пухлини і нижчою частотою рецидивів,41-43 усі є методами, які 

можуть дозволити виконати повну гістологічну оцінку.  

Дослідження, що вивчали, як результати операції Mohs, так і ШВ, 

послідовно повідомляли про нижчу частоту рецидивів при виконанні операції 

Mohs (0%-6,6% у порівнянні з 1,7%-30,8%).44-53 Велике ретроспективне 

дослідження серії клінічних випадків, що включило 204 пацієнта з ДФСВ, 

показало дуже низьку частоту місцевих рецидивів (1%) при виконанні ШВ з 

повною патологічною оцінкою периферичних країв резекції, що підкреслює 

важливість ретельної патогістологічної оцінки країв при використанні будь-якої 

хірургічної методики.54 Цей висновок також підтверджується і іншими 

дослідженнями.55,56 Рекомендується уникати виконання будь-яких 

реконструктивних втручань, які вимагають обширної мобілізації шкіри. 

Маніпуляції з переміщенням тканин за можливості мають бути відкладені, поки 

не буде підтверджено негативні результати гістологічної оцінки країв резекції, 

щоб запобігти можливого зміщення потенційно позитивного краю або 

перешкоджанню інтерпретації результатів повторних резекцій. Якщо є приводи 

для занепокоєння щодо того, що краї хірургічної резекції не є чистими, коли 

операція Mohs  або ОПГКРА не можуть бути виконані, слід зважити доцільність 

виконання пересадки шкіри розщепленим клаптем шкіри для моніторингу 

рецидиву. 

ПТ іноді використовується, як первинний метод лікування ДФСВ разом з 

іншими методами лікування,57-59 але найбільшу користь вона забезпечує, як 

ад'ювантна терапія після хірургічного втручання.57-64 У проведеному у межах 

одного закладу ретроспективному огляді даних 53 пацієнтів з ДФСВ, у яких 

виконувалося хірургічне втручання і передопераційна або післяопераційна ПТ, 

місцевий контроль досягався у 93%, і актуальна загальна виживаність становила 

98% через 10 років.34 В іншій невеликій серії клінічних випадків повідомлялося, 
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що 86% пацієнтів з ДФСВ, які отримали післяопераційну ПТ, залишалися без 

ознак захворювання за результатами подальшого спостереження з медіаною 

тривалості 10,5 років.63 У систематичному огляді і метааналізі ад'ювантної ПТ 

при ДФСВ після ШВ загальна частота рецидивів була визначена на рівні 11,74%. 

У пацієнтів з позитивними/близькими до пухлини краями резекції частота 

рецидивів становила 14,23%, у той час як у пацієнтів з негативними краями 

резекції рецидивів не було.65 Робоча група NCCN рекомендує, що якщо методика 

Mohs або інші форми ОПГКРА не використовуються, можна зважити 

доцільність використання ПТ, якщо краї резекції розцінені лікуючими лікарями, 

як вузькі. Застосування ПТ може бути зважене для лікування позитивних країв 

резекції, якщо вона не призначалася раніше і подальша резекція є неможливою. 

Для лікування ДФСВ можна використовувати таргетну терапію, 

спрямовану на рецептори тромбоцитарного фактору росту (PDGFR). ДФСВ 

характеризується транслокацією між хромосомами 17 і 22 [t(17;22)(q22;q13)], 

що призводить до гіперекспресії PDGFR ß.66-68 Ці дані вказують на те, що 

таргетна терапія PDGFR може бути ефективним підходом до лікування ДФСВ. 

Згідно з опублікованими результатами досліджень, іматинібу мезилат, який є 

інгібітором білкової тирозинкінази, продемонстрував клінічну активність проти 

ДФСВ,40,69-73 що обумовило його схвалення Управлінням з контролю за 

продуктами харчування та лікарськими засобами США (FDA) для лікування 

нерезектабельного, рецидивного та/або метастатичного ДФСВ у дорослих 

пацієнтів.  

Наразі ще точно невідомо, чи впливає якоюсь мірою злиття генів COL1A1-

PDGFB на відповідь на іматиніб.70 В одному систематичному огляді, який 

включав пацієнтів, що отримували іматиніб в якості  монотерапії, ад'ювантної 

або неоад'ювантної терапії, повідомлялося про повну відповідь, часткову 

відповідь, стабілізацію захворювання і прогресування захворювання у 5,2%, 

55,2%, 27,6% і 9,2% пацієнтів відповідно.70 В умовах неоад'ювантної терапії рівні 

повної відповіді, часткової відповіді, стабільного захворювання і прогресування 

захворювання становили 7,1%, 50%, 35,7% і 7,1% відповідно.40 

Коментар робочої групи: 1. Першою лінією лікування первинної ДФСВ має 

бути будь-яке мікрографічно контрольоване хірургічне втручання (МКВ), що 

базується на горизонтальних зрізах (хірургія за Mohs) або секціонуванні, що 

дозволяє оцінити усі периферичні та глибокі краї резекції (оцінка периферичних 

та глибоких країв анфас, 3D-хірургія, контроль країв гістологічних зрізів тощо). 

МКВ при ДФСВ виконується або з інтраопераційним мікроскопічним 

дослідженням заморожених зрізів, як у класичній техніці хірургії за Mohs, або 

шляхом дослідження пухлинної тканини, фіксованої формаліном та залитою 

парафіном, за так званою технікою Slow Mohs, при якій закриття дефекту 

відтерміновується. 

Якщо варіант МКВ недоступний, рекомендовано виконання широкого висічення 

(ШВ) з безпечним латеральним краєм 2–3 см та резекцію підлеглої фасції. Коли 

краї резекції патологічно уражені, слід виконувати додаткове видалення до 

досягнення R0, якщо це можливо. 
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При реконструкції дефектів, що виникли після видалення ДФСВ слід уникати 

пластики місцевими тканинами та надавати перевагу прямому закриттю, 

пластиці вільним шкірним клаптем або вторинному загоєнню для сприяння 

ранньому виявленню локальних рецидивів.  

У разі рецидиву ДФСВ, методом вибору є мікрографічно контрольована хірургія 

за умови її технічної доступності.  

Незалежно від застосованої патогістологічної методики (інтраопераційний 

мікроскопічний аналіз заморожених зрізів або дослідження тканини, фіксованої 

формаліном та залитої в парафін), імуногістохімічне фарбування з CD34 

корисне для оцінки країв пухлини видаленого матеріалу. 

2. Іматиніб показаний пацієнтам із ДФСВ у випадках нерезектабельності 

пухлини або у випадках, коли радикальне хірургічне видалення повʼязане з 

неприйнятними косметичними чи функціональними наслідками. Рекомендована 

початкова доза становить 400 мг/добу з можливістю підвищення до 600-800 

мг/добу залежно від клінічної відповіді*. 

1. ПТ ніколи не замінює адекватного хірургічного видалення та не показана як 

післяопераційне лікування пацієнтам з чистими краями резекції. 

ПТ може розглядатися як ад'ювантне лікування за наявності факторів ризику, 

тобто близьких країв резекції, рецидивуючих пухлин, агресивних гістологічних 

підтипів або як сальваж-лікування за наявності позитивних країв резекції. 

У випадку сальваж-терапії, включаючи мікроскопічний залишок (R1) або 

макроскопічний залишок (R2), ПТ слід розглядати, коли подальше хірургічне 

лікування неможливе. Крім того, ПТ можна розглядати, як варіант лікування 

первинних неоперабельних пухлин, але остаточне рішення має прийматися в 

рамках мультидисціплінарної онкологічної комісії.  

Більшість досліджень повідомляють щодо використання звичайного 

фракціонування (2 Гр/день, 5 днів на тиждень) з діапазоном доз від 50 до 70 Гр: 

зазвичай загальна доза від 60 Гр (при мікроскопічній залишковій пухлині) до 70 

Гр (макроскопічній залишковій пухлині). Розмір опроміненого об'єму повинен 

враховувати розташування, ложе пухлини та розмір хірургічного рубця, а 

також додаткові безпечні краї 3–5 см. 1 
Saiag, Philippe, et al. "Diagnosis and treatment of dermatofibrosarcoma protuberans. European 

interdisciplinary guideline–update 2024." European Journal of Cancer (2025): 115265. 

*Дозування при лікуванні пацієнтів з неоперабельною випираючою дерматофібросаркомою (ДФСВ) та дорослих пацієнтів з рецидивуючою 

та/або метастатичною дерматофібросаркомою, що не може бути видалена хірургічним шляхом рекомендована доза іматинібу для 

лікування дорослих пацієнтів з ДФСВ становить 800 мг на добу відповідно до інструкції для медичного застосування лікарського засобу, 

затвердженою МОЗ. 

Подальше спостереження 

Зважаючи на історично високі рівні місцевого рецидивування ДФСВ, 

показане постійне клінічне подальше спостереження з основною увагою до місця 

первинної пухлини з обстеженнями кожні 6-12 місяців, з повторною біопсією 

будь-яких підозрілих ділянок. Хоча метастази при цьому захворюванні 

утворюються рідко, рекомендується виконувати цілеспрямоване медичне 

спостереження та навчання пацієнтів щодо регулярного самообстеження. Слід 
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зважити доцільність проведення МРТ- спостереження при захворюванні з 

глибокою інвазією або інших приводах для занепокоєння щодо ризику рецидиву. 

Рецидивні пухлини необхідно видаляти, якщо це можливо. Після 

хірургічного втручання може бути зважена доцільність виконання ад'ювантної 

ПТ. Для пацієнтів, які не є кандидатами для хірургічного втручання, 

застосування лише ПТ є варіантом лікування, якщо вона не призначалася раніше. 

Слід розглянути доцільність призначення іматинібу мезилату у тих випадках, 

коли захворювання є нерезектабельним після неоднократних резекцій або якщо 

подальші резекції обумовлять неприйнятні функціональні або косметичні 

наслідки. Рекомендується підтвердити наявність мутацій у пухлині за 

допомогою флуоресцентної гібридизації in situ (FISH) на наявність транслокації 

в гені PDGRF. 

У тому рідкісному випадку, коли відбувається метастазування, 

рекомендується консультування міждисциплінарною групою фахівців для 

координування лікування (див. Настанову NCCN з ведення саркоми м'яких 

тканин).  

Коментар робочої групи: Для первинних пухлин, повністю видалених, без 

патології високого ризику: клінічне обстеження, зосереджене на первинному 

вогнищі з метою виявлення ранніх рецидивів, може проводитися кожні 6 місяців 

впродовж перших 3 років після видалення та кожні 12 місяців протягом 4–5 

років. 

Для пухлин з ознаками високого ризику (рецидивні пухлини, вузькі хірургічні краї): 

клінічне обстеження та місцева оцінка за допомогою МРТ рекомендуються з 

інтервалом у 6 місяців протягом 2 років, кожні 6–12 місяців протягом 3–5 років, 

принаймні одне клінічне обстеження щорічно протягом 6–10 років. 

Пацієнтів також слід навчати регулярному самообстеженню та 

самодіагностиці. 

Будь-яку підозру на рецидив слід підтвердити глибокою біопсією та 

патологоанатомічним дослідженням.  
Saiag, Philippe, et al. "Diagnosis and treatment of dermatofibrosarcoma protuberans. European 

interdisciplinary guideline–update 2024." European Journal of Cancer (2025): 115265. 
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