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РАК СЛЕЗНОЙ ЖЕЛЕЗЫ: ЭФФЕКТИВНОСТЬ КОМБИНИРОВАННОГО ЛЕЧЕНИЯ И 

ВИТАЛЬНЫЙ ПРОГНОЗ 

 

Саакян С.В., Амирян А.Г., Вальский В.В., Миронова И.С., Майбогин А.М. 

 
ель исследования. Определить эффективность лечения и оценить витальный 

прогноз больных раком слезной железы (РСЖ) в отдаленном периоде наблю-

дения.  

Материалы и методы. Проведено лечение 26 больных (17 женщин, 9 муж-

чин) с РСЖ в возрасте от 10 до 69 лет (средний возраст − 38,9±14,9 лет). Всем больным 

проводилось комплексное клинико-лучевое обследование, диагноз РСЖ подтвержден 

морфологически после хирургического лечения. Сроки наблюдения составили от 13 до 

204 месяцев (медиана − 22,5 мес.) с момента хирургического лечения. 

Результаты. У 3-х больных отмечена стабилизация опухолевого процесса, у 

остальных пациентов выявлены различные локальные/региональные рецидивы. Пока-

зано, что прогностически наиболее неблагоприятным вариантом является базалоидный 

вариант аденокистозного РСЖ. Отдаленные метастазы выявлены у 9 больных, 4 из ко-

торых погибли (медиана наблюдения – 22,5 мес.). 

Заключение. Эффективность лечения РСЖ на сегодняшний день остается низ-

кой с высоким риском локального и регионального рецидивирования. Прогноз заболе-

вания зависит от ряда факторов, в том числе гистологического типа опухоли, наличия 

периневральной инвазии и, возможно, от возраста пациентов. 
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LACRIMAL GLAND CARCINOMA: EFFICANCY OF COMBINED TREATMENT AND 

PROGNOSES 

 

Saakyan S.V., Amiryan A.G., Valskiy V.V., Mironova I.S., Maybogin A.M. 
 

urpose. To determine the efficiency of treatment and to assess the vital prognosis of 

patients with carcinoma of the lacrimal gland (LGC) in long-term follow-up. 

Materials and methods. 26 patients (17 women, 9 men) aged 10 to 69 years (mean 

- 38,9 ± 14,9 years) with LGC were treated. All the patients underwent a complete clinical - 

instrumental examination, the diagnosis of LGC confirmed morphologically after surgery. 

Follow-up was from 13 to 204 months (median - 22.5 months) after surgery. 

Results. In 3 patients tumor stabilization was estimated, the others - various lo-

cal/regional recurrences were identified. It had been shown that the basaloid subtype of ad-

enocystic LGC prognostically was the most unfavorable. Distant metastases were found in 9 

patients, 4 of them died (median follow up - 22.5 months).     

Conclusion. The efficiency of LGC treatment remains low with high risk of local and 
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regional recurrence. Prognosis of LGC depends on several factors, including the histological 

type of the tumor, the presence of perineural invasion and, possibly, on the patient’s age.  
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ведение. 

Слезная железа, будучи локализован-

ной в слезной ямке, является «гава-

нью» для различных патологических процессов 

эпителиальной и неэпителиальной природы. 

Нередко слезную железу рассматривают как 

«малую» слюнную железу, что обусловлено их 

общим эмбриональным происхождением и схо-

жими морфологическими типами опухолевой 

трансформации тканей [1 - 5]. Частота новооб-

разований слезной железы в популяции состав-

ляет примерно 1,3 случаев на 1 млн. населения 

в год, из которых частота опухолевых пораже-

ний составляет менее 1 случая на 1 млн. насе-

ления в год [6 - 10]. 

Удельный вес опухолей слезной железы 

колеблется от 6 до 35% (в среднем 10%) от всех 

опухолевых и неопухолевых процессов орбиты 

[4, 5, 7, 9, 11]. При этом на долю эпителиальных 

опухолей приходится до половины случаев (от 

34% до 54%), большая часть из которых пред-

ставлена доброкачественными процессами, ча-

ще всего − плеоморфной аденомой [4, 8, 11 - 

16]. Другие варианты доброкачественных эпи-

телиальных опухолей слезной железы представ-

лены онкоцитомой, миоэпителиомой и опухолью 

Вартина, которые являются крайне редкими 

морфологическими типами [9, 17 -20]. 

Рак слезной железы (РСЖ) – это первичная 

злокачественная эпителиальная опухоль слезной 

железы. Из-за редкой патологии возникают 

сложности определения частоты данного забо-

левания. Большинство работ представлены в 

виде описания единичных клинических случа-

ев. По данным японских исследователей, часто-

та встречаемости РСЖ в возрастной группе 60-

75 лет составляет 0,024 случаев на 100 тыс. 

населения в год [16]. Страдают преимуще-

ственно лица молодого и среднего трудоспособ-

ного возраста, однако некоторые варианты ра-

ка (например, аденокистозный рак) могут 

наблюдаться и в первой декаде жизни [21]. 

Имеются данные, что женщины болеют не-

сколько чаще, чем мужчины [4, 11]. РСЖ ха-

рактеризуется прогрессивным течением, ран-

ней инфильтрацией мягких тканей орбиты, 

надкостницы и костных стенок орбиты, с высо-

ким риском локального и/или регионального 

рецидивирования и метастазирования [14, 22 - 

24]. 

Классификация РСЖ подразумевает, в 

первую очередь, его распределение на гистоло-

гические варианты. Выделяют несколько гисто-

логических типов РСЖ: аденокистозный рак 

слезной железы (60% случаев), плеоморфная 

аденокарцинома (20% случаев), первичная (de 

novo) аденокарцинома (10% случаев), мукоэпи-

дермоидная карцинома (5% случаев) и другие 

раки (5% случаев). Современная классифика-

ция РСЖ разработана AJCC (American Joint 

Committee on Cancer) с применением системы 

ТNM (T-tumor, N-node, M-metastases), которая 

базируется на данных размеров и распростра-

ненности опухоли и дополняет, таким образом, 

имеющуюся морфологическую классификацию 

(табл. №1) [25]. 

Лечение РСЖ остается наиболее сложной 

проблемой офтальмоонкологии. На сегодняш-

ний день не существует единого мнения о так-

тике ведения данных больных [6, 26, 27]. В то 

же время, большинство авторов сходятся во 

мнении, что хирургическое лечение (орбитото-

мия или экзентерация) с курсом радиооблуче-

ния орбиты является основным в схеме ведения 

больных РСЖ [27].  

Имея многолетний опыт лечения больных 

с опухолями орбиты, в том числе и РСЖ, целью 

настоящего исследования явилась оценка эф-

фективности лечения и определение витального 

прогноза у больных РСЖ в отдаленном периоде 

наблюдения. 

Материалы и методы.  

Проведен анализ результатов лечения 26 

больных (17 женщин, 9 мужчин) РСЖ в воз-

расте от 10 до 69 лет (средний возраст − 

38,9±14,9 лет), из них двое детей в возрасте 10 

лет. Все больные проходили хирургическое ле-

чение в отделе офтальмоонкологии и радиоло-

гии Московского НИИ глазных болезней в пери-

од с 01.2010 по 12.2014 год. Поражение правой  

В 
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орбиты выявлено у 17 больных, левой – у 9 

больных. Диагноз РСЖ установлен впервые у 16 

больных, у остальных 9 пациентов – повторно, 

они поступили в стационар с рецидивом опухо-

ли слезной железы для проведения повторного 

хирургического лечения.  

Помимо комплекса стандартных офталь-

мологических исследований всем больным про-

водилась компьютерная томография (КТ) и вы-

сокоразрешающее ультразвуковое сканирова-

ние (УЗДС). КТ орбит является основным ин-

струментальным методом исследования, кото-

рую проводили с реконструкцией в аксиальной 

и фронтальной плоскостях, с минимальным ша-

гом томографирования (1-2 мм). С помощью КТ 

орбит определяли размер опухоли, ее структуру, 

распространенность процесса, наличие ин-

фильтрации костей и мягких тканей орбиты, 

целостность костных стенок.  

С помощью УЗДС определяли эхострукту-

ру опухоли, контуры опухоли, ее размеры, во-

влечение в опухолевый процесс экстраокуляр-

ных мышц, наличие, характер и степень выра-

женности опухолевой неоваскуляризации, ком-

прессию глазного яблока и зрительного нерва 

опухолевым узлом.  

Необходимо отметить, что основным усло-

вием для хирургического лечения больных РСЖ 

(как первичных, так и с рецидивами) в услови-

ях офтальмологического стационара явилось 

локализация патологического процесса в преде-

лах орбиты. При выявлении признаков распро-

странения опухоли в сопредельные анатомиче-

ские зоны (пазухи носа, головной мозг, височ-

ную ямку) на догоспитальном этапе больные 

направлялись на лечение в соответствующие 

профильные учреждения.  

Все пациенты подверглись хирургическо-

му лечению (поднадкостничная орбитотомия с 

локальным иссечением опухоли) с последующей 

морфологической верификацией диагноза. 

Поднадкостничная экзентерация была прове-

дена только у одного больного в связи с реци-

дивом опухоли и невозможностью ее локального 

удаления из-за распространенности процесса с 

инфильтрацией экстраокулярных мышц. 

Все пациенты после хирургического лече-

ния направлялись к радиологам для проведения 

наружного облучения пораженной орбиты с ре-

комендуемой суммарной дозой облучения 60 Гр. 

Таблица №1.  AJCC (American Joint Committee on Cancer) классификация рака слезной  

железы, 2017. 

Первичная опухоль (T) 
Tx Первичную опухоль не удается определить 

T0 Отсутствие признаков первичной опухоли 

T1 Максимальный диаметр опухоли ≤2 см, с/без распространения в мягкие ткани 

орбиты 

T1a Без инфильтрации надкостницы или кости 

T1b Инфильтрация только надкостницы 

T1c Инфильтрация надкостницы и кости 

T2 Максимальный диаметр опухоли > 2 см, но ≤4 см 

T2a Без инфильтрации надкостницы и кости 

T2b Инфильтрация только надкостницы 

T2c Инфильтрация надкостницы и кости 

T3 Макси
альный диаметр опухоли > 4 см 

T3a Без инфильтрации надкостницы или кости 

T3b Инфильтрация только надкостницы 

T3c Инфильтрация надкостницы и кости 

T4 Опухоль прорастает с сопредельные анатомические зоны (головной мозг, носо-

вые пазухи, крылонебную ямку, височную ямку, каверноз
ый синус) 

T4a Максимальный диаметр опухоли ≤2 см 

T4b Максимальный диаметр опухоли > 2 см, но ≤4 см 

T4c Максимальный диаметр опухоли > 4 см 

Региональные лимфатические узлы (N) 
Nx Региональные лимфатические узлы не удается определить 

N0 Отсутствие региональных лимфатических метастазов 

N1 Наличие региональных лимфатических метастазов 

Дистантные метастазы (М) 
M0 Отсутствие дистантных метастазов 

M1 Наличие дистантных метастазов 
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Динамическое наблюдение осуществляли с 

интервалом в каждые 6 месяцев. С больными, 

которые длительное время не являлись в Инсти-

тут на консультацию, связывались по телефону, 

указанному на амбулаторной карте или истории 

болезни, или по телеграмме. Сроки наблюдения 

составили от 13 до 204 месяцев (медиана − 22,5 

мес.) с момента хирургического лечения. 

Результаты. 

За период с 2010 по 2014 гг. в отделе оф-

тальмоонкологии и радиологии Института про-

ведено лечение 1301 больного с новообразова-

нием орбиты, из которых 290 (22,3%) составили 

больные со злокачественными опухолями. Доля 

злокачественных опухолей слезной железы в 

группе больных со злокачественными новообра-

зованиями орбиты составила примерно 5,15% 

(67 больных), из которых первичный РСЖ диа-

гностирован у 23,9% (16 больных). Таким обра-

зом, по нашим данным частота первичной диа-

гностики РСЖ составила 1,2% среди всех боль-

ных с новообразованиями орбиты и 5,5% среди 

всех злокачественных опухолей орбиты. 

Анализ анамнеза показал, что у большин-

ства больных (23 человека) длительность забо-

левания от момента появления первых призна-

ков до постановки диагноза варьировала от 6 

месяцев до 2 лет. У 3 больных отмечали более 

длительный анамнез заболевания (более 3 лет) − 

больные ранее были пролечены с диагнозом 

плеоморфная аденома.  

У всех больных отмечали орбитальную 

симптоматику, характерную для поражения 

слезной железы: экзофтальм со смещение глаза 

книзу/книзу-кнутри, птоз, ограничение по-

движности глаза и диплопия, визуальные 

нарушения (рис. 1). Почти половина больных 

(12 человек) отмечали болевые ощущения в об-

ласти орбиты. При пальпации в верхне-

наружном отделе орбиты определяли плотное, 

несмещаемое образование с бугристой поверх-

ностью, иногда болезненное при пальпации. 

Корригированная острота зрения была 

высокой и составляла в среднем 0,75±0,2, при 

этом остроту зрения от 0,7 до 1,0 имели 15 

больных. 

По данным КТ у всех больных определяли 

объемное образование с неровными границами, 

локализующееся в верхне-наружном отделе ор-

биты. Изменения костной стенки в виде ее узу-

рации выявлены у 13 больных (7 первичных и 6 

повторных) (рис. 2 а), а сквозной дефект кост-

ной стенки − у 4 больных (у 3 первичных и 4 

повторных больных) (рис. 2 б). У остальных 9 

больных (из них двое повторные) костно-

деструктивных изменений стенок орбиты не 

отмечено. В ряде случаев (у 12 больных) в толще 

опухоли определяли участки обызвествления 

(кальцификаты), визуализируемые как зоны 

повышенной рентгеновской плотности различ-

ных размеров (рис. 2 в). При больших опухолях 

(более 2,5 см) (5 больных) определяли компрес-

сию глаза с изменением длины ее передне-

задней оси и с появлением рефракционных 

нарушений, а также инфильтрацию экстраоку-

лярных мышц (рис. 2 г). 

Комплексное ультразвуковое исследова-

ние, которое включало режим двумерного се-

рошкального сканирования (B-режим) и цвето-

вого допплеровского кодирования (ЦДК), позво-

лило определить ряд эхографических особенно-

стей. У большинства больных (20 человек) в B-

режиме определяли опухолевую ткань с нечет-

кими, неровными контурами, неоднородной 

структуры, с включением гипо- и гиперэхоген-

ных зон. Денситометрические характеристики 

опухоли, оцененные путем построения серош-

кальных тканевых гистограмм, варьировали от 

87 до 115 усл. ед. При больших размерах опухо-

ли (> 4см) (у 5 больных) выявляли компрессию 

глаза с развитием гемодинамических наруше-

ний в нем, что проявлялось деформацией глаз-

ного яблока, утолщением оболочек глаза и про-

миненцией диска зрительного нерва в стекло-

видное тело. В режиме ЦДК у всех больных вы-

являлись признаки внутритканевого потока, 

свидетельствующие о наличии внутриопухоле-

вых сосудов, имеющих хаотичное распределе-

ние цветовых картограмм по всей площади об-

разования (рис. 3). 

Морфологическая диагностика подтвер-

дила РСЖ у всех больных, при этом у преобла-

дающего большинства (у 15 из 26 больных) − 

аденокистозный рак, значительно реже наблю-

дались другие гистологические варианты РСЖ: 

плеоморфная аденокарцинома (4 больных), 

первичная аденокарцинома (3 больных), мио-

эпителиальная карцинома (2 больных) и по од-

ному больному с низкодифференцированной 

аденокарциномой и мукоэпидермоидной кар-

циномой (рис. 4).  

В процессе динамического наблюдения 

выявлено, что только у 5 из 16 первичных боль-

ных РСЖ (4 больных с аденокистозным раком и 

один больной с плеоморфной аденокарциномой)  

 

Рис. 1 (Fig. 1).                                                      

Рис. 1.  Фотография.  

Внешний вид больного РСЖ. 

Fig. 1.  Foto.  

General appearance of a patient with а lacrimal 

gland cancer. 
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Рис. 2 а (Fig. 2 а).                                                      

 

Рис. 2 б (Fig. 2 в).                                                      

 

Рис. 2 в (Fig. 2 с).                                                      

 

Рис. 2 г (Fig. 2 d).                                                      

Рис. 2.   МСКТ орбит. РСЖ.  

а - узурация костной стенки (несквозной дефект) в зоне прилегания опухоли (стрелка).  

б - сквозной костный дефект костной стенки. 

в - кальцификаты в толще опухоли. 

г - инфильтрация экстраокулярных мышц опухолью. 

Fig. 2.   MSCT, orbit region. Lacrimal gland cancer. 

а - axial reconstruction. Erosion of the bone wall (blind-ended defect) in the area of a tumor (arrow).  

b - sagittal reconstruction. Perforated defect of a bone wall.  

c - axial reconstruction. Calcifications within tumor. 

d - coronal reconstruction. Tumor infiltration of extraocular muscles. 

 

Рис. 3 (fig. 3).                                                      

 

Рис. 4 (fig. 4). 

Рис. 3.   УЗИ (УЗДС) орбиты. РСЖ. 

Fig. 3. US (duplex sonography), orbit region. Lacri-

mal gland cancer. 

Рис. 4.   Диаграмма. 

Частота различных гистологических форм РСЖ. 

Fig. 4. Diagram.  

The frequency of various histological forms of lacrimal 

gland cancer. 
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отмечена стабилизация опухолевого процесса 

без признаков локального/регионального реци-

дива при медиане наблюдения 15 месяцев (12 - 

21 мес.). У остальных больных (21 больной) от-

мечались различные варианты локального 

и/или регионального рецидива. Локальные ре-

цидивы чаще всего выявляли в зоне локализа-

ции слезной железы, однако у 7 больных реци-

див отмечен и в других отделах: вдоль нижней 

стенки (3 больных), в верхне-внутреннем отделе 

(3 больных) и вдоль внутренней стенке (1 боль-

ной) орбиты (рис. 5). Региональные рецидивы 

заключались в продолженном росте РСЖ за 

пределы орбиты, чаще всего – прорастание опу-

холи в головной мозг (интракраниальный рост) 

(рис. 6). 

Наиболее «благоприятное» течение проде-

монстрировали пациенты с ранее установлен-

ным диагнозом плеоморфной аденомы (у трех 

из 9 повторных больных РСЖ). Данные пациен-

ты неоднократно (от 2 до 5 раз) подвергались 

хирургическому лечению из-за рецидива опухо-

ли слезной железы. В настоящее время, при 

сроках наблюдения 65 мес., 108 мес. и 204 мес. 

соответственно, наблюдается стабилизация 

процесса, отсутствие признаков локально-

го/регионарного рецидива и отдаленных мета-

стазов. 

Из пролеченных нами двоих детей, у од-

ного ребенка гистологически подтвержден рак 

в плеоморфной аденоме, у другого – мукоэпи-

дермоидный рак. В настоящее время, спустя 24 

мес. после хирургического и лучевого лечения 

оба ребенка живы, признаков локально-

го/регионального рецидива нет. 

Как было отмечено, аденокистозный тип 

РСЖ подтвержден у подавляющего большин-

ства больных – у 15 из 26 больных (9 женщин и 

6 мужчин). Нами диагностированы следующие 

морфологические субтипы аденокистозного 

РСЖ: базалоидный (солидный) субтип − у 6 

больных, крибриформный вариант – у 6 боль-

ных и тубуляный субтип – у 3 больных (табл. 

№2), (рис. 7). Только у 3 больных с аденокистоз-

ным вариантом РСЖ отмечена стабилизация 

процесса после хирургического и лучевого лече-

ния (медиана наблюдения – 16 мес., от 12 до 20 

мес.), а у остальных (12 больных) наблюдались 

различные локальные и региональные рециди-

вы опухоли (медиана наблюдения – 15,2 мес., от 

1 мес. до 28 мес.). 

Необходимо отметить, что наихудшее 

клиническое течение имели больные с базало-

идным гистологическим субтипом аденокистоз-

ного РСЖ. У всех данных больных отмечался 

рецидив образования в ранние сроки после 

проведенного курса хирургического и лучевого 

лечения. Частота выявления отдаленных мета-

стазов у данной группы больных также оказа-

лась выше, чем у больных с другими субтипами 

РСЖ. 

Периневральная инвазия, как один из ос-

новных факторов риска рецидива и распро-

странения опухоли в сопредельные анатомиче-

ские зоны, чаще всего наблюдалась у всех боль-

ных с тубулярным субтипом аденокистозного 

РСЖ, причем у двоих из них отмечен рецидив 

опухоли с интракраниальным ростом через 12 и 

36 мес. после хирургического и лучевого лече-

ния. 

К моменту анализа результатов исследо-

вания отдаленные метастазы выявлены у 9  

больных (1/3) при сроках наблюдения от 8 до 

48 мес. (медиана – 16 мес.) с момента оконча-

ния лечения. Отдаленные метастазы чаще всего 

отмечали в кости, головной мозг, легкие и лим-

фатические узлы (рис. 8 а, б). Из них 4 пациен-

та (с аденокистозным раком (3 больных) – база-

лодный субтип (2), тубулярный субтип (1); пер-

вичной аденокарциномой (1 больной)) погибли 

от метастазов (медиана наблюдения – 22,5 

мес.). 

Обсуждение. 

РСЖ относятся к редкой группе онкопато-

логии органа зрения, в связи с чем, определе-

ние заболеваемости РСЖ в общей популяции 

весьма затруднительно. Большинство имею-

щихся в литературе публикаций носит описа-

тельный характер единичных наблюдений, либо 

литературных обзоров.  

По данным нашего отдела частота РСЖ 

составила около 1,2% от всех новообразований 

орбиты и 5,5% от всех злокачественных опухо-

лей орбиты, что в целом согласуется с данными, 

приведенными в литературе [4, 5, 14]. Из всех 

морфологических вариантов РСЖ аденокистоз-

ный рак является наиболее частым проявлени-

ем и составляет более 70% от всех диагностиру-

емых РСЖ (в нашем исследовании − у 15 из 26 

больных) [4, 5, 22, 28 - 30]. По наблюдениям 

датских ученых частота аденокистозного РСЖ в 

популяции составляет примерно 0,1 случай на 1 

млн. населения в год [7]. Данный вариант РСЖ 

составляет 29% от всех эпителиальных опухолей 

слезной железы, 13,8% от всех злокачественных 

опухолей слезной железы и 1,6-5% от всех опу-

холей орбиты [14, 30 - 33]. 

Литературные данные свидетельствуют о 

том, что РСЖ поражает в основном пациентов 

молодого трудоспособного возраста и преиму-

щественно женского пола, что также имело от-

ражение и в нашем исследовании [14, 21]. 

Диагностика РСЖ традиционно базирует-

ся на данных анамнеза, клинической картины 

и результатов инструментальных методов ис-

следования, которые в совокупности позволяют 

предположить злокачественный характер по-

ражения. Однако окончательный диагноз уста-

навливается только после гистологического ис-

следования. Молодой возраст, быстрое нараста- 
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Рис. 5 а (Fig. 5 а).                                                      

 

Рис. 5 б (Fig. 5 b).                                                      

 

Рис. 5 в (Fig. 5 c).                                                      

Рис. 5.    Рецидив РСЖ в нижне-наружном и верхне-наружном отделах орбиты через 18 месяцев 

после комбинированного (хирургического и лучевого) лечения. 

а - фотография. Внешний вид больной (стрелки).  

б -  МСКТ орбит.  

в - фотография. Макропрепарат.  

Fig. 5.    The recurrence of lacrimal gland cancer in inferior-external and superior-external orbital regions 

in 18 months after combined treatment (surgical and radiation therapy). 

a - foto. General appearance of a patient (arrows).  

b -  MSCT, orbit region.  

c - foto. Gross specimen. 

 

Рис. 6 (Fig. 6).                                                      

Рис. 6.   КТ орбит, аксиальная реконструкция. 

Больной РСЖ через 20 мес. после комбинированного ле-

чения (хирургического и лучевого). Определяется рецидив 

опухоли с интракраниальным ростом. 

Fig. 6. MSCT, orbit region, axial reconstruction. 

A patient with lacrimal gland cancer in 20 months after 

combined treatment (surgical and radiation therapy). The 

recurrence of lacrimal gland cancer with intracranial 

growth. 

Таблица № 2.   Гистологические субтипы аденокистозного РСЖ. 

Субтипы  

аденокистозного 

РСЖ 

Локальный/региональный 

рецидив, сроки после  

операции, мес. 

Периневральная 

инвазия 

Отдаленные 

метастазы 

Базалоидный 

(n=6) 

У всех больных 

(3-12 мес) 
0 4 

Крибриформный 

(n=6) 

У 3 из 6 больных 

(26-36 мес) 
2 2 

Тубулярный 

(n=3) 

У 2 из 3 больных 

(12 и 36 мес) 
3 1 
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ние клинической симптоматики, боли в орбите 

– признаки злокачественного характера пора-

жения [11, 22, 34, 35]. Боль в орбите обусловле-

на особенностями роста злокачественной опу-

холи, а именно – ранней периневральной инва-

зией и инфильтрацией экстраокулярных мышц 

[17, 22, 36]. По наблюдению von Holsten и со-

авт. у 80% больных боль в орбите была первым 

признаком манифестации РСЖ [9, 10]. 

Инструментальная диагностика, в частно-

сти КТ и МРТ, наиболее информативны для 

предоперационного предположения диагноза 

РСЖ. Особенностью злокачественных опухолей 

слезной железы в отличие от доброкачествен-

ных процессов является нечеткость и неров-

ность контуров опухоли, эрозия прилежащей 

кости и наличие кальцификатов в опухолевой 

ткани, которые чаще определяются при РСЖ, 

чем при доброкачественных опухолях [28, 37 - 

39]. Считается, что МРТ имеет некоторые пре-

имущества для определения периневральной 

инвазии, особенно у больных с аденокистозным 

вариантом РСЖ [39]. Необходимо также отме-

тить, что на начальных этапах развития РСЖ 

не существует специфических КТ и МР-

признаков, что в свою очередь затрудняет ран-

нее выявление РСЖ. Последнее приводит к 

установке ошибочного диагноза, чаще всего да-

криоаденита, и, соответственно, неправильному 

и несвоевременному лечению. Комплекс ультра-

звуковых методов исследования также инфор-

мативен как для предположения злокачествен-

ного процесса в слезной железе, так и опреде-

ления состояния окружающих мягких тканей 

орбиты и глаза. Примечательно то, что методи-

ка не позволяет оценить состояние костных 

стенок орбиты, в связи с чем, должна приме-

няться в комплексе с компьютерно-

томографической диагностикой орбит.  

Тактика ведения больных с РСЖ является 

наиболее дискутабельным вопросом, основная 

проблема заключается в отсутствии на сего-

дняшний день таргетного химиотерапевтиче-

ского лечения и толерантности РСЖ к лучевым 

методам лечения. В связи с этим большинство 

офтальмоонкологов сходится во мнении, что 

хирургическое лечение является основным в 

схеме ведения больных с РСЖ [10, 26], хотя и в 

этом положении возникают разногласия. Есть 

мнение, что хирургическое лечение при РСЖ 

должно подразумевать только экзентерацию 

орбиты с/без удалением пораженной опухолью 

кости, мотивируя тем, что радикальная эксци-

зия опухоли не возможна из-за инфильтраци-

онного характера ее роста [40]. В тоже время 

имеются данные, что проведение экзентерации 

орбиты при РСЖ не снижает риск метастазиро-

вания и, соответственно, не увеличивает вы-

живаемость больных РСЖ, в связи с чем, неко-

торые авторы сомневаются в целесообразности 

проведения столь калечащей и инвалидизиру-

ющей операции [24, 26]. 

Дискутабельным остается и вопрос о 

необходимости облучения орбиты после хирур-

гического лечения, учитывая высокую толе-

рантность РСЖ к ионизирующему излучению. 

Существует также мнение, что малые и локаль-

ные формы рака не требуют послеоперационно-

го облучения, однако большинство ученых при-

держивается мнения, что лучевая терапия яв-

ляется обязательным в схеме ведения больных с 

РСЖ. Показано, что риск локального рецидива 

опухоли у больных, не получивших радиооблу-

чение после операции, оказался в 3 раза выше, 

чем у больных, подвергшихся облучению (61% 

против 20%) [41]. Традиционно применяется 

дистанционная гамма-терапия, но в литературе 

имеются сведения об использовании и других 

источников для облучения орбиты. Среди них 

следует отметить нейтронное облучение, прото-

нотерапию, брахитерапию, облучение с исполь-

зованием карбоновых ионов, а также первые 

результаты с применением трехмерной кон-

формной радиотерапии (3D-CRT) [2, 42 - 49]. 

Несмотря на то, что авторы данных работ де-

монстрируют высокую эффективность приме-

нения представленных методов облучения в 

схеме комплексного лечения РСЖ, на сего-

дняшний день они не нашли широкого приме-

нения в клинической практике. 

Определенные надежды могут быть воз-

ложены на обучение и с помощью кибер-ножа, 

при котором создаются условия для повышения 

очаговой дозы излучения без переоблучения 

окружающих тканей. К сожалению, использо-

вание данной методики ограничивается недо-

статочным числом радиологических установок 

в России, отсутствием у медперсонала должного 

опыта облучения орбитальной зоны, а также 

дороговизной методики. Кроме того, гипотети-

чески может рассматриваться и возможность 

проведения дооперационного облучения опухо-

ли, которая нашла применение при лечении ря-

да других злокачественных процессов. 

Учитывая тот факт, что рецидивы РСЖ 

развивались не только в зоне локализации слез-

ной железы, но и в других отделах орбиты, в 

частности и в нижних и во внутренних ее отде-

лах, то необходимо рассмотреть возможность 

наружного облучения и других ее отделов для 

уменьшения риска локального рецидива. Кроме 

того, необходимо также рассматривать воз-

можность облучения основания мозга из-за вы-

сокого риска интракраниального роста рака, 

особенно у больных с морфологически под-

твержденными данными периневральной инва-

зии опухоли.  

В настоящее время активно обсуждается 

вопрос о целесообразности использования хи-

миотерапии  в схеме лечения  больных  РСЖ. В  
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нашей стране применяется адъювантная хи-

миотерапия у больных с распространенным ва-

риантом РСЖ или как паллиативное лечение 

при генерализованных формах рака. С учетом 

небольшого числа наблюдений, эффективность 

адъювантной ХТ при РСЖ не доказана, однако 

имеются данные, что адъювантная ХТ не про-

демонстрировала определенных преимуществ 

при других раках головы и шеи [50]. В 1998 го-

ду Meldrum была предложена схема неоадъ-

ювантной интраартериальной химиотерапии у 

больных РСЖ до начала проведения какого-

либо хирургического лечения, которая в ряде 

учреждений активно применяется [30, 51, 52]. 

Имеются данные, что применение интраарте-

риальной химиотерапии в схеме ведения боль-

ных РСЖ позволяет повысить общую и безре-

цидивную выживаемость [52, 53]. 

Гистологический вариант РСЖ является 

одним из основных факторов, влияющих на те-

чение опухолевого процесса. Например, 5-

летняя выживаемость при аденокистозном раке 

составляет примерно 50%, а 10-летняя − всего 

20% [22, 24, 37]. Из проанализированных нами 

морфологических вариантов РСЖ наиболее 

доброкачественное течение имели у больных  

раком в плеоморфной аденоме (3 больных).  

Кроме того, как показали наши исследо-

вания, определение субтипов аденокистозного 

РСЖ также может иметь прогностическое зна-

чение. Так, по нашим данным базалоидный 

субтип (у 6 из 15 больных с аденокистозным 

РСЖ) характеризовался наихудшим течением – 

ранними сроками рецидива после комбиниро-

ванного лечения (орбитотомия с последующей 

лучевой терапией) и метастазированием (см. 

табл. №3). Наши результаты согласуются с дан-

ными ряда авторов, что подтверждает необхо-

димость детального морфологического анализа 

гистологического субстрата [14, 21, 41, 54 - 57].  

Помимо морфологического типа опухоли, 

важным фактором в опухолевой прогрессии яв-

ляется периневральная инвазия, которая часто 

ассоциируется с высоким риском локального и 

регионального рецидива (чаще всего в головной 

мозг) и дистантных метастазов [41]. Кроме того, 

прогноз при РСЖ зависит непосредственно от 

размеров опухоли, ее распространенности в ор-

бите и инфильтрации окружающих мягких 

тканей и прилежащих костей. По данным 

Ahmad S. и соавт. больные с опухолями в ста-

дии T3 демонстрировали значимо худший ви-

тальный прогноз, чем больные с опухолями ста-

дии T1 и T2 [41].  

Необходимо также отметить, что у двоих 

детей на сегодняшний день при сроках наблю-

дения 24 месяцев отсутствуют признаки ло-

кального рецидива и генерализации опухолево-

го процесса, что, возможно, обусловлено более 

низкой гистологической активностью РСЖ у 

детей и подростков и, соответственно, более 

высокой их выживаемостью [21]. 

В настоящее время имеются публикации о 

выявлении ряда генетических нарушений при 

аденокистозном раке других локализаций та-

кие, как потеря гетерозиготности в 6p, 12q и 

17q парах хромосом, удвоение 17q, 8qи 11q. 

Было показано, что потеря гетерозиготности в 

локусах 1p32-p36 и 6q23-q27 при аденокистоз-

ном варианте рака ассоциируется с плохим ви-

тальным прогнозом [58, 59]. Схожие молекуляр-

но-генетические нарушения были выявлены и 

 

Рис. 7  а (Fig. 7  а).                                                      

 

Рис. 7 б (Fig. 7 в).                                                      

 

Рис. 7 в (Fig. 7 с).                                                      

Рис. 7.   Микропрепараты. Гистологические субтипы аденокистозного РСЖ. 

а - базалоидный субтип. 

б -  кририбриформный субтип. 

в - тубулярный субтип. 

Fig. 7.   Microsection. Histological subtypes of adenocystic lacrimal gland cancer. 

a - basaloid subtype. 

b -  cribriform subtype. 

c - tubular subtype. 
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при раке слюнной железы [58]. Возможно, что 

дальнейшее изучение молекулярно-

генетических нарушений при РСЖ может по-

служить толчком для разработки таргетной те-

рапии больных данного профиля [30]. 

На основании нашего исследования мо-

жем сделать следующие выводы. 

Выводы: 

1. Частота РСЖ по данным отдела оф-

тальмоонкологии и радиологии составила 1,2% 

среди всех новообразований орбиты и 5,5% 

среди всех злокачественных опухолей орбиты. 

2. Лучевые методы исследования позво-

ляют судить о размерах, структуре и распро-

страненности патологического процесса в орби-

те и являются ведущими в схеме диагностики 

РСЖ.  

3. Несмотря на применение комбиниро-

ванных методов, эффективность лечения РСЖ 

остается низкой с высоким риском локального 

и регионального рецидивирования. 

4. Необходим мультидисциплинарный 

подход к ведению больных с РСЖ, согласован-

ность действий врачей разных специальностей 

– офтальмологов-онкологов, радиологов-

химиотерапевтов, патоморфологов, что позво-

лит оказать своевременную и квалифициро-

ванную медицинскую помощь. 

5. Учитывая риск развития рецидива и в 

других отделах орбиты, а также вероятность 

интракраниального роста опухоли, необходимо 

рассмотреть возможность облучения не только 

области слезной железы, но и других отделов 

орбиты, а также зоны основания мозга.  

6. Прогноз при РСЖ серьезный и зависит 

от ряда факторов, в том числе гистологического 

типа опухоли, наличия периневральной инва-

зии и, возможно, от возраста пациентов. 

7. Определенные надежды могут быть 

возложены на молекулярные исследования, ко-

торые позволят разработать в дальнейшем тар-

гетную терапию больных с разными видами ра-

ка слезной железы. 

Источник финансирования и конфликт 
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Авторы данной статьи подтвердили отсут-
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