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Гамартома – редкое доброкачественное опу-
холевидное образование, представляющее 

собой тканевую аномалию развития: очаговое 

разрастание клеток и тканей, которые являются 
естественными для органа, в который они входят. 
Несмотря на то, что клеточные элементы являются 

DOI: https://doi.org/10.51922/1818-426X.2021.2.4

Н. И. Гребень, Ю. Е. Еременко, М. Т. Мохаммади, 
А. Р. Дельянова, И. И. Горностай

ХОНДРО-КОСТНАЯ РЕСПИРАТОРНАЯ ЭПИТЕЛИАЛЬНАЯ 
АДЕНОМАТОИДНАЯ ГАМАРТОМА

УЗ «Республиканский научно-практический центр оториноларингологии»

Гамартомы синоназального тракта – это очень редкое и малоизученное явление, даже 
в рамках мировой медицины. В классификацию опухолей головы и шеи по ВОЗ в разделе на-
зальных папиллом упоминается лишь респираторная эпителиальная аденоматоидная га-
мартома, сведения об остальных видах назальных гамартом отсутствуют. Особенность 
данного клинического случая состоит в сложности верификации вида гамартомы синоназаль-
ного тракта (респираторная эпителиальная аденоматоидная, серо-муцинозная, хондроме-
зенхимальная или хондро-костная респираторная эпителиальная аденоматоидная), соот-
ветственно и в определении тактики последующего лечения, в связи с редкостью данного 
вида новообразования в мире и возможностью малигнизации. У пациентки 15 лет была ве-
рифицирована хондро-костная респираторная эпителиальная аденоматоидная гамартома. 
По данным литературы в мире зафиксировано всего 12 таких клинических случаев. Отсут-
ствие специфических рентгенологических и лабораторных маркеров, схожая с другими за-
болеваниями носа и околоносовых пазух клиника заболевания – все это затрудняет ран-
нюю диагностику, и подчеркивает необходимость включения данного вида новообразований 
в дифференциально-диагностический ряд у детей и взрослых с объемными образованиями 
полости носа.
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CHONDRO-OSSEUS RESPIRATORY EPITHELIAL 
ADENOMATOID HAMARTOMA. CLINICAL CASE

Hamartomas of sinonasal tract are a very rare and poorly studied phenomenon, even within 
the framework of world medicine. In the classification of tumors of the head and neck according 
to the WHO, in the section of nasal papillomas, only respiratory epithelial adenomatoid hamartoma 
is mentioned, there is no information about the other types of nasal hamartomas. The peculiarity 
of this clinical case is the difficulty in verifying the type of hamartoma of the sinonasal tract (respiratory 
epithelial adenomatoid, seromucinous, chondromesenchymal or chondro-osseous respiratory epithelial 
adenomatoid), respectively, and in determining the tactics of subsequent treatment, due to the rarity 
of this type in the world and the possibility of malignant transformation. A 15-year-old patient 
was diagnosed with chondro-osseous respiratory epithelial adenomatoid hamartoma. According 
to the literature, only 12 such clinical cases were recorded in the world. 

The absence of specific radiological and laboratory markers, the clinical picture of the disease 
similar to other diseases of the nose and paranasal sinuses - all this complicates early diagnosis, 
and emphasizes the need to include this type of neoplasm in the differential diagnostic range in chil-
dren and adults with masses of the nasal cavity.

Key words: Hamartomas of sinonasal tract, chondro-osseus respiratory epithelial adenomatoid 
hamartoma, nasal chondromesenchimal hamartoma, coreah, ncmh, clinical case.
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зрелыми, они не формируют нормальную струк-
туру, такую как окружающие ткани [2].

Гамартомы можно рассматривать как связу-
ющее звено между пороками развития и онколо-
гическими образованиями, чаще всего это врож-
денные опухолевидные процессы. Гистогенез га-
мартом до сих пор до конца неясен.

Гамартомы полости носа – очень редкие по-
липовидные образования, состоящие из комби-
нации эпителиальной ткани с мезенхимальными 
элементами.

Есть три подтипа гамартом носовой полости:
1) эпителиальный тип, который включает рес­

пираторную эпителиальную аденоматоидную га-
мартому (РЭАГ) и серо-муцинозную гамартому;

2) смешанный эпителиально-мезенхимальный 
тип, который включает хондро-костную респира-
торную эпителиальную аденоматоидную гамар-
тому (ХКРЭАГ);

3) мезенхимальный тип, который включает 
назальную хондро-мезенхимальную гамартому 
(ХМГН) [12].

В классификацию опухолей головы и шеи 
по ВОЗ включена лишь респираторная аденома-
тоидная гамартома. По остальным подтипам све-
дений нет, что указывает на редкость и недоста-
точную изученность данной патологии в мире.

Описание клинического случая

В данной статье мы представляем первый за-
регистрированный в Беларуси клинический случай 
хондро-костной респираторной эпителиальной аде-
номатоидной гамартомы (ХКРЭАГ) у 15-летней па-
циентки А.

В декабре 2019 года девочка поступила 
в РНПЦ оториноларингологии в связи с выявлен-
ным объемным образованием полости носа сле-
ва с целью верификации диагноза и определе-
ния тактики лечения. 

Из анамнеза жизни известно, что ребенок 
родился от второй беременности (протекала 
без особенностей), вторых срочных родов. Росла 
и развивалась соответственно возрасту. Профи-
лактические прививки проводились согласно на-
циональному календарю вакцинации. Онкологи-
ческий анамнез не отягощен.

Со слов матери: в апреле 2019 года они обра-
тились к ЛОР-врачу по месту жительства с жало-
бами на стойкое затрудненное носовое дыхание 
через левую половину носа, периодическую голов-
ную боль в области лба, повышение температуры 

тела до 37,4 ºС (примерно 1 раз в неделю) у де-
вочки на протяжении полугода. Врачом-оторино-
ларингологом по месту жительства был выстав-
лен диагноз: «Полип полости носа слева», даны 
рекомендации: спрей мометазона фуроат в нос 
на 1 месяц по схеме, хирургическое лечение (поли-
потомия) в осенне-зимний период. После курса 
мометазона фуроата положительной динамики 
пациентка не отметила.

2–3 декабря 2019 г. девочка проходила пла-
новый медосмотр школьников – было выявлено 
новообразование левой половины носа. Пациент-
ка была направлена на госпитализацию в ЛОР-
отделение ЦРБ по месту жительства. Стационар-
ное лечение в ЛОР-отделении ЦРБ с 04.12.19 г. 
по 11.12.19 г. с диагнозом (по предоставленной 
выписке из стационара): «Остеоид-остеома решет-
чатой кости, осложненная обтурацией полости носа 
слева» – по данным выполненного гистологическо-
го исследования. Со слов родителей: 04.12.2019 г. 
под местной анестезией ей была выполнена «поли-
потомия полости носа слева» (биопсия – по данным 
предоставленного эпикриза), после чего отмеча-
лось рецидивирующее умеренное кровотечение 
из левой половины носа, улучшения носового ды-
хания не было отмечено. 06.12.2019 г. – пациент-
ке выполнена пункция левой верхнечелюстной 
пазухи, при промывании пазухи получена густая 
слизь; после манипуляции отмечалось выражен-
ное кровотечение из левой половины носа и объем 
образования увеличился (согласно предоставлен-
ной медицинской выписке). Гистологическое заклю-
чение по результатам морфологического исследова-
ния от 07.12.2019 г.: остеоид-остеома. 07.12.2019 г. 
было выполнено РКТ лицевого черепа: полость 
носа слева, а также передние ячейки решетчатой 
кости слева, тотально заполнены неоднородным 
содержимым мягко-тканной плотности, с вклю-
чениями костной плотности, выпячивание лате-
ральной стенки полости носа в левую верхнече-
люстную пазуху, частичная костная деструкция 
ее; левая верхнечелюстная пазуха тотально за-
полнена неоднородным содержимым с наличием 
крови; левая лобная пазуха тотально заполнена 
содержимым мягко-тканной плотности, без види-
мой костной деструкции ее стенок. Заключение: 
патологических изменений головного мозга не 
выявлено. КТ-признаки левостороннего гемиси-
нусита (необходимо провести дифференциальную 
диагностику между грибковым поражением, гра-
нулематозом Вегенера и полипозным синуситом).
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Лабораторная диагностика

В общем анализе крови от 05.12.2019  г. 
и 10.12.2019  г. отмечалась тромбоцитопения 
142–146*10*9/л и лейкоцитоз от 10.12.2019 г. – 
13,3*10*9/л со сдвигом лейкоцитарной формулы 
влево. Биохимический анализ крови и коагуло-
грамма от 10.12.2019 г. без особенностей. Группа 
крови АВ(IV), Rh положительный от 10.12.2019 г. 
Электрокардиография от 10.12.2019  г. без осо-
бенностей.

Консервативно пациентка получала цефотак-
сим, дексаметазон.

После получения результата гистологического 
исследования (остеоид-остеома от 10.12.2019 г.) 
пациентка была проконсультирована главным 
внештатным оториноларингологом области и на-
правлена в РНПЦ оториноларингологии для даль-
нейшей верификации диагноза и решения воп­
роса о тактике лечения.

Жалобы при поступлении в стационар РНПЦ ото-
риноларингологии:

– отсутствие носового дыхания через левую 
половину носа в течение года;

– периодические головные боли в области 
лба около 1–1,5 лет, и левой половины лица: глаз, 
нос, верхние зубы;

– слизистое отделяемое из левой половины 
носа с конца ноября 2019 г.;

– периодическое кровотечение из левой по-
ловины носа после взятия биопсии (удаления 
«полипа» со слов ребенка) в начале декабря 
2019 года в стационаре по месту жительства.

Со слов пациентки, она считала себя больной 
около 1,5 лет, когда впервые появилась головная 
боль в области лба и заложенность носа слева. 
Данные осмотра при поступлении: общее состоя-
ние удовлетворительное, менингеальных знаков 
нет, нистагма нет, носовое дыхание через левую 
половину носа отсутствует. Нос – справа слизис­
тая розовая, отечная, в ходах слизистое отделя- 
емое в небольшом количестве, носовая перего-
родка смещена вправо за счет опухолевидного 
образования левой половины носа. Полость носа 
слева: в передних отделах – вязкое слизистое отде-
ляемое, слизистая оболочка отечная, с синюшным 
оттенком; общий носовой ход в средних и задних 
отделах, хоана слева – обтурированы плотным 
новообразованием, исходящим из среднего но-
сового хода и тесно прилегающим к носовой пе-
регородке; средняя носовая раковина резко ме-
диализирована, плохо обозрима. Опухолевидное 

образование при дотрагивании инструментарием 
безболезненное, имеет раневую поверхность 
в области среднего носового хода (место взятия 
биопсии), периодически кровоточит. Носоглотка – 
правая хоана свободна, слева в полость носоглот-
ки выступает опухолевидное образование, аде-
ноидные вегетации на своде носоглотки. Глотка – 
слизистая розовая, небные миндалины интактны. 
Правое ухо – наружный слуховой проход свобо-
ден, барабанная перепонка серая, барабанная 
полость воздушна, левое ухо – наружный слуховой 
проход свободен, барабанная перепонка серая, 
в барабанной полости остаточные явления гема-
тотимпанума, слух норма с обеих сторон.

Лабораторные исследования при поступлении: 
в общем анализе крови при поступлении СОЭ 
18 мм/час (верхняя граница нормы до 15 мм/час), 
остальные показатели в пределах нормы; биохи-
мический анализ крови, коагулограмма и общий 
анализ мочи – без особенностей.

С целью уточнения диагноза было выполнено:
1. МРТ головного мозга от 16.12.2019 г. 

с МР-диффузией, МР-ангиографией (внутривенно 
«Омнискан» 0,5–10,0 мл), заключение: МР-при- 
знаков интракраниального объемного процесса 
и очаговой патологии головного мозга не выявле-
но. Полость носа и передние ячейки решетчатого 
лабиринта слева тотально заполнены солидным 
образованием с четкими ровными контурами, 
неоднородной структуры сигнальной интенсив-
ности, демонстрирует легкую гиперинтенсивность 
на DWI-режиме. Отмечается литическая деструк-
ция этмоидальных перегородок, вогнутая в про-
свет пазухи деформация медиальной стенки левой 
верхнечелюстной пазухи. Образование интенсив-
но накапливает контрастное вещество демон-
стрируя неоднородность структуры. Отмечается 
гемосинус слева в лобной и сфеноидальной па-
зухах, этмоидальных ячейках, верхнечелюстной 
пазухе; пристеночная пролиферация слизистой 
оболочки левой верхнечелюстной и сфеноидаль-
ной пазух. МР-признаки образования решетчатой 
кости и левого носового хода. Левосторонний ге-
мосинус сфеноидальной, фронтальной, верхне-
челюстной пазух и ячеек решетчатого лабирин- 
та (рис. 1, 2).

2. Консультация врача-онколога в РНПЦ дет-
ской онкогематологии и иммунологии: был выпол-
нен пересмотр данных МРТ от 16.12.2019 г. и РКТ 
от 07.12.2019 г.: выражено васкуляризирован-
ное образование с местным костно-деструирую-
щим ростом в левой половине носа (размеры 



7

МЕДИЦИНСКИЙ ЖУРНАЛ 2/2021	 Обзоры и лекции

60×20×46 мм); данных за интракраниальное рас-
пространение процесса не выявлено; рекомен-
довано: РКТ лицевого черепа с контрастирова-
нием. Пересмотр первичных морфологических 
препаратов: в данном материале признаков зло-
качественного роста не выявлено, уточнение нозо-
логии возможно после удаления основного оча-
га; рекомендовано: повторная биопсия с целью 
гистологической верификации процесса.

3. РКТ лицевого черепа от 24.12.2019 г. 
с контрастированием (в/в болюсно томогексол – 
350–100 мл), заключение: РКТ-признаки объем-
ного образования ячеек решетчатой кости и носо-
вой полости слева. Образование неоднородной 

плотности за счет множественных кальциниро-
ванных включений, распространяется от нижне-
го отдела левой лобной пазухи до нижнего носо-
вого хода, от хоаны практически до преддверия 
носа, размеры 55×22×50 мм; на постконтрастной 
серии проявляет признаки неравномерного на-
капливания контрастного вещества +85–+115 HU. 
Определяется деструкция носовых раковин сле-
ва, ячеек решетчатой кости слева, оттеснение 
и деструкция медиальной стенки левой ВЧП и ниж-
немедиальной стенки глазницы. Признаки лево-
стороннего фронтита, сфеноидита, левосторон-
него верхнечелюстного синусита (рис. 3, 4, 5).

4. Консультация врача-офтальмолога, заклю-
чение: патологии не выявлено.

5. Консультация врача-невролога, заключение: 
Атипичная лицевая боль. Прозопалгия слева (вто­
ричная-риногенная) вне обострения.

6. 03.01.2020 г. выполнена повторная биоп-
сия новообразования полости носа слева под 
эндотрахеальным наркозом: удалена часть обра-
зования, обтурирующая общий и средний носо-

Рисунок 1. Снимки МРТ-исследования с контрастированием в трех проекциях (красным цветом выделено новообразова-
ние на снимках, желтым цветом – гемосинус)

Рисунок 2. Фронтальный снимок МРТ-исследования с конт­
растированием (красным цветом выделено новообразо-
вание, синим – контуры утолщенной слизистой оболочки 

левой верхнечелюстной пазухи)

Рисунок 3. Фронтальный снимок РКТ-исследования 
от 24.12.2019 г. (красным цветом выделено новообразо-

вание с накоплением контрастного вещества)
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вые ходы, хоану слева. При пальпации удален-
ная ткань напоминала «корку подмерзшего мо-
крого снега», весь удаленный материал сдан на 
гистологическое исследование.

Морфолого-гистологическое заключение: поли-
повидные фрагменты, выстланные респираторным 
эпителием. В подлежащей миксоматозной строме, 
на фоне воспаления, отмечается узловая пролифе-
рация гиалинизированной ткани, местами хряще-
подобной, окруженной многочисленными костны-
ми балками. Морфологическая картина более всего 
соответствует хондромезенхимальной гамартоме.

7. Лабораторная диагностика перед хирурги-
ческим вмешательством: в общем анализе крови 
СОЭ 20 мм/час, остальные показатели в норме; 
биохимический анализ крови, коагулограмма, 
общий анализ мочи – без особенностей.

После получения результатов повторной биоп-
сии 17.01.2020 г. была выполнена эндоскопиче-
ская резекция хондро-костной респираторной эпи-
телиальной аденоматоидной гамартомы носа сле-
ва; левосторонняя сфеноидальная, фронтальная, 
этмоидальная и верхнечелюстная синусотомия. 
Протокол операции: под контролем эндоскопа 
с помощью микроинструментария были вскры-
ты и удалены передние, средние и задние клетки 
решетчатого лабиринта, пораженные процессом, 
ситовидная пластинка истончена за счет давле-
ния растущего образования, без дефектов; про-
цессом разрушена костная часть медиальной 
стенки орбиты и часть медиальной стенки верхне-
челюстной пазухи размером 15*10 мм над сред-
ней третью нижней носовой раковины; выполне-
на эндоскопическая синусотомия сфеноидальной 

Рисунок 4. Снимки РКТ-исследования от 24.12.2019 г. в трех проекциях (красным цветом выделено новообразование)

Рисунок 5. Фронтальный снимок РКТ-исследования от 24.12.2019 г. (красным цветом выделено новообразование с на-
коплением контрастного вещества, синим цветом – гемосинус левой верхнечелюстной пазухи)
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и лобной пазух, соустья которых были обтуриро-
ваны образованием, в полостях – осумкованное 
слизисто-геморрагическое отделяемое, удалено, 
стенки пазух ровные; гладкие; верхнечелюстная 
пазуха заполнена осумкованным слизисто-ге-
моррагическим содержимым – удалено, слизи-
стая пазухи утолщена, местами полиповидно из-
менена – все патологическое удалено с помо-
щью микроинструментария; кровотечение по 
ходу операции умеренное, в области задних яче-
ек решетчатой кости уложена гемостатическая 
губка. Ранний послеоперационный период про-
текал без особенностей.

Консервативно пациентка получала:
– предоперационно: антибиотикотерапия (учи-

тывая данные за левосторонний гемосинус): 
амклав 1000/200 мг внутривенно 3 р/сутки № 10; 
дицинон 0,5 г внутрь 3 р/день № 5; местно: ксило-
метазолин 0,1 % в нос.

– послеоперационно: цефтриаксон 1,0 г внут­
ривенно 2 р/сутки № 7 (учитывая объем хирурги-
ческого вмешательства и дефект костной стенки 
орбиты); дексаметазон 8 мг 1  р/сутки внутри-
венно № 3; фуросемид 10 мг 1 р/сутки внутри-
мышечно № 5; обезболивание.

Осмотр при выписке (через 7 дней после опе-
рации): общее состояние пациентки удовлетвори-

тельное, менингеальных знаков нет, нистагма нет. 
Носовое дыхание не затруднено через обе по- 
ловины носа. Нос – справа слизистая розовая, 
в ходах патологического отделяемого нет; слева – 
легкие реактивные явления слизистой носа, сли-
зистое отделяемое в небольшом количестве, корки 
в умеренном количестве, преимущественно в зад­
них отделах; средняя носовая раковина истонче-
на, расположена медиально; носовая перегородка 
смещена вправо, хоаны справа и слева свобод-
ны, гемостаз стойкий. Правое, левое ухо – наруж-
ный слуховой проход свободен, барабанные пе-
репонки серые, барабанные полости воздушны, 
слух норма. Глотка – слизистая розовая, небные 
миндалины интактны. Голос чистый. Пациентка про-
консультирована повторно врачом-неврологом: 
патологии на момент осмотра не выявлено, и вра-
чом-офтальмологом, заключение: Спазм аккомо-
дации обоих глаз.

Морфологическая картина coreah 
в нашем клиническом случае
Описание операционных микропрепаратов: 

гистологически образование представлено костной 
тканью, которая состоит из ретикуло-фиброзных 
костных балок разной степени минерализации, 
частично с формированием зрелой пластинчатой 

                                                              А                                                                                      Б

Рисунок 6. Микрофотографии хондро-костной респираторной эпителиальной аденоматоидной гамартомы: А – слизистая 
оболочка, выстланная поверхностным респираторным псевдомногослойным реснитчатым эпителием. В подслизистой 
фибромиксоидной строме отмечается участки своеобразного остеогенеза с формированием цементо-подобных струк-
тур. Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×630; Б – муцинозная метаплазия стромы с выраженной пролиферацией 

желез. Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×200
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кости. Выявлены своеобразные гомогенные аморф-
ные бедно-базофильные мало- или неминерали-
зованные цементоподобные структуры, имеющие 
округлую форму; местами они являются продолже-
нием ретикуло-фиброзных остеоидов, но с рез-
ким контрастом в степени минерализации. Стро-
ма муцинообразующая с выраженным миксо-
матозом и содержит звездчатые клетки, точечно 
формируются мелкие слизистые кисточки. Дан-
ное образование частично покрыто псевдомного­
слойным реснитчатым эпителием. В одном локусе 
визуализируется хондро-костный матрикс, в кото-
ром диффузно отмечается базофильное вещество, 
окружающее лакуны остеоцитов. 

При пересмотре предоставленных микропре-
паратов первичной и повторной биопсии выявле-
на аналогичная картина. Результаты иммуноги-
стохимического исследования микропрепаратов: 
S100 – отрицательное; CD34 – отрицательное; 
PanCK – отрицательное; SMA в остеобластах отри-
цательное, в субмукозальной области и стенках 
сосудов в межбалочных пространствах положи-
тельное.

Вышеописанное характеризует удаленное но-
вообразование как хондро-костную респиратор-
ную эпителиальную аденоматоидную гамартому 
(рис. 6, 7).

Результат лечения через 6 месяцев
Контрольный осмотр через 1 месяц после хи-

рургического лечения: общее состояние удовлет-
ворительное, головной боли нет, носовое дыхание 
не затруднено, нос – слизистая розовая, носовые 
ходы свободные, патологического отделяемого 

в ходах нет, носовая перегородка смещена впра-
во, нижняя носовая раковина справа отечная, 
хоаны свободны. Заключение: состояние после хи-
рургического лечения (удаление новообразова-
ния левой решетчатой кости); смещенная носо-
вая перегородка; вазомоторный ринит.

Через 6 месяцев выполнены: контрольный 
ЛОР-осмотр и РКТ лицевого черепа нашей па- 
циентке. Активных жалоб на момент осмотра 
она не предъявляла, носовое дыхание свобод-
ное, головной боли в проекции выполненного вме-
шательства нет. ЛОР-статус: нос – слизистая ро-
зовая, носовые ходы свободные справа и слева, 
патологического отделяемого нет, носовая пере-
городка смещена вправо, хоаны свободные спра-
ва и слева. Заключение контрольного РКТ лице-
вого черепа: Состояние после оперативного ле-
чения (удаления новообразования полости носа, 
решетчатого лабиринта слева, левосторонней сфе-
ноидальной, фронтальной, этмоидальной, верх-
нечелюстной синусотомии). КТ-признаки утолще-
ния слизистой в решетчатом лабиринте слева. 
Искривление носовой перегородки. Данных за ре-
цидив нет (рис. 8, 9). 

Пациентка продолжает находиться на диспан-
серном наблюдении в нашем центре, следующий 
контрольный осмотр назначен через год после 
хирургической резекции хондро-костной респи-
раторной эпителиальной аденоматоидной гамар- 
томы.

Хондромезенхимальная гамартома носа (ХМГН, 
NCMH) – очень редкая доброкачественная опу-
холь полости носа и околоносовых пазух у детей 
с возможным поражением орбиты и основания 

                                                   А                                                                                                         Б

Рисунок 7. Микрофотографии хондро-костной респираторной эпителиальной аденоматоидной гамартомы с остеогенезом 
и хондрогенезом: А – в рыхлой соединительно-тканной подслизистой строме отмечаются ретикулофиброзные костные 
балки разной степени минерализации и хондральные структуры. Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×200; Б – 

хондроциты находятся в лакунах разного размера. Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×400
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черепа. ХМГН является разновидностью проявле-
ния наследственного синдрома DICER1. Хондро-
мезенхимальная гамартома полости носа впер-
вые была описана McDermott et al. в 1998 году. 
По данным литературы имеются сведения о 57 па-
циентах с ХМГН во всем мире, из них большин-
ство – это младенцы и дети дошкольного возрас-
та [5]. Наиболее распространенным симптомом 
ХМГН у младенцев является затруднение при груд-
ном кормлении в связи с заложенностью носа, 
при этом другие клинические проявления неспе­
цифичны. ХМГН по внешнему виду может быть 
принята за злокачественную опухоль, но в отли-
чие от злокачественного новообразования она 
ограничена одной областью поражения. ХМГН ана-
логична другим мезенхимальным гамартомам, 
в связи с этим требует тщательной дифферен- 
циальной диагностики [7].

Респираторная эпителиальная аденоматоид-
ная гамартома была впервые описана (РЭАГ, 
REAH) в 1995 году Венигом и Хеффнером в се-
рии из 31 случая поражения синоназального трак-
та, в том числе в одном случае с костной метапла-
зией [13]. Впоследствии, в 1996 году, Adair et al. 
ввел термин хондро-костная респираторная эпи-
телиальная аденоматоидная гамартома (ХКРЭАГ, 
COREAH) для этого конкретного поражения [1]. 
РЭАГ обычно встречается у взрослых в возрасте 

50–60 лет (преимущественно у мужчин), и ассо-
циируется с воспалительными полипами носа. 
Она имеет гистологическое сходство с ХКРЭАГ 
в связи с пролиферацией железистой ткани, 
но при этом у нее отсутствуют мезенхимальные 
характеристики, наблюдаемые у хондро-костной 
респираторной эпителиальной аденоматоидной 
гамартомы [10, 11].

Хондро-костная респираторная эпителиальная 
аденоматоидная гамартома (ХКРЭАГ, COREAH) 
полости носа – очень редкое поражение с эпите-
лиальными и мезенхимальными компонентами, 
и часто может быть ошибочно принята за злока-
чественное новообразование на снимках компью-
терной томографии. Официальный обзор литерату-
ры подчеркивает редкость ХКРЭАГ, так как описано 
всего 12 клинических случаев [6, 9]. Возрастной 
диапазон среди пациентов, упомянутых в литера-
туре от 7 до 80 лет, по половому признаку без су-
щественной градации. Этиология ХКРЭАГ неясна 
и может быть вторичной по отношению к эмбрио-
логическим мальформациям, воспалительным про-
цессам или новообразованиям. Считается, что 
эмбриологические пороки развития являются 
источником большинства гамартом в других 
областях тела [6]. Однако, в отличие от хондроме-
зенхимальной гамартомы носа, ХКРЭАГ не свя-
зана с другими генетическими заболеваниями 

Рисунок 8. Снимок РКТ-исследования через 6 месяцев после радикальной хирургической резекции гамартомы в трех 
проекциях на уровне верхнечелюстных пазух (красным цветом выделена область удаленного новообразования)

Рисунок 9. Снимок РКТ-исследования через 6 месяцев после радикальной хирургической резекции гамартомы в трех 
проекциях на уровне решетчатого лабиринта (красным цветом выделена область удаленного новообразования)



12

Обзоры и лекции	 МЕДИЦИНСКИЙ ЖУРНАЛ 2/2021

и часто встречается в зрелом и пожилом возрас-
те, что говорит о малой вероятности врожденной 
этиологии данной опухоли. В настоящее время нет 
данных о молекулярном исследовании ХКРЭАГ, 
тем не менее, отмечается, что данный вид ново-
образования не имеет злокачественного потен-
циала и является локальным, самоограничива- 
ющимся.

Возможные клинические проявления (в боль-
шинстве случаев носят односторонний характер): 
рецидивирующие риносинуситы, заложенность 
носа, носовое кровотечение, головные боли, ли-
цевая боль в средней трети, гипосмия, гипогев-
зия [3, 12].

Очень важно дифференцировать хондро-кост-
ную респираторную эпителиальную аденоматоид-
ную гамартому с другими образованиями полос­
ти носа, такими как эпителиальные гамартомы, 
воспалительные полипы, инвертированные па-
пилломы и аденокарцинома околоносовых пазух 
низкой степени злокачественности (имеет пер-
востепенное значение из-за клинического сход-
ства ХКРЭАГ с агрессивными опухолями). В отли-
чие от ХКРЭАГ, воспалительные полипы имеют 
отечную строму, а инвертированные папилломы 
обычно разрушают боковую стенку носа и имеют 
тенденцию к рецидивам и злокачественной транс-
формации. ХКРЭАГ может имитировать гистологиче-
ски аденокарциному околоносовых пазух низкой 
степени злокачественности, дифференциальными 
признаками последней являются: митотическая 
активность, ядерная атипия и десмоплазия.

Гистологически ХКРЭАГ полости носа харак-
теризуется схожестью с РЭАГ по морфологиче-
ской картине плюс наличие элементов хрящевой 
ткани и/или костных трабекул. Аденоматоидные 
компоненты в ХКРЭАГ, как правило, менее за-
метны в сравнении с РЭАГ.

Лечение хирургическое – эндоскопическая ре-
зекция образования, при полном удалении реци-
дивов не выявлено. Адъювантная терапия не тре-
буется в связи с отсутствием злокачественности 
образования [3, 4, 8, 12].

Выводы

Гамартомы синоназального тракта – это очень 
редкое и малоизученное явление, даже в рам-
ках мировой медицины. В классификацию опу-
холей головы и шеи по ВОЗ в разделе назальных 
папиллом упоминается лишь респираторная эпи-
телиальная аденоматоидная гамартома, сведения 
об остальных видах назальных гамартом отсут-

ствуют. Врачи-клиницисты и врачи-морфологи 
должны знать об этих заболеваниях, чтобы про-
вести дифференциальную диагностику со зло- 
качественными новообразованиями и избежать 
ненужных медицинских манипуляций и хирурги-
ческих вмешательств. Дифференциальную диаг­
ностику в первую очередь необходимо выполнить 
с полипозным синуситом, инвертированной па-
пилломой и аденокарциномой 

Особенность данного клинического случая со-
стоит в сложности верификации вида гамартомы 
синоназального тракта (респираторная эпите- 
лиальная аденоматоидная, серо-муцинозная, хон-
дромезенхимальная или хондро-костная респи-
раторная эпителиальная аденоматоидная), соот-
ветственно и в определении тактики последующе-
го лечения, в связи с редкостью данного вида 
новообразования в мире и возможностью ма-
лигнизации. Отсутствие специфических рентге-
нологических и лабораторных маркеров, схожая 
с другими заболеваниями носа и околоносовых 
пазух клиника заболевания – все это затрудняет 
раннюю диагностику, и подчеркивает необходи-
мость включения данного вида новообразований 
в дифференциально-диагностический ряд у детей 
и взрослых с объемными образованиями поло-
сти носа. Прежде чем выполнять хирургические 
манипуляции по поводу одностороннего объем-
ного процесса в полости носа у детей необходимо 
в обязательном порядке выполнить компьютер-
ную томографию, биопсию, консультацию врача 
ЛОР-онколога. В описанном клиническом случае 
подчеркнута необходимость оценки морфофунк-
ционального профиля опухоли различными мето-
дами, в том числе иммуногистохимическим. До-
полнительные опции терапии не предпринимались 
ввиду отсутствия данных за злокачественный рост 
и выполнения хирургической резекции объемно-
го образования. Необходимо постоянное динами-
ческое наблюдение врачом-оториноларингологом 
2 раза в год.
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