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Первично-множественные злокачественные опухоли занимают особое место в онкологии. В на-
стоящем описании клинического случая рассмотрено сочетание двух опухолевых процессов различной 
анатомической локализации, аналогов которому мы не нашли как в отечественной литературе, так и в 
зарубежных источниках.

В статье представлено наблюдение первично-множественного синхронного злокачественного новооб-
разования: опухоли из оболочек периферических нервов полости носа с распространением в правую верхнече-
люстную пазуху, ячейки решетчатого лабиринта Т2bN0M0 и  умеренно дифференцированной аденокарциномы 
сигмовидной кишки Т4аN0M0. Визуальный осмотр и данные позитронно-эмиссионной томографии, совме-
щенной с компьютерной томографией всего тела, подтвердили наличие гиперваскулярной опухоли задних ячеек 
решетчатого лабиринта и носовой полости без гиперметаболизма, а также циркулярную опухоль сигмовидной 
кишки с гиперметаболизмом. С учетом первично-множественного характера поражения и клиники кишечной 
непроходимости была выработана лечебная тактика, которая заключалась в проведении пациентке сочетанной 
операции в объеме удаления новообразования полости носа с резекцией правой верхнечелюстной пазухи с 
микрохирургической техникой и реконструктивно-пластическим компонентом, используя коронарный доступ, 
а также лапаротомии, резекции сигмовидной кишки, лимфаденэктомии. Выбранная лечебная тактика позволи-
ла ликвидировать оба опухолевых очага в короткие сроки и перейти к дальнейшему этапу лечения. Пациентка 
находится под наблюдением онколога диспансера по месту жительства, рецидива заболевания не выявлено.

Ключевые слова: синоназальная саркома, первично-множественные злокачественные новообразования, 
колоректальный рак

Primary-multifocal malignant tumors hold a specific place in oncology. Present case report describes the 
combination of two neoplastic processes with different anatomic localization, the analogues to which have not been 
found either in the domestic literature or foreign sources. 

The article presents the case of a synchronous primary-multiple malignant neoplasm – malignant tumor from 
the membranes of the peripheral nerves of the nasal cavity with expansion into the right maxillary sinus, the cells 
of the ethmoidal sinus Т2bN0M0 and moderately differentiated adenocarcinoma of the sigmoid colon Т4аN0M0. 
Physical examination and positron emission tomography combined with the computed tomography confirmed 
a hypervascular tumor of the posterior cells of the ethmoidal sinus and a nasal cavity without hypermetabolism 
and the circular tumor of the sigmoid colon with hypermetabolism. Taking into account the primary-multiple 
character of the lesion and the clinic of intestinal obstruction, a tactic of the treatment was a combined surgery – 
the removal of the neoplasm of the nasal cavity with resection of the right maxillary sinus with microsurgical technique 
and a reconstructive-plastic component using a coronary access, laparotomy, resection of the sigmoid colon, 
lymphadenectomy. The chosen treatment allowed eliminating both of the tumors in a short time and moving on to a 
further stage of treatment. The patient is under the supervision, there is no recurrence of the disease at the moment. 
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Введение

Первично-множественное синхронное 
злокачественное новообразование

Первично-множественные злокачественные 
опухоли занимают особое место в онкологии. 

Основным условием отнесения заболеваний к 
этой категории является одновременное или по-
следовательное появление в организме несколь-
ких независимых друг от друга очагов транс-
формации клеток. Появление у пациента двух и 
более злокачественных опухолей может говорить 
как в пользу наличия нескольких генетических 
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факторов, так и о специфических влияниях на 
организм среды обитания. В последние годы 
отмечено увеличение частоты первично-множе-
ственных новообразований, которое вызвано как 
ухудшением состояния условий среды обитания, 
так и улучшением диагностики, увеличением 
продолжительности жизни, снижением влияния 
других причин смертности [1]. Однако истинная 
частота развития первично-множественных опу-
холей пока является предметом исследований. 

В настоящей статье рассмотрено собствен-
ное клиническое наблюдение сочетания двух 
опухолевых процессов различной анатомиче-
ской локализации, аналогов которому мы не 
нашли ни в отечественной литературе, ни в 
зарубежных источниках, приведен детальный 
анализ каждого из опухолевых очагов и обсуж-
дена избранная тактика лечения.

Бифенотипная синоназальная саркома

В доступной литературе нам встретилось 
лишь несколько публикаций, посвященных 
описанию патогенеза бифенотипной синона-
зальной саркомы [2, 3, 4, 5, 6], а также клини-
ческих случаев этого заболевания [7, 8, 9].

Бифенотипная синоназальная саркома, или 
низкодифференцированная синоназальная сарко-
ма с признаками гладкомышечной и нейрональ-
ной дифференцировки, – это недавно описанная 
опухоль, которая локализуется в синоназальной 
области, поражая лиц среднего возраста, пре-
имущественно женщин. Типичными жалобами 
пациентов являются нарушение носового дыха-
ния, ощущение давления в лице, боль, слезоте-
чение. Клинически бифенотипная синоназальная 
саркома представляет собой инфильтративную 
опухоль с местнодеструктивным ростом, склон-
ную к локальному рецидиву, часто сочетающуюся 
с полипами синоназальной области. Возникно-
вение данной опухоли связывают с мутациями 
генов РАХ3 и МАМL3 в виде  перегруппировки 
их локусов или слияния экзонов данных генов с 
формированием гена РАХ3-МАМL3 [2, 3, 4, 9]. 
Установить данный диагноз возможно путем про-
ведения молекулярно-генетических исследований 
препарата удаленной опухоли, однако поскольку 
данные исследования не являются широко до-
ступными, альтернативным вариантом диагности-
ки может служить использование расширенной 
иммуногистохимической панели. 

Колоректальный рак

Понятие «колоректальный рак» объединяет 
эпителиальные опухоли разных анатомических 
отделов толстой и прямой кишок. Среди мно-

жества злокачественных опухолей этот вариант 
подробно описан в литературе и известен он-
кологам. Статистика онкологической заболева-
емости развитых стран мира свидетельствует о 
неуклонном росте впервые выявленных случаев 
колоректального рака. В России колоректаль-
ный рак занимает одну из ведущих позиций. У 
мужчин, заболевших злокачественными ново-
образованиями, колоректальный рак находится 
на 3-м месте после рака легкого и желудка, а 
у женщин соответственно, после рака молоч-
ной железы и рака кожи. Тревожным фактом 
является высокий уровень летальности на 1-м 
году жизни после установления диагноза, обу-
словленный тем, что при первичном обращении 
пациентов к врачу запущенные формы рака 
(III-IV стадии) уже имеют более 70% пациен-
тов. При этом хирургическое вмешательство 
является единственным эффективным методом 
лечения для локализованного колоректального 
рака, пациентам с метастазами в лимфатиче-
ские узлы обычно рекомендуется адъювантная 
химиотерапия [10]. 

Клинический случай

Жалобы, анамнез заболевания 
и данные осмотра

Пациентка, 41 год, считала себя больной 
с мая 2014 г., когда заметила нарушение вос-
приятия запахов, а затем затруднение носового 
дыхания. К врачам не обращалась. В июне 2016 
г. отметила припухлость левой щеки, повыше-
ние температуры. Обратилась к оториноларин-
гологу по месту жительства, была направлена 
в отделение оториноларингологии районной 
больницы с диагнозом «острый гайморит». Во 
время обследования было выявлено новооб-
разование синоназальной области, 6.07.2016 
проведена биопсия образования полости носа, 
по данным гистологического исследования –  
фиброзный полип на фоне хронического вос-
паления. 19.07.2016 при попытке удаления 
новообразования возникло массивное носовое 
кровотечение, в последующем была проведена 
повторная биопсия. По данным гистологиче-
ского и иммуногистоиохимического исследо-
ваний была выявлена злокачественная опухоль 
из оболочек периферических нервов. 23.04.2017 
в связи с прогрессированием процесса обрати-
лась за консультативной помощью в Универ-
ситетскую клиническую больницу №1 Первого 
Московского государственного медицинского 
университета имени И.М. Сеченова Министер-
ства здравоохранения Российской Федерации 
(Сеченовский Университет). По результатам 
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консультации пациентке была рекомендована 
госпитализация для дообследования и выработ-
ки лечебной тактики. 

При поступлении в стационар пациентка 
предъявляла жалобы на заложенность носа, 
затруднение носового дыхания, нарушение 
обоняния, запоры до нескольких дней, перио-
дически возникающие боли в животе без четкой 
локализации.

При осмотре была выявлена незначитель-
ная асимметрия лица за счет смещения костей 
и мягких тканей носа. Форма наружного носа 
изменена за счет выбухания на боковой стенке 
слева, ближе к медиальному углу глаза. Пере-
городка носа смещена вправо, полость носа 
слева занята образованием, покрытым неиз-
мененной слизистой без признаков инвазии в 
окружающие ткани (рис. 1). Лимфоузлы шеи и 
подчелюстной области не увеличены. 

Данные физикального, инструментальных  
и лабораторных методов обследования

Язык неизмененного размера, чистый, 
влажный. Слизистая полости рта гладкая, ро-
зовая, блестящая. Живот правильной конфигу-
рации, округлый, симметричный, равномерно 
участвует в акте дыхания, при поверхностной и 
глубокой пальпации – мягкий, безболезненный 
во всех отделах; патологические образования 
пальпаторно не определялись. Симптомов раз-
дражения брюшины выявлено не было. Печень 
не была увеличена. Селезенка и почки пальпа-
торно не определялись. 

Диагностическая ларингоскопия не вы-
явила патологических изменений на доступных 
участках.

Гистологическое и иммуногистохимическое 
исследование биоптата образования носовой 
полости показало морфологическую картину 
и иммунофенотип, соответствующий злокаче-
ственной опухоли из оболочек периферических 
нервов низкой дифференцировки.

При ультразвуковом исследовании лимфа-
тических узлов шеи патологических изменений 
выявлено не было.

Данные компьютерной томографии (КТ) 
лицевого скелета показали гиперваскулярное 
образование полости носа с распространением 
в правую верхнечелюстную пазуху, ячейки ре-
шетчатого лабиринта, частично в клиновидную 
пазуху и ротоглотку с костной деструкцией 
прилежащих структур: клиновидной пазухи, 
ячеек решетчатого лабиринта, медиальных 
стенок обеих орбит, медиальных стенок обеих 
верхнечелюстных пазух, носовой перегородки 
левых отделов твердого неба; признаки панси-
нусита (рис. 2).

Ультразвуковое исследование органов 
брюшной полости  патологических изменений 
не выявило.

Позитронно-эмиссионная томография, 
совмещенная с компьютерной томографией 
(ПЭТ-КТ), выявила опухоль задних ячеек 
решетчатого лабиринта и носовой полости 
без гиперметаболизма; циркулярную опухоль 
сигмовидной кишки с гиперметаболизмом без 
признаков регионарного, отдаленного распро-
странения (рис. 3).

Проведенная сигмоскопия показала экзо-
фитное образование нижней трети сигмовидной 
кишки, проведена биопсия, гистологическое 
исследование биоптата образования сигмовид-
ной кишки выявило умеренно дифференциро-
ванную аденокарциному.

Биохимический анализ крови, общий ана-
лиз крови, общий анализ мочи, коагулограмма 
отклонений от нормы не выявили.

Учитывая жалобы, анамнез, данные осмо-
тра и обследования был сформулирован пред-
варительный диагноз.

Основное заболевание. 
Первично-множественное синхронное зло-

качественное новообразование: 
1. Злокачественное новообразование из 

оболочек периферических нервов полости носа 

Рис.1. Внешний вид па-
циентки.

Рис. 2. Компьютерная томогра-
фия черепа.

Рис. 3. Компьютерная томография органов брюш- 
ной полости.
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с распространением в правую верхнечелюст-
ную пазуху, ячейки решетчатого лабиринта 
Т4aN0M0.

2. Умеренно дифференцированная адено-
карцинома сигмовидной кишки Т3N0M0.

Осложнения: хроническая толстокишечная 
непроходимость.

С учетом первично-множественного харак-
тера поражения и клиники кишечной непро-
ходимости была выработана лечебная тактика, 
которая заключалась в проведении пациентке 
сочетанной операции в объеме удаления ново-
образования полости носа с резекцией правой 
верхнечелюстной пазухи с микрохирургической 
техникой и реконструктивно-пластическим 
компонентом, используя коронарный доступ, 
а также проведение лапаротомии, резекции 
сигмовидной кишки, лимфаденэктомии. 

Особо следует отметить, что, учитывая раз-
меры опухоли носовой полости, переходящей 
на правую верхнечелюстную пазуху и ячейки 
решетчатой кости, проведение эндоскопиче-
ского вмешательства технически невозможно. 
Поэтому был выбран коронарный доступ, 
предполагающий в дальнейшем сепаровку всей 
глубокой мышечно-апоневротической системы 
лица. 

Хирургическое лечение

Первым этапом было выполнено удаление 
новообразования полости носа с резекцией 
правой верхнечелюстной пазухи, ячеек решет-
чатой кости с микрохирургической техникой и 
реконструктивно-пластическим компонентом 
из коронарного доступа. Процесс операции 
включал предоперационную разметку, осущест-
вление коронарного доступа с последующей 
сепаровкой мягких тканей от костного скелета 
лица и пересечением супраорбитальных не-
рвов, удаление опухоли, микрохирургическое 
восстановление целостности супраорбитальных 
нервов, ушивание раны. 

Вторым этапом выполнены лапаротомия, 
резекция сигмовидной кишки, лимфаденэкто-
мия. Операция включала в себя предопераци-
онную разметку, резекцию сигмовидной кишки, 
наложение сигморектоанастомоза, лимфаденэк-
томию, ушивание раны.

Послеоперационный период протекал без 
осложнений, пациентке проводилась антибак-
териальная, анальгетическая, антигистаминная 
терапия, выполнялись ежедневные перевязки. 
Признаков перифокального воспаления тканей 
в области послеоперационных ран отмечено не 
было, диастаза тканей не возникло. Заживление 
ран проходило первичным натяжением. Но-

совой тампон удален на 7-е сутки, без ослож-
нений. Швы сняты на 14-е сутки. Пациентка 
выписана в удовлетворительном состоянии.

Морфологическое описание 
удаленных препаратов

При макроскопическом описании препа-
рата новообразования полости носа отмечена 
фрагментация материала, представленного ку-
сочками неправильной формы, серо-розового 
цвета, плотной консистенции, общим размером 
6,5×5,5×3,0 см. Микроскопическое описание 
того же препарата позволило сформулировать 
наиболее вероятный диагноз – орофациальный 
фасциит с учетом отсутствия выраженного 
клеточного атипизма, очаговых некрозов, низ-
кой митотической активности и инвазивного 
местнодеструктивного характера роста. Однако 
для уточнения характера процесса и пролифе-
ративной активности было необходимо имму-
ногистохимическое типирование.

Макроскопическое описание препарата 
резецированной сигмовидной кишки вы-
явило наличие опухоли размером 4×4×5 см с 
прилежащей клетчаткой и лимфатическими 
узлами, прорастающей серозный покров, 
циркулярно суживающей просвет кишки до 
3 мм; на разрезе видна экзофитная бугри-
стая опухоль с изъязвлениями, розово-серого 
цвета, хрящевой плотности. Линия резекции 
располагалась проксимально  на 10 см выше 
опухоли, дистально на 7 см ниже опухоли. При 
микроскопическом исследовании опухоль име-
ла строение умеренно-дифференцированной 
аденокарциномы, с фокусом гнойно-некро-
тического распада на поверхности, умеренной 
диффузной лимфогистиоцитарной инфиль-
трацией в толще, инвазией в слизистую, под-
слизистую, мышечную, серозную оболочки с 
прорастанием в жировую клетчатку брыжей-
ки. Признаков сосудистой инвазии не было 
обнаружено, определялся единичный фокус 
интраневральной инвазии. Стенки кишки вне 
опухоли с умеренной диффузной лимфоцитар-
но-плазмоцитарной инфильтрацией. По всем 
исследованным линиям резекции (проксималь-
ному, дистальному, латеральному) элементов 
опухоли не обнаружено. Исследование 11 
лимфатических узлов брыжейки сигмовидной 
кишки показало фолликулярную гиперплазию 
при отсутствии элементов злокачественного 
роста.

По данным гистологического исследования, 
определение гистогенеза опухоли толстой кишки 
не вызвало затруднения, чего нельзя сказать об 
опухоли синоназальной области. 
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Дифференциальный диагноз проводился 
между лейомиосаркомой, фибросаркомой, зло-
качественной опухолью периферических нервов, 
шванномой, орофациальным фасциитом, соли-
тарной фиброзной опухолью и беспигментной 
меланомой, что потребовало проведения до-
полнительных иммуногистохимических тестов, 
результаты которых представлены в таблице.

При исследовании в ткани опухоли обнару-
жено около 50% клеток с цитоплазматической 
экспрессией SMA, около 50% клеток с цито-
плазматической экспрессией S100 протеина, 
низкой пролиферативной активностью (Ki-67 
в ядрах менее 1% клеток). Таким образом, 
учитывая клиническое течение заболевания, 
инфильтративный местнодеструктивный ха-
рактер роста, результаты морфологического и 
ИГХ-типирования, наиболее вероятным пред-
ставляется диагноз – бифенотипная синона-
зальная саркома (низкодифференцированная 
синоназальная саркома с признаками гладко-
мышечной и нейрональной дифференцировки).

Обсуждение 

С учетом жалоб, анамнеза, результатов 
исследований, интраоперационной картины, 
результатов морфологических исследований и 
иммуногистохимического исследования был 
установлен клинический диагноз.

Основное заболевание. 
Первично-множественное злокачественное 

заболевание: синхронный рак: 
1. Бифенотипная синоназальная саркома 

полости носа с распространением в правую 
верхнечелюстную пазуху, ячейки решетчатого 
лабиринта Т2bN0M0, стадия III. 

2. Умеренно дифференцированная аденокар-
цинома сигмовидной кишки Т4аN0M0, IIB стадия. 

Осложнения: хроническая толстокишечная 
непроходимость.

Выбранная лечебная тактика позволила 
ликвидировать оба опухолевых очага в ко-
роткие сроки и перейти к дальнейшему этапу 
лечения. 

Лечение бифенотипной синоназальной 
саркомы помимо хирургического метода лече-
ния предполагает возможность комбинации с 
лучевой терапией, однако с учетом радикализ-
ма проведенного оперативного лечения было 
выбрано динамическое наблюдение и переход 
к повторному хирургическому этапу в случае 
выявления рецидива заболевания. 

С учетом распространенности опухолевого 
процесса в толстой кишке назначена адъю-
вантная химиотерапия по схеме mFOLFOX6, 
двенадцать курсов с промежутками в две недели, 
которая реализуется в настоящий момент. Па-
циентка находится под наблюдением онколога 
диспансера по месту жительства, рецидива за-
болевания в настоящий момент нет.

Заключение

Представленный клинический случай 
синхронного первично-множественного зло-
качественного новообразования, сочетающего 
бифенотипную синоназальную саркому и коло-
ректальный рак, является редким клиническим 
наблюдением, не описанным в доступной оте-
чественной и зарубежной литературе.

При лечении первично-множественных 
опухолей различной локализации целесообраз-
но проводить симультанные операции, что по-
зволяет в кратчайшие сроки перейти к другим 
методам лечения, таким как лучевая терапия и 
химиотерапия. 

Конфликт интересов

Авторы заявляют, что конфликт интересов 
отсутствует.

Таблица 
Дифференциальный диагноз с учетом данных иммуногистохимического исследования

Препа-
рат

Лейомио-
саркома

Фибро-
саркома

Злокачественная 
опух.  из обол.  
периферических 

неров

Шван-
нома

Орофа-
циальный 
фасциит

Солитар-
ная

фиброзная 
опухоль

Беспиг-
ментная
меланома

SMA 50%  + + – – – + – –

S 100  протеин 50%  + – – + + – – +
Десмин – + – – – – – –
CD 117 Един.  + – – – – – – –
Виментин выраж 

дифф.  + 
+ + – – + + +

Ki-67 1% + 
CD 34 – – – – – – + –
Melan A – – – – – – – +
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Согласие

От пациента было получено информиро-
ванное согласие на публикацию этого сообще-
ния о его заболевании и проведенном лечении, 
а также фотографий с научной и образователь-
ной целью. 
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