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саркомы – группа редких злокачественных опухолей, характеризующихся агрессивным ростом, активным метаста-
зированием и быстрым развитием рецидива заболевания. Эти новообразования локализуются во всех частях тела, 
преимущественно в области конечностей. саркома Юинга органов головы и шеи представляет собой редкую пато-
логию. ее лечение является сложной задачей для мультидисциплинарной команды специалистов, поскольку опухоль 
обладает малой чувствительностью к консервативным методам терапии и требует применения обширных вариантов 
хирургического лечения. Для сохранения качества жизни пациентов при обширных хирургических вмешательствах 
на органах головы и шеи необходимы одномоментные или отсроченные реконструктивные операции в зоне инте-
реса. В статье представлен клинический случай лечения и реабилитации пациента с саркомой верхнечелюстной 
пазухи.
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Sarcoma is a group of rare malignant tumors characterized by aggressive growth, active metastasis, and rapid recur-
rence of the disease. Localized in any part of the body, mainly in the limbs. Ewing’s sarcoma in the head and neck area 
is a challenge for a multidisciplinary team of specialists. The tumor has little sensitivity to conservative methods  
of special treatment and it is necessary to apply a large surgical treatment. To preserve the quality of life of the patient 
during surgical operations on the organs of the head and neck, reconstructive operations are required. The article pre-
sents a clinical case of treatment and rehabilitation of a patient with maxillary sinus sarcoma.
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Введение
Саркома Юинга представляет собой редкую высо-

коагрессивную злокачественную опухоль и чаще всего 
возникает в диафизе и диафизарно-метафизарных от-
делах длинных костей, хотя может поражать любую 
кость. Экстраскелетная саркома Юинга встречается 
примерно у 12 % пациентов и имеет широкое анато-
мическое распространение. Данная патология являет-
ся 2-й по встречаемости злокачественной опухолью 
костей у детей и молодых людей после остео саркомы. 
Соотношение мужчин и женщин с этим заболеванием 
составляет 1,4:1. Почти 80 % пациентов с саркомой 
Юинга моложе 20 лет; пик заболеваемости приходится 
на 2-е десятилетие жизни. У больных с данной патоло-
гией старше 30 лет в основном наблюдаются распро-
страненные опухолевые процессы, и опухоли чаще 
возникают в мягких тканях. В области головы и шеи 
саркомы Юинга встречаются только в 2–10 % случаев, 
чаще всего в областях черепа и челюсти, реже – в си-
ноназальном тракте (в основном в верхнечелюстной 
пазухе или носовой ямке).

Идентификация саркомы Юинга затруднена, так 
как необходимы клиническая, рентгенологическая 
диагностика и гистологическое и молекулярно-гене-
тическое исследования. Большинство случаев являют-
ся спорадическими, но обнаружены и мутации заро-
дышевой линии. Для диагностики саркомы Юинга 
помимо анализа клинико-рентгенологической картины 
и проведения рутинного морфологического исследо-
вания требуются также иммуногистохимическое ис-
следование с определением экспрессии маркера CD99 
(является гликопротеином клеточной поверхности 
и диагностическим маркером саркомы Юинга), а так-
же генетическое исследование. Наиболее распростра-
ненной транслокацией саркомы Юинга (присутствует 
в 85 % случаев) является транслокация t(11;22)(q24; q12), 
которая приводит к слиянию гена EWSR1 на хромо-
соме 22 и гена FLI1 на хромосоме 11, в результате чего 
образуется белок EWSR1-FLI1. Вторая по распро-
страненности транслокация генов EWSR1-FLI1 – 
t(21;22)(q22;q12). Она приводит к образованию белка 
EWSR1-ERG примерно в 10 % случаев. Редкие случаи 
саркомы связаны с геном FUS (fused in sarcoma), кото-
рый подобно гену EWS является членом семейства FET. 
Описаны также варианты соединения генов FUS-ERG 
или FUSFEV [1, 2].

В ранее описанных наблюдениях первичная сарко-
ма Юинга с локализацией в придаточных пазухах носа 
зачастую характеризуется как неметастатическое за-
болевание, что может быть связано с ранними клини-
ческими симптомами и ограниченным пространством 
для роста [3–5]. Лечение больных с локализованной 
внутрикостной саркомой Юинга является комплекс-
ным и включает предоперационную полихимиотера-
пию, хирургическое вмешательство и послеопераци-

онную химиотерапию. Самостоятельное хирургическое 
лечение считается нецелесообразным. С учетом пре-
имущественно молодого возраста пациентов предпо-
чтительно проведение органосохраняющих операций 
и реабилитации.

Основными проблемами планирования хирурги-
ческих вмешательств в области лицевого отдела черепа 
являются близость анатомически важных структур, 
что затрудняет осуществление радикального хирурги-
ческого отступа, нарушение функций дыхания и пита-
ния, необходимость проведения реконструктивных 
операций для замещения дефектов костных структур 
и мягких тканей, возникших в результате лучевой и хи-
миотерапии, а также осложнения, связанные с проре-
зыванием жестких фиксирующих конструкций [6–8].

Цель работы – описание клинического случая ле-
чения и реабилитации пациента с саркомой верхнече-
люстной пазухи с целью улучшения качества жизни 
после обширных хирургических вмешательствах на ор-
ганах головы и шеи.

Клинический случай
Пациент К., 35 лет, обратился в многопрофильный 

клинический медицинский центр «Медицинский город» 
с жалобами на появление образования в области левой 
щеки, затруднение носового дыхания. По результатам 
компьютерной томографии (КТ) с внутривенным кон-
трастным усилением выявлено образование левой верхне-
челюстной пазухи размерами 70 × 35 мм, распространя-
ющееся на решетчатый лабиринт, левый носовой ход, 
с деструкцией медиальной стенки левой глазницы. Про-
ведена диагностическая гайморотомия. Гистологическое 
заключение: мелкоклеточная круглоклеточная юингопо-
добная саркома G

3
. Дополнительно выполнено иммуноги-

стохимическе исследование, по результатам которого 
выявлена умеренная мембранно-цитоплазматическая 
экспрессия CD99. Морфологическое заключение с учетом 
клинико-рентгенологических данных: мелкоклеточная 
круглоклеточная юингоподобная саркома G

3
.

Проведены 6 курсов полихимиотерапии по схеме VAC, 
а также курс дистанционной лучевой терапии на области 
верхнечелюстной пазухи в суммарной очаговой дозе (СОД) 
70 Гр и лимфатических узлов шеи с двух сторон в СОД 
50 Гр [9]. По данным визуального инструментального конт-
роля (по критериям оценки ответа солидных опухолей – 
Response Evaluation Criteria In Solid Tumors 1.1, RECIST 1.1) – 
опухоль без динамики.

Выполнены КТ лицевого отдела черепа и костей ниж-
них конечностей, планирование объемов хирургической 
резекции опухоли и костного аутотрансплантата, 
3D-моделирование послеоперационного дефекта и инди-
видуального титанового протеза [10] (рис. 1). Проведены 
хирургическое лечение в объеме резекции верхней челюсти 
слева, пластики послеоперационного дефекта мало-
берцовым кожно-мышечным аутотрансплантатом 
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на микрососудистых анастомозах [11, 12], фиксации ло-
скута индивидуальной титановой пластиной, шейной 
лимфодиссекции слева (рис. 2). Послеоперационный пери-
од протекал без осложнений. Проведено динамическое 
наблюдение; прогрессирования основного заболевания 
не отмечено (рис. 3).

Через 16 мес после операции пациент обратился 
в многопрофильный клинический медицинский центр «Ме-
дицинский город» с жалобами на дефект в левой подглаз-
ничной области. При осмотре отмечено прорезывание 
титановой пластины через кожу (рис. 4). Выполнена 

отсроченная реконструктивная операция в объеме уда-
ления трансплантата левой верхнечелюстной пазухи, 
иссечения свищевого хода, пластики дефекта лучевым 
лоскутом, формирования нижней стенки глазницы уни-
версальной титановой пластиной (рис. 5).

Обсуждение
В хирургическом отделении опухолей головы и шеи 

многопрофильного клинического медицинского цен-
тра «Медицинский город» в 2019 г. выполнены 16 хи-
рургических операций (резекция верхней и нижней 

Рис. 1. Предоперационное планирование замещения послеоперационного дефекта малоберцовым кожно-мышечным аутотрансплантатом

Fig. 1. Preoperative planning of reconstruction of the postoperative defect with a fibular musculocutaneous autologous flap

Рис. 2. Послеоперационная компьютерная томография (10-е сутки после хирургического лечения)

Fig. 2. Postoperative computed tomography (10th day after surgical treatment)
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челюстей) с одномоментной пластикой послеопераци-
онного дефекта аутотрансплантатом на микрососуди-
стых анастомозах. В 4 случаях наблюдалось осложнение 
в раннем послеоперационном периоде – тромбоз пи-
тающих сосудов. При дальнейшем динамическом на-
блюдении еще у 5 пациентов выявлены дефекты в об-
ласти послеоперационной раны в виде прорезывания 
металлической фиксирующей пластины, что потребо-
вало повторного хирургического вмешательства.

Применение индивидуальных пластин и шаблонов 
в ходе резекции значительно снижает время операции 
и позволяет добиться хороших эстетических результа-
тов [13, 14]. Их изготавливали на основе данных КТ 

зоны интереса и донорской зоны. Места резекции и уста-
новки фиксирующих элементов выбирали исходя из пер-
вичного локального статуса пациента и распространен-
ности опухоли. В период изготовления пластин 
проводили курсы индукционной полихимиотерапии.

Заключение
Применение индивидуальных титановых протезов 

и микрохирургического аутотрансплантата является 
одним из оптимальных методов пластики послеопера-
ционного дефекта костей лицевого черепа, однако сле-
дует учитывать возможные отдаленные последствия, 
связанные с особенностями материала и его анатоми-
ческого расположения.

Рис. 3. Внешний вид пациента через 8 мес после операции

Fig. 3. Appearance of the patient 8 months after surgery

Рис. 4. Дефект кожи с прорезыванием титановой пластины

Fig. 4. Skin defect with exposure of the titanium plate

Рис. 5. Внешний вид пациента после удаления титановой пластины 
и пластики дефекта лучевым лоскутом (10-е сутки после операции)

Fig. 5. Appearance of the patient after removal of the titanium plate and defect 
reconstruction with a radial flap (10th day after surgery)
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