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Злокачественная экстраренальная рабдоидная опухоль (ЭРО) – редкое высокоагрессивное новообразование детского возраста, 

относящееся к группе гетерогенных образований и имеющее крайне неблагоприятный прогноз с медианой выживаемости 

2–12 мес.

В данной статье мы приводим клинический случай пациентки со злокачественной ЭРО мягких тканей подбородочной области, 

диагностированной в возрасте 5 месяцев. Ребенок получил комплексное лечение и с полутора лет находится в ремиссии. 

В связи с длительным отсутствием признаков рецидива, продолженного роста и прогрессии заболевания было принято решение 

о целесообразности проведения реконструктивно-пластического этапа лечения для восстановления нижней зоны лица ребенка.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: экстраренальная рабдоидная опухоль, индивидуальный протез, реконструкция челюстно-лицевой зоны 

у детей
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A clinical case of reconstruction of the lower third of the face in an eight-year-old patient after successful 
complex treatment for an extrarenal rhabdoid tumor of the soft tissues of the chin

N.S. Grachev, K.D. Starokorova, N.M. Markov, N.V. Babaskina, A.V. Lopatin, I.N. Vorozhtsov, E.K. Gorokhova
Dmitry Rogachev National Medical Research Center of Pediatric Hematology, Oncology and Immunology, Ministry of Health of Russia; 

1 Samory Mashela St., Moscow, 117997, Russia

Malignant extrarenal rhabdoid tumor is a rare, highly aggressive neoplasm of childhood, belonging to a group of heterogeneous formations 

and having an extremely poor prognosis with a median survival of 2–12 months.

In this article, we present a clinical case of a female patient with a malignant extrarenal rhabdoid tumor of the soft tissues of the submandibular 

region, diagnosed at the age of five months. The child received comprehensive treatment and has been in remission since the age of one and 

a half years. Due to the prolonged absence of signs of recurrence, continued growth, and progression of the disease, a decision was made on 

the advisability of conducting a reconstructive plastic stage of treatment to restore the lower zone of the child’s face.

Key words: extrarenal rhabdoid tumor, individual prosthetics, reconstruction of the maxillofacial area
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Введение
Злокачественная экстраренальная рабдоидная 

опухоль (ЭРО) – редкое высокоагрессивное новообра-

зование детского возраста, относящееся к группе гете-

рогенных образований и имеющее крайне неблагопри-

ятный прогноз с медианой выживаемости 2–12 мес.

Ее развитие связано с генетически обусловленным 

дефицитом комплекса ремоделирования хроматина 

(SWI/SNF), к которому приводит мутация (биаллель-

ная инактивация) в гене-онкосупрессоре SMARCB1. 

Этот ген расположен в 22-й хромосоме (утрата реги-

она 22q11). В редких случаях причиной развития ЭРО 

считается дефект в гене SMARCA4 [1–3]. Прогноз при 

данной нозологической форме неблагоприятный – 

5-летняя выживаемость не превышает 15 % [3].

Опухоль может развиваться в различных анатоми-

ческих областях, в основном в тканях центральной 

нервной системы, печени, мягких тканях конечностей 

и туловища, толстой кишке. Но существуют и редкие 

варианты расположения ЭРО: внутриглазное, интра-

дуральное и паратестикулярное. Одним из основных 

прогностических факторов является возраст пациента 

на момент выявления ЭРО. Так, более неблагоприят-

ный прогноз характерен для детей младше 2 лет (годовая 

бессобытийная выживаемость составляет менее 15 %).

Клинические проявления ЭРО напрямую зави-

сят от места ее возникновения. Так, при поражении 

мягких тканей средостения возможны жалобы на 

затрудненное дыхание, нарушение акта глотания, 

а при развитии рабдоидной опухоли в области 

глаза одним из проявлений будет нарастающий 

экзофтальм и прогрессирующее снижение остроты 

зрения.

Макроскопически ЭРО представляет собой обра-

зование серо-коричневого цвета, не имеющее четких 

границ и капсулы, с большим количеством некрозов 

и участков кровоизлияний. Микроскопически ЭРО 

необходимо дифференцировать с опухолью Вильмса, 

рабдомиосаркомой, веретеноклеточной саркомой 

[4, 5].

Описание клинического случая
Пациентка В., 8 лет (на момент публикации), 

с клиническим диагнозом: «Злокачественная ЭРО мягких 

тканей подбородочной области. Т1аN1M0. Группа IRS 

IIС. Состояние после комбинированного лечения. Полный 

ответ». Проходила терапию в условиях НМИЦ ДГОИ 

им. Дмитрия Рогачева с 2015 по 2016 г. по основному 

заболеванию, в 2023 г. начат реконструктивно-пласти-

ческий этап лечения.
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Анамнез заболевания: в возрасте 4,5 месяца мама 

пациентки отметила у ребенка появление уплотнения 

в области подбородка, приблизительно 1,5 см в диаме-

тре, безболезненное при пальпации. В лечебно-профилак-

тическом учреждении по месту жительства проведена 

тонкоигольная аспирационная биопсия образования, по 

данным цитологического заключения у ребенка выявлен 

злокачественный процесс из клеток недифференциро-

ванного типа.

В возрасте 5 месяцев ребенок первично госпитализи-

рован в отделение клинической онкологии НМИЦ ДГОИ 

им. Дмитрия Рогачева. По результатам обследования 

принято решение о проведении хирургического лечения 

с последующей специфической терапией по протоко-

лу EU-RHAB после гистологического подтверждения 

диагноза. По данным патоморфологического диагноза 

у пациентки верифицирована ЭРО мягких тканей под-

подбородочной области, в связи с чем инициирована 

химиотерапия согласно протоколу. Ремиссия конста-

тирована после 12-го блока полихимиотерапии (ПХТ), 

проведена поддерживающая терапия по протоколу 

EpSSG RMS 2005 в течение 6 мес. После завершения 

поддерживающей терапии (возраст ребенка на момент 

окончания ПХТ составлял 1,5 года) выполнена конформ-

ная лучевая терапия (ЛТ) на область первичной опухоли 

(суммарная очаговая доза – 36,0 Гр).

Таким образом, в возрасте 18 месяцев пациентке 

завершена специфическая терапия в рамках протокола, 

по данным контрольного обследования данных за наличие 

активной опухолевой ткани нет.

В дальнейшем в течение 6 лет девочка наблюдалась 

в условиях консультативно-диагностического отде-

ления НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева, признаков 

прогрессии, рецидива, продолженного роста выявлено не 

было. За период катамнестического наблюдения отме-

чен активный физиологичный рост ребенка, на фоне 

которого явно проявились эстетические нарушения, 

связанные с недоразвитием нижней зоны лица после про-

веденного лечения основного заболевания (рис. 1).

Пациентка консультирована врачом-ортодонтом 

НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева: отмечается сни-

жение высоты нижней трети лица, прикус сменный, 

по данным ортопантомограммы (ОПТГ) видно отсут-

ствие зачатка зубов от 3.5 до 4.5, недоразвитие корней 

фронтальной группы зубов (рис. 2, 3).

Рис. 1. Пациентка В. до реконструктивного этапа лечения

Fig. 1. Patient V. before the reconstructive stage of treatment

Рис. 2. ОПТГ пациентки В. до начала реконструктивного этапа лече-

ния

Fig. 2. Orthopantomogram of patient V. before the beginning of the 

reconstructive stage of treatment

Рис. 3. Мультиспиральная компьютерная томография (МСКТ) головы 

пациентки В. до реконструктивного этапа лечения, 3D-реконструк-

ция

Fig. 3. Multislice computed tomography (MSCT) of the head of patient V. 

before the reconstructive stage of treatment, 3D reconstruction
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Клинический случай обсужден в рамках научной груп-

пы по челюстно-лицевой реконструкции, в ходе которой 

было принято решение о возможности проведения рекон-

структивно-пластического лечения ребенка, учитывая 

стабильную ремиссию основного заболевания. Сформи-

рован план реконструктивно-пластического лечения: 

в связи с явно выраженным дефицитом мягких тканей 

в интересующей зоне, облучением подбородочной области 

в анамнезе основной задачей 1-го этапа реконструкции 

нижней трети лица стало создание профицита кожи 

и подкожно-жировой клетчатки путем их растяжения 

с помощью индивидуального эспандера. В ходе опера-

тивного вмешательства после иссечения рубцово-изме-

ненных тканей в подподбородочную область подкожно 

был установлен эспандер, заполненный 12 мл изотони-

ческого раствора натрия хлорида (рис. 4). Послеопера-

ционный период протекал гладко, пациентка испыты-

вала умеренный дискомфорт в области установленного 

устройства (анальгетическая терапия не требовалась), 

признаков прорезывания эспандера, истончения мягких 

тканей выявлено не было (рис. 5).

В ходе динамического наблюдения в условиях НМИЦ 

ДГОИ им. Дмитрия Рогачева необходимости в увеличе-

нии объема эспандера за 3 мес выявлено не было.

Второй этап реконструкции нижней трети лица 

у данной пациентки заключался в удалении эспандера 

и установке индивидуального протеза нижней челюсти, 

который должен был воссоздать подбородочный выступ. 

Имплант был изготовлен на основании индивидуального 

прототипирования с последующим 3D-моделированием 

(рис. 6). Операция выполнена без осложнений, признаков 

воспаления, некроза после удаления эспандера не отме-

чено, количество мобилизованных мягких тканей оказа-

лось достаточным для закрытия протеза без натяже-

ния. Имплант установлен на протяжении всей нижней 

челюсти (от одного до другого угла) согласно спроекти-

рованной модели, фиксирован винтами. Операционная 

рана ушита наглухо, на кожу наложен внутрикожный 

шов, фиксация интрадермально (рис. 7).

По данным МСКТ головы на 2-е послеоперационные 

сутки положение протеза удовлетворительное. В после-

операционном периоде проводилась комплексная реа-

билитация, в том числе и ортодонтическая. Исходная 

клиническая ситуация: вертикальная резцовая дизок-

клюзия, протрузия резцов верхней и нижней челюсти, 

адентия 1.2 и 2.2. В связи с проведением ЛТ наблюда-

ется недоразвитие корней постоянных резцов и клыков, 

а также отсутствие зачатков премоляров на нижней 

челюсти. На верхнюю челюсть был изготовлен аппарат 

с заслонкой для языка в целях устранения прокладывания 

языка между резцами верхней и нижней челюсти, для 

стабилизации положения резцов на нижней челюсти был 

изготовлен несъемный ретейнер. В дальнейшем планиру-

Рис. 4. Пациентка В. через 2 мес после установки подкожного эспан-

дера

Fig. 4. Patient V., two months after the installation of the subcutaneous 

expander

Рис. 6. 3D-модель индивидуального протеза

Fig.6. 3D model of the individual prosthesis

Рис. 5. МСКТ головы и шеи после установки подкожного эспандера: 

а – сагиттальная проекция; б – 3D-реконструкция

Fig. 5. MSCT scan of the head and neck after the installation of the 

subcutaneous expander: а – sagittal projection; б – 3D reconstruction

ба

Рис. 7. Послеоперационный период: а – 1 мес после установки индиви-

дуального протеза; б – 3 мес после установки индивидуального протеза

Fig. 7. Postoperative period: a – 1 month after the installation of the individual 

prosthesis; б – 3 months after the installation of the individual prosthesis

ба
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Рис. 8. Этап ортодонтической реабилитации

Fig. 8. Stage of orthodontic rehabilitation

Рис. 9. Пациентка В.: а – 1 мес после установки индивидуального про-

теза; б – 6 мес после установки индивидуального протеза

Fig. 9. Patient V.: a – 1 month after the installation of the individual 

prosthesis; б – 6 months after the installation of the individual prosthesis

ба

ется изготовить аппарат по типу Marco Rosa с лицевой 

маской для стимуляции роста верхней челюсти и выдви-

жения ее вперед, так как наблюдается несоответствие 

в базисах верхней и нижней челюсти в сагиттальной 

плоскости (рис. 8).

В течение первого месяца после операции отмечалось 

постепенное уменьшение отека тканей вплоть до его 

полного разрешения, на фоне чего стали видны следую-

щие изменения в области нижней трети лица: появление 

гармоничного контура нижней челюсти и выраженного 

подбородочного выступа. Таким образом, по нашему 

мнению, достигнут хороший эстетический результат 

(рис. 9).

Выводы
ЭРО является заболеванием, характеризующим-

ся высокой степенью агрессии и требующим ради-

кального подхода в лечении. В связи с тем, что эта 

опухоль встречается преимущественно в детском 

возрасте, закономерным итогом терапии с приме-

нением ЛТ является нарушение роста и развития 

облученной области. Таким образом, при положи-

тельном исходе и выходе пациента в ремиссию по 

основному заболеванию актуальной задачей стано-

вится проведение реконструктивно-пластического 

этапа лечения. Пациент помимо эстетических нару-

шений может иметь различные функциональные 

расстройства, которые необходимо скорректиро-

вать для обеспечения адекватного уровня качества 

жизни. В приведенном нами клиническом случае 

девочке 8 лет, находящейся в ремиссии по основно-

му заболеванию на протяжении 6 лет, было выпол-

нено хирургическое лечение в целях восстановления 

нижней трети лица. После создания профицита мяг-

ких тканей в ранее облученной подподбородочной 

области с помощью подкожного эспандера ребенку 

спроектирован и установлен индивидуальный протез 

нижней челюсти для формирования гармоничных 

пропорций лица. В дальнейшем пациентку ожидает 

этап ортодонтической реабилитации и замена инди-

видуального протеза по мере ее роста. Необходимо 

помнить о малом проценте пациентов с благопри-

ятным исходом лечения ЭРО, в связи с чем каждый 

случай реконструктивно-пластического этапа реаби-

литации таких детей является уникальным и должен 

рассматриваться в индивидуальном порядке с уча-

стием команды врачей различных специальностей 

для выбора наиболее адекватного варианта хирурги-

ческого лечения.
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