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Резюме
Десмоидный фиброматоз (Д Ф ) -  доброкачественное медленно растущее, фибробластическое образование. Десмоиды 
характеризуются агрессивным местным ростом с высокой частотой рецидива и склонны к поражению соседних структур 
и органов. Д Ф  редко встречающаяся патология соединительной ткани в области головы и шеи, описываются единичные 
случаи с интракраниальным ростом. Цель лечения десмоидов преследует резекцию новообразования в максимальном 
объёме с последующей системной терапией для  снижения частоты рецидивов и улучшение качества жизни больных. В 
этой статье мы описываем случай экстраабдоминального десмоидного фиброматоза основания черепа и придаточных 
у пациента 55 лет.
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Summary
Desmoid fibromatoses (D F) is a benign slowly growing fibroblastic neoplasm. Desmoid tumors characterized by aggressive 
local growth with a high rate of local recurrence and are prone to lesions of neighboring structures and organs. DF is rare 
disease of the connective tissue of head and neck are described in single cases. The goal of treatment this tumors is resection 
with maximum extent negative margins and subsequent systemic therapy to reduce the local recurrence and improving the 
quality of life of patients. In this article we present a case of 55 years old man with extra-abdominal desmoid fibromatosis of 
the anterior skull base.
Keywords: desmoid fibrom atoses, skull base tumors, craniofacial surgery, combined treatment

Введение
Десмойдные фибромы или агрессивный фибро

матоз (ДФ) представляют редкую патологию соедини
тельной ткани, развивающиеся из мышечно-апоневро
тических стромальных структур с местно инвазивным 
ростом. Среди всех новообразований, на долю ДФ при
ходится 0,03-0,13%, частота встречаемости десмоидов в 
группе мягкотканых опухолей составляет не более 3,5%.

Согласно современной гистологической классифи
кации опухолей мягких тканей ВОЗ (2007), ДФ относят 
к группе фибромаггозов занимающих промежуточное 
положение между доброкачественными и злокачествен
ными опухолями [2,3]. На сегодняшний день важным 
этиологическим фактором признаются наследственные 
патологические изменения соединительной ткани на 
фоне гиперэстрогенемии. В 30-35% наблюдений десмо- 
ндная фиброма является компонентом синдрома семей
ного аденоматозного полипоза -  Familial Adenomatous 
Polyposis (FAP) [4,5,6,8,17]. ДФ поражают в основном

лиц работоспособного возраста (медиана возраста 20- 
40 лет), в соотношении 1:6 среди мужчин и женщин
[1,10,18]. Фиброматоз условно разделяют на абдоминаль
ный (АД) -  забрюшинного пространства, брыжейки и 
сальника, встречающийся в 20-35% и экстраабдоминаль
ный (ЭД) - мягких тканей верхних конечностей, плече
вого пояса, шеи, ягодиц - у 65-80% пациентов. Подобное 
деление необходимо для выбора тактики лечения, целью 
которого является снижение частоты рецидивов, улучше
ние качества жизни больных, уменьшение инвалндиза- 
ции пациентов. Экстраабдоминальные десмоиды имеют 
преимущественно локальный характер роста и их можно 
эффективно лечить методом хирургической резекции с 
системной терапией в случае рецидива. Абдоминальные 
десмоиды с инфильтративным ростом более агрессивны 
и хирургическая резекция их в полном объёме ограниче
на. В связи с этим на первой линии лечения применяется 
системная терапия. При составлении алгоритма лечения 
рекомендуют ориентироваться на пол пациента, показа



Рисунок 1. Диагностические данные нейровизуалнзацнн. А и Б -  КТ томография, мягкотканый и костный ре
жимы, определяется деструкция решётчатого лабиринта и стенок орбит. В и Г -  МР томография десмоидной

опухоли в аксиальной и коронарной проекции.

тели концентрации половых гормонов в динамике, объ
ем поражения, его локализацию, количество и размер 
узловых образований. В общем объёме терапевтических 
мероприятий для  получения стойкого положительного 
эффекта отмечается необходимость подведения лучевой 
терапии (ДЛТ) на очаг опухоли в суммарной очаговой 
дозе (СОД) 60-65 Гр., что дает положительный результат.
[9,10,11,13,14,16,18]

Десмондные опухоли основания черепа и прида
точных пазух носа, как вариант экстраабдоминальной 
локализации, в клинической практике встречаются край
не редко (не более 3% случаев), с описанием единичных 
клинических наблюдений, что представляет значитель
ный интерес данной локализации [ 1,4,7,12,14].

Материалы и методы
В нашей клинике на лечении находился пациент, 

мужчина 55 лет с длительным анамнезом (более 2 лет) 
хронического воспалительного процесса в придаточных 
пазухах носа (ППН) с постепенным нарастанием сим
птомов зрительных нарушений справа. По данным обще
клинического обследования и оценки неврологического 
статуса у больного диагностирован синдром основания 
передней черепной ямки (ПЧЯ) и признаки объёмного 
воздействия на компоненты орбиты справа. По данным 
компьютерной томографии (КТ) и магнитно-резонанс- 
ной томографии (МРТ) выявлен опухолевый процесс де
структивного характера в ППН, орбите с проникновени
ем в центральные отделы полости черепа (рис.1).

Рисунок 2. Краниофациальный доступ с центральной резекцией опухоли. А и Б -  схематическое изображение 
краниофациального доступа, В -  инраоперацнонный вид десмоидной опухоли (указанно стрелками), Г -  бо
ковая ринотомия (интраоперационный вид), Д и Е -  интраоперацнонный вид полости удалённой опухоли (со

стороны полости черепа, указанно стрелками).



Рисунок 3. Диагностические данные контрольной нейровизуализации. А -  МР томограмма, 
Б -  КТ томография в отдалённом периоде наблюдения (22 мес.).

Результаты и обсуждение
После подготовительного этапа больному про

ведено оперативное лечение с применением общей 
анестезии. Для доступа к опухоли был использован 
комбинированный субкраниальный и трансфациаль- 
ный (латеральная ринотомия по Веберу) подход справа. 
Обнаруженная узловая, неоднородная опухоль в псев
докапсуле, имела преимущественно экспансивный рост, 
выходя за пределы костных образований. Отмечено зна
чительное разрушение основания ПЧЯ, крыши орбиты, 
распространение через передние ячейки решётчатой 
кости в полость носа с прорастанием верхней и средней 
носовых раковин. В области ольфакторной ямки име
лась инфильтрация твёрдой мозговой оболочки (ТМО) с 
ростом опухолевого узла интракраниально. Масса была 
удалена единым костно-мягкотканным блоком вместе с 
участком поражённой ТМО основания ПЧЯ и носовыми 
раковинами с краями резекции от самого узла от 0,7 до 
1,0 см (рис. 2). Дефект основания ПЧЯ и твёрдой мозго
вой оболочки был восстановлен послойно надкостнич
но-апоневротическим лоскутом на супраорбитальных 
сосудах и пластин Тахокомб®. Костные структуры кры
ши орбиты, участок дефекта лобной кости, медиальная 
стенка орбиты, восстановлены сетчатым титановым 
имплантом с фиксацией микровинтами. В послеопе
рационном периоде с целью профилактики ликворреи, 
до 5 суток оставлен люмбальный дренаж. В послеопе
рационном периоде КТ контроль выполнялся через 72 
часа и ежегодно в течении наблюдения пациента после 
лечения (рис.З).

После удаления, по данным патогистологического 
исследования было получено заключение о десмоидной 
опухоли края резекции которой, не везде оказались не
гативными. С учётом этого и планируемой адъювантной 
ДЛТ дополнительно проведено иммуногистохимическое 
исследование материала (ИГХ), позволившее подтвер
дить агрессивный фиброматоз (положительные маркеры 
-  В катенин, десмин, глаггкомышечный актин) с индексом 
пролиферации Ki 67 3-5%. В послеоперационном пери
оде пациенту проведена ДЛТ в суммарной очаговой дозе 
54 Г)р. Катамнез наблюдения, контрольное обследование 
пациента в течении 8 лет (в соответствии с рекомендаци
ями протокола NCCN v.2011, Russco 2010) [15] позволило 
зафиксировать отсутствие рецидива опухоли.

Заключение
Агрессивный фиброматоз является редкой опухо

левой патологией, прежде всего локализующейся в обла
сти передней брюшной стенки, мягких тканях туловища. 
Клинических наблюдений подобного новообразования в 
области основания черепа к настоящему времени описа
но небольшое количество. Основным вариантом лечения 
десмоидов любой локализации является максимальное 
хирургическое удаление с оставлением негативных кра
ёв резекции в виду значительного риска возникновения 
местного рецидива. В описанном нами случае представ
лена тактика успешного лечения агрессивного фиброма- 
тоза основания черепа с применением принципов и мето
дов краниофациальной онкологии дополненной лучевой 
терапией по радикальной программе. С нашей точки 
зрения описанный подход оказался оправданным, хотя и 
не может быть признан стандартом. Подобные процессы 
основания черепа по нашему мнению требуют индивиду
ального подхода при максимальном использовании диа
гностических и терапевтических методов. ■
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