
ОТОРИНОЛАРИНГОЛОГИЯ / OTORHINOLARYNGOLOGY

73Вестник медицинского института непрерывного образования / Том 4, выпуск № 3, 2024

АННОТАЦИЯ
Ювенильная ангиофиброма — редкая доброкачественная мезенхимальная опухоль, морфологически представляющая из 
себя сосудистую пролиферацию в клеточной, плотно коллагенизированной строме, обычно возникающая в носоглотке, 
чаще у мальчиков  подросткового возраста. 
В последнее время в литературе появляется все большее количество статей, посвященных так называемой 
экстраназофарингеальной ангиофиброме (ЭНА), которая может встречаться как у мальчиков, так и у девочек.
В данной статье описаны особенности клинического течения ЭНА и представлены два клинических случая 
экстраназофарингеальной ангиофибромы. 
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ABSTRACT
Juvenile angiofibroma is a rare benign mesenchymal tumor, morphologically representing a vascular proliferation in a cellular, 
densely collagenized stroma, usually occurring in the nasopharynx, more often in adolescent boys.
Recently, an increasing number of articles have been publishedon the so-called extranasopharyngeal angiofibroma (ENA), which 
can occur in both boys and girls.
This article describes the clinical course of ENA and presents two clinical cases of extranasopharyngeal angiofibroma.
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Морфологически назофарингеальная ангиофи-
брома характеризуется сосудистыми пространствами, 
выстланными эндотелием, часто с выраженной стенкой 
гладких мышц [5].

Иммуногистохимические особенности ангиофи-
бромы включают в себя, по различным данным, экспрес-
сию виментина и SMA [6, 7].

Однако в работе Sánchez-Romero C и коллегами эта 
особенность  не была подтверждена: стромальные клетки 
во всех случаях были положительными по виментину, но 
отрицательными по SMA, HHF-35 и кальпонину, что по 
мнению авторов указывает на фибробластическое проис-
хождение опухоли.

ОПИСАНИЕ СЛУЧАЯ
В данной статье представлены два клинических 

случая экстраназофарингеальной ангиофибромы у паци-
ентов Национального медицинского исследовательского 
центра детской гематологии, онкологии и иммунологии 
имени Дмитрия Рогачева.

Клинический случай № 1
У первого пациента 9 лет, мужского пола, в течение 

4 месяцев появились жалобы на нарушение носового ды-
хания, на периодическую головную боль. Пациент  дли-
тельно получал консервативную терапию, включающую 
сосудосуживающие препараты, топические кортикосте-
роиды, антибактериальную терапию, без эффекта. По ме-
сту жительства через 2 месяца консервативной терапии 
пациенту была выполнена компьютерная томография 
околоносовых пазух без контрастного усиления, и был 
поставлен диагноз «синусит, аденоидные вегетации», те-
рапия была продолжена. После 4 месяцев консервативной 
терапии пациенту была выполнена МСКТ головы с кон-
трастным усилением, по данным которой определялось 
гиперваскулярное образование, субтотально заполняю-
щее правую клиновидную пазуху (рис. 1).

Учитывая объем и локализацию опухоли, актив-
ное накопление опухолью контрастного препарата, было 
принято решение о проведении на первом этапе ангио-
графии и окклюзии сосудов, питающих опухоль. По дан-
ным ангиографии опухоль кровоснабжалась из верхнече-
люстной арстерии справа. С целью уменьшения  объема 
интраоперационной кровопотери выполнена селектив-
ная эмболизация сосудов, питающих опухоль, при помо-
щи спиралей а также при помощи микросфер. Вторым 
этапом пациенту выполнено оперативное лечение в объе-
ме: трансназальное эндоскопическое удаление опухоли. В 
ходе оперативного лечения кровопотеря составила 30 мл 
крови, гемотрансфузии не проводились. На 1 п/о сутки 
пациенту была выполнена МСКТ головы с к/у, по резуль-
татам которой данных за наличие остаточной опухоли не 
обнаружено, и на 2 п/о сутки пациент был выписан под 

ВВЕДЕНИЕ
Ювенильная ангиофиброма — редкая (<1% опу-

холей головы и шеи) доброкачественная мезенхимальная 
опухоль, морфологически представляющая из себя сосуди-
стую пролиферацию в клеточной, плотно коллагенизиро-
ванной строме, обычно возникающая в носоглотке, чаще 
встречающаяся у мальчиков подросткового возраста [1].

В то же время назофарингеальная ангиофиброма 
является  самым распространенным доброкачественным  
новообразованием носоглотки [2].

В последнее время в литературе появляется все 
большее количество статей, посвященных так называемой 
экстраназофарингеальной ангиофиброме, которая может 
встречаться как у мальчиков, так и у девочек. Например, 
Anna Szymańska с коллегами описывают 10 клинических 
случаев экстраназофарингельной ангиофибромы (в 6 кли-
нических случаях опухоль встречалась у мальчиков, в 4 
случаях опухоль была обнаружена у девочек) [3].

Наиболее частой локализацией поражения анги-
офибромой по данным Szymańska и коллег являлась по-
лость носа, однако в их работе описаны также такие ло-
кализации опухоли, как гортань и подвисочная ямка [3].

Клинические симптомы зависят от локализации об-
разования и включают в себя нарушение носового дыхания 
в случаях поражения полости носа, дисфагию (в клиниче-
ском случае с локализацией опухоли в области гортани), а 
длительность симптомов составляет от 1 до 12 мес. [3].

Windfuhr JP и коллеги  в 2018 году опубликовали 
систематический обзор, посвященный экстраназофарин-
геальной ангиофиброме, в котором были описаны 174 
клинических случая и особенности клинического тече-
ния экстраназофарингеальной ангиофибромы [4].

Авторы показали, что наиболее частой локализа-
цией ЭНА является носовая перегородка (22,4% случа-
ев), верхнечелюстная пазуха  (13,2% случаев), поражение 
нижней носовой раковины (11,5%), поражение клеток ре-
шетчатого лабиринта (7,5%), поражение гортани (6,9%), 
локализация опухоли в полости носа (6,9% случаев), по-
ражение ротоглотки (5,2%) и полости рта (5,2%), клино-
видная пазуха (в 4% клинических случаев) и другие лока-
лизации [4].

Инструментальная  диагностика пациентов с экс-
траназофарингеальной ангиофибромой не отличается от 
обследования пациентов с назофарингеальной ангиофи-
бромой и включает компьютерную томографию с кон-
трастным усилением, также может быть использована 
МРТ с к/у.

Несмотря на полиморфизм анатомических лока-
лизаций ЭНА, проведение биопсии, как и в случае с на-
зофарингеальной ангиофибромой, не показано, так как 
сопряжено с большим объемом кровопотери при прове-
дении оперативного вмешательства.
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динамическое наблюдение. Пациент в течение 1 года на-
ходится  на динамическом наблюдении, без наличия дан-
ных о рецидиве.

Клинический случай № 2
Второй клинический случай с экстраназофаринге-

альной ангиофибромой наблюдался у юноши возрастом 
17 лет, в течение 1 года клинически пациента беспокоило 
нарушение носового дыхания, отмечались жалобы на пе-
риодическую головную боль. Через год после появления 
жалоб пациенту было выполнена МСКТ головы с к/у, по 
данным которой в области клиновидной пазухи слева, с 
разрушением передней стенки клиновидной пазухи и с 
вовлечением задних клеток решетчатой кости определя-
ется гиперваскулярное образование.

Учитывая небольшой объем опухоли и локализа-
цию образования по данным МСКТ головы с к/у (рис. 2), 
принято решение отказаться от ангиографии и эмболи-
зации опухоли. На первом этапе пациенту было выпол-
нено эндоскопическое трансназальное удаление опухоли. 
Интраоперационная кровопотеря составила 200 мл, ге-
мотрансфузии не проводились. На 2 п/о сутки пациенту 
была выполнена МСКТ головы с к/у, данных о наличии 
остаточного компонента опухоли не получено, на 3 п/о 
сутки пациент был выписан домой для динамического на-
блюдения.  Пациент в течение 1 года находится  на динами-
ческом наблюдении, без наличия данных о рецидиве.

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ
Во всех клинических случаях диагноз ангиофибро-

мы был подтвержден гистологическим исследованием.

ОБСУЖДЕНИЕ
Подходы лечения экстраназофарингеальной анги-

офибромы, как правило, включают в себя хирургическое 
лечение: эндоскопическое удаление опухоли.  В том числе 
описаны случаи удаления экстраназофарингеальой анги-
офибромы с применением лазера [8].

Однако применение этой методики получило боль-
шее распространение при локализации опухоли в ротовой 
полости. При локализации опухоли в области гортани ав-
торами применялось эндоларингеальное эндоскопическое 
удаление опухоли с применением CO2-лазера.

Что касается других методов лечения ЭНА, в лите-
ратуре есть данные о применении лучевой терапии, одна-
ко, по мнению самих авторов — Alajmo E. и коллег — она 
не является методом выбора в лечении ЭНА [9].

Экстраназофарингеальная ангиофиброма характе-
ризуется меньшими размерами в сравнении с назофарин-
геальной ангиофибромой, отсутствием интракраниаль-
ного роста и меньшими хирургическими рисками. 

Относительно хирургических подходов в лечении  
ЭНА в литературе  также описаны клинические случаи, в 
которых применялась ангиография и окклюзия сосудов, 
питающих опухоль,  хирургическое лечение которой по-
требовало эмболизации опухоли, например, в клиниче-
ском случае у мальчика 4 лет с ЭНА [10].

Учитывая редкую частоту встречаемости экстра-
назофарингеальной ангиофибромы, в литературе мало 
данных о рецидиве опухоли, однако Hernando M. и кол-
легами  описан клинический случай рецидива у пациента 
11 лет с локализацией ЭНА в области надгортанника [11].

Описание случаев рецидива ЭНА определяет необ-
ходимость тщательного обследования в послеоперацион-
ном периоде для исключения рецидива заболевания.

Несмотря на то, что в литературе есть данные о 
малигнизации назофарингеальной ангиофибромы, этот 
случай описан у  пациента после проведения лучевой те-
рапии, и связан, вероятнее всего, именно с лучевым воз-
действием, нежели с природой самой ангиофибромы [12].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Экстраназофарингеальная ангиофиброма встреча-

ется редко, и в литературе описаны, как правило, спора-
дические случаи экстраназофарингеальных ангиофибром. 
Несмотря на меньшие размеры опухоли в сравнении с 
«классической» назофарингеальной ангиофибромой, хи-
рургическое лечение ЭНА также сопряжено с высокими 
рисками массивной кровопотери. Встречаемость  ЭНА как 
у мальчиков, так и у девочек, отсутствие «классических» 
признаков ЭНА по данным инструментальных методов 
обследования вызывает сложности в постановке диагноза 
без проведения биопсии образования. Однако, как и в слу-
чае с назофарингеальной ангиофибромой, проведение ин-
цизионной биопсии сопряжено с массивной кровопотерей.

Рис. 1. МСКТ головы с к/у до оперативного лечения: 
экстраназофарингеальная ангиофиброма в области клиновидной пазухи с 
разрушением основания крыловидного отростка.

Рис. 2. МСКТ головы с к/у до оперативного лечения: 
экстраназофарингеальная ангиофиброма с вовлечением клиновидной 
пазухи. 
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