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Примитивная нейроэктодермальная опухоль в скулоорбитальной oбласти – редкое новообразование в области головы и шеи. В связи 
с необходимостью широкого радикального иссечения первичной опухоли возникают серьезные функциональные и косметические 
нарушения, существенно отражающиеся на качестве жизни пациентов. Восстановление данной области из-за особенности 
рельефа костных структур является одной из сложных проблем реконструктивной хирургии. В статье описывается клинический 
случай локализации примитивной нейроэктодермальной опухоли в скулоорбитальном комплексе и метод реконструкции 
пострезекционного дефекта с полным восстановлением функции органа зрения и эстетических параметров лица.
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Primitive neuroectodermal tumor of the zygomaticoorbital complex: a rare location and ways of surgical repair of the area
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Primitive neuroectodermal tumor in the zygomaticoorbital region is a rare neoplasm of the head and neck. Due to the necessity for wide 
radical excision of a primary tumor, there may be serious functional and cosmetic disorders that substantially affect quality of life in patients. 
Restoration of this region is one of the challenges of reconstructive surgery because of the specific features of the relief of bone structures. The 
paper describes a clinical case of the site of primitive neuroectodermal tumor in the zygomaticoorbital complex and a method for repairing 
postresectional defect and completely recovering the function of the organ of vision and aesthetic parameters of the face.
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Введение
Саркома, впервые описанная Д. Юингом в 1921 г. 

и названная в его честь, относится к недифференци-
рованным опухолям нейроэктодермального проис-
хождения [1–3]. В последнее время в данную группу 
стали влючать и примитивные нейроэктодермальные 
опухоли (ПНЭО), которые чаще встречаются у маль-
чиков в детском возрасте [4]. Обычно поражается пле-
чевая кость (12–16 %) [5], реже – позвоночник, ключица, 
кости свода черепа (10–13 %) и только в 3 % случаев 
ПНЭО локализуется в области головы и шеи [6]. В до-
ступной литературе мы обнаружили всего несколько 

случаев описания локализации ПНЭО в скулоорби-
тальной области. Радикализм в хирургической тактике 
при лечении данного контингента больных требует 
широкого иссечения тканей, что может привести к серь-
езным функциональным и эстетическим нарушениям. 
В нашей статье предлагается оригинальный способ 
хирургической реконструкции после удаления ПНЭО 
в скулоорбитальной области.

Клиническое наблюдение
Больной А. Е., 18 лет, обратился с жалобами на бо-

лезненную припухлость в правой скуловой области. 
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Из анамнеза: 5–6 мес назад появились первые признаки 
заболевания, со временем отмечалось постепенное увели-
чение припухлости. Клинически: неподвижная болезненная 
припухлость в правой скуловой области размером 3 × 4 см, 
кожа над припухлостью не изменена, собирается в склад-
ку (рис. 1).

В полости рта патологии не отмечалось. Компью-
терная томография (КТ) с 3D-реконструкцией выявила 
наличие образования в правой скуловой кости с частич-
ной резорбцией и деформацией, распространяющееся 
в правую гайморовою пазуху (рис. 2).

Хирургическим доступом по Муру после скелетизации 
передней стенки верхней челюсти и визуализации опухо-
ли проведена остеотомия скулочелюстного, скулолобного 
и скуловисочного швов и удаление опухоли en-bloc (рис. 3).

Образовавшийся после удаления опухоли дефект ох-
ватывал тело скуловой кости, дно и латеральную стен-
ку орбиты, лобный отросток скуловой кости, скуловой 
контрфорс и переднюю стенку гайморовой пазухи. 
Для восполнения утраченных тканей был выбран метод 
реконструкции с использованием титанового сетчатого 
экрана (Synthes, Швейцария). Сетчатая титановая 
пластина была изогнута в соответствии с контурами 
резецированного участка с выходом на неповрежденные 
кости лицевого скелета для фиксации имплантата (рис. 4). 
Сетчатый экран фиксировался при помощи винтов диа-
метром 1,5 мм; кожно-мышечный лоскут был уложен 
на место и ушит.

Послеоперационный период протекал без осложнений. 
Гистологическое послеоперационное исследование выяви-
ло наличие ПНЭО. Микроскопическое исследование срезов 
показало наличие поперечно-полосатой мышечной ткани 

и элементов опухоли, состоящих из диффузно пролифери-
рующийся неопластических клеток, с круглыми и оваль-
ными ядрами, бледными нуклеолями, скудной цитоплаз-
мой и областями митоза. Клетки располагаются в виде 
плотной сети. Отмечаются обширные зоны некроза 
и грубого фиброза. Опухолевые клетки интенсивно окра-
шивались CD99. Иммуногистохимическое окрашивание 
S100, CD3, CD45Ro, HMB45, актином, десмином, Ema, 
панситокертином, синаптофизином, GFAP, CD45, CD20, 
CD79a оказалось негативным (рис. 5).

После гистологической верификации пациенту были 
выполнены курсы лучевой и химиотерапии по при нятым 
схемам (согласно протоколу CWS-96 для группы высоко-
го риска). Через 5 лет после операции при конт рольном 
обследовании признаков рецидива и метастазирования 
опухоли не отмечалось. Наблюдался удовлетворительные 
эстетический и функциональный результаты рекон-
струкции (рис. 6).

Рис. 2. Предоперационное рентгенологическое исследование: а – на акси-
альных срезах отмечается деструкция тела скуловой кости, передней 
стенки гайморовой пазухи; б – 3D-реконструкция: деструкция и де-
формация скуловой кости

Рис. 1. Внешний вид больного: отмечается припухлость в правой ску-
ловой области

а

б
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Послеоперационное КТ-исследование с 3D-реконст-
рукцией показало симметричность восстановленной об-
ласти относительно неповрежденной стороны (рис. 7), 
а также адекватную пневматизацию гайморовой пазухи 
на стороне поражения и контуров нижней стенки глаз-
ницы (рис. 8).

Обсуждение
ПНЭО встречаются в области головы и шеи только 

в 3 % случаев [1, 3]. При этом поражаются в основном 

Рис. 6. Внешний вид пациента через 5 лет после удаления опухоли: 
отмечается симметричность лица, анатомичность контуров скуловой 
области

Рис. 4. Реконструкция утраченных тканей сетчатым экраном

Рис. 3. Хирургическое вмешательство: а – скелетизация скуловой кости 
и передней стенки гайморовой пазухи; б – проведение остеотомии 
резецируемого участка; в – образовавшийся дефект; г – удаленная 
опухоль

а

в

б

г

Рис. 5. Микроскопическое исследование: а – окраска гематоксилин-
эозином, × 400; б – интенсивная окраска CD99, × 200

а

б

кости верхней и нижней челюсти. Локализация опухо-
ли в скуловой области описано лишь в 5 клинических 
случаях [7]. И только в одном наблюдении приводятся 
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сведения об одновременном поражении скуловой ко-
сти, верхней челюсти, глазницы и гайморовой пазухи 
[7]. После удаления опухоли образовавшийся дефект 
был восполнен съемной ортопедической конструкци-
ей: протезом-обтуратором.

В нашей работе представляется оригинальный 
метод хирургической реконструкции с восстановлени-
ем эстетики и функции данной области без использо-
вания какой-либо дополнительной ортопедической 
конструкции.

Реконструкция скулоорбитального комплекса яв-
ляется сложной задачей, что объясняется сложностью 
рельефа данной области. Применение легко изгибае-
мого сетчатого титанового экрана позволяет интра-
операционно по форме дефекта одновременно вос-
становить тело скуловой кости, переднюю стенку 
гайморовой пазухи, лобный отросток скуловой кости, 
а также нижнюю стенку глазницы. При этом динамич-
ный сетчатый экран позволяет воссоздать выпукло-во-
гнутые контуры кости в соответствии с рельефом этой 
области. Одномоментная реконструкция значительно 
улучшает качество жизни пациентов в раннем послео-
перационном периоде и позволяет своевременно на-
чать лучевую и химиотерапию.

Рис. 8. Послеоперационное КТ-исследование: отмечается адекватность пневматизации гайморовой пазухи и нижней стенки глазницы

Рис. 7. Послеоперационное КТ-исследование с 3D-реконструкцией: отмечается симметрия и анатомичность скулоорбитальной области

Альтернативой данному способу одномоментной 
реконструкции является применение свободных ре-
васкуляризированных лоскутов, но при этом возрас-
тает время хирургического вмешательства и реабили-
тации. На послеоперационный результат также влияет 
объем пересаженной ткани, что при больших дефектах 
делает операции с использованием свободных реваску-
ляризированных лоскутов менее предсказуемыми.

заключение
Быстрое медицинское прототипирование позволя-

ет изготавливать индивидуализированные имплантаты 
или хирургические шаблоны, значительно улучшаю-
щие результаты лечения [8–10]. Однако данная техно-
логия является дорогостоящей и занимает много вре-
мени, что ограничивает ее клиническое применение. 
Выполнение же только виртуального моделирования 
ограничено выпукло-вогнутой структурой данной об-
ласти. Таким образом, следует заключить, что дальней-
шая разработка методов предоперационного виртуаль-
ного планирования позволит в значительной степени 
улучшить результаты хирургической реконструкции 
скулоорбитальной области и сделать данный метод 
широко применимым в клинической практике.
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