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Представлено редкое клиническое наблюдение параганглиомы гортани. Показаны современные возможности диагностики дан-
ного заболевания, определения распространенности опухолевого процесса, методы и оценка эффективности лечения.
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Laryngeal paraganglioma: clinical case presentation
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We present rare clinical case of laryngeal paraganglioma. Modern possibilities of the disease diagnostics, determination of the prevalence  
of tumor process, methods, and assessment of the effectiveness of treatment are shown in this paper.
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Нехромаффинная параганглиома (хемодектома) 
гортани — редкое заболевание, которое составляет 
около 0,6 % среди всех новообразований области голо-
вы и шеи [1]. Впервые данная опухоль была описана 
в 1955 г. С. Blanchard и W. Saunders [2]. В настоящее 
время в мировой литературе представлены 76 наблю-
дений. Возраст больных составляет от 14 до 67 лет, 
число мужчин и женщин примерно равное.

Параганглиома (ПГ) гортани — медленно растущая 
подслизистая опухоль с симптомами, напоминающими 
плоскоклеточный рак. В 90 % случаев данные новооб-
разования возникают из параганглионарных клеток 
и локализуются в области черпалонадгортанных скла-
док, желудочков, реже — в подскладочном отделе 
гортани.

Симптоматика заболевания появляется при достиже-
нии опухолью относительно больших размеров и выра-
жается в ряде функциональных расстройств — охрип-
лости, дисфагии, одышке, при этом наиболее частым 
симптомом является охриплость. Опухоли больших 
размеров могут быть причиной затруднения дыхания. 
При подскладочной локализации ПГ описано снижение 
подвижности или паралич голосовой складки.

Период от появления первых симптомов заболева-
ния до установления диагноза составляет от несколь-
ких дней до 4 лет [2]. В большинстве случаев данные 
опухоли являются доброкачественными, однако ПГ 

могут иметь злокачественный характер (2–13 %) и ме-
тастазировать [8]. Имеется описание клинического 
наблюдения, когда через 16 лет после удаления первич-
ной опухоли у больного были выявлены метастазы 
в позвоночник [3].

В 97 % случаев ПГ гормонально неактивны. Гормо-
нально (функционально) активные ПГ вовлекают 
симпатическую систему и секретируют катехоламины, 
которые являются причиной гипертензии и тахикар-
дии подобно феохромоцитоме [7, 8]. Описаны лишь  
2 наблюдения, в которых подобная функциональная 
активность ПГ имела клинические проявления [4, 5].

При ларингоскопии опухоль, как правило, опреде-
ляется в виде плотного подслизистого образования 
с гладкой поверхностью. Опухоль имеет дольчатое 
строение и располагается в преддверных складках.

При исследовании методом магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) ПГ обычно имеет овоидную или ве-
ретенообразную форму, гипоинтенсивная на ТI- и PD-
WI и имеет от изо- до гиперинтенсивного сигнала на Т2 
и Т2 с жироподавлением. Вариабельна степень множес-
твенных изогнутых и / или пунктирных зон выпадения 
сигнала или низкого сигнала на PD, Т2 и FS-T2 в ПГ 
размером > 1 см, свидетельствующая о наличии внутри-
опухолевых сосудов [10, 13]. Образование также может 
быть гетерогенным на Т2-ВИ из-за вторичного форми-
рования кист и геморрагий. После введения контраст-
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ного препарата образование умеренно или интенсивно 
накапливает контраст [10, 12, 14–16].

При морфологическом исследовании ПГ обычно 
бывает овоидной или дольчатой формы, серо-корич-
невого или красно-коричневого цвета, часто окружена 
тонкой фиброзной псевдокапсулой. Размеры образо-
вания – от 1 до 13  см. На разрезе видны множествен-
ные сосуды. Также могут встречаться зоны некроза 
и кистозных изменений [8, 9].

ПГ — высокодифференцированная опухоль, со-
держащая бифазные или бифенотипичные группы 
хромофобных клеток (тип 1), расставленные в гнезда 
или дольки, окруженные одним слоем поддерживаю-
щих клеток (тип 2). Хромофобные клетки круглой 
или полигональной формы, содержат шаровидные 
или овоидные ядра с хорошо рифленым хроматином 
в гранулярной эозинофильной цитоплазме [8–10]. 
Поддерживающие клетки, окружающие дольки хромо-
фобных клеток, имеют веретенообразную форму 
с длинным цитоплазматическим отростком, напоми-
нающим перицит. Хромофобные и поддерживающие 
клетки окружает фиброзно-сосудистая строма, содер-
жащая эндотелиальные клетки, сосудистые перициты 
и нервные волокна [8, 9].

Гистологические признаки ПГ, связанные с агрес-
сивным поведением, включают центральный некроз, 
наличие инвазии в сосуды и митозы [8, 9]. Единствен-
ный достоверный признак злокачественности при ПГ — 
метастазирование [8, 11]. ПГ чаще демонстрируют им-
муногистохимические реакции с синаптофизином, 
хромографином, белками нейрофиламентов и нейро-
специфической энолазы в хромофобных клетках 
и с S-100 белком в поддерживающих клетках. Представ-
ляет сложность дифференциальная морфологическая 
диагностика ПГ гортани и типичного и атипичного 
карциноида, медуллярного рака щитовидной железы. 
Иммуногистохимическое исследование помогает диф-
ференцировать ПГ гортани и вышеуказанные опухоли.

Хирургическое удаление опухоли является предпо-
чтительным методом лечения и не приводит к функ-
циональным нарушениям гортани [6]. Представляем 
клиническое наблюдение ПГ гортани.

Больная С., 59 лет, поступила в клинику опухолей 
головы и шеи РОНЦ им. Н. Н. Блохина с жалобами на дис-
комфорт при глотании, затруднения при приеме пищи, 
охриплость.

Анамнез болезни: осиплость голоса в течение 6 мес. 
Пациентка обследовалась по месту жительства, диагноз 
не был верифицирован. С подозрением на рак гортани 
больная направлена в РОНЦ им. Н. Н. Блохина на консуль-
тацию. Проведены неоднократные попытки биопсии 
опухоли гортани, но диагноз не верифицирован. Больная 
госпитализирована для хирургического лечения.

По результатам ультразвукового исследования  
12 октября 2015 г. установлено: шейно-надключичные 

лимфатические узлы с 2 сторон — без особенностей, 
обычной структуры, в верхней трети шеи — с признака-
ми гиперплазии до 2,5 × 1,2  см. В верхней и средней трети 
шеи справа медиальнее сосудистого пучка определяется 
солидное обильно васкуляризированное образование раз-
мерами 2,8 × 2,7  см.

Выполнено эндоскопическое исследование (рис. 1). 
Просветы гортани и правого грушевидного синуса дефор-
мированы и сужены за счет объемного образования, ко-
торое расположено в толще правой черпалонадгортанной 
складки. Поверхность образования неровная. На поверх-
ности конкурируют расширенные, извитые подслизистые 
сосуды. Слизистая оболочка гладкая, блестящая, розово-
го цвета. При инструментальной пальпации обнаружено 
образование кистозной консистенции. Инфильтрации 
слизистой оболочки нет. При фонации обе половины гор-
тани подвижны. Заключение: эндоскопическая картина 
более всего соответствует кисте правой черпалонадгор-
танной складки.

На серии MP-томограмм от 28.09.2015 (рис. 2) 
в мягких тканях шеи справа в области правой стенки 
гортани (на уровне С4—С5 позвонков) несколько ниже 
надгортанника определяется объемное патологическое 
образование размерами около 24 × 27  мм, с бугристыми 
контурами, неоднородной MP-структурой (изоинтен-
сивный MP-сигнал с участком гиперинтенсивного сигна-
ла в центре на Т2-ВИ, изоинтенсивный MP-сигнал  

Рис. 1. Васкуляризированное образование 

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография. Определяется объемное 
образование: а – проекция спереди; б – проекция сбоку

а б
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на Т1-ВИ, гиперинтенсивный сигнал на T2-Fsat). Обра-
зование деформирует правую стенку гортани, смещает 
ее влево. Просвет гортани сужен. Мышцы дна ротовой 
полости симметричны, развиты нормально. Простран-
ства дна ротовой полости и шеи слева прозрачные. В око-
лоушных и подчелюстных слюнных железах патологиче-
ских изменений не выявлено. Глотка имеет нормальные 
границы и толщину стенок. Щитовидная железа не уве-
личена, ее MP-структура не изменена. Мышцы шеи не из-
менены. Увеличенные лимфатические узлы не определяют-
ся. MP-сигнал от левой внутренней яремной вены повышен. 
Заключение: MP-картина патологического объемного 
образования (бластоматозного характера) шеи справа, 
возможно исходящего из правой половины гортани.

9.11.2015 г. больной была выполнена операция в объ-
еме резекции гортани. Опухоль удалена в пределах здоро-
вой ткани. Послеоперационный период прошел без ослож-
нений.

При морфологическом исследовании операционного ма-
териала № 40968 / 2015 получены следующие результаты:

1) фрагмент стенки гортани с экзофитно растущей 
опухолью солидно-альвеолярного строения со светоопти-
ческими признаками нейроэндокринной дифференцировки;

2) пласты многослойного плоского эпителия без при-
знаков опухолевого роста.

При микроскопическом исследовании (рис. 3) уста-
новлено, что опухоль на всем протяжении демонстриру-
ет однотипное гистологическое строение в виде череду-
ющихся участков солидного и альвеолярного типов, 
разделенных гипоклеточными фиброзными прослойками 
вариабельной толщины, а также ветвистой сетью 
многочисленных кровеносных сосудов капиллярного типа. 

Паренхима опухоли представлена чередующимися между 
собой 2 популяциями клеток. Несколько преобладающая 
1-я популяция включала клетки с эпителиоидной морфо-
логией, умеренно выраженной эозинофильной цитоплаз-
мой, крупным округло-овальным ядром с грубозернистым 
хроматином по типу salt & pepper, слабо заметными 
ядрышками и слабо выраженной клеточной и ядерной 
атипией. Вторую популяцию клеток составляли элемен-
ты со слабо выраженной эозинофильной цитоплазмой, 
местами неразличимой, с мелкими мономорфными ги-
перхромными ядрами округло-овальной формы, с нераз-
личимыми ядерными деталями. Светооптические при-
знаки плоскоклеточной и железистой дифференцировки 
не определялись.

В связи с подозрением на наличие нейроэндокринной 
дифференцировки в опухоли было проведено иммуногисто-
химическое исследование с антителами к белку S-100, 
хромогранину А, синаптофизину, глиальному фибрилляр-
ному кислому белку (GFAP), панцитокератину и Ki-67 
(клон Mib-1). В преобладающих по объему крупных клетках 
опухоли обнаружена диффузная экспрессия синаптофизи-
на и хромогранина А, во 2-й популяции клеток (сустента-
кулярных) — диффузная экспрессия S-100 с формировани-
ем сети из клеточных элементов. Индекс пролиферативной 
активности опухоли Ki-67 составил 5 %. Экспрессия 
GFAP и панцитокератина в клетках опухоли отсутство-
вала. Заключение: ПГ (ларингеальная).

Диагноз при выписке: ПГ гортани. Состояние после 
хирургического лечения.

При дальнейшем динамическом наблюдении больной 
в течение 5 мес данных, подтверждающих рецидив опу-
холи и метастазы, не получено (рис. 4).

Рис. 3. Микроскопия. Окраска гематоксилином и эозином, × 400

Рис. 4. Фиброларингоскопия через 5 мес после хирургического удаления 
параганглиомы гортани. Признаков рецидива заболевания нет, функции 
гортани сохранены
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