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Диагностика и лечение злокачественных новообра-
зований головы и шеи у детей представляют значитель-
ную проблему. Особенно большие сложности возникают 
при глубоко расположенных опухолях, граничащих со 
структурами основания черепа, так называемых пара-
менингеальных опухолях. В  большинстве случаев зло-
качественные параменингеальные новообразования в 
детском возрасте представлены рабдомиосаркомой. При 
этом в 80% случаев рабдомиосаркома появляется в воз-
расте моложе 12 лет. В целом рабдомиосаркома составля-
ет 19% всех сарком. Чаще всего (45%) они локализованы в 
области головы и шеи. В основном поражаются глазница 

(25%), носоглотка, височная кость, полость носа и около-
носовые пазухи (20%), а также крылонебная и подвисоч-
ная ямки, среднее ухо [1; 2]. Гистологически различают 
4 варианта рабдомиосаркомы: эмбриональный (>  70%), 
альвеолярный, смешанный и плеоморфный. Кроме того, 
выделяют особый вариант рабдомиосаркомы, при кото-
ром опухоль локализуется преимущественно в области 
носоглотки и синоназального тракта,  — ботриоидный, 
получивший благодаря характерному виду название 
«многоузловая гроздьевидная опухоль». При ботриоид-
ной рабдомиосаркоме прогноз считается наиболее бла-
гоприятным. Плеоморфный вариант встречается реже 
всего и в основном в пожилом возрасте.

Для рабдомиосаркомы характерно частое вовлечение 
в опухолевый процесс соседних анатомических струк-
тур. В  40% случаев происходит метастазирование в ре-
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гионарные лимфатические узлы, кости и легкие, реже в 
костный мозг, мягкие ткани, печень и головной мозг [3; 
4]. Рабдомиосаркома, особенно ее эмбриональный вари-
ант, высокочувствительна к химио- и лучевой терапии. 
В  настоящее время при лечении рабдомиосаркомы ис-
пользуется комплексный подход с применением поли-
химиотерапии (винкристин, циклофосфамид, доксору-
бицин), лучевой терапии и операции. Следует отметить, 
что хирургические вмешательства при рабдомиосаркоме 
в большинстве случаев не являются основным методом 
лечения первичного очага и служат методом выбора для 
лечения остаточных или рецидивных опухолей [5—7].

Материалы и методы
С 2004 по 2009  г. в клинике опухолей головы и шеи 

НИИ детской онкологии и гематологии РОНЦ им. 
Н. Н. Блохина РАМН пролечены 20 детей с рабдомиосар-
комой параменингеальной локализации с использовани-
ем химиолучевой терапии (ХЛТ) в комбинации с удалени-
ем опухоли. Мальчиков было больше, чем девочек, — 63 и 
37% соответственно. Большинство детей были в возрасте 
от 3 до 10 лет с пиком в 7 лет, что характерно для рабдоми-
осаркомы головы и шеи в целом. Самую многочисленную 
группу составляли дети с опухолями полости носа и око-
лоносовых пазух (50%), на втором по частоте месте нахо-
дились опухоли крылонебной и подвисочной ямок (18%), 
а также среднего уха (10%). Реже поражались носоглотка 
(8%) и мягкие ткани околоушно-жевательной и височной 
области (8%). Все перечисленные новообразования име-
ли тенденцию к выраженному местно-деструирующему 
инфильтративному росту. К моменту установления диа-
гноза в силу своей агрессивности и отсутствия специ
фических признаков опухоли характеризовались значи-
тельной местной распространенностью с поражением 
нескольких анатомических зон. Заболевание I  степени 
по системе ТNМ регистрировалось в 2% случаев, II сте-
пени — в 68%, III степени — в 23% и IV степени — в 7%. 
У 78% больных опухоли были размером более 5 см.

После верификации диагноза на первом этапе прово-
дили полихимиотерапию по различным схемам с вклю-
чением винкристина, циклофосфамида, доксорубицина, 
ифосфамида, этопозида. После 4  курсов оценивали ди-
намику опухолевого процесса и решали вопрос о воз-
можности радикальной операции или лучевой терапии. 
С учетом значительной первичной распространенности 
опухолей этой локализации хирургическое вмешатель-
ство выполняли только при возможности радикального 
удаления опухоли, когда было достигнуто значительное 
ее сокращение, либо по окончании консервативного 
лечения при наличии резидуальной опухоли. В  неопе-
рабельных случаях проводили лучевую терапию по ра-
дикальной программе и продолжали лекарственное ле-
чение. Следует отметить, что до настоящего времени не 
решен вопрос о выборе активной хирургической такти-
ки или консервативного лечения.

Результаты
Результаты лечения зависели от эффективности хи-

миотерапии (ХТ), стадии заболевания, размеров опухо-
ли, наличия деструкции кости, удлинения интервалов 
между курсами химио- и лучевой терапии, возможности 

радикального удаления резидуальной опухоли и степени 
лечебного патоморфоза. У  8 (40%) детей на первом эта-
пе лечения (после окончания ХТ) была достигнута вы-
раженная регрессии опухоли (более 50%), что позволило 
выполнить радикальные хирургические вмешательства 
7 больным. Остальные 12  детей продолжали получать 
консервативное лечение (ХЛТ), по окончании которого 
операции проведены еще 4 больным с резидуальной опу-
холью. Таким образом, в 45% (n = 9) случаев удалось до-
биться полной резорбции опухоли в области первичного 
очага после окончания ХЛТ. Из хирургических вмеша-
тельств в основном применяли удаление опухоли с экзен-
терацией тканей подвисочной ямки и резекцией ветви 
нижней челюсти или мандибулотомией с восстановлени-
ем непрерывности, в ряде случаев в комбинации с резек-
цией верхней челюсти и частичной резекцией височной 
кости. У  всех больных восстанавливали дефицит утра-
ченных тканей подвисочной ямки с помощью различных 
мышечных лоскутов, чаще с включением грудино-клю-
чично-сосцевидной мышцы на стороне вмешательства. 
В  2  случаях комбинированный дефект тканей подви-
сочной ямки и слизистой оболочки рта замещали пере-
мещенным кожно-мышечным лоскутом с включением 
большой грудной мышцы, в одном наблюдении дефект 
нижней челюсти восстановили фрагментом малоберцо-
вой кости с кожно-мышечным лоскутом на микрососу-
дистых анастомозах. Во всех случаях достигнута быстрая 
функциональная реабилитация.

После окончания лечения 12 (60%) детей живы в сро-
ки от 8 мес до 3,5 года. При этом в группе оперированных 
больных живы 9 (81,8%) детей, в группе консервативного 
лечения — 3 (33,3%). Остальные умерли в различные сро-
ки от окончания лечения в связи с рецидивами и прогрес-
сированием опухоли.

Выводы
Современные режимы ХТ в 40% случаев позволя-

ют достичь выраженной регрессии опухоли у детей с 
рабдомиосаркомой параменингеальной локализации. 
В 45% случаев удается добиться полной резорбции опу-
холи после окончания полного курса ХЛТ. Результаты 
лечения в группе оперированных детей с остаточными 
опухолями после окончания ХТ или ХЛТ оказались зна-
чительно лучше, чем в группе консервативного лечения.
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The diagnosis and treatment of childhood parameningeal rhabdomyosarcoma is a rather difficult prob-
lem. This study was performed in 20 children with parameningeal rhabdomyosarcoma. All the patients first re-
ceived chemotherapy and continued with tumor removal (n=11) or conservative treatment (n=9) depending 
upon chemotherapy response. Marked tumor response (a more than 50% tumor reduction) to chemotherapy 
was reported in 40% of cases. Nine (45%) patients received conservative treatment with complete response. 
Eleven patients underwent surgical removal of residual tumors. Twelve (60%) children are alive for 8 months to 
3.5 years following treatment cessation. Outcomes are better in the group of children receiving surgery than in 
the conservative treatment group.

Key words: rhabdomyosarcoma, childhood, parameningeal location, chemordiotherapy, surgical interven-
tion.


