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Abstract:
Sarcomas in the head and neck are rare, and account for approximately 5–15% of 
all sarcomas in adults, is less than 1% of all neoplasms of the head and neck. Due 
to anatomical and physiological features of the structure of the nasopharynx, 
surgical treatment of tumors of this localization is associated with a number of 
technical difficulties, the high risk of non-radical removal of the tumor, it was 
therefore necessary for adequate surgical access. The article describes video-
assisted access for removal of tumors of the nasopharynx with good visualization 
of the tumor process simultaneously after laryngectomy with the formation of 
pharyngotomy, providing the opportunity to monitor the postoperative area of 
the nasopharynx and early detection of continued tumor growth in patients with 
soft tissue sarcoma of the nasopharynx and combined lesions of the larynx.

Саркомы мягких тканей (СМТ) представляют собой группу разнородных 
злокачественных опухолей, которые берут свое начало в основном из за-
чатков мезодермы. В настоящее время их относят к наименее изученным 
онкологическим заболеваниям. В общей структуре злокачественных забо-
леваний частота сарком мягких тканей составляет менее 1%, по данным 
2013 года 1,69 на 100 тыс. населения [1]. С почти равной частотой они встре-
чаются как среди мужчин, так и среди женщин (1,85:1,60 на 100 тыс.) [1].

Резюме:
Саркомы в области головы и шеи достаточно редки и составляют прибли-
зительно 5–15% от всех сарком среди взрослых, что является менее чем 1% 
от всех новообразований головы и шеи. Ввиду анатомо-физиологических осо-
бенностей строения носоглотки, хирургическое лечение опухолей этой лока-
лизации сопряжено с рядом технических трудностей, отмечен высокий риск 
нерадикального удаления опухоли, в связи с этим необходим адекватный 
хирургический доступ. В статье описан видеоассистированный доступ для 
удаления опухоли носоглотки с хорошей визуализацией опухолевого процес-
са после одномоментной ларингэктомии с формированием фарингостомы, 
обеспечивающей возможность наблюдения за послеоперационной областью 
носоглотки и раннее выявления продолженного роста опухоли у пациента 
с саркомой мягких тканей носоглотки и сочетанным поражением гортани.
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Существует большое гистологическое разнообразие 
вариантов сарком мягких тканей — свыше 50 гистоти-
пов, чаще всего встречаются злокачественная фиброз-
ная гистиоцитома и фибросаркома [2]. Зачастую сарко-
мы мягких тканей характеризуются медленным ростом 
и ограниченным распространением деструкции тканей, 
но при этом имеют высокий потенциал отдаленного ме-
тастазирования [3]. У 9–63% больных выявляются гема-
тогенные метастазы, которые наиболее часто поражают 
легкие и кости, особенно осевого скелета; вовлечение 
регионарных лимфоузлов встречается гораздо реже, 
менее чем в 7% случаев [4]. Также стоит отметить, что 
СМТ отличаются высоким риском местного рецидиви-
рования [5]. Например, по данным Stoeckle E. с соавто-
рами, после удаления новообразования, проведенного 
в качестве самостоятельного метода лечения, частота 
локальных рецидивов составляет от 38,8 до 81,1% [6]. 
При удалении саркомы мягких тканей в пределах ее 
псевдокапсулы рецидив опухоли встречается прибли-
зительно у 90% больных, при широком местном иссе-
чении отмечается 40% частота рецидивов. [7]. Ради-
кальное удаление опухоли (в пределах анатомической 
структуры) сопровождается локальными рецидивами 
в 10–15% случаев. [8]. К основным прогностическим 
факторам при СМТ относят гистологический тип сар-
ком, размер первичного очага (I–IV), а также наличие 
или отсутствие инвазивного роста [9]. Пятилетняя вы-
живаемость составляет 50–70%, а большинство реци-
дивов проявляются в течение первых 2 лет после про-
веденного лечения.

К факторам риска развития сарком относят различ-
ные генетические аномалии в виде синдромов и на-
следственных заболеваний: синдром Ли-Фраумени, 
нейрофиброматоз (NF1) или болезнь Реклингаузена, 
синдром множественного пигментного базальнокле-
точного рака кожи — синдром Горлинга, ретинобла-
стома, туберозный склероз, или болезнь Бурневилла, 
синдром Гарднера, синдром Вернера. Также провоци-
рующим фактором является ионизирующее излучение, 
в тканях подвергшихся радиационному влиянию, риск 

возникновения сарком увеличивается в 10–50 раз [10].
Саркомы в области головы и шеи достаточно ред-

ки и составляют приблизительно 5–15% от всех сарком 
среди взрослых, менее чем 1% от всех новообразова-
ний головы и шеи [11]. Область лица, шеи, волосистой 
части головы, носоглотки, верхнечелюстной пазухи, ос-
нование черепа и околоушная слюнная железа наибо-
лее часто поражаются при данной локализации. Клини-
ческое течение СМТ в области головы и шеи отличается 
большим разнообразием и напрямую зависит от лока-
лизации процесса; к наиболее частым симптомам от-
носятся: головная боль, заложенность носа, дисфагия, 
дисфония и одышка, хотя подавляющее большинство 
пациентов жалоб не предъявляет [12].

Гистологически саркомы мягких тканей в области го-
ловы и шеи не отличаются от сарком других локализаций, 
но, из-за особенностей расположения, их хирургическое 
лечение сопряжено с рядом технических трудностей.

Основным методом лечения сарком мягких тканей 
является хирургический, однако необходим комплексный 
подход и участие в выработке плана лечения различных 
специалистов (хирургов, радиологов, химиотерапевтов), 
так как опухоли данной локализации часто располагают-
ся погранично и в непосредственной близости от жизнен-
но важных структур, что может повлиять на дальнейший 
план лечения. В результате, объем удаления опухоли 
может быть не радикальным, и таким пациентам необхо-
димо проведение адъювантной терапии с последующим 
строгим динамическим наблюдением [13].

Материалы и методы
Представляем случай редкого клинического наблю-

дения пациента с первично-множественными синхрон-
ными опухолями: саркомой носоглотки и раком гортани.

Больной Б., 34 лет обратился в МНИОИ им. П. А. Гер-
цена — филиал ФГБУ «НМИРЦ» МЗ РФ с жалобами 
на опухоль носоглотки, отсутствие дыхания через нос, 
снижение массы тела на 20 кг.

Из анамнеза известно, что в 08.2014 года пациент 
отметил появление ринорреи, затруднение носового 

Рис. 1: МРТ лицевого отдела черепа: а) сагиттальный срез; б) фронтальный срез
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дыхания. Лечился самостоятельно, без выраженно-
го клинического эффекта, обратился в ЛОР отделение 
по месту жительства, где 27.08.2014 года была выполне-
на биопсия новообразования носоглотки, при плановом 
морфологическом исследовании — неврилеммома. Об-
ратился в ФГБУ НКЦО ФМБА России, где 27.10.2014 года 
была выполнена операция — биопсия новообразова-
ния носоглотки. При плановом морфологическом ис-
следовании и иммуногистохимическом исследовании 
(ИГХ) диагностирована лейомиосаркома носоглотки. 
По месту жительства с 12.2014 по 01.2015 гг. проведе-
но 2 курса полихимиотерапии по схеме: доксорубицин, 
ифосфамид, уромитексан. На фоне проводимого ле-
чения выявлен продолженный рост опухоли. Пациент 
направлен в МНИОИ им. П. А. Герцена — филиал ФГБУ 
«НМИРЦ» МЗ РФ для обследования и выработки такти-
ки лечения 12.02.2015 г.

При обращении, по данным передней и задней ри-
носкопии просвет носоглотки обтурирован крупнобу-
гристой опухолью, оттесняющей мягкое небо кпереди. 
Дыхание через нос отсутствует. При непрямой ларинго-
скопии в надскладочном отделе гортани слева опреде-
ляется опухолевое образование, слизистая над образо-
ванием не изменена. При пальпации на шее в верхней 
трети справа и слева определяются увеличенные лим-
фатические узлы до 1,5 см в диаметре, мягко-эластич-
ной консистенции, подвижные, безболезненные.

По данным проведенной магнитнорезонансной то-
мографии лицевого отдела черепа (рис. 1 а, б): в про-
свете носо- и ротоглотки (от свода носоглотки до уровня 
на 10 мм выше надгортанника) определяется образова-
ние овальной формы с четкими неровными контурами 
поперечными размерами до 56x32 мм протяженностью 
до 72 мм, накапливающее контрастный препарат, при-
лежащее к перегородке носа, твердому небу, оттесняя 
мягкое небо, компримирующее окружающие мягкоткан-
ные структуры без убедительных признаков вовлечения 
в процесс, за исключением правой мышцы, напрягаю-
щей небную занавеску, которая истончена. Признаков 
интракраниального распространения не выявлено.

В вестибулярном отделе гортани слева определяет-
ся образование округлой формы с достаточно четкими 
ровными контурами размерами 32x24x17 мм, дефор-
мирующее надгортанник, возможно, распространяю-
щееся на левую черпалонадгортанную складку, которая 
утолщена. По данным фиброларингоскопии: у больно-
го в проекции левой голосовой складки определяется 
узловое образование с ровными и четкими контурами, 
гипоэхогенной гетерогенной структуры, размерами 
28x14 мм; носоглотка обтурирована опухолью вплоть 
до небной занавески. Данных за другую очаговую пато-
логию не получено (рис. 2 а, б).

При гистологическом исследовании — злокаче-
ственное веретеноклеточное мезенхимальное ново-
образование с очагами некроза. Опухоль построена 
из полиморфных веретенообразных клеток с крупными 
гиперхромными ядрами, наличием митозов, в том чис-
ле патологических (от 5 до 8 в 10 репрезентативных по-
лях зрения), участков некроза. В строме — полнокровные 
сосуды и кровоизлияния. При ИГХ исследовании — по-
ложительная реакция к гладкомышечному актину, отри-
цательная — к нейроспецифической энолазе, протеину 
S100. Индекс пролиферативной активности Ki 67–40%. 
Лейомиосаркома носоглотки. При цитологическом иссле-
довании пунктата из опухоли гортани — цитограмма по-
дозрительна по принадлежности к аденокистозному раку.

Учитывая распространенность опухолевого процес-
са, морфологическую структуру опухоли, ее локализа-
цию и проведенное ранее лечение, как единственный 
возможный в данной клинической ситуации вариант, 
было решено выполнить хирургическую операцию 
в объёме: видеоассистированное удаления саркомы 
носоглотки, ларингэктомию с использованием в каче-
стве доступа к носоглотке фарингостомы, сформиро-
ванной после удаления гортани.

В апреле 2015 года пациенту выполнено видеоас-
систированнное удаление опухоли носоглотки, ларинг-
эктомия. Интраоперационно после мобилизации краев 
раны и пересечения щитовидного хряща (рис 3 а) при 
ревизии в области надскладочного отдела определя-

Рис. 2: а) опухоль носоглотки; б) узловое образование в проекции левой голосовой складки
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ется опухолевое образование до 3,5 см в диаметре, 
на разрезе ткань саркомоподобного типа (рис. 3 б), 
взята биопсия. При срочном цитологическом исследо-
вании биопсийного материала — аденокистозный рак. 
Учитывая локализацию, распространенность опухоли, 
данные двухкратного морфологического исследования, 
решено выполнить ларингэктомию. Выполнена над-
подъязычная фаринготомия. Гортань удалена в блоке 
с передними мышцами шеи (рис. 4 а, б).

При ревизии в носоглотке определяется крупно-
узловое опухолевое образование с четкими ровными 
контурами плотной консистенции, полностью обтури-
рующее полость носоглотки (рис. 5 а).

Острым и тупым путем с использованием видеоэн-
доскопической техники, через сформированный при 
ларингэктомии доступ, трансфарингеально произведена 
мобилизация и удаление опухоли носоглотки (рис. 5 б, 
7 а).

В процессе мобилизации выявлена фиксация опухо-
ли в области правой боковой поверхности носоглотки 
на площади 3х3 см (рис. 6 а, б). При срочном цитоло-
гическом исследовании соскоба с тканей ложа опухо-
ли носоглотки, после ее удаления — без опухолевого 
роста. Учитывая синхронность опухолевого поражения, 
отсутствие ответа опухоли на неоадъювантное лечение, 
необходимость динамического контроля и высокую ве-
роятность рецидива, принято решение оформить фа-
рингостому с дальнейшим решением вопроса о фарин-
гопластике в отсроченном периоде (рис. 7 а, б).

Послеоперационный период протекал без осложнений.
При плановом морфологическом исследовании: 

опухоль носоглотки (рис. 8 а) представлена разраста-
ниями веретеноклеточной саркомы с высокой мито-
тической активностью, без признаков лечебного па-
томорфоза. При ИГХ-исследовании с антителами к: СД 
117 — отрицательное окрашивание клеток, СД 34 — от-

Рис. 4: 
а) вид раны после удаления гортани; 
б) удаленный препарат

Рис. 3: 
а) операционный доступ; 
б) биопсия опухоли гортани
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рицательное окрашивание клеток, ГМА — отрицатель-
ное окрашивание клеток, S100 — отрицательное окра-
шивание клеток, СД68 — отрицательное окрашивание 
клеток, Desm — отрицательное окрашивание клеток, 
Vim — положительное окрашивание клеток, Ki67–20%. 
Заключение: ИГХ-картина более всего соответствует 
фибросаркоме. Опухоль в гортани (рис. 8 б) — адено-
кистозная карцинома с подрастанием к гиалиновому 
хрящу и многорядному цилиндрическому эпителию.

Учитывая гистологический тип саркомы носоглот-
ки, отрицательный ответ на проведенную лекарствен-
ную терапию и объем выполненного хирургического 
вмешательства на консилиуме с участием хирургов, 
радиологов и химиотерапевтов в полеоперационном 
периоде было принято решение оставить больного под 
строгим динамическим контролем.

В результате проведенного комплексного контроль-
ного обследования (фиброларингоскопия, МРТ, УЗИ 

шеи, брюшной полости, рентген легких) у пациента спу-
стя 2 месяца после операции данных за продолженный 
рост и метастазы не получено (рис 9).

Обсуждение
По данным отечественной и зарубежной литературы 

в настоящее время регистрируются лишь редкие отдель-
ные случаи сочетанного синхронного течения саркомы 
носоглотки и аденокистозной карциномы гортани. Ряд ис-
следователей предполагает, что помимо различных гене-
тических синдромов, провоцирующих развитие сарком, 
наличие новообразований мягких тканей повышает риск 
развития вторичного опухолевого поражения (почки, мо-
лочная железа). Многоцентровые исследования показа-
ли, что у 7–10% пациентов с СМТ развиваются вторичные 
опухоли в период до или после обнаружения первичного 
очага [14,15,16]. В исследовании на базе Memorial Sloan 
Kettering Cancer Center (Нью-Йорк) было проанализиро-

Рис. 5: а) опухоль носоглотки; б) видеоассистированное удаление опухоли носоглотки

Рис. 6.   а) эндофото носоглотки после удаления опухоли; б) вид ложа удаленной  опухоли 
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вано 5505 пациентов с клиническим диагнозом саркома 
мягких тканей за период с 1982 по 2003 года, только у 9 
(0,2%) пациентов наблюдалось множественное пораже-
ние, у большинства из них (n=7) метахронное развитие 
[17]. Анализ литературных данных показал, что представ-
ленный нами клинический случай метахронного пораже-
ния саркомы носоглотки и аденокистозного рака гортани 
является крайне редким.

Ввиду анатомо-физиологических особенностей 
строения носоглотки, хирургическое лечение опухо-
лей этой локализации сопряжено с рядом технических 
трудностей, отмечен высокий риск нерадикального 
удаления опухоли, в связи с этим необходим адекват-
ный доступ. В настоящее время разработано порядка 
20 видов хирургических доступов к носоглотке, часть 
из них представляет исключительно историческую цен-
ность (например, срединное Т-образное сечение носа, 
отворачивание наружного носа в сторону; резекция 
верхней челюсти, временная резекция верхней челю-
сти, вскрытие снаружи лобной пазухи и решетчатого ла-
биринта, вскрытие гайморовой пазухи, срединный раз-

рез мягкого нёба, временная резекция твердого нёба 
вместе с альвеолярным отростком, удаление опухоли 
через естественные отверстия).

В настоящее время в клинической практике наибо-
лее часто выполняются операции с применением до-
ступов через естественные пути, операции с примене-
нием щадящего доступа через верхнечелюстную пазуху 
и полость носа (операция по Денкеру), операции с при-
менением расширенного доступа через верхнечелюст-
ную пазуху и полость носа (операция по Муру), а также 
операции с применением доступа через твердое нёбо 
по Оуэнсу. Несмотря на такое разнообразие доступов, 
применяемых при патологических образованиях в по-
лости носоглотки, существует ряд недостатков, огра-
ничивающих их применение в тех или иных случаях. 
Рассечение мягкого и твердого неба для осуществле-
ния доступа к носоглотке может сопровождаться значи-
тельным кровотечением, расхождением краев мягкого 
неба в послеоперационном периоде и нарушением фи-
зиологической функции мягкого неба. Доступы с рас-
сечением тканей лица, костных структур центральной 

Рис. 8: а) веретеноклеточная саркома близко подрастает к хрящу, окраска гематоксилином и эозином, х100 (1 – скопление верете-
нообразных клеток; 2 – хрящевые клетки.); б) аденокистозная карцинома, окраска гематоксилином и эозином, х200

Рис. 7: 
а) вид препарата (опухоль носоглотки); б) окончательный вид раны 

Рис. 9   Вид пациента спустя  2 месяца 
после операции
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зоны лица являются достаточно травматичными, с вы-
сокой вероятностью послеоперационных осложнений 
и косметических дефектов лица. При использовании 
доступов через естественные отверстия и подходом 
по Денкеру не создается достаточного доступа к куполу 
и боковым стенкам носоглотки.

Заключение
Результаты приведенного клинического наблюде-

ния позволяют сделать вывод, что у пациента с редким 

гистологическим типом саркомы мягких тканей и син-
хронным раком гортани, выполненная ларингэктомия 
позволила осуществить адекватный простой доступ для 
удаления опухоли носоглотки без повреждения мягких 
тканей и костных структур центральной зоны лица с хо-
рошей визуализацией опухолевого процесса. Сформи-
рованная при такой операции фарингостома обеспечи-
вает возможность наблюдения за послеоперационной 
областью носоглотки и раннего выявления продолжен-
ного роста опухоли.
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