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Введение
Аденокистозная карцинома составляет 3–5 % всех 

новообразований головы и шеи [1, 2]. Впервые эта опу-
холь была описана K. Heschi в 1877 г. и названа цилин-
дромой. Термин «аденокистозный рак» предложил 
в 1930 г. J. Peis [3–6].

Известно, что аденокистозный рак образуется из 
клеток эпителиальной ткани, которая выстилает вы-
водные протоки желез. Эта опухоль наиболее часто 
развивается в слюнных железах (больших и малых), 
трахее, бронхах, пищеводе, шейке матки, молочных 
железах, верхних дыхательных путях. Аденокистозный 
рак характеризуется медленным ростом, периневраль-
ной инвазией и отдаленным метастазированием (чаще 
в легкие). Причинами развития этого злокачественно-
го новообразования являются генетическая предрас-
положенность, канцерогенные факторы и фоновые 
процессы [7–11].

Злокачественные опухоли трахеи составляют от 0,1 
до 0,2 % всех онкологических заболеваний [11–13]. 
Они подразделяются на первичные и вторичные. У 75–
90 % пациентов встречается аденокистозный и плоско-
клеточный рак, при этом первый выявляется в 40–55 % 
случаев. Чаще всего данные заболевания наблюдаются 
у мужчин. Для первичных опухолей характерен рост 
новообразования из стенки трахеи. Обычно поражает-
ся мембранозная часть трахеи, богатая слизистыми 
железами. Аденокистозный рак трахеи наиболее часто 
выявляется в грудном (в 73 % случаев), шейном (в 30 % слу-
чаев) отделах и в области бифуркации (в 27 % случаев). 
Это новообразование часто рецидивирует, метастази-
рует и склонно к инфильтративному росту. Регионар-
ные метастазы выявляются в 30–50 % случаев в тра-
хеобронхиальных, паратрахеальных, надключичных 
лимфатических узлах (ЛУ), реже – в верхних шейных 
ЛУ [9, 12].

Вторичные опухоли трахеи обнаруживаются 
при распространенном раке легкого или вовлечении 
в метастатический процесс ЛУ средостения, при раке 
щитовидной железы с врастанием в трахею, пищевода, 
лимфогранулематозе, метастазах рака молочной желе-
зы или толстой кишки в трахею. Отдаленные метаста-
зы встречаются в щитовидной железе, плевре, легких, 
печени, почках, селезенке, брюшине, поджелудочной 
железе, мозге, костях, коже, сердце. У ряда пациентов 
с гипернефроидным раком, раком матки, яичников, 
толстой кишки описано метастатическое поражение 
трахеи и гортани [4, 7, 8, 14].

Ежегодно в Российской Федерации раком гортани 
заболевают около 7000 человек, что составляет 2,6 % 
всех злокачественных новообразований. Наиболее ча-
сто это злокачественное новообразование встречается 
у мужчин. У подавляющего числа больных (96–98 %) 
диагностируется плоскоклеточный рак [12]. У некото-
рых пациентов выявляют редкие опухоли гортани, 

такие как меланома, саркома, карциноид, аденокистоз-
ный рак.

Клиническая картина аденокистозного рака горта-
ни и трахеи обусловлена локализацией опухоли, ее раз-
мерами и распространением. Основными симптомами 
опухоли трахеи являются одышка, кашель и стридор 
[3, 4, 8, 15, 16]. Клинические симптомы аденокистоз-
ного рака гортани в основном зависят от локализации 
и распространенности опухоли. При локализации но-
вообразования в надскладковом отделе гортани на-
блюдаются боли при глотании и чувство инородного 
тела. Ранним признаком поражения складкового от-
дела гортани является охриплость. При выявлении 
опухоли в подскладковом отделе гортани с распростра-
нением на трахею пациенты жалуются на затруднение 
дыхания и охриплость [11, 13, 17, 18].

Алгоритм диагностики опухолей гортани и трахеи 
основывается на данных анамнеза, осмотра больного, 
пальпации шеи, фиброларинготрахео- и эзофагогастро-
скопии, компьютерной томографии (КТ) гортани, тра-
хеи, легких, пищевода, ультразвукового исследования 
шеи, щитовидной железы, пре-, паратрахеальных зон, 
брюшной полости, малого таза, а также морфологичес-
кого исследования первичной опухоли и метастазов. 
Кроме того, по показаниям выполняется позитронная 
эмисионная томография, совмещенная с КТ (ПЭТ / КТ), 
и сцинтиграфия костей скелета [4, 8, 18, 19].

Некоторые авторы указывают на необходимость 
детального обследования при планировании и выборе 
метода лечения этой категории больных в зависимости 
от локализации, распространенности опухоли, общего 
состояния, дыхательной недостаточности и сопутству-
ющей патологии.

Аденокистозный рак трахеи
Согласно клиническим рекомендациям и данным 

литературы, при злокачественных опухолях трахеи, 
и в  частности при аденокистозном раке, применяют 
разные методы лечения (открытые резекции трахеи 
и бронхов, комбинированную и лучевую терапию (ЛТ), 
эндотрахеальные операции с использованием эндоско-
пической техники и физических методов, эндопроте-
зирование, трансплантацию органа) [7, 8, 14, 19–23].

Наибольший опыт в лечении доброкачественных 
и злокачественных опухолей трахеи в нашей стране 
имеет ФГБУ «Российский научный центр рентгенора-
диологии» Минздрава России, где В. П. Харченко и со-
авт. в 2016 г. обобщили 40-летний опыт диагностики 
и лечения 144 больных аденокистозным раком трахеи. 
Хирургическое лечение назначено 96 больным: им вы-
полнены циркулярные резекции трахеи (n = 77) или ее 
бифуркации (n = 19) [4]. Дополнительно ЛТ проведена 
50 пациентам, только ЛТ – 41 пациенту. Послеопера-
ционные осложнения наблюдались в 22,9 % случаев, 
послеоперационная летальность составила 3,1 %. 
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В этой работе представлены клинические аспекты те-
чения болезни, алгоритмы ее диагностики и лечения, 
показания и противопоказания к хирургическому вме-
шательству, выбор оптимального доступа для выпол-
нения операции, послеоперационные осложнения, 
результаты различных методов лечения и летальность. 
Установлено, что 5-летняя выживаемость пациентов, 
которым при аденокистозном раке проведено только 
хирургическое лечение, составила 78,3 %. В случае ис-
пользования комбинированной терапии этот показа-
тель увеличился до 90,2 %. При отсутствии поражения 
ЛУ 5-летняя выживаемость составила 85 %, а при его 
наличии – 33,3 %. Кроме того, в отдаленные сроки 
данный показатель значительно снижался при выяв-
лении опухолевых клеток по границе резекции. При ис-
пользовании комбинированной терапии и наличии 
метастазов онкологические результаты были лучше, 
чем при проведении только хирургического лечения. 
В случае выполнения лишь ЛТ 5-летняя выживаемость 
составила 76,4 % при отсутствии метастазов и 50 % – 
при их наличии.

H. Gaissert и соавт. в 2004 г. проанализировали ле-
чение 135 больных с аденокистозным раком трахеи. 
Пятилетняя выживаемость после резекции трахеи 
при негативном крае резекции составила 52 % [24]. 
Однако мнения о значимости положительной линии 
резекции и наличия метастазов в регионарных ЛУ раз-
делились. Одни авторы считают, что эти факторы ухуд-
шают прогноз [25], по мнению других, они не оказыва-
ют существенного влияния на отдаленные результаты 
лечения в случае аденокистозного рака [15, 26].

Основным методом лечения больных с аденоки-
стозным раком трахеи является циркулярная резекция 
с формированием анастомоза [4, 7, 19, 23, 27]. J. Ran 
и соавт. в 2021 г. на основании данных метанализа 76 ис-
следований выявили, что наиболее часто применялись 
только хирургическое вмешательство (в 40,9 % случа-
ев), операции с последующей ЛТ (в 36,4 % случаев) 
и ЛТ (в 19,2 % случаев). При анализе 1129 наблюдений 
в 78,7 % случаев не обнаружено признаков возобнов-
ления заболевания, местный рецидив отмечен у 3,8 %. 
Частота отдаленных метастазов составила 24,9 %. Наи-
более часто выявлялись метастазы в легких. Пяти- 
и 10-летняя выживаемость пациентов, которым было 
проведено только хирургическое лечение, составила 
86,4 и 55,6 % соответственно, выполнены операции 
с последующей ЛТ – 97,3 и 44,4 % соответственно.

Известно, что наиболее значимым фактором при про-
ведении радикальных циркулярных резекций трахеи яв-
ляется протяженность опухолевого процесса [7, 9, 19]. 
При местно-распространенных опухолях трахеи с пора-
жением 15 колец хирургическое вмешательство выпол-
няется крайне редко, хотя имеются единичные описания 
таких операций [15]. Риск послеоперационных осложне-
ний при этих резекциях составляет 36 % [9].

Радикальное лечение больных с аденокистозным 
раком верхней трети трахеи и дистального отдела гор-
тани представляет наибольшие трудности. При явле-
ниях стеноза, как правило, формируют трахеостому 
и назначают ЛТ или химотерапию [9]. При гортанно-
трахеальных локализациях циркулярные резекции 
в большинстве случаев не выполняются из-за высоко-
го риска рецидива в зоне анастомоза и вероятности по-
вреждения возвратных нервов [9, 18]. Однако F. G. Pearson 
и соавт. в 1975 г. разработали методику гортанно-тра-
хеальных резекций, которая предполагает удаление 
переднебоковых стенок трахеи и задней поверхности 
(печатки) перстневидного хряща, а также формирова-
ние первичного перстнетрахеального анастомоза ниже 
голосовой щели [9].

Н. А. Чертова и соавт. в 2020 г. описали наблюдение 
первичного аденокистозного рака трахеи с распростра-
нением на подскладковый отдел гортани. В этом случае 
были проведены хирургическое вмешательство в объ-
еме ларингэктомии с резекцией 5 колец трахеи, адъю-
вантная ЛТ (суммарная очаговая доза (СОД) 40 Гр) 
и 5 курсов химиотерапии по схеме: карбоплатин AUC 
5–6 (720 мг) внутривенно + этопозид в дозе 200 мг 
внутривенно 1–3 дня с интервалом в 3 нед. В ходе на-
блюдения в течение 1 года развития рецидива и мета-
стазов не было выявлено [13].

По данным H. C. Grillo (2004), риск интра- и по-
слеоперационных осложнений после резекций при аде-
нокистозном раке трахеи составляет 13,3 %. Непосред-
ственными причинами смерти большинства пациентов 
(n = 7) стали дыхательная недостаточность, несосто-
ятельность швов анастомоза (n = 3) и аррозивное кро-
вотечение из брахиоцефальной артерии (n = 1) [15].

Исследования, проведенные в Московском на-
учно-исследовательском онкологическом институте 
им. П. А. Герцена – филиале ФГБУ «НМИЦ радиоло-
гии» Минздрава России, показали возможности эндо-
скопической хирургии в лечении опухолей трахеи, 
которая применяется не только самостоятельно, 
но и в сочетании с последующей открытой резекцией 
трахеи, брахитерапией и стентированием [20, 28–31]. 
Известно, что стентирование в настоящее время явля-
ется перспективным методом восстановления прохо-
димости дыхательных путей и предотвращения явлений 
асфиксии. Однако при использовании этой методики 
возникает ряд проблем: так, у некоторых пациентов от-
мечаются миграция протеза, повторное стенозирование, 
трудности в подборе размера стента, обтурация его про-
света мокротой и травматизация слизистой оболочки 
трахеи с последующим кровоизлиянием [14, 32].

По данным M. L.L. Madariaga и соавт., стенты, 
в частности саморасширяющиеся сетчатые металличес-
кие, не следует рассматривать как «мост» к хирургии, 
поскольку их использование связано с возникновением 
местных осложнений. Эти конструкции, как правило, 
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применяют у пациентов с ожидаемой выживаемостью 
3–6 мес. При аденокистозном раке проводят более 
долгосрочное паллиативное лечение и оно может быть 
эффективным при использовании Т-образной сили-
коновой трубки, которая приводит к незначительному 
повреждению нормальной стенки трахеи. При выпол-
нении эндоскопической операции на трахее большое 
значение имеет выбор методов обезболивания, который 
зависит от степени и протяженности стеноза. Приме-
няются местное обезболивание или высокочастотная 
вентиляция легких с установкой дыхательного катете-
ра дистальнее зоны стеноза [9, 30, 32, 33].

В. В. Соколов и соавт. в 2010 г. разработали метод 
комбинированной эндоскопической операции с при-
менением 3 и более вариантов удаления опухоли. 
На 1-м этапе с целью тромбирования сосудов прово-
дилась Nd:YAG-лазерная деструкция опухоли (мощ-
ность 30–40 Вт). Затем с помощью электропетли уда-
ляли экзофитный компонент опухоли с последующей 
аргоноплазменной коагуляцией или фотодинамической 
терапией [29–31].

Проблемой эндопротезирования трахеи занимались 
многие исследователи, но в основном изучалось лече-
ние доброкачественных заболеваний [3, 7]. Были пред-
приняты попытки восстановления трахеи с помощью 
силиконовых протезов и титанового кольца с использо-
ванием хряща носовой перегородки [14, 21, 26, 34–37].

Важным направлением в лечении злокачественных 
новообразований трахеи является ЛТ, которая может 
проводиться дистанционно или в сочетании с брахи-
терапией, что значительно увеличивает подводимую 
непосредственно к опухоли дозу ионизирующего из-
лучения без повреждения окружающих тканей.

В работе А. В. Черниченко и соавт. (2017) представ-
лен опыт лечения 50 больных с диагнозом «рак трахеи» 
(41 пациента с первичным заболеванием и 9 пациентов 
с рецидивами), которым проводили эндобронхиальную 
ЛТ (ЭБЛТ) [38]. Аденокистозный рак выявлен в 24 слу-
чаях, плоскоклеточный – в 20, аденокарцинома – в 4, 
диморфный рак – в 1, мелкоклеточный рак – в 1. Пал-
лиативное лечение – ЭБЛТ (СОД 10–30 Гр) – прове-
дено 14 больным. Кроме сохранения просвета органа, 
это позволило достичь адекватной вентиляции легких 
у 64,3 % пациентов. У всех больных отмечена ремиссия. 
Лучевая терапия по радикальной программе (ЭБЛТ 
(СОД 56–63 Гр)) и ЛТ (СОД 14–36 Гр) с дистанционной 
ЛТ (СОД 40–60 Гр) проведены 36 больным. По данным 
авторов, 3-летняя безрецидивная выживаемость со-
ставила 83,3 %, 5-летняя – 66,7 %.

Перспективным направлением хирургии трахеи 
является ее трансплантация. В нашей стране и за рубе-
жом этой проблеме посвящено много работ, но в них 
представлены единичные наблюдения [39–45].

Показаниями к трансплантации трахеи являются:
 – тотальный рубцовый стеноз трахеи;

 – обширный циркулярный дефект трахеи после пол-
ной несостоятельности анастомоза;

 – нерезектабельный аденокистозный рак трахеи.
В настоящее время разработаны оригинальные под-

ходы к трансплантации трахеи, предполагающие со-
хранение кровоснабжения в этом органе и создание 
трахеи с помощью использования регенеративных тех-
нологий на основе трупной трахеи или без ее приме-
нения.

М. И. Давыдов в 2001 г. выполнил аллотрансплан-
тацию трахеи 2 пациенткам 64 и 44 лет с рецидивом 
аденокистозного рака трахеи после химиолучевого ле-
чения [42]. Протяженность опухолевого поражения 
составляла 4,5 и 8,0 см соответственно. Пластика трахеи 
выполнялась с помощью гомотрансплантата из хрящей 
трахеи с предварительным моделированием диаметра 
трансплантата. В его просвет вводили силиконовый 
стент для обеспечения каркаса. Однако результаты этих 
операций были недостаточно эффективными [28].

Р. Macchiarini и соавт. в 2008–2011 гг. описали 9 на-
блюдений использования биоинженерного варианта 
пересадки трахеи, выращенной из собственных стволовых 
клеток пациента на основе донорского каркаса [22].

Многочисленные экспериментальные исследова-
ния, направленные на поиск надежных методов про-
тезирования трахеи, имеют определенные перспективы, 
но примеры успешной пересадки этого органа единич-
ны (в основном представлены неонкологической па-
тологией – рубцово-воспалительными изменениями, 
стенозами и т. д.) [41, 45–47].

В. Д. Паршин и соавт. в 2007 г. выполнили первую 
пересадку реваскуляризированной трахеи в связи с суб-
тотальным рубцовым стенозом с использованием ком-
плекса трахеи и щитовидной железы с сохранением 
кровоснабжения, что способствовало приживлению 
трахеи [40]. При последующих трансплантациях при-
меняли методику создания искусственно выращенной 
трахеи с помощью клеточных технологий и методов 
регенеративной медицины. Отдаленные результаты 
прослежены через 8 и 12 лет; все пациенты живы [48]. 
Проводятся также исследования по использованию 
тканевой инженерии как альтернативы аллотрансплан-
тации трахеи у детей и взрослых.

Трансплантация трахеи обеспечивает воздухопро-
водную, эвакуационную, голосовую и защитную функ-
ции. Однако одной из основных нерешенных проблем 
этого метода является трахеомаляция, что требует даль-
нейших исследований.

Аденокистозный рак гортани
Известно, что на долю аденокистозного рака при-

ходится менее 1 % злокачественных новообразований 
гортани [49–55]. По одним данным, эта опухоль чаще 
встречается у мужчин, по другим – у женщин. Пик за-
болеваемости приходится на 5–6-е десятилетие жизни. 
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Этиология развития данной патологии гортани недо-
статочно известна. Симптоматика заболевания обу-
словлена локализацией и размерами опухоли и чаще 
проявляется одышкой, охриплостью и болями при гло-
тании [51, 52, 56]. При гистологическом исследовании 
выделяют 3 варианта рака: крибриформный, трубчатый 
и твердый. Регионарные метастазы выявляются у 10–
15 % больных [50, 51].

R. V. Mourkarbel и соавт. по результатам ретроспек-
тивного исследования пациентов, находившихся на ле-
чении в клинике Princess Margaret Hospital (Торонто, 
Канада) с 1963 по 2005 г., выявили аденокистозную 
карциному гортани у 15 больных. Из 1342 больных со 
злокачественными новообразованиями гортани, про-
ходивших терапию в институте Gustave Roussy (Виль-
жюиф, Франция), эта опухоль обнаружена только у 5 че-
ловек [57].

Л. Г. Кожанов и соавт. в 2018 г. описали наблюдение 
аденокистозного рака гортани [17]. Клинические ре-
зультаты лечения аденокистозной карциномы головы 
и шеи за 20-летний период в 2016 г. представили S. Ali 
и соавт. [2]. Авторы проанализировали результаты ле-
чения 51 пациента, которые получали лечение с 1992 
по 2011 г. Из них 40 больным выполнены хирургическое 
вмешательство и послеоперационная ЛТ. Десятилетняя 
выживаемость составила 93 %. У 11 пациентов наблю-
дался рецидив опухоли, у 9 из них выявлены метастазы 
в легкие. У 11 больных контрольной группы медиана 
наблюдения составила 21 мес, из них 5 больным с пал-
лиативной целью проведена ЛТ. В 25 % случаев авторы 
наблюдали поздний рецидив заболевания, даже после 
хирургического вмешательства и ЛТ [17].

M. Amit и соавт. в 2015 г. описали 6 случаев адено-
кистозной карциномы гортани, которые были выявле-
ны при анализе группы из 457 пациентов с аденоки-
стозными карцинами головы и шеи: малых слюнных 
желез – 250 (55 %) больных, больших слюнных желез – 
133 (29 %), носоглотки – 68 (15 %) [58].

Q. Wang и соавт. в 2018 г. представили наблюдение 
аденокистозной карциномы надгортанника у 55-летней 
женщины с 12-месячным анамнезом. У нее наблюда-
лись охриплость, фарингит и эндофитный рост опухо-
ли [55]. В связи с трудностями морфологической вери-
фикации потребовалась повторная биопсия. Больной 
выполнена эндоларингеальная резекция гортани. Края 
резекции были свободны от опухоли.

Распространение аденокистозной карциномы гор-
тани и трахеи на щитовидную железу с проявлением 
в виде узлового образования в ней встречается крайне 
редко: авторы описывают единичные наблюдения. 
В доступной нам литературе приведены 7 таких случа-
ев [59–65].

Обзор отечественной и мировой литературы 1912–
2018 гг. показал, что аденокистозный рак гортани опи-

сан только у 253 человек [17, 54, 66]. По  данным A. Co-
ca-Pelaz и соавт., эта патология чаще выявляется 
у женщин (в 60,7 % случаев). Средний возраст паци-
ентов составляет 52,3 года. Наиболее часто аденоки-
стозный рак гортани локализуется в подскладочном 
отделе (в 58,2 % случаев), реже – в надскладочном 
(в 32,1 % случаев) и складочном (в 9,7 % случаев) от-
делах [50]. Согласно результатам проведенных иссле-
дований, наиболее распространенными симптомами 
были одышка (48 %) и охриплость (43,9 %). Регионар-
ные метастазы выявлены у 15,4 % пациентов, отдаленные 
метастазы – у 33,3 %. Только хирургическое лечение 
проводилось в 43,3 % случаев, операции с ЛТ – в 43,3 %. 
Безрецидивная 4,5-летняя выживаемость пациентов 
составила 57,1 и 55,3 % соответственно [50].

В связи с редкостью аденокистозного рака гортани 
варианты его лечения до сих пор остаются спорными. 
Хирургическое вмешательство с последующей после-
операционной ЛТ или без нее остается основным 
 методом терапии данной патологии. Из-за риска суб-
мукозного распространения, периневральной и лимфо-
сосудистой инвазии часто требуется тотальная ларингэк-
томия, однако большинство авторов сходятся во мнении, 
что нужно проводить широкое местное иссечение. Эндо-
ларингеальная резекция гортани возможна у отдельных 
пациентов с небольшими хорошо выраженными опухо-
лями, отрицательными краями резекции и отсутствием 
метастазов. В связи с редким развитием метастазирования 
в регионарные ЛУ превентивная лимфаденэктомия не мо-
жет быть рекомендована.

Заключение
Проблема диагностики и лечения аденокистозного 

рака трахеи и гортани актуальна в связи с редкостью 
выявления данной патологии, особенностями клини-
ческого течения, трудностями в морфологической 
 интерпретации, выборе метода лечения и видов обе-
зболивания, определении объема хирургического вме-
шательства, а также в послеоперационном ведении 
и реабилитации этих больных.

При аденокистозном раке трахеи применяют от-
крытые резекции органа, комбинированную и ЛТ, 
 эндотрахеальные операции с использованием эндоско-
пической техники и физических методов, эндопроте-
зирования, трансплантации трахеи. Однако нерешен-
ными остаются проблемы возникновения таких 
осложнений, как трахеомаляция и стенозирование 
трахеи, что требует дальнейших исследований.

В связи с редкостью выявления аденокистозного 
рака гортани методы его лечения остаются спорными: 
комбинированное или хирургическое лечение, резек-
ция или ларингэктомия. По мере накопления опыта 
возможна разработка алгоритма терапии этой группы 
больных.

https://en.wikipedia.org/wiki/Villejuif
https://en.wikipedia.org/wiki/Villejuif
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