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Введение
Миелоидные саркомы (хлорома, гранулоцитарная 

саркома) представляют собой экстрамедуллярные ново-
образования, состоящие из незрелых миелоидных кле-
ток. Данную патологию впервые (в 1811 г.) описал бри-
танский ученый, патологоанатом и врач А. Бернс [1, 2]. 

Хлорома получила такое название благодаря зеленой 
окраске среза опухоли из‑за  высокой концентрации 
миелопироксидазы – фермента лизосом нейтрофилов, 
относящегося к гемсодержащим белкам [2–5]. Неко-
торые авторы предлагали использовать термин «грану-
лоцитарная саркома» [6]. Однако в  настоящее время 
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применяется термин «миелоидная саркома», который 
включен в  классификацию Всемирной организации 
здравоохранения 2017 г. [7].

Миелоидная саркома наиболее часто локализуется 
в  коже, лимфатических узлах, желудочно-кишечном 
тракте, костях, мягких тканях, яичках, орбите и по-
лости рта. Данная опухоль может развиваться de novo, 
предшествуя возникновению острого миелоидного 
лейкоза (ОМЛ), или в сочетании с поражением кост-
ного мозга как  экстрамедуллярный субстрат ОМЛ, 
а  также как  манифестация бластной трансформации 
миелодиспластического синдрома, миелопролифера-
тивного заболевания и заболевания из группы миело-
диспластических синдромов / миелодиспластических 
новообразований [4, 6, 8–10]. Менее чем в 1 % случаев 
ОМЛ наблюдается экстрамедуллярная миелоидная сар-
кома [11–13].

Первичное поражение гортани субстратом новооб-
разования кроветворной ткани необходимо четко от-
личать от  вторичного опухолевого поражения 
при остром лейкозе [14]. Большинство первичных опу-
холей представляют собой локализованные новооб-
разования. Лучевая терапия является методом выбора 
больных с данной патологией, и прогноз в целом благо-
приятный. Вместе с тем экстрамедуллярное поражение 
при ОМЛ в большинстве случаев имеет плохой прогноз 
[6, 13, 14].

По данным A. C. Hoover [6], только у 1 из 170 паци-
ентов с первичной опухолью гортани гемопоэтической 
природы выявлена миелоидная саркома. S. N. Tan и со-
авт. в 2016 г. описали клинический случай миелоидной 
саркомы гортани у 44‑летней женщины [15]. Опухоль 
занимала правый желудочек и параглоточное простран-
ство с фиксацией голосовой связки. Пациентке про-
веден курс химиотерапии. При анализе литературных 
данных с 1954 по 2015 г. зафиксированы всего 9 случа-
ев миелоидной саркомы гортани [15].

Иммуногистохимическое (ИГХ) исследование 
и иммунофенотипирование являются основными ме-
тодами подтверждения диагноза, поскольку в клетках 
миелоидной саркомы обнаруживают миелопирокси-
дазу, общий лейкоцитарный антиген (LCA) и CD117.

К терапевтическим опциям относятся химиотера-
пия (системная или интратекальная), назначаемая в со-
ответствии с основным заболеванием, а также лучевая 
терапия, хирургическое или комбинированное лечение. 
Системная химиотерапия характеризуется лучшими 
эффективностью и прогнозом по сравнению с исполь-
зованием только лучевой терапии или хирургического 
вмешательства (удаления опухоли). Однако окончатель-
но утвержденного протокола химиотерапии не суще-
ствует. Прогноз заболевания неблагоприятный [15].

В связи с крайней редкостью поражения гортани 
миелоидной саркомой мы решили описать клиническое 
наблюдение лечения пациента с данной патологией.

Клиническое наблюдение
Пациент Г., 62 лет (история болезни № 13151–21), 

поступил в отделение опухолей головы и шеи 10.08.2021 
с жалобами на слабость, охриплость, периодическое за-
труднение дыхания. При  обследовании в  поликлинике 
на фоне хронического ларингита заподозрена опухоль гор-
тани. Вышеописанные жалобы беспокоят на протяжении 
2 мес. В течение 3 лет страдает истинной полицитеми-
ей, JAK2–, с трансформацией в постполицитемический 
миелофиброз. Состояние после терапии гидроксикарба-
мидом и руксолитинибом.

При фиброларингоскопии отмечены увеличение всех 
элементов гортани и  отечность слизистой оболочки. 
На правой голосовой и вестибулярной складках определя-
ется подслизистое образование с  распространением 
на подскладковый отдел, черпалонадгортанную складку, 
грушевидный синус; просвет гортани сужен (рис. 1). Пра-
вая половина гортани неподвижна. Пальпаторно регио-
нарные зоны свободны.

По данным мультиспиральной компьютерной томо-
графии с внутривенным контрастированием от 18.07.2021 
в  области правой вестибулярной и  голосовой складок, 
гортанного желудочка (с распространением на подсклад-
ковый отдел, грушевидный синус, околосвязочное простран-
ство с фрагментарным истончением правой пластинки 
щитовидного хряща) выявлено объемное образование с не-
ровными контурами размерами 35 × 19 × 36 мм, активно 
накапливающее контрастный препарат и суживающее 
просвет гортани на 1 / 3. В средней доле правого легкого 
и язычковых фрагментах левого легкого на фоне фиброз-
ных тяжей визуализируются немногочисленные солидные 
очаги размером до 2–3 мм, вероятно, поствоспалитель-
ного характера. Инфильтративные изменения в легких 
не выявлены. Внутригрудные, подмышечные и подключич-
ные лимфатические узлы не  увеличены. В  плевральных 

Рис. 1. Эндофотограмма миелоидной саркомы гортани

Fig. 1. Endophotograph of myeloid sarcoma of the larynx
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полостях жидкость не определяется. Костно-деструк-
тивных изменений в зоне сканирования не обнаружено.

При ультразвуковом исследовании гортани и шеи вы-
явлена бугристая опухоль размерами 37 × 33 × 24  мм, 
занимающая складочный и подскладочный отделы горта-
ни справа, инфильтрирующая перстне-щитовидную мем-
брану, щитовидный и перстневидный хрящи, с локусами 
скудного кровотока при цветовом допплеровском скани-
ровании. Справа в верхней трети шеи определяется узел 
размером до 9 мм в диаметре. Результаты цитологичес
кого исследования пунктата опухоли гортани и лимфати-
ческого узла № 30399–406: подозрение на злокачественное 
образование, неэпителиальную опухоль; пунктат из лим-
фатического узла шеи – подозрение на метастаз злока-
чественного новообразования.

Биопсия и гистологическое исследование амбулатор-
но не проводились в связи со стенозирующим характером 
опухоли. На основании проведенных исследований уста-
новлена распространенная опухоль гортани без морфоло-
гической верификации.

В  клиническом анализе крови отмечено снижение 
уровня гемоглобина (107 г / л), количества эритроцитов 
(3,86*1012 / л), лейкоцитов (3,3*109 / л), высокие показате-
ли скорости оседания эритроцитов (СОЭ) (38 мм / ч).

С целью верификации диагноза 12.08.2021 выполнены 
трахеостомия, прямая микроларингоскопия и  биопсия 
опухоли.

Результаты гистологического исследования 
№  О14492_21_1: слизистая покрыта респираторным 
эпителием с подслизистой стромой, в которой располо-
жены группы желез. Стратификация и дифференциров-
ка эпителия сохранены, строма отечна. Отдельно рас-
положены фрагментированные поперечно-полосатые 
мышечные волокна, между которыми определяется диф-
фузный инфильтрат из мономорфных небольших клеток 
с  гиперхромными округлыми ядрами, равномерно рас
пределенным хроматином, узкой светлой цитоплазмой 

(рис. 2, 3). Заключение: морфологическая картина не-
ходжкинской лимфомы с  поражением мягких тканей 
гортани. С  учетом клинико-анамнестических данных 
(истинная полицитемия, JAK2+ от 2018 г. с трансфор-
мацией в постполицитемический миелофиброз в 2021 г.) 
рекомендована консультация в профильном (гематологи-
ческом) учреждении.

Препараты (№ К03236_21) проанализированы в На-
циональном медицинском исследовательском центре ге-
матологии Минздрава России. В  готовом препарате 
№ 14492 / 21 – частицы слизистой оболочки, покрытой 
многослойным плоским эпителием, фрагменты фиброзно-
мышечной ткани с деформированным опухолевым инфиль-
тратом из небольших клеток с округло-овальными ядрами. 
При пересмотре готовых ИГХ-препаратов в опухолевых 
клетках отмечена отрицательная экспрессия CD3, BCL-6, 
CK8 / 18, CD56, MUM1. Данные клетки слабо экспрессиру-
ют CD45, индекс пролиферативной активности Ki-67 
составляет до 50–60 % положительных клеток (на со-
хранных участках). Дополнительно на срезах с парафи-
нового блока (диагностический материал скудный, с яв-
лениями деформации) проведено ИГХ-исследование 
(№ 2786 / 21) с использованием антител к CD117, CD2, 
CD246 (ALK), CD3 (клон эпсилон), CD30, CD33, CD34, 
миелопероксидазе, panCK (AE1 / AE3), PAX5, синаптофи-
зину, TdT. Проведена хромогенная in situ гибридизация 
с зондами к некодирующим РНК вируса Эпштейна–Барр. 
В  ходе ИГХ-исследования (№ 2786 / 21) выявлено, 
что  клетки опухолевого инфильтрата экспрессируют 
CD33 (мембранная реакция) и  CD34, часть из  них 
CD117‑положительны (оценивались сохранные фокусы 
опухолевого субстрата) (рис. 4, 5). Среди опухолевого 
субстрата рассеяны мелкие Т-клетки (CD2+, CD3+), 
визуализируются единичные мелкие В-клетки (PAX5+). 
С  другими маркерами в  опухолевых клетках реакции 

Рис. 2. Прижизненное гистологическое исследование опухоли. Опухо-
левый инфильтрат между мышечными волокнами. Окраска гематок-
силином и эозином. ×5

Fig. 2. Antemortem histological examination of the tumor. Tumor infiltrate 
between muscle fibers. Hematoxylin and eosin staining. ×5

Рис. 3. Прижизненное гистологическое исследование опухоли. Опухо-
левый инфильтрат представлен мономорфными округлыми клетками 
с гиперхромными вытянутыми ядрами, цитоплазма скудная. Окраска 
гематоксилином и эозином. ×20

Fig. 3. Antemortem histological examination of the tumor. Tumor infiltrate is 
represented by monomorphic round cells with hyperchromatic elongated nuclei, 
sparse cytoplasm. Hematoxylin and eosin staining. ×20
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негативны (при позитивной экспрессии на «внутренних» 
контролях).

Морфологическая картина и выявленный в ходе ис-
следования иммунофенотип опухоли соответствует экс-
трамедуллярному субстрату острого лейкоза с  миело
идной дифференцировкой / саркоме гемопоэтической 
природы (миелоидной саркоме). С учетом анамнестиче-
ских данных и результатов гистологического исследова-
ния трепанобиоптата костного мозга (№ К1900 / 21) 
можно говорить о бластной трансформации постполи-
цитемического миелофиброза с экстрамедуллярным по-
ражением. Необходимо исследование костного мозга 
(миелограмма, определение иммунофенотипа опухоли 
с помощью проточной цитофлуориметрии).

По  данным позитронной эмиссионной томографии, 
совмещенной с компьютерной томографией (ПЭТ-КТ), 
от 22.09.2021 в области гортани и гортаноглотки опре-
деляются мягкотканные массы размерами 54 × 34 × 75 мм, 
которые распространяются в окружающие мягкие тка-
ни. Образование субтотально обтурирует просвет гор-

тани в нижних отделах и проксимальный отдел трахеи. 
Установлена инвазия в правый рог щитовидного хряща 
и щитовидную железу.

По плевре справа, в правом реберно-позвоночном углу, 
на  уровне Th

2
–Th

4
 определяются мягкотканные массы 

размерами 53 × 28 мм (максимальный стандартизиро-
ванный уровень захвата (SUV

max
) 80). Плевра слева утол-

щена.
Печень увеличена, краниокаудальный размер правой 

доли – 194 мм, структура не изменена. Селезенка увели-
чена: размеры 140 × 54 × 179 мм.

В ходе ПЭТ-КТ выявлены патологическая метаболи-
ческая активность специфичной ткани неопластическо-
го характера в правой половине гортани, гортаноглотки, 
проксимальном отделе гортани, щитовидной железы. 
С 2 сторон плевры обнаружены объемное образование вто-
ричного характера с  гиперметаболизмом, распростра-
ненное вторичное поражение костей скелета с гиперме-
таболизмом, гепатоспленомегалия. В  костях скелета 
субтотально в позвонках, грудине, ключице, лопатках, 
костях таза, верхних и нижних конечностях определя-
ются смешанные метастатические очаги с гипермета-
болизмом радиофармпрепарата, некоторые  – с  мягко
тканным компонентом.

Пациент с 01.10.2021 по 11.11.2021 находился в ге-
матологическом отделении с диагнозом: истинная поли-
цитемия, JAK2+-мутация (от 2018 г.) (состояние после 
терапии гидроксикарбамидом), постполицитемический 
миелофиброз, фиброз стромы степени MF-2–3 при окра-
ске по Гомори (терапия руксолитинибом), трансформация 
в ОМЛ с экстрамедуллярной локализацией и поражением 
гортаноглотки, окружающих мягких тканей, плевры, 
костей скелета, трахеостома.

Этот клинический случай обсужден на врачебной ко-
миссии. Было подтверждено, что наблюдается транс-
формация Ph-миелопролиферативного новообразования – 
истинной полицитемии  – в  постполицитемический 
миелофиброз, а также бластная трансформация в острый 
лейкоз с экстрамедуллярной локализацией. Рекомендова-
но проведение курса специфической терапии.

Данные анализа крови от 11.10.2021: гемоглобин – 
102,4 г / л, эритроциты – 3,74  ×  1012 / л, лейкоциты  – 
4,3  ×  109 / л, абсолютное количество лимфоцитов  – 
0,608  ×  109 / л, относительное количество лимфоци- 
тов  – 14,9 %, СОЭ  – 58  мм / ч, общий белок  – 76 г / л, 
лактатдегидрогеназа  – 405,7 ед / л, гамма-глютамил-
трансфераза – 85 ед / л, глюкоза – 7,77 ммоль / л, мочеви-
на – 7,8 ммоль / л, мочевая кислота  – 470 мкмоль/л, 
международное нормализованное отношение – 1,24.

По данным иммунофенотипирования костного мозга 
от 05.10.2021 иммунофенотип бластных клеток кост-
ного мозга (CD34+CD38+CD7–TaT–MPO+CD117+CD13+ 
D33+CD15‑HLA-DK+CD64–, CD4–, CD14–, CytCD3–, 
cytCD22–, CD79), что  соответствует миелоидной ли-
нейной направленности в гейте CD45+ (бласты – 5,2 %).

Рис. 4. Иммуногистохимическая реакция с антителами к CD34. Мем-
бранная экспрессия в опухолевых клетках. ×5

Fig. 4. Immunohistochemical reaction with anti-CD34 antibodies. Membrane 
expression in tumor cells. ×5

Рис. 5. Иммуногистохимическая реакция с антителами к CD117. Ци-
топлазматическая экспрессия в опухолевых клетках. ×2

Fig. 5. Immunohistochemical reaction with anti-CD117 antibodies. Cytoplas
mic expression in tumor cells. ×2
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По  данным миелограммы от  05.10.2021 бластные 
клетки составили 7 % на фоне примеси периферической 
крови (пунктат разбавлен кровью). Согласно цитомор-
фологической картине можно предположить наличие 
начальных признаков появления в костном мозге клеток 
бластной миелоидной популяции, что соответствует 
ОМЛ при миелоидной саркоме.

При клинико-инструментальном обследовании уста-
новлено увеличение печени и селезенки.

В гематологическом отделении с 02.10.2021 по 08.10.2021 
пациенту проведено лечение: венетоклакс в дозе 400 мг 
1 раз в сутки, 0,9 % натрия хлорид в дозе 500 мг внутри-
венно капельно 7 дней (утро / вечер), аллопуринол в дозе 
200 мг внутрь 3 раза в сутки, омепразол в дозе 20 мг 1 раз 
в сутки, ондансетрон в дозе 8 мг внутримышечно 1 раз в день, 
азацитидин в дозе 150 мг подкожно 1 раз в сутки.

Состояние пациента при выписке из стационара от-
носительно удовлетворительное, беспокоит слабость, 
сознание ясное, дыхание жесткое, свободное через тра

хеостому. Отмечаются незначительные боли при глота-
нии. Живот мягкий, безболезненный. Печень и селезенка 
увеличены. Симптомов раздражения брюшины нет. Ре-
комендовано продолжить прием венетоклакса в  дозе 
400 мг в сутки, при возникновении болевого синдрома – 
применять нестероидные противовоспалительные сред-
ства.

Заключение
Описано редкое клиническое наблюдение распро-

страненной миелоидной саркомы, возникшей в резуль-
тате бластной трансформации постполицитемическо-
го миелофиброза как экстрамедуллярной манифестации 
ОМЛ с  поражением гортани, гортаноглотки, трахеи, 
мягких тканей шеи, плевры, костей скелета. У пациен-
та с клинической картиной карциномы гортани точная 
морфологическая диагностика с  применением ИГХ-
методов исследования позволила установить миелоид-
ную саркому и изменить тактику лечения.
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