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Злокачественные новообразования (ЗНО)  
полости носа относительно редки и в струк-
туре заболеваемости составляют менее 3%  

(0,5–1,0 на 100 000 населения) всех ЗНО голо-
вы и шеи у взрослых [1]. У детей ЗНО полости носа  
составляют от 1 до 3% общего числа детей с ЗНО и до 
10–12% ЗНО головы и шеи.

Согласно классификации Всемирной организа-
ции здравоохранения (ВОЗ) 2005 года, ЗНО полости 
носа представлены 44 различными гистологически-
ми вариантами [2]. У детей наиболее частые опухоли, 
локализующиеся в полости носа и носоглотки, – рак 
носоглотки и рабдомиосаркома, реже встречают-
ся нейрогенные опухоли, редко – лимфома полости 
носа. Один из чрезвычайно редких вариантов опу-
холей – синоназальная почечно-клеточноподобная 
аденокарцинома (СПКПA – Sinonasal Renall Cell-
Like Adenocarcinoma) – низкодифференцированная 
злокачественная опухоль, возникающая в полости 
носа с гистологической характеристикой светло-
клеточной почечно-клеточной карциномы (ПСК) [3].  
В литературе описано всего 20 случаев СПКПA,  
поэтому каждый новый случай этой редкой опухоли 
представляет несомненный интерес. 

Цель публикации: анализ клинического слу-
чая синоназальной почечно-клеточноподобной аде-
нокарциномы решетчатого лабиринта и основания  
черепа слева у пациентки 17 лет.

Описание клинического случая
Пациентка, 17 лет, поступила в НМИЦ детской 

гематологии, онкологии и иммунологии им. Дмитрия 
Рогачева Минздрава России (далее – НМИЦ ДГОИ)  
в связи с наличием новообразования решетчатого 
лабиринта слева.

Из анамнеза: в возрасте 16 лет впервые был  
отмечен эпизод массивного носового кровотечения. 
За медицинской помощью ребенок не обращался.  
Через 6 мес. появилось затруднение носового ды-
хания, отделяемого из носовых ходов не было. Ото-
ларингологом осмотрена не была, самостоятельно 
выполняла промывание носа физиологическим рас-
твором (0,9% NaCl), без эффекта. Через 8 мес. от на-
чала клинических проявлений отмечено ухудшение 
самочувствия: слабость, головокружения, повторные 
носовые кровотечения из левого носового хода. При 
очередном эпизоде кровотечения девочка госпитали-
зирована в стационар по месту жительства: выпол-
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нена передняя тампонада носа. В связи с развитием 
анемического синдрома на фоне кровотечений паци-
ентке провели однократную заместительную терапию 
эритроцитарной массой. 

По данным компьютерной томографии (КТ) голо-
вы, было выявлено объемное солидное образование 
решетчатого лабиринта слева с четкими неровными 
контурами, неравномерно накапливающее контраст-
ный препарат, размером 4,1 × 2,6 × 1,4 см (объем – 
7,8 см3) (рисунок 1).

С целью гистологической верификации выполне-
на биопсия новообразования левой половины носа. 
Гистологическое заключение лаборатории по месту 
жительства: аденома (материал представлен фраг-
ментами аденомы мономорфного строения, частично 
покрытой эпителием респираторного типа). 

С диагнозом «объемное образование решетча-
того лабиринта слева» девушка была направлена в 
НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева Минздрава России 
для хирургического лечения. При поступлении в кли-
ническом статусе отмечено затрудненное носовое 
дыхание. Осмотрена отоларингологом: слизистая 
носа справа бледно-розовая с цианотичным оттен-
ком, слева в средних отделах полости носа опреде-
ляется бугристое новообразование, покрытое фи-
бриновым налетом. 

Пациентке была выполнена ангиография сосу-
дов головы и шеи: в капиллярной фазе в проекции 
основания черепа слева определялось гиперваску-
лярное образование, питание которого осуществля-
ется из бассейна левой верхнечелюстной артерии и 
из левой внутренней сонной артерии через систему 
ячеек решетчатой кости. Без осложнений была вы-
полнена эмболизация верхнечелюстной артерии с 
использованием коаксиальной методики. 

Учитывая вероятный доброкачественный харак-
тер опухолевого процесса на основании имеющего-
ся гистологического заключения (аденома), а также 

отсутствие рентгенологических признаков инвазив-
ного роста, по данным КТ, было принято решение о 
проведении хирургического вмешательства в объеме 
трансназального эндоскопического удаления опухо-
ли через 24 ч после предоперационной окклюзии пи-
тающей артерии. Согласно протоколу операции: при 
осмотре в левой половине полости носа визуализи-
руется мягкотканное образование в среднем носовом 
ходе, тотально инфильтрирующее среднюю носовую 
раковину и частично обтурирующее весь носовой 
ход. Выполнена мобилизация новообразования от си-
товидной пластинки. При вскрытии ячеек решетчато-
го лабиринта из ткани опухоли, а также из передней и 
задней решетчатых артерий получено профузное но-
совое кровотечение. Кровотечение было остановле-
но после полного удаления всех компонентов опу-
холи и гемостаза при помощи электрокоагуляции. 
Объем интраоперационной кровопотери – 800 мл.

На контрольной КТ головы с контрастным усиле-
нием, выполненной на 72 ч после операции, досто-
верно признаков остаточного компонента опухоли не 
определялось (рисунок 2).

По данным гистологического исследования, 
строение опухоли в операционном материале и  
материале первичной биопсии с места жительства 
идентично; неопластическая ткань построена из от-
носительно мономорфных крупных клеток с оптиче-
ски пустой PAS-негативной цитоплазмой. Ядра окру-
глой и овальной формы, с дисперсным хроматином, 
без четко определимых ядрышек. Клетки опухоли 
формируют разновеликие железистые структуры. 
Митотическая активность не определяется. В ткани 
опухоли встречаются мелкоочаговые кровоизлияния. 
Края резекции в операционном материале проходят 
по ткани образования. 

Проведено иммуногистохимическое исследова-
ние с антителами к Vimentin, PanCK, CD31, CD34, 
SMA, Ki67, CK7, RCC, DOG1, CD10, TFE3, MelanA, 

Рисунок 1
Компьютерная томограмма головы с контрастным усилением 
(венозная фаза): определяется массивное солидное образова-
ние с четкими неровными контурами, неравномерно накапли-
вающее контрастный препарат

Рисунок 2
Компьютерная томография головы: признаки остаточного 
компонента опухоли не определяются
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HMB45. В клетках образования отмечена экспрессия 
PanCK, очагово – CK7. Реакция с остальными антите-
лами негативная. Уровень пролиферативной актив-
ности по экспрессии Ki67 – 5–7%.

Дифференциальную диагностику проводили 
с миоэпителиальными опухолями с преобладани-
ем светлоклеточного компонента, ациноклеточной 
карциномой и онкоцитомой со светлоклеточной 
трансформацией, метастазом светлоклеточной по-
чечно-клеточной карциномы, светлоклеточной одон-
тогенной карциномой, гиалинизирующей светлокле-
точной карциномой, альвеолярной саркомой мягких 
тканей, PECомой.

Заключение: гистологическая картина и имму-
нофенотип соответствуют синоназальной почеч-
но-клеточноподобной аденокарциноме (рисунок 3).

Учитывая гистологический вариант опухоли, для 
исключения первичного очага в почках, а также для 
оценки распространенности опухолевого процесса 
было выполнено комплексное обследование.

По результатам проведенной КТ органов груд-
ной клетки и брюшной полости, а также позитронно- 
эмиссионной томографии, совмещенной с КТ, дан-
ных за наличие объемного образования почек и на-
личие отдаленных метастазов не получено.

Учитывая злокачественность опухолевого про-
цесса и фрагментацию опухоли в процессе удаления, 
обусловленную выбранным хирургическим доступом, 
операция была интерпретирована как нерадикальное 
удаление (R2).

Таким образом, на основании анамнеза забо-
левания, клинико-лабораторных данных, рентгено-
логических исследований, результатов гистологи-
ческого исследования установлен окончательный 
диагноз: «синоназальная почечно-клеточноподоб-
ная аденокарцинома решетчатого лабиринта и осно-
вания черепа слева; стадия I. T1N0M0». Состояние 
после трансназального эндоскопического удаления 
опухоли. 

Учитывая нерадикальное удаление и гистологи-
ческий вариант опухоли, было принято решение о 
проведении лучевой терапии (ЛТ).

Подготовка пациента к облучению включала 
проведение КТ-разметки с использованием инди-
видуальных средств фиксации (вакуумный матрас 
BodyFix, термопластическая маска с микропер-
форацией HeadStep). Сканирование проводили на 
компьютерном томографе (Light Speed, General 
Electric), толщина среза – 1,25 мм. Оконтуривание 
проводили в системе Monaco SIM; расчет лечебного 
плана выполнен в системе Monaco, версия 3.20.02.

При планировании лечения к объему первично 
определяемой опухоли – GTV (Gross Tumor Volume 
– макроскопический объем опухоли) был добавлен 
отступ 1 см для учета микроскопической опухолевой 

Рисунок 3
Гистологическая картина синоназальной почечно-клеточно- 
подобной аденокарциномы: а – опухоль железистого строе-
ния, построена из крупных клеток с оптически пустой цито-
плазмой (окраска гематоксилином и эозином, × 100);  
б – неопластические элементы крупные, с ядрами округлой  
и овальной формы с дисперсным хроматином без четко опре-
делимых ядрышек; встречаются клетки с крупными ядрами 
с наличием псевдовключений (гематоксилин-эозин, × 400);  
в – клетки тотально экспрессируют PanCytokeratin (иммуно- 
гистохимическое исследование с антителами к PanCK, × 100);  
г – негативная реакция с антителами к Vimentin (иммуногисто-
химическое исследование с антителами к Vimentin, × 100); 
д – негативная реакция с антителами к CD10 (иммуногистохи-
мическое исследование с антителами к CD10, × 100)

а

Б
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инфильтрации – CTV (Clinical Target Volume – кли-
нический объем мишени), а также согласно внутрен-
ним стандартам клиники сделан дополнительный 
отступ 0,3 см для учета погрешностей укладки – 
PTV (Planning Target Volume – планируемый объем  
мишени).

Планируемая суммарная очаговая доза (СОД) 
на область инициальной опухоли и путей ее потен-
циального распространения (решетчатые, гаймо-
ровы пазухи) составила 50 Гр с бустом на область 
инициальной опухоли до СОД 64 Гр. Объем GTV –  
8 см3; объем PTV 50 Гр – 552 см3; PTV 64 Гр – 64 см3  
(рисунок 4).

Лечение проводили с использованием методики 
конформной ЛТ с модуляцией интенсивности (IMRT – 
Intensity-Modulated Radiation Therapy, лучевая те-
рапия с модуляцией интенсивности) в динамической 
арке (VMAT – Volumetric Modulated Arc Therapy, ро-
тационная объемно-модулируемая лучевая терапия). 
Данная методика позволила максимально редуциро-
вать дозу на критические органы, расположенные в 
непосредственной близости к опухоли. Средние дозы 
на критические органы: гипофиз – 60 Гр; хиазма –  
50 Гр; ствол головного мозга – 34 Гр; левый зри-
тельный нерв – 50 Гр; правый зрительный нерв –  
33 Гр; левый хрусталик – 19 Гр; правый хруста- 
лик – 11 Гр; левое внутреннее ухо – 37 Гр; правое 
внутреннее ухо – 22 Гр; слизистая ротовой полос- 
ти – 30 Гр (рисунок 5). Средние дозы на критиче-
ские органы соответствуют рекомендациям между-
народной группы QUANTEC (Quantitative Analysis 
of Normal Tissue Effects in the Clinic). При данных 
дозах вероятность развития осложнений со стороны 
обозначенных критических органов менее 5%.

Суммарная очаговая доза составила 64 Гр при 
разовой очаговой дозе (РОД) 2 Гр за 32 фракции.  
Облучение проводили в режиме классического 
фракционирования: 1 раз в день, 5 дней в неделю. 
Запланированный курс ЛТ был завершен полностью, 
без перерыва в лечении. В процессе радиотера-
пии у пациентки отмечали острые лучевые реакции 
(эпидермит, эпителиит, мукозит), не превышающие 
1-й степени токсичности по шкале RTOG (Radiation 
Therapy Oncology Group – онкологическая группа по 
радиационной терапии).

По результатам магнитно-резонансной томогра-
фии (МРТ) мягких тканей головы и шеи, проведенной 
через 6 недель после курса ЛТ, данных за остаточное 
образование не выявлено. Таким образом, констати-
рован полный ответ.

В стабильном соматическом статусе девочка 
была выписана под динамическое наблюдение пе-
диатра, онколога, хирурга-отоларинголога по месту 
жительства. На данный момент длительность наблю-
дения составляет 18 мес. По данным МРТ головы 

Рисунок 4
Дозовое распределение в лечебном плане (срезы): 
а – аксиальный; б – сагиттальный; в – коронарный 

Рисунок 5
Гистограмма «доза–объем»
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(рисунок 6), проведенной через 9 и 12 мес. после 
окончания лечения, сохраняется полный ответ по 
основному заболеванию. Затруднений носового ды-
хания, носовых кровотечений не отмечено. Поздних 
эффектов лучевых реакций (гормональных наруше-
ний по типу гипофизарной недостаточности, наруше-
ний слуха и зрения) не выявлено.

Обсуждение результатов лечения

В 2002 году K. Zur и соавт. впервые описали ред-
кую аденокарциному полости носа, гистологически 
напоминающую почечно-клеточную светлоклеточ-
ную карциному. Данная опухоль получила название 
«синоназальная почечно-клеточноподобная адено-

карцинома» [3]. Наиболее распространенная лока-
лизация СПКПА – полость носа, верхнечелюстная 
пазуха, носоглотка [3, 4]. 

Учитывая редкость и трудность диагностики  
СПКПА, данных об эпидемиологии недостаточно.  
Со времени ее первого описания насчитывается 
только 20 случаев СПКПА [3–6, 8–15]. СПКПА – ред-
кая опухоль, в основном встречается у пациентов в 
возрасте от 22 до 75 лет (в среднем – 54 года), чаще 
у женщин [3–5]. При этом клинические проявления 
неспецифичны: затрудненное носовое дыхание, но-
совое кровотечение, головная боль, слезотечение и 
обонятельные нарушения [3–6].

Гистологическое строение СПКПА напоминает 
ПСК, что требует дифференциального диагноза и 
исключения метастаза ПСК в носовую полость [2, 3]. 
Клинически ПСК имеет агрессивный тип течения с 
метастазированием в различные органы и системы; 
метастазы в полости носа отмечены в 6% случаев [7]. 
Гистологически СПКПA построена из мономорфных 
кубических или призматических клеток с обильной 
светлой (оптически пустой) либо слабо эозинофиль-
ной цитоплазмой, содержащей гликоген. Продукция 
муцина не отмечается. Ядра мелкие, округлой фор-
мы, может определяться одно ядрышко, встречаются 
ядерные псевдовключения. Неопластические железы 
расположены компактно, с формированием в отдель-
ных полях зрения микрофолликулярных, гнездных, 
папиллярных структур, а также солидных участков. 
Просвет более крупных желез может содержать  
эозинофильный материал. Строма опухоли не вы-
ражена. Ткань опухоли хорошо васкуляризирована,  
с наличием тонкостенных эктазированных сосудов. 
В большинстве случаев некроз отсутствует. Ядер-
ный полиморфизм не выражен, митотическая актив-
ность низкая или не определяется. В части описан-
ных в литературе случаев СПКПA характеризовалась 
инфильтративным ростом в окружающие ткани;  
метастатического поражения лимфатических узлов в 
описанных случаях нет [3, 4].

При иммуногистохимическом исследовании клет-
ки опухоли экспрессируют PanCytokeratin, CK7, EMA; 
экспрессия S100 вариабельна [3, 8, 9].

Дифференциальная диагностика СПКПA с гиали-
низирующей светлоклеточной карциномой слюнных 
желез (ГСКК) основывается на отсутствии в СПКПА 
типичных для ГСКК гиалинизированной стромы и 
характера роста в виде тяжей клеток (см. таблицу).  
Формирование железистых структур, выявление при 
иммуногистохимическом исследовании экспрессии 
клетками опухоли EMA, CEA свидетельствуют в поль-
зу СПКПA. Кроме того, в СПКПA не выявляется харак-
терная для ГСКК транслокация EWSR1-ATF1.

В отличие от светлоклеточных миоэпителиаль-
ной и эпителиально-миоэпителиальной карцином 

Рисунок 6
Магнитно-резонансная томография головы, выполненная 
через 9 (а) и 12 (б) месяцев после лучевой терапии: 
признаки компонента опухоли не определяются 

а

Б
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слюнных желез, в СПКПA отсутствуют гистологиче-
ские (гетерогенность структуры с наличием участ-
ков веретеноклеточного, плазмацитоидного и эпи-
телиоидного строения) и иммуногистохимические 
(экспрессия SMA, MSA, Calponin, Caldesmon, GFAP)  
признаки миоэпителиальной дифференцировки. 

Метастатическая светлоклеточная ПСК характе-
ризуется наличием некроза, кровоизлияний, в клет-
ках выражен ядерный плеоморфизм, что не типично 
для СПКПA. При иммуногистохимическом исследова-
нии для ПСК характерна экспрессия Vimentin, RCC, 
PAX2, PAX8, CA9 при негативной реакции с антитела-
ми к CK7. Причем экспрессию CK7 отмечают в отлич-
ном от ПСК варианте почечно-клеточной карциномы 
– в светлоклеточной папиллярной почечно-клеточ-
ной карциноме, однако данная опухоль обладает ин-
долентным биологическим течением. В литературе 
не описаны случаи ее метастазирования. В СПКПA 
определяется экспрессия CK7; в большинстве случа-
ев реакция с антителами к Vimentin негативная [10].

В дифференциальной диагностике с другими 
опухолями слюнных желез со светлоклеточной мор-

фологией (в частности, с ацинарноклеточной карци-
номой) можно использовать иммуногистохимическое 
исследование с антителами к DOG-1 (в ацинарнокле-
точной карциноме типично диффузное апикальное/
люминальное окрашивание). 

Наиболее эффективный метод лечения СПКПА – 
хирургический: полная резекция опухоли с последу-
ющей лучевой терапией [3–5, 10].

Известно, что в 2 из 20 описанных случаев воз-
никали локальные рецидивы: у первого пациента –  
через 7 мес., у второго – последовательно через  
3 и 5 лет после хирургического лечения. Важно  
отметить, что лучевую терапию этим пациентам  
не проводили [8]. У остальных пациентов, подверг-
шихся хирургическому лечению и лучевой терапии, 
сохраняется полный ответ на проведенную терапию. 

Выводы

В представленном нами клиническом наблюде-
нии описан случай редкой синоназальной опухоли 
(СПКПА) у пациентки 17 лет. Полный ответ достиг-

Таблица 
Дифференциальная диагностика синоназальной почечно-клеточноподобной аденокарциномы

Показатель
Синоназальная почечно-

клеточноподобная 
аденокарцинома

Метастаз 
светлоклеточной 

почечноклеточной 
карциномы

Гиалинизирующая 
светлоклеточная 

карцинома слюнных 
желез

Светлоклеточная 
эпителиально-миоэпителиальная 

карцинома слюнных желез

Возраст, лет 22‒75 60‒70 40‒70 60‒70

Женщины/мужчины 2:1 1:1,5 1:1 2:1

Клинические 
проявления

Затрудненное носовое 
дыхание, носовое 

кровотечение, головная 
боль, слезотечение и 

обонятельные нарушения

Затрудненное носовое 
дыхание, головные боли, 

носовое кровотечение 

Припухлость; 
боль и изъязвления 
отмечаются редко

Безболезненная, медленно растущая опухоль; 
нередко она изъязвляется, представляя собой 

подслизистые узлы с нечеткими краями. 
Быстрый рост и/или болезненность лицевого нерва 
предполагают наличие участков опухоли с низкой 

степенью дифференцировки

Метастазы Не характерно ‒
Шейные 

лимфатические узлы, 
легкие, печень и почки

Шейные лимфатические узлы, 
легкие, печень и почки

Морфология

Мономорфные кубические 
или призматические клетки 

с обильной светлой либо 
слабоэозинонофильной 

цитоплазмой, содержащей 
гликоген; строма опухоли 

не выражена; в большинстве 
случаев некроз отсутствует

Состоит в основном 
из клеток со светлой 

цитоплазмой; 
тип роста ‒ солидный 

и кистозный; 
характерен некроз

Характерны 
гиалинизированная 
строма, рост в виде 

тяжей клеток, некроз

Дольчатый тип роста со смешанным ‒
тубулярным и солидным ‒ типом структуры.

Патогномоничный гистологический признак ‒ наличие 
двухслойных протоковых структур: внутренний слой 

сформирован одним рядом кубических клеток с 
плотной мелкозернистой цитоплазмой и центральным 
или базальным расположением ядер; наружный слой 

может быть представлен одним или несколькими 
слоями полигональных клеток с четко выраженными 

границами. Характерен некроз

Особенности 
иммуногистохимич.
исследования

Экспрессия PanCytokeratin, 
CK7, EMA; экспрессия S100 

вариабельна;
в большинстве случаев 

экспрессия Vimentin 
негативная

Экспрессия RCC, 
PAX2, PAX8, CA9; 

экспрессия Vimentin – 
положительная

Экспрессия EMA, CEA;
экспрессия Vimentin – 

положительная

Миоэпителиальные маркеры 
(гладкомышечный актин, YYF35, р6З и/или кальпонин).

Экспрессия Vimentin – положительная

Молекулярно-
генетические 
изменения

Не обнаружены Делеция хромосомы 3р;
мутация в гене VHL

Транслокация 
EWSR1-ATF1 Делеция хромосомы 6р
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нут у нее благодаря своевременной диагностике 
и проведенному комплексному (хирургическому и 
лучевому) лечению. Интерес данного клинического 
случая обусловлен не только его редкостью, но и 
сложностью достоверной верификации заболевания 
на первых этапах оказания медицинской помощи по 
месту жительства, что не позволило выбрать опти-
мальный открытый хирургический доступ, учитывая, 
что у пациентки предполагалась доброкачественная 
опухоль, и выполнить радикальную N-блок резекцию 
новообразования без необходимости проведения по-
следующей лучевой терапии. Данный случай еще 
раз подчеркивает важность правильного выполнения 
биопсии с учетом анатомической локализации ново-
образования для получения достоверного гистоло-
гического результата, своевременной верификации 
диагноза и выбора оптимальной тактики лечения.

Применение методики лучевой терапии с моду-
ляцией интенсивности позволило завершить лучевую 
терапию в полном объеме с минимальными проявле-
ниями лучевых реакций. 
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