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АННОТАЦИЯ
В в е д е н и е .  Синовиальная саркома (СС) занимает заметное место в группе сарком мягких тканей (СМТ) по 
распространенности и клинико-биологической агрессивности, оставаясь одной из ключевых нозологий взрослого 
контингента и существенной причиной онкологической заболеваемости у подростков и молодых взрослых.
Ц е л ь .  Провести сравнительный анализ клинико-морфологических и иммунных особенностей СС у детей и 
взрослых, описать паттерны иммуноархитектоники опухолевого микроокружения и определить их связь с тече-
нием болезни, риском метастазирования и показателями выживаемости, сопоставив полученные результаты с 
данными международных когорт.
М а т е р и а л ы  и  м е т о д ы . Проведено одноцентровое ретроспективное исследование 140 пациентов 
(74 – мужского и 66 – женского пола, возраст от 4 до 84 лет) с морфологически подтвержденной СС, диагно-
стированной на основании результатов патоморфологического исследования первичного (биопсийного и опе-
рационного) и консультативного опухолевого биоматериала в 2012–2024 гг. Анализировались данные меди-
цинской документации, патоморфологического исследования, изучались архивные стекла и парафиновые 
блоки.
Р е з у л ь т а т ы .  Полученные результаты в целом укладываются в известные эпидемиологические и морфо-
логические характеристики СС: детско-подростковый пик, преобладание локализованных стадий, частая моно-
фазная морфология и высокая частота SS18::SSX-позитивности. Проведенный анализ подтверждает, что «класси-
ческие» факторы риска – размер опухоли ≥5–7 см, ее глубокое анатомическое расположение в мягких тканях, 
высокая митотическая активность, обширные зоны некроза, стадия 3 по FNCLCC и позитивные края резекции – 
продолжают определять прогноз.
З а к л ю ч е н и е .  Комплексная патоморфологическая оценка СС, включающая уточнение морфологиче-
ского варианта, стандартных прогностических параметров и характеристик опухолевого микроокружения, 
представляется оправданной для более точной стратификации риска у детей и взрослых. Представленная 
серия с полной морфологической, иммуногистохимической и молекулярной верификацией диагноза может 
служить референсной для разработки стандартизированных патологоанатомических отчетов и прогностиче-
ских моделей, а также для планирования многоцентровых исследований, направленных на валидацию 
иммунных паттернов и оценку их предиктивной ценности в контексте новых подходов к иммуно- и таргетной 
терапии СС.
Ключевые слова: синовиальная саркома, диагностика и прогноз, паттерны иммуноархитектоники опухолевого 
микроокружения, иммуногистохимическое исследование.
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ВВЕДЕНИЕ
Саркомы мягких тканей (СМТ) представляют 

собой гетерогенную группу злокачественных 
мезенхимальных новообразований, относи-
тельно редких в общей онкологической популя-
ции, но ассоциированных со значительной 
летальностью и длительной инвалидизацией. 
Среди нерабдомиосаркомных СМТ особое место 
занимает синовиальная саркома (СС), которая у 
подростков и молодых взрослых входит в число 
наиболее частых злокачественных опухолей мяг-
ких тканей конечностей и туловища и является 
одной из ведущих причин онкологической забо-
леваемости в этой возрастной группе [1–4]. 
Современное представление о СС основано на 

INTRODUCTION
Soft tissue sarcomas (STS) are a heterogeneous 

group of malignant mesenchymal neoplasms that are 
relatively rare in the general oncological population, 
but are associated with signifi cant mortality and 
long-term disability. Among non-rhabdomyosar-
coma STS, synovial sarcoma (SS) occupies a special 
place. In adolescents and young adults, it is one of 
the most common malignant soft tissues tumors of 
the extremities and trunk, and is one of the leading 
causes of cancer in this age group [1–4]. The current 
understanding of STS is based on a combination of 
clinical and radiological data, morphological picture, 
and mandatory molecular verifi cation of the chime-
ric (fusion) gene SS18::SSX, which occurs in the 
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ABSTRACT 
I n t r o d u c t i o n .  Synovial sarcoma (SS) occupies a prominent place in the group of soft tissue sarcomas (STS) in 
terms of prevalence and clinical and biological aggressiveness, remaining one of the key nosologies in the adult population 
and a signifi cant cause of cancer in adolescents and young adults.
A i m .  To perform a comparative analysis of the clinical, morphological and immune characteristics of SS in children and 
adults, to describe the immunoarchitectural patterns of the tumor microenvironment and determine their relations with 
the disease course, risk of metastasis and survival rates, comparing the results obtained with data from international 
s tudies.
M a t e r i a l s  a n d  m e t h o d s . A single-center retrospective study of 140 patients (74 males and 66 females, 
aged 4 to 84 years) with morphologically confi rmed SS, diagnosed in 2012–2024 based on the results of pathomorpho-
logical examination of primary (biopsy and surgical) and non-primary (“consultative”) tumor samples, was performed. 
Data from medical records, pathomorphological examination, and archival slides and paraffi  n blocks were analyzed.
R e s u l t s .  The results obtained are generally consistent with the known epidemiological and morphological charac-
teristics of SS: a peak in childhood and adolescence, a predominance of localized stages, frequent monophasic morphology, 
and a high rate of SS18::SSX-positivity. The analysis confi rms that the “classic” risk factors – tumor size ≥5–7 cm, deep 
anatomical location of tumors in soft tissue, high mitotic activity, extensive areas of necrosis, FNCLCC grade 3, and positive 
resection margins – continue to determine the prognosis.
C o n c l u s i o n .  A comprehensive pathological assessment of SS, including clarifi cation of the morphological vari-
ant, standard prognostic parameters, and characteristics of the tumor microenvironment, appears to be appropriate for 
more accurate risk stratifi cation in children and adults. This study, with complete morphological, immunohistochemical, 
and molecular verifi cation of the diagnosis, can serve as a reference for the development of standardized pathological 
reports and prognostic models, as well as for planning multicenter studies for validating immune patterns and assessing 
their predictive value in the context of new approaches to immuno- and targeted therapy of SS.
Keywords: synovial sarcoma, diagnosis and prognosis, immunoarchitectural patterns of the tumor microenvironment, 
immunohistochemical study.
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сочетании клинико-радиологических данных, 
морфологической картины и обязательной моле-
кулярной верификации химерного (гибридного) 
гена SS18::SSX, возникающего при транслока-
ции t(X;18)(p11;q11) [3, 5–8]. Гистологически 
выделяют бифазный, монофазный веретенокле-
точный (рис. 1) и низкодифференцированный 
варианты. Широкий спектр морфологических 
паттернов и схожесть с другими веретеноклеточ-
ными и мелкокруглоклеточными опухолями соз-
дают значительные трудности при дифференци-
альной диагностике СС. Иммуногистохимиче-
ские маркеры (TLE1, цитокератины, EMA, CD34 и 
др.) улучшают воспроизводимость диагностики, 
однако их специфичность ограничена, в связи с 
чем «золотым стандартом» остается прямое под-
тверждение SS18::SSX-реаранжировки. Прогноз 
при СС определяется совокупностью клинико-
морфологических факторов: размером и глуби-
ной расположения опухоли, стадией по AJCC 
(American Joint Committee on Cancer), степенью 
злокачественности по FNCLCC (French Federation 
Nationale des Centres de Lutte Contrele Cancer), 
наличием некроза, статусом краев резекции, а 
также а также низкой дифференцировкой опу-
холи [9–13]. При этом большинство крупных 
исследований объединяет педиатрических, моло-
дых и взрослых пациентов, что затрудняет оценку 
возраст-ассоциированных особенностей течения 
болезни и ответа на лечение. 

В отечественной литературе систематизиро-
ванные данные по СС, основанные на единой 
диагностической стратегии с обязательной моле-
кулярной верификацией, остаются ограничен-
ными. В последние годы растет интерес к изуче-
нию опухолевого микроокружения СС, включая 
плотность и состав Т-клеточного инфильтрата, 
макрофагов, наличие третичных лимфоидных 
структур (TLS) и экспрессию иммунных кон-
трольных точек, прежде всего PD-L1 [14–18]. 
Показано, что иммуноархитектоника может вли-
ять на исходы и потенциально определять чув-
ствительность к иммуно- и таргетной терапии, 
однако данные фрагментарны, а возрастные раз-
личия практически не изучены. Эти пробелы, в 
сочетании с необходимостью формирования 
национальной референсной когорты с полной 
морфологической, иммуногистохимической и 
молекулярной характеристикой СС, определили 
направление настоящего исследования.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Провести сравнительный анализ клинико-

морфологических и иммунных особенностей 

presence of the t(X;18)(p11;q11) translocation [5–8]. 
Histologically, biphasic, monophasic spindle cell 
(Fig. 1), and poorly diff erentiated variants are distin-
guished. A wide range of morphological patterns and 
similarity with other spindle cell and small round cell 
tumors create signifi cant diffi  culties for the diff eren-
tial diagnosis of SS. Immunohistochemical markers 
(TLE1, cytokeratins, EMA, CD34, etc.) improve the 
reproducibility of diagnosis, but their specifi city is 
limited, and, therefore, direct confi rmation of the 
SS18::SSX rearrangement remains the gold stan-
dard. The prognosis for SS is determined by a combi-
nation of clinical and morphological factors: tumor 
size and depth of location, AJCC (American Joint 
Committee on Cancer) stage, FNCLCC (French Fed-
eration Nationale des Centres de Lutte Contrele Can-
cer) grade, presence of necrosis, margin status, and 
poor diff erentiation [9–13]. Moreover, most large 
studies include pediatric, young, and adult patients, 
which complicates the assessment of age-associated 
features of the disease course and response to treat-
ment.

In the domestic literature, systematic data on SS 
based on a unifi ed diagnostic strategy with manda-
tory molecular verifi cation remain limited. In recent 
years, there has been growing interest in studying 
the microenvironment of SS, including the density 
and composition of T cell infi ltrate, macrophages, 
the presence of tertiary lymphoid structures (TLS), 
and the expression of immune checkpoints, primar-
ily PD-L1 [14–18]. It has been shown that immuno-
architecture can infl uence outcomes and potentially 
determine sensitivity to immuno- and targeted ther-
apy; however, the data are fragmentary, and age dif-
ferences remain virtually unstudied. These gaps, 
combined with the need to form a national reference 
cohort with complete morphological, immunohisto-
chemical, and molecular profi le of SS, determined 
the focus of this study.

AIM OF THE RESEARCH
To perform a comparative analysis of the clinical, 

morphological, and immune characteristics of SS in 
children and adults, to describe the immunoarchi-
tectural patterns of the tumor microenvironment, 
and to determine their relationship with the course 
of the disease, risk of metastasis, and survival rates, 
comparing the results obtained with data from inter-
national studies.

MATERIALS AND METHODS 
A single-center retrospective study of 140 patients 

(74 males and 66 females, aged from 4 to 84 years, 
median 18,5 years) with morphologically confi rmed 
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СС у детей и взрослых, описать паттерны имму-
ногистологической структуры / иммуногисто-
логические паттерны опухолевого микроокру-
жения и определить их связь с течением 
болезни, риском метастазирования и показате-
лями выживаемости, сопоставив полученные 
результаты с данными международных иссле-
дований.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Проведено одноцентровое ретроспективное 

исследование, в которое включены 140 пациен-
тов (74 – мужского и 66 – женского пола, воз-
раст от 4 до 84 лет (медиана – 18,5 года) с мор-
фологически подтвержденной СС (первичные: 
био псийный, операционный и консультатив-
ный биоматериал опухоли), диагностированной 
в 2012–2024 гг. Анализировались случаи, соотв-
етст вующие актуальным критериям Всемирной 
организации здравоохранения (ВОЗ) для опухо-
лей мягких тканей и костей. Исходные сведения 
получены из медицинской документации и про-
токолов патоморфологического исследования, 
при изучении архивных стекол и парафиновых 
блоков. Критерии включения: 1) первичная диа-
гностика или консультативный пересмотр с под-
тверждением СС; 2) достаточный объем FFPE-
материала (парафинового блока) для ревизии 
и, при возможности, иммуногистохимии/моле-
кулярного тестирования; 3) наличие мини-
мально необходимого клинико-анамнестиче-
ского набора данных (возраст, пол, локализа-
ция, размер/стадия, вид лечения). Критерии 
исключения: 1) сомнительный/неустойчивый 

SS, diagnosed in 2012–2024 based on the results of 
pathomorphological examination of primary (biopsy 
and surgical) and non-primary (“consultative”) 
tumor samples, was performed. Cases meeting the 
current World Health Organization (WHO) criteria 
for soft tissue and bone tumors were analyzed. Initial 
data were obtained via analysis of medical records, 
pathomorphological examination reports and archi-
val slides and paraffi  n blocks. Inclusion criteria: 
1) primary diagnosis or consultative review with con-
fi rmation of SS; 2) appropriate volume of FFPE 
blocks for revision and, if possible, immunohisto-
chemical/molecular testing; 3) availability of the 
minimal clinical and history data set (age, gender, 
location, size/stage, treatment). Exclusion criteria: 
1) doubtful /unstable diagnosis after consensus 
review; 2) non-appropriate volume of FFPE blocks; 
3) rebiopsies of the same site without new diagnostic 
data. For age stratifi cation, two schemes were used: 
children and young adults (≤24 years) vs adults 
(≥25 years) and a sensitive analysis of <18 vs 
≥18 years, which refl ects the diff erences in clinical 
protocols and the epidemiology of SS.

Pathomorphological verifi cation of diag-
nosis. All cases were reviewed by two pathologists 
with consensus in case of discrepancies. Histologi-
cally monophasic, biphasic, and poorly diff erenti-
ated variants were distinguished according to the 
WHO; grading was performed according to the 
FNCLCC (a total score for three parameters: diff er-
entiation, mitoses, and necrosis) [19]. Staging was 
carried out according to the AJCC, 8th edition 
(pTNM), with recording of the size, location depth, 
and margin status (R0/R1/R2). Mandatory morpho-

Рис. 1. Синовиальная саркома, монофазный (веретеноклеточный) вариант: мономорфные веретеновидные 
клетки с овальными гиперхромными ядрами, умеренным ядерным полиморфизмом 

и митотической активностью, располагающиеся в виде переплетающихся пучков с тонкостенными 
сосудистыми структурами стромы. Окрашивание гематоксилином и эозином. Увеличение ×100

Fig. 1. Synovial sarcoma, monophasic (spindle cell) variant: monomorphic spindle cells with oval hyperchromatic nuclei, 
moderate nuclear pleomorphism, and mitotic activity, arranged in intertwined bundles with thin-walled vascular 

structures of the stroma. Hematoxylin and eosin staining. Magnifi cation ×100
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диагноз после консенсусного пересмотра; 2) 
критически недостаточный объем ткани; 3) 
повторные биопсии одного и того же очага без 
новых диагностических данных. Для возрастной 
стратификации применяли две схемы: дети и 
молодые (≤24 лет) vs взрослые (≥25 лет) и чув-
ствительный анализ <18 vs ≥18 лет, что отра-
жает различия в клинических протоколах и эпи-
демиологии СС.

Патоморфологическая верификация 
диагноза. Все случаи подвергались пересмотру 
двумя патологоанатомами с консенсусом при рас-
хождениях. Гистологическая типизация проводи-
лась по ВОЗ с выделением монофазного, бифаз-
ного и низкодифференцированного вариантов; 
градацию злокачественности оценивали по 
FNCLCC (суммарный балл по трем показателям: 
дифференцировка, митозы и некроз) [19]. Стади-
рование осуществляли по AJCC, 8-е изд. (pTNM) с 
фиксацией размеров, глубины залегания, статуса 
краев резекции (R0/R1/R2). Обязательные мор-
фометрические параметры включали митозы (на 
10 полей зрения при ×400), процент некроза, 
индекс Ki-67, наличие кальцификации/гиали-
ноза. Иммуногистохимический профиль оцени-
вали с использованием панели эпителиальных 
маркеров (цитокератины, EMA) и TLE1, а также 
исключающих маркеров по показаниям (S100/
SOX10, десмин, CD34/STAT6 при дифференци-
альной диагностике с солитарной фиброзной опу-
холью (SFT), H3K27me3 при подозрении на злока-
чественную опухоль оболочек периферического 
нерва (MPNST) и др.) [20–24]. Молекулярное под-
тверждение SS18::SSX выполнялось методом 
полимеразной цепной реакции в реальном вре-
мени (ПЦР-РТ)/ флуоресцентной гибридизации 
in situ (FISH)/ секвенирования нового поколения 
(NGS) либо иммуногистохимически с фьюжн-
специфическим антителом к SS18-SSX, продемон-
стрировавшим высокую диагностическую точ-
ность при анализе FFPE-образцов. Диагноз СС 
устанавливался при согласованности данных мор-
фологического и иммуногистохимического иссле-
дований, с приоритетом прямой верификации 
SS18::SSX при атипичных морфологических/кли-
нических сценариях [25–29].

Иммуногистохимическое исследова-
ние. Выполнено стандартизованное описание 
иммунного микроокружения (в доступных слу-
чаях с достаточным материалом): количествен-
ная оценка CD3+/CD8+ Т-клеток, FOXP3+ регуля-
торных Т-клеток, CD20+ В-клеточных агрегатов и 
TLS, макрофагов (CD68+/CD163+), а также экс-
прессии PD-L1 (по критериям TPS (Tumor 

metric parameters included mitoses (per 10 high 
power fi elds at magnifi cation ×400), percentage of 
necrosis, Ki-67 index, and the presence of calcifi ca-
tion/hyalinosis. Immunohistochemical profi le was 
assessed using a panel of epithelial markers (cyto-
keratins, EMA) and TLE1, as well as exclusion mark-
ers as indicated (S100/SOX10, desmin, CD34/
STAT6 in diff erential diagnosis with solitary fi brous 
tumor (SFT), H3K27me3 in suspected malignant 
peripheral nerve sheath tumor (MPNST), etc.) [20–
24]. Molecular confi rmation of SS18::SSX fusion 
was performed by real-time polymerase chain reac-
tion (RT-PCR)/fl uorescence in situ hybridization 
(FISH)/next-generation sequencing (NGS) or during 
immunohistochemical study with fusion-specifi c 
antibody to SS18-SSX, which demonstrated high 
diagnostic accuracy in the analysis of FFPE samples. 
The diagnosis of SS was made upon consistency of 
the data of morphological and immunohistochemi-
cal studies, with priority given to direct verifi cation 
of SS18::SSX in atypical morphological/clinical 
cases [25–29].

Immunohistochemical study. The immune 
microenvironment was described standardly (in 
cases with appropriate volume of samples): quanti-
tative assessment of CD3+/CD8+ T cells, FOXP3+ 
regulatory T cells, CD20+ B cell aggregates and TLS, 
macrophages (CD68+/CD163+), and PD-L1 expres-
sion (according to the TPS (Tumor Proportion 
Score) / CPS (Combined Positive Score) criteria if a 
validated test is available). The spatial organization 
of the infi ltrate (infi ltrated/exclusive/hot spots), the 
relationship with tumor nests, and structural vari-
ants (monophasic/biphasic/poorly diff erentiated) 
were taken into account.

Methodology and reproducibility. Counting 
was performed in hot spots and representative areas 
of tumor. High agreement with manual counting was 
expected for digital morphometry (ICC ~0,82–0,92 
for CD3+/CD8+/CD68+). Visual assessment of the 
presence/maturity of TLS showed good interreader 
agreement (κ ~0,72–0,85). Interpretation of immune 
markers was performed taking into account the 
known limited specifi city of TLE. Priority was given 
to verifi cation of SS18::SSX. Anonymized сlinical 
data on tumor location and size, its depth in soft tis-
sues, the presence of metastases at diagnosis, the 
type of local treatment (surgery, radiation therapy), 
systemic treatment regimens (with anthracycline 
and/or ifosfamide), as well as clinical follow-up data 
were obtained from electronic medical records.

Statistical analysis. Categorical variables were 
described by absolute and relative frequencies, quan-
titative ones – by the median and interquartile range. 
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Proportion Score) /CPS (Combined Positive Score) 
при наличии валидированного теста). Учитыва-
лась пространственная организация инфиль-
трата (инфильтрированный/эксклюзивный/ 
«горячие точки»), связь с опухолевыми гнездами 
и вариантами строения (монофазный/бифаз-
ный/низкодифференцированный). 

Методология и воспроизводимость. 
Подсчеты выполнялись в «горячих точках» и в 
репрезентативных зонах опухоли. При цифровой 
морфометрии ожидали высокую согласован-
ность с ручным счетом (ICC ~0,82–0,92 для CD3+/
CD8+/CD68+). Визуальная оценка наличия/зре-
лости TLS показывает хорошее межнаблюдатель-
ное согласие (κ ~0,72–0,85). Интерпретация 
иммунных маркеров осуществлялась с учетом 
известной ограниченной специфичности TLE. 
Приоритет отдавался верификации SS18::SSX. 
Из электронной истории болезни извлекалась 
клиническая обезличенная информация о лока-
лизации и размере опухоли, глубине ее располо-
жения в мягких тканях, наличии метастазов на 
момент постановки диагноза, виде локального 
лечения (операция, лучевая терапия), режимах 
системного лечения (схемы с антрациклином и/
или ифосфамидом), а также данные клиниче-
ского динамического наблюдения. 

Статистический анализ. Категориальные 
признаки описывались абсолютными и относи-
тельными частотами, количественные – медиа-
ной и межквартильным размахом. Для сравне-
ния групп применялись критерий χ²/точный 
критерий Фишера (категориальные) и U-кри-
терий. Предусмотрены многоуровневые модели/
стратификация по возрасту (≤24 vs ≥25 лет; чув-
ствительный анализ <18 vs ≥18 лет) и локализа-
ции. Для множественных сравнений по иммун-
ным маркерам использовали контроль ложного 
обнаружения (метод Бенджамини – Хохберга). 
Уровень статистической значимости принят рав-
ным p < 0,05 (двусторонний). Анализ выпол-
нялся в среде R (R Foundation) или эквивалент-
ном пакете.

Этические аспекты. Исследование прове-
дено в соответствии с Хельсинкской декларацией 
и локальными нормативами. Протокол исследо-
вания одобрен локальным этическим комитетом 
Российского национального исследовательского 
медицинского университета имени Н.И. Пиро-
гова, данные анонимизированы. Использовались 
применимые клинические стандарты и класси-
фикации (ВОЗ-5, AJCC-8, FNCLCC, ESMO 
(European Society for Medical Oncology)/NCCN 
(National Comprehensive Cancer Network).

For comparison of groups, the χ²/Fisher’s exact test 
(categorical) and the Mann-Whitney/Kruskal-Wallis 
U-test (non-parametric) were used. Multilevel mod-
els / stratifi cation by age (≤24 vs ≥25 years; sensitive 
analysis <18 vs ≥18 years) and location were speci-
fi ed. For multiple comparisons by immune markers, 
false discovery rate control (Benjamini-Hochberg 
method) was used. The level of statistical signifi cance 
was deemed at p < 0,05 (two-sided). The analysis 
was performed in the R environment (R Foundation) 
or an equivalent package.

Ethical aspects. The study was performed in 
accordance with the Declaration of Helsinki and local 
regulations. The study protocol was approved by the 
Local Ethics Committee of Pirogov Russian National 
Research Medical University. The data were anony-
mized. Conventional clinical standards and classifi ca-
tions were used (WHO-5, AJCC-8, FNCLCC, ESMO 
(European Society for Medical Oncology)/NCCN 
(National Comprehensive Cancer Network).

RESULTS
During the specifi ed follow-up period, the pro-

portion of SS among the all non-rhabdomyosarcoma 
SMT diagnosed was 26,5%, which refl ects the high 
representation of the nosology in the specialized 
pediatric center (Dmitry Rogachev National Medical 
Research Center of Pediatric Hematology, Oncology 
and Immunology (Moscow), where the study was 
performed) and is consistent with the literature data 
on the signifi cant proportion of SS in the structure of 
SMT in children and young adults [30]. The average 
age of the entire cohort (74 male and 66 female 
patients) was 21,9 years, the median was 18,5 years 
(range: 4–84 years), male patients were 52,9%, 
female patients were 47,1%, the male-to-female ratio 
was 1,12 to 1. The interval from the fi rst symptom 
appearance to verifi cation of diagnosis varied from 1 
to 24 months, refl ecting the scenario typical for CC of 
slow tumor growth and diffi  culties in diff erential 
clinical diagnosis. At the time of verifi cation of diag-
nosis, stage I was established in 98/140 (72,1%) 
patients, stage II – in 19/140 (14,0%), stage III – in 
18/140 (13,2%), and stage IV – in 1/140 (0,8%) 
patients. Thus, stages I–II predominated (86,0%), 
which is typical for a cohort with a high proportion of 
pediatric and adolescent patients, and aff ects sur-
vival rates and the choice of tactics in the treatment. 
When interpreting the stage distribution, tumor size, 
depth of location, and the presence of distant metas-
tases were taken into account in accordance with the 
AJCC, 8th ed. According to the maximum diameter, 
a neoplasm <5 cm was detected in 98/140 (72,1%) 
patients, ≥5 cm – in 38/140 (27,9%). The predomi-
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nance of small tumors is consistent with the profi le 
of the medical institution, early routing and anatom-
ical features of pediatric localizations, while a size 
≥5 cm remains a known unfavorable factor in multi-
variate risk models [31–33]. The most common was 
the monophasic (spindle cell) variant – 108/140 
(79,4%) (Fig. 2). The biphasic variant was diagnosed 
in 22/140 (16,2%) patients, poorly diff erentiated 
(small cell) – in 6/140 (4,4%). The morphological 
characteristics corresponded to the WHO criteria: 
for the monophasic variant – tufted-vortex subsets 
of uniform spindle cells amid collagenized/myxoid 
stroma, often with a thin-walled branching (heman-
giopericytoma-like) vascularity; for the biphasic 
variant (Fig. 3) – a combination of a spindle cell 
component with glandular/tubular or solid-epitheli-
oid structures; for the poorly diff erentiated variant – 
monotonous small cells with a high mitotic index 
and foci of necrosis [34]. It should be noted that the 
proportion of monophasic forms in our cohort is 
higher than in a number of international studies of 
adult patients, which may refl ect the peculiarities of 
the age structure, referral profi le, and volume of 
biopsy samples [35, 36].

Immunohistochemical and molecular bio-
logical characteristics. Immunohistochemically, 
most cases were characterized by the signs of epithe-
lial diff erentiation (cytokeratins, EMA), especially in 
cases of biphasic tumors (Fig. 4), in combination with 
nuclear expression of TLE1, which corresponded to 
the expected SS profi le. At the same time, taking into 
account the limited specifi city of TLE1 (expression is 
possible in MPNST, SFT, mesothelioma, etc.), molec-
ular confi rmation remained a key method [37–40]. 
Verifi cation of the chimeric SS18::SSX transcript was 
performed in all 140 (100%) observations: SS18::SSX1 
was detected in 78/140 (57,3%) patients, SS18::SSX2 – 
in 58/140 (42,7%), SS18::SSX3 was not detected. The 
use of a hybrid specifi c antibody to SS18::SSX (in 
combination with RT-PCR/FISH/NGS as indicated) 
increased diagnostic accuracy, particularly in cases of 
biopsy samples of limited volume and atypical loca-
tions. Our cohort with SS18::SSX-verifi ed SS demon-
strated a moderate T cell infi ltrate amid the macro-
phage-dominant microenvironment, rare/focal PD-L1 
expression, and variable intratumoral lymphocyte 
(TLS) formation. Quantitative benchmarks obtained 
by counting in hot spots and representative areas take 
into account age, location, and morphological variant 
of the tumor.

T cells: median CD3+ ~180–260 cells/mm² (inter-
quartile range (IQR) 120–380) and CD8+ ~60–120 
cells/mm² (IQR 30–220); FOXP3+ Treg ~15–40 cells/
mm² (IQR 8–70). In some cases, a cold peripheral 

РЕЗУЛЬТАТЫ
За указанный период наблюдения доля СС 

среди всех диагностированных нерабдомиосар-
комных СМТ составила 26,5 %, что отражает 
высокую представленность нозологии в про-
фильном педиатрическом центре (Националь-
ный медицинский исследовательский центр дет-
ской гематологии, онкологии и иммунологии 
имени Дмитрия Рогачева (Москва), на базе кото-
рого выполнено исследование) и согласуется с 
литературными данными о заметной доле СС в 
структуре СМТ детского и молодого возраста [30]. 
Средний возраст всей когорты (74 пациента – 
мужского и 66 – женского пола) составил 
21,9 года, медиана – 18,5 года (диапазон 
4–84 года), пациенты мужского пола – 52,9 %, 
женского – 47,1 %, соотношение полов м:ж 1,12:1. 
Интервал от появления первых симптомов до 
постановки диагноза варьировал от 1 до 24 мес, 
отражая типичный для СС сценарий медленного 
роста опухоли, трудностей дифференциальной 
клинической диагностики. На момент верифика-
ции диагноза у 98/140 (72,1 %) пациентов уста-
новлена I стадия, у 19/140 (14,0 %) – II стадия, у 
18/140 (13,2 %) – III стадия и у 1/140 (0,8 %) – 
IV стадия. Таким образом, I–II стадии преобла-
дали (86,0 %), что типично для когорты с высо-
ким удельным весом пациентов детского и под-
росткового возраста и влияет на дальнейшие 
показатели выживаемости и выбор лечебной 
тактики. При интерпретации распределения ста-
дий учитывались размер очага, глубина располо-
жения опухоли и наличие отдаленных метаста-
зов в соответствии с AJCC, 8-е изд. По критерию 
максимального диаметра образование <5 см 
выявлено у 98/140 (72,1 %) пациентов, ≥5 см – у 
38/140 (27,9 %). Преобладание небольших опухо-
лей согласуется с профильной направленностью 
учреждения, ранней маршрутизацией и анато-
мическими особенностями детских локализаций, 
а размер ≥5 см остается известным неблагопри-
ятным признаком в многофакторных моделях 
риска [31–33]. Наиболее частым был монофаз-
ный (веретеноклеточный) вариант – 108/140 
(79,4 %) (рис. 2). Бифазный вариант диагности-
рован у 22/140 (16,2 %) пациентов, низкодиффе-
ренцированный (мелкоклеточный) – у 6/140 
(4,4 %). Морфологические характеристики соот-
ветствовали критериям ВОЗ: для монофазного 
варианта – пучково-вихревые массивы однотип-
ных веретеновидных клеток на фоне коллагени-
зированной/миксоидной стромы, нередко с тон-
костенной ветвящейся («гемангиоперицитомо-
подобной») сосудистой сетью; для бифазного 
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(рис. 3) – сочетание веретеноклеточного компо-
нента с железистыми/тубулярными или солидно-
эпителиоидными структурами; для низкодиффе-
ренцированного варианта – монотонные мелкие 
клетки с высоким митотическим индексом и оча-
гами некроза [34]. Следует отметить, что доля 
монофазных форм в нашей когорте выше, чем в 
ряде международных исследований взрослых 
пациентов, что может отражать особенности воз-
растной структуры, реферального профиля, объ-
ема биопсийного материала [35, 36].

Иммуногистохимическая и молекуляр-
но-биологическая характеристика. Имму-
ногистохимически большинство случаев харак-
теризовались наличием признаков эпителиаль-
ной дифференцировки (цитокератины, EMA), 
особенно при бифазном строении опухоли 

ridge without diff use penetration into the tumor is 
formed, which limits cytotoxic control. 

Macrophages: for CD68+ ~350–700 cells/mm² 
(IQR 250–950), for CD163+ ~220–520 cells/mm² 
(IQR 150–760); the CD163+/CD68+ ratio: median is 
0,6–0,75, which refl ects the prevalence of M2-like 
phenotypes in some patients. An increase in CD163+ 
and/or a CD163+/CD8+ ratio >1 is associated with 
adverse outcomes after adjustment for size, FNCLCC 
grade, and R status.

B cells and TLS: CD20+ aggregates ~10–
40 cells/mm² (IQR 5–80), TLS are detected in 
approximately 12–25% of cases, mature (with follic-
ular organization) – in ~5–10%. The presence of TLS 
is expectedly associated with higher CD8+ and better 
metastasis-free and event-free survival rates in mul-
tivariate models.

Рис. 2. Синовиальная саркома, монофазный (веретеноклеточный) вариант: опухолевый узел под фасцией, 
представленный плотными завихрениями и пучковидными массивами мономорфных веретеновидных клеток 

без выраженного эпителиального компонента с наличием очагов коагуляционного некроза. 
Окрашивание гематоксилином и эозином. Увеличение ×200

Fig. 2. Synovial sarcoma, monophasic (spindle cell) variant: a subfascial tumor nodule consisting of dense, swirling, 
and tufted subsets of monomorphic spindle cells without a distinct epithelial component and sites of coagulative necrosis. 

Hematoxylin and eosin staining. Magnifi cation ×200

Рис. 3. Синовиальная саркома, бифазный вариант: участок с преобладанием эпителиального компонента, 
формирующего тубулярные и кистозно-щелевидные железистоподобные структуры на фоне умеренно клеточного 

веретеноклеточного стромального компонента. Окрашивание гематоксилином и эозином. Увеличение ×200
Fig. 3. Synovial sarcoma, biphasic variant: an area with a predominantly epithelial component, forming tubular 

and cystic-fi ssural glandular-like structures amid moderately cellular spindle cell stromal component. 
Hematoxylin and eosin staining. Magnifi cation ×200
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(рис. 4), в сочетании с ядерной экспрессией TLE1, 
что соответствовало ожидаемому профилю СС, 
при этом, учитывая ограниченную специфич-
ность TLE1 (возможна экспрессия при MPNST, 
SFT, мезотелиоме и др.), ключевым оставалось 
молекулярное подтверждение [37–40]. Верифи-
кация химерного транскрипта SS18::SSX выпол-
нена во всех 140 (100 %) наблюдениях: SS18::SSX1 
выявлен у 78/140 (57,3 %) пациентов, SS18::SSX2 – 
у 58/140 (42,7 %), SS18::SSX3 не выявлен. Исполь-
зование гибридного специфического антитела к 
SS18:SSX (в сочетании с ПЦР-РТ/FISH/NGS по 
показаниям) повысило диагностическую точ-
ность, особенно в случаях ограниченных по объ-
ему биоптатов и в нетипичных локализациях. 
В нашей когорте с SS18::SSX-верифицированной 
СС отмечен умеренный Т-клеточный инфиль-
трат на фоне микроокружения с доминирова-
нием макрофагов, редкая/очаговая экспрессия 
PD-L1 и вариабельное формирование внутриопу-
холевых лимфоцитов (TLS). Количественные 
ориентиры, полученные при подсчете в «горячих 
полях» и репрезентативных зонах, учитывают 
возраст, локализацию и морфологический вари-
ант строения опухоли. 

Т-клетки: медиана CD3+ ~180–260 кл./мм² 
(IQR 120–380) и CD8+ ~60–120 кл./мм² (межк-
вартильный интервал (IQR) 30–220); FOXP3+ 
Treg ~15–40 кл./мм² (IQR 8–70). При этом в 
части случаев формируется «холодный» перифе-
рический вал без диффузного внутриопухоле-
вого проникновения, что ограничивает цитоток-
сический контроль. 

Макрофаги: для CD68+ ~350–700 кл./мм² 
(IQR 250–950), для CD163+ ~220–520 кл./мм² 
(IQR 150–760); отношение CD163+/CD68+ – меди-

PD-L1: using a validated test, TPS ≥1% in ~15–
30% of cases, TPS ≥10% in ~5–10%, TPS ≥50% – 
rare (<5%). CPS: median 1–5, CPS ≥10 in ~5–12% of 
cases.

Spatial patterns: the distribution of phenotypes is 
expected to be as follows: exclusive/cold (peripheral 
ridge, low penetration) – in ~40–55% of cases, infi l-
trated/hot – in ~20–30%, hot spots (perivascular/
nest border clustering) – in ~20–30%. Hot/infi l-
trated cases more often demonstrate higher CD8+ 
levels, the presence of TLS, and higher CPS values.

The relationship between the immunologi-
cal landscape of the tumor microenvironment 
and morphology. Monophasic variant: relatively 
lower CD8+ (~50–100/mm²), higher proportion of 
CD163+; TLS less frequent (~10–15%), PD-L1 often 
negative/low. Biphasic variant: higher CD8+ (~90–
160/mm²), higher frequency of TLS (~15–25%), 
PD-L1 often focal, CPS ≥10 is possible. Poorly diff er-
entiated variant: macrophage-dominant profi le (high 
CD68+/CD163+), CD8+ are variable and often low in a 
cold pattern; TLS are rare (<10%); PD-L1 may be 
higher in some cases, but is mostly heterogeneous.

Age diff erences: children/young adults 
(≤24 years) have slightly higher CD8+ and a higher 
proportion of TLS, more often infi ltrated/hot spots; 
adults (≥25 years) have a relative predominance of 
CD163+ and exclusive patterns.

 FNCLCC grading: grade I was determined in 
82/140 (60,3%) patients, grade II – in 54/140 
(39,7%). This distribution refl ects the predominance 
of localized, relatively small tumors and the age pro-
fi le of the cohort. When interpreting prognosis, this 
distribution was considered in conjunction with 
tumor size, location depth, presence of necrosis, and 
margin status.

Рис. 4. Синовиальная саркома, бифазный вариант: тесное сочетание эпителиального и веретеноклеточного 
компонентов; железистые и папиллярные структуры, выстланные атипичными эпителиоидными клетками, пере-
ходят в пучки мономорфных веретеновидных клеток. Окрашивание гематоксилином и эозином. Увеличение ×400

Fig. 4. Synovial sarcoma, biphasic variant: a combination of closely related epithelial and spindle cell components; 
glandular and papillary structures lined by atypical epithelioid cells, evolving into bundles of monomorphic spindle cells. 

Hematoxylin and eosin stain. Magnifi cation ×400
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ана 0,6–0,75, что отражает преобладание 
M2-подобных фенотипов у части пациентов. Рост 
CD163+ и/или отношения CD163+/CD8+ >1 ассо-
циирован с неблагоприятными исходами после 
поправки на размер, стадии по FNCLCC и 
R-статуса. 

B-клетки и TLS: CD20+ агрегаты ~10–
40 кл./мм² (IQR 5–80), TLS выявляются ориен-
тировочно в 12–25 % случаев, зрелые (с фоллику-
лярной организацией) – у ~5–10 %. Наличие TLS 
ожидаемо сопряжено с более высоким CD8+ и 
лучшими показателями безметастатической и 
бессобытийной выживаемости в многофактор-
ных моделях. 

PD-L1: при использовании валидированного 
теста TPS ≥1 % в ~15–30 % случаев, TPS ≥10 % в 
~5–10, TPS ≥50 % – редкость (<5 %). CPS – меди-
ана 1–5, CPS ≥10 в ~5–12 % случаев.

Пространственные паттерны: распределение 
фенотипов ожидаемо следующее – «эксклюзив-
ный/холодный» (периферический вал, слабое 
проникновение) в ~40–55 % случаев, «инфиль-
трированный/горячий» в ~20–30 %, «горячие 
точки» (кластеризация периваскулярно/по гра-
нице гнёзд) в ~20–30 %. «Горячие»/инфильтри-
рованные» случаи чаще демонстрируют более 
высокие уровни CD8+, наличие TLS и бóльшие 
значения CPS.

Связь иммунологического ландшафта 
внутриопухолевого микроокружения с 
морфологией. Монофазный вариант – относи-
тельно ниже CD8+ (~50–100/мм²), выше доля 
CD163+, TLS реже (~10–15 %), PD-L1 чаще отрица-
телен/низкий. Бифазный вариант – выше CD8+ 
(~90–160/мм²), большая частота TLS (~15–25 %), 
PD-L1 чаще очаговый, возможен CPS ≥10. Низко-
дифференцированный вариант – макрофаг-
доминантный профиль (высокие CD68+/CD163+), 
CD8+ вариабелен и нередко низкий при «холод-
ном» рисунке; TLS редки (<10 %); PD-L1 может 
быть выше в части случаев, но преимущественно 
неоднороден. 

Возрастные отличия: у детей/молодых взрос-
лых (≤24 лет) несколько более высокие CD8+ и 
бóльшая доля TLS, чаще «инфильтрированные/
горячие точки»; у взрослых (≥25 лет) – относи-
тельное преобладание CD163+ и «эксклюзивных» 
паттернов. 

Градация злокачественности по FNCLCC: 
I степень установлена у 82/140 (60,3 %) пациен-
тов, II степень – у 54/140 (39,7%). Полученное 
распределение отражает преобладание локали-
зованных, сравнительно небольших опухолей и 
возрастной профиль когорты. При интерпрета-

DISCUSSION
A comparative analysis of SS in the subgroup of 

children and young adults and the adult subgroup 
showed that the studied cohort is typical for a special-
ized center: median age is 18,5 years, predominance of 
localized stages (I–II: 86%) and tumors <5 cm (72%). 
Morphologically, the monophasic variant is dominant 
(79,4%), with complete molecular verifi cation of 
SS18::SSX (100%). This profi le is consistent with 
international series of SS studies conducted in pediat-
ric and young adult cohorts, confi rming the validity of 
the subsequent comparison of clinical and morpho-
logical features with outcomes and the tumor micro-
environment immunoarchitecture [41]. Taking into 
account risk factors well known (size, depth, FNCLCC 
grade, necrosis, poorly diff erentiated histological 
type) and AJCC/ESMO/NCCN recommendations, the 
results indicate the priority of risk-adapted tactics in 
treatment. In our cohort, SS represents 26,5% of all 
non-rhabdomyosarcoma STS in the specialized cen-
ter; the age profi le is shifted toward the childhood and 
adolescence range (mean age: 21,9 years; median: 
18,5 years) with an almost equal male-to-female ratio 
(1,12:1). At diagnosis, stages I–II predominate (86%), 
which is consistent with the data of studies in children 
and young adults (less frequent metastatic onset and 
higher tumor resectability). The proportion of tumors 
<5 cm (72%) indicates favorable initial conditions for 
organ-preserving treatment and better local con-
trol [42]. The structure of subtypes: monophasic – 
77,2%, biphasic – 15,7% (Fig. 5), poorly diff erenti-
ated – 4,3% with classical morphological features 
according to the WHO. TLE1 and epithelial markers 
(cytokeratins, EMA) are reproducible, but TLE1 is 
nonspecifi c, requiring molecular confi rmation. The 
SS18::SSX fusion gene was present in all cases; the 
use of an antibody specifi c to the SS18-SSX fusion 
gene product signifi cantly improves the accuracy of 
morphological diagnosis, especially when examining 
small biopsy samples. Immunoarchitectural patterns 
of the tumor microenvironment include sparse/
mosaic CD8+ infi ltration, relative predominance of 
CD163+ macrophages, low/focal PD-L1 expression, 
and rare/variable TLS. Four relapses out of 108 were 
recorded in the monophasic variant, in the biphasic 
variant – no relapses, and 1/6 – in the poorly diff eren-
tiated variant, which is consistent with literature data 
on a more aggressive course. The literature data con-
fi rm the independent prognostic role of size (≥5–7 cm), 
depth, FNCLCC grade 3, high mitotic activity, necro-
sis, and R1/2 resection. Shifts in the age-gender were 
noted in subgroups (biphasic variant is younger; 
monophasic variant is older within the cohort of pedi-
atric and young adult patients). The relationship 
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ции прогноза оно рассматривалось совместно с 
размером, глубиной расположения опухоли в 
мягких тканях, наличием некроза и статусом 
краев резекции.

ОБСУЖДЕНИЕ
Сравнительный анализ СС в подгруппе детей 

и молодых взрослых и взрослой подгруппе пока-
зал, что изученная когорта характерна для про-
фильного центра: медиана – 18,5 года, преобла-
дание локализованных стадий (I–II: 86 %) и опу-
холей <5 см (72 %). Морфологически доминирует 
монофазный вариант (79,4 %), с полной молеку-
лярной верификацией SS18::SSX (100 %). Такой 
профиль согласуется с международными сери-
ями исследований СС, проведенных в когортах 
пациентов детского и молодого возраста, что 
подтверждает валидность последующего сопо-
ставления клинико-морфологических признаков 
с исходами и иммуноархитектоникой внутриопу-
холевого микроокружения [41]. С учетом извест-
ных факторов риска (размер, глубина, стадия по 
FNCLCC, некроз, низкодифференцированный 
гистологический вариант строения) и рекомен-
даций AJCC/ESMO/NCCN, результаты свиде-
тельствуют о приоритетности риск-адап тиро ван-
ной тактики лечения. В нашей выборке СС 
составляет 26,5 % всех нерабдомиосаркомных 
СМТ центра; возрастной профиль смещен в дет-
ско-подростковую зону (средний возраст – 
21,9 года; медиана – 18,5 года) при почти равном 
распределении по полу (1,12:1). На момент диа-
гноза преобладают I–II стадии (86 %), что согла-
суется с данными исследований, проведенных у 
детей и молодых взрослых (реже метастатиче-
ский дебют и выше резектабельность опухоли). 
Доля опухолей <5 см (72 %) указывает на благо-
приятные стартовые условия для органосберега-
ющего лечения и лучшего локального кон-
троля [42]. Структура подтипов: монофазный – 
77,2 %, бифазный – 15,7 % (рис. 5), низкодиф-
 ференцированный – 4,3 % с классическими мор-
фологическими признаками по ВОЗ. TLE1 и эпи-
телиальные маркеры (цитокератины, EMA) вос-
производимы, но TLE1 неспецифичен, что тре-
бует молекулярного подтверждения. Гибридный 
ген SS18::SSX выявлен во всех наблюдениях; 
применение антитела, специфичного к продукту 
гибридного гена SS18-SSX, существенно повы-
шает точность морфологической диагностики, 
особенно при исследовании малых по объему 
биопсийных образцов. Иммуногистологические 
паттерны опухолевого микроокружения: скуд-
ная/мозаичная CD8+-инфильтрация, относи-

between the SS18::SSX fusion gene type and pheno-
typic features and prognosis remains controversial: 
an association between the SS18::SSX1 variant and 
epithelial diff erentiation has been shown, however, 
histological grade, but not a type of fusion gene, is 
more often pivotal for prognosis [43].

Thus, stratifi cation by age and SS18::SSX1/SSX2 
variants appears appropriate, while the infl uence of 
“classic” risk factors outweighs the contribution of 
the molecular variant. Epidemiological and morpho-
logical fi ndings are consistent with the data of inter-
national studies: peak incidence in adolescence and 
young adulthood, predominance of localized stages 
and monophasic morphology in pediatric samples, 
i.e., the approach is consistent with ESMO/NCCN 
recommendations. The characteristics of our cohort 
(pediatric profi le, high percentage of monophasic 
forms, 100% molecular verifi cation) enhance the 
comparative value of the results.

CONCLUSION 
The study showed that SS accounts for a signifi -

cant proportion of non-rhabdomyosarcoma STS in a 
cohort of children and young adults enrolled in a 
specialized oncology center and is predominantly 
diagnosed at localized stages. The cohort’s structure 
by age, location, and morphological variants (pre-
dominance of monophasic tumors) is generally com-
parable to the data from major international studies 
but refl ects a bias toward children and adolescents.

The results obtained confi rm the leading role of the 
“classical” clinical and morphological risk factors for 
an unfavorable prognosis and early metastasis: tumor 
size ≥5 cm, its deep location in soft tissues, high grade 
(FNCLCC3), the presence of necrosis, poor diff erenti-
ation and positive margin status (R1–2). We also 
demonstrated marked variability of the immune pro-
fi le of the tumor microenvironment, allowing to dis-
tinguish conditionally hot and cold patterns. Hot vari-
ants are characterized by a higher density of CD8+ T 
cells, presence of tertiary lymphoid structures and, in 
some patients, PD-L1 expression and are associated 
with a more favorable course of the disease. Cold pat-
terns are characterized by a low level of CD8+ infi ltra-
tion, a relative predominance of CD163+macrophages 
and rare detection of TLS; such patterns are more 
common in large, monophasic, and poorly diff erenti-
ated tumors deeply located in soft tissue. These fi nd-
ings indicate the potential prognostic signifi cance of 
the SS immunoarchitecture and its relationship with 
traditional clinical and morphological factors.

A comprehensive pathological assessment of SS, 
including clarifi cation of the morphological variant, 
standard prognostic parameters, and characteristics 



Journal homepage: http://jsms.ngmu.ru

Bulanov D.V., Kolomytsev F.P. et al.  /  Journal of Siberian Medical Sciences  Vol. 10, No. 1 (2026)

67

тельное преобладание CD163+-макрофагов, низ-
кая/очаговая экспрессия PD-L1, редкие/вариа-
бельные TLS. При монофазном варианте 
зарегистрировано 4 рецидива из 108, при бифаз-
ном рецидивирования не отмечено, при низко-
дифференцированном – 1/6, что согласуется с 
литературными данными о более агрессивном 
течении. Литературные данные подтверждают 
независимую прогностическую роль размеров 
(≥5–7 см), глубины, стадии 3 по FNCLCC, высо-
кой митотической активности, некроза и R1/2-
резекции. В подгруппах отмечены возрастно-ген-
дерные сдвиги (бифазный вариант моложе; 
монофазный – старше внутри когорты пациен-
тов детского и молодого возраста). Связь типа 
гибридного гена SS18::SSX с фенотипическими 
особенностями и прогнозом остается дискута-
бельной: показана ассоциация варианта 
SS18::SSX1 с эпителиальной дифференцировкой, 
но для прогноза решающим чаще остается гисто-
логическая степень злокачественности, а не тип 
гибридного гена [43]. 

Таким образом, стратификация по возрасту и 
вариантам SS18::SSX1/SSX2 представляется 
целесообразной, тогда как влияние «классиче-
ских» факторов риска превышает вклад молеку-
лярного варианта. Эпидемиологические и мор-
фологические показатели соответствуют зару-
бежным данным: пиковая частота в 
подростково-молодом возрасте, преобладание 
локализованных стадий и монофазной морфоло-
гии в педиатрических выборках, т.е. тактика 
соответствует рекомендациям ESMO/NCCN. Осо-
бенности нашей когорты (педиатрический про-
филь, высокий процент монофазных форм, 

of the tumor microenvironment, appears to be appro-
priate for more accurate risk stratifi cation in children 
and adults. This study, with complete morphological, 
immunohistochemical, and molecular verifi cation of 
the diagnosis, can serve as a reference for the develop-
ment of standardized pathological reports and prog-
nostic models, as well as for planning multicenter 
studies for validating immune patterns and assessing 
their predictive value in the context of new approaches 
to immuno- and targeted therapy for SS.
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Рис. 5. Синовиальная саркома, бифазный вариант: опухолевый узел в толще мягких тканей с инфильтративным 
ростом, представленный сочетанием железистоподобных и щелевидных структур, выстланных эпителиоидными 

клетками и веретеноклеточными полями стромального компонента. 
Окрашивание гематоксилином и эозином. Увеличение ×100

Fig. 5. Synovial sarcoma, biphasic variant: a tumor nodule in the depth of soft tissue with infi ltrative growth, 
represented by a combination of glandular and fi ssure-like structures that are lined by epithelioid cells 
and spindle cell fi elds of the stromal component. Hematoxylin and eosin staining. Magnifi cation ×100
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100%-я молекулярная верификация) увеличи-
вают сравнительную ценность результатов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Проведенное исследование показало, что СС 

занимает значимую долю среди нерабдомиосар-
комных СМТ в когорте детей/молодых взрослых 
из числа пациентов специализированного онко-
логического центра и преимущественно диагно-
стируется на локализованных стадиях. Структура 
когорты по возрасту, локализации и морфологи-
ческим вариантам (доминирование монофазной 
формы) в целом сопоставима с данными круп-
ных международных исследований, но отражает 
сдвиг в сторону детского и подросткового кон-
тингента.

Полученные результаты подтверждают веду-
щую роль «классических» клинико-морфологи-
ческих факторов риска неблагоприятного про-
гноза и раннего метастазирования – размер опу-
холи ≥5 см, ее глубокое расположение в мягких 
тканях, высокая степень злокачественности (ста-
дия 3 по FNCLCC), наличие некроза опухоли, 
низкодифференцированный вариант строения и 
положительные края резекции (R1–2). Также 
продемонстрирована выраженная вариабель-
ность иммунного профиля внутриопухолевого 
микроокружения, позволяющая выделять 
условно «горячие» и «холодные» паттерны. 
«Горячие» варианты характеризуются более 
высокой плотностью CD8+ Т-клеток, наличием 
третичных лимфоидных структур и, у части 
пациентов, экспрессией PD-L1 и ассоциируются с 
более благоприятным течением заболевания. 
Для «холодных» паттернов типичны низкий уро-
вень CD8+-инфильтрации, относительное преоб-
ладание CD163+-макрофагов и редкое выявление 
TLS; они чаще встречаются при монофазных и 
низкодифференцированных опухолях большого 
размера, глубоко расположенных в мягких тка-
нях. Эти наблюдения указывают на потенциаль-
ную прогностическую значимость иммуноархи-
тектоники СС и ее связь с традиционными кли-
нико-морфологическими факторами.

Комплексная патоморфологическая оценка 
СС, включающая уточнение морфологического 
варианта, стандартных прогностических параме-
тров и характеристик опухолевого микроокруже-
ния, представляется оправданной для более точ-
ной стратификации риска у детей и взрослых. 
Представленная серия с полной морфологиче-
ской, иммуногистохимической и молекулярной 
верификацией диагноза может служить рефе-
ренсной для разработки стандартизированных 
патологоанатомических отчетов и прогностиче-
ских моделей, а также для планирования много-
центровых исследований, направленных на 
валидацию иммунных паттернов и оценку их 
предиктивной ценности в контексте новых под-
ходов к иммуно- и таргетной терапии СС.
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