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Введение. Злокачественная опухоль из оболочек пе-
риферических нервов (ЗООПН)  — саркома нейроэктодер-
мального происхождения с частотой встречаемости 5−9 %. 
ЗООПН ассоциирована с нейрофиброматозом I типа (НФ1) 
в 25−50  % случаев. 

Описание клинического случая. Пациент обратился 
в НИИ онкологии Томского НИМЦ в 2009  г. с жалобами 
на объемное безболезненное образование задней поверхно-
сти правого бедра. Установлен диагноз: ЗООПН G2 мягких 
тканей задней поверхности правого бедра. Выполнена опе-
рация «широкое иссечение опухоли» с интраоперационной 
лучевой терапией (ИОЛТ) 12  Гр. С учетом выявленных 
данных (множественные нейрофибромы по ходу седалищ-
ного нерва, типичные плоские пигментные пятна цвета 
«кофе с молоком») установлен диагноз «нейрофиброматоз 
I типа». Через три года выявлен местный рецидив. Выпол-
нена операция «широкое иссечение рецидивной опухоли», 
ИОЛТ 15,0  Гр. В 2014  г. выявлено солитарное метастати-
ческое поражение нижней доли левого легкого, проведена 
операция  — атипичная резекция нижней доли легкого и 
курсы адъювантной химиотерапии. Спустя один год ди-
агностирована опухоль желудка, осложненная кровотече-
нием. Пациенту выполнена операция  — гастрэктомия с 
лимфодиссекцией D2. Опухоль представляла многоузловой 
конгломерат, который тотально поражал желудок, выходил 
за пределы серозной оболочки без инфильтрации соседних 
органов. Также визуализировались увеличенные и плотные 
перигастральные лимфатические узлы. По данным морфо-
логического исследования, установлен диагноз метахрон-
ной ЗООПН G3 желудка с метастатическим поражением 
одного лимфатического узла. В январе 2016  г. выявлено 
прогрессирование заболевания в виде метастатического по-
ражения брюшины и асцита. Спустя два месяца пациент 
умер от прогрессирования заболевания. 

Заключение. ЗООПН на фоне НФ1 представляет собой 
редкое, но крайне агрессивное заболевание, характеризу-
ющееся неблагоприятным прогнозом. Ключевыми особен-

Introduction. Malignant peripheral nerve sheath tumor 
(MPNST) is a neuroectodermal sarcoma with an incidence of 
5−9  %. Approximately 25−50  % of MPNST cases are associ-
ated with neurofibromatosis type 1 (NF1).

Case Description. A patient presented to the Oncology 
Research Institute at the Tomsk National Medical Research 
Center in 2009 with a painless mass on the posterior right 
thigh. Diagnostic evaluation confirmed a grade 2 MPNST of 
the soft tissues. The patient underwent wide local excision with 
intraoperative radiation therapy (12  Gy). Clinical findings  — 
including multiple neurofibromas along the sciatic nerve and 
café-au-lait spots — established a diagnosis of NF1. Local re-
currence occurred three years postoperatively, requiring re-ex-
cision with IORT (15  Gy). In 2014, a solitary lung metastasis 
was resected via atypical lower lobectomy, followed by adju-
vant chemotherapy. One year later, the patient presented with 
gastric bleeding secondary to a new tumor, requiring gastrecto-
my with D2 lymphadenectomy. Histopathological examination 
revealed a multinodular conglomerate extensively involving the 
gastric wall with serosal extension (without adjacent organ in-
vasion) and metastatic perigastric lymph node involvement, 
consistent with metachronous grade 3 MPNST with metastatic 
involvement of one lymph node. Disease progression mani-
fested as peritoneal metastases and ascites in January 2016, 
leading to patient mortality two months later. 

Conclusion. MPNST associated with NF1 represents 
a rare, highly aggressive malignancy with poor prognosis. 
Key characteristics include high local recurrence rates and 
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ностями ЗООПН на фоне НФ1 являются высокая частота 
рецидивов, значительный риск метастазирования, включая 
сочетание лимфогенного и гематогенного путей. 

Ключевые слова: злокачественная опухоль из оболо-
чек периферических нервов; ЗООПН; нейрофиброматоз 
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Введение

Злокачественная опухоль из оболочек пери-
ферических нервов (ЗООПН)  — саркома ней-
роэктодермального происхождения и наряду с 
лейомиосаркомой, липосаркомой и недифферен-
цированной саркомой является наиболее распро-
страненной саркомой мягких тканей, частота ее 
встречаемости составляет около 5−9  % [1, 2]. 
Распространенность ЗООПН в общей популяции 
составляет один случай на 100 000 [3]. Злокаче-
ственная опухоль из оболочек периферических 
нервов может быть самостоятельной или ассо-
циированной с нейрофиброматозом I типа (НФ1) 
в 25–50  % случаев [4, 5]. 

Нейрофиброматоз фон Реклингхаузена пред-
ставляет собой одно из наиболее распростра-
ненных генетических заболеваний, встречающе-
еся с частотой примерно один случай на 3  000 
независимо от пола и расы [6]. Заболевание 
обусловлено мутациями гена NeuroFibromin 1 
(NF1), которые передаются по аутосомно-доми-
нантному типу наследования либо возникают de 
novo, что наблюдается почти в половине случаев 
NF1 [6, 7]. Основные клинические проявления 

НФ1 включают пигментные пятна на коже цвета 
«кофе с молоком», веснушки в кожных склад-
ках, узелки Лиша (пигментированная гамартома 
радужной оболочки глаза), нейрофибромы кожи 
и опухоли периферических нервов [7, 8]. 

Морфогенетически ЗООПН можно разделить 
на первичную, возникающую de novo и вто-
ричную ЗООПН, развивающуюся в абсолютном 
большинстве случаев из нейрофибромы [4, 5].

После постановки диагноза ЗООПН един-
ственным радикальным методом лечения явля-
ется хирургическая резекция. Для достижения 
успешного результата операции опухоль должна 
быть полностью удалена с обеспечением доста-
точного отступа от её краев (не менее 2 см), при 
этом по линии резекции не должны определять-
ся злокачественные клетки (отрицательный край 
резекции) [3].

Описание клинического случая

Пациент И., 27 лет, обратился в НИИ онко-
логии Томского НИМЦ в 2009  г. с жалобами 
на объемное безболезненное образование задней 
поверхности правого бедра. При объективном 

Рис. 1. По ходу седалищного нерва на всем протяжении 
определяются узловые образования фиброматозного типа 4−7  мм 

в диаметре
Fig. 1. Multiple fibromatous nodules (4−7  mm diameter) distributed 

along the sciatic nerve

Рис. 2. Макропрепарат удаленной опухоли мягких тканей бедра. 
Многоузловая опухоль неоднородной консистенции и цвета
Fig. 2. Gross specimen of the resected thigh soft tissue tumor 

showing multinodular architecture with heterogeneous consistency 
and coloration
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осмотре на коже туловища определялись более 
восьми пигментных пятен цвета «кофе с моло-
ком» размером до 4−5 см в наибольшем измере-
нии, не возвышающиеся над поверхностью кожи; 
на задней поверхности правого бедра пальпиро-
валось слабоподвижное опухолевое образование 
до 12  см по длиннику с нечеткими контурами. 
При комплексном обследовании установлен диа-
гноз: ЗООПН мягких тканей задней поверхности 
правого бедра T2bN0M0 G2, стадия III.

После предоперационного курса дистанцион-
ной гамма-терапии (ДГТ) на область патологиче-
ского очага с суммарной очаговой дозой (СОД) 
44  Гр, выполнена операция широкое иссечение 
опухоли с сеансом интраоперационной лучевой 
терапии (ИОЛТ) 12 Гр. Опухоль была представ-
лена несколькими солидными узлами, наиболь-
ший из которых размером 8  ×  12  см локали-
зовался в толще латеральной головки бицепса 
бедра. При ревизии также было выявлено, что 
по ходу седалищного нерва на всем протяжении 
определялись узловые образования фиброматоз-
ного типа 4−7  мм в диаметре (рис.  1, 2). 

При гистологическом и иммуногистохимиче-
ском исследовании получены данные за плео-
морфный вариант ЗООПН G2; узловые образова-
ния по ходу седалищного нерва морфологически 
представляли собой нейрофибромы (рис.  3).

MAID (уромитексан, доксорубицин, ифосфамид 
и дакарбазин) с интервалом три недели.

В конце 2012  г. при контрольном обследова-
нии выявлен местный рецидив опухоли. Выпол-
нена операция: широкое иссечение рецидивной 
опухоли с ИОЛТ 15  Гр. При ревизии опухоль 
располагалась в толще латеральной головки би-
цепса бедра, размером 3 × 4 см, также определя-
лось множество нейрофиброматозных узлов по 
ходу мышечной ветви нерва. По данным морфо-
логического исследования, рецидив ЗООПН G2.

В послеоперационном периоде проведена 
ДГТ на «ложе» удаленной опухоли, изоэффек-
тивная СОД составила 74  Гр.

В апреле 2014  г. при очередном контроль-
ном обследовании, по данным спиральной ком-
пьютерной томографии (СКТ) органов грудной 
полости, в шестом сегменте левого легкого вы-
явлено очаговое образование округлой формы с 
волнистыми контурами, мягкотканной плотно-
сти, размером 16 × 14 мм. Пациенту выполнена 
операция видеоторакоскопия, атипичная резек-
ция нижней доли левого легкого. При морфо-
логическом исследовании  — веретеноклеточная 
саркома G2, может соответствовать метастазу 
ЗООПН. В адъювантном режиме проведено 
шесть курсов химиотерапии по схеме MAID.

С начала июня 2015  г. пациент отметил 
резкое ухудшение состояния, когда появилась 
выраженная слабость, утомляемость, тошнота, 
одышка при минимальной физической нагрузке, 
тахикардия, появился черный стул.

При поступлении в клинику состояние па-
циента оценено как средней степени тяжести. 
Кожа и видимые слизистые бледные, сухие. 
Язык сухой, обложен желтым налетом. Ды-
хание жесткое, ослаблено в нижних отделах 
слева, хрипов нет. Частота дыхательных дви-
жений  — 18 в мин. Тоны сердца ясные, ритм 
правильный, частота сердечных сокращений  — 
до 100 ударов в мин, артериальное давление  — 
90/60 мм рт. ст. Живот участвует в акте дыхания, 
симметричный. При пальпации живота отмечал-
ся дискомфорт в эпигастрии, там же определя-
лось опухолевидное образование до 10−12  см, 
неподвижное. Ректально: объемных образований 
не определялось, на перчатке кал черного цвета. 
Послеоперационный рубец задней поверхности 
правого бедра состоятелен, объемных образова-
ний не выявлено.

В общеклинических анализах  — анемия 
тяжелой степени (уровень гемоглобина соста-
вил 47  г\л), гипопротеинемия (общий белок  — 
50  г\л). 

По данным видеогастроскопии, выявлено эк-
зофитное образование, начинающееся от прок-
симального края желудочных складок по перед-
ней стенке, распространяющееся до границы 

Рис. 3. Злокачественная опухоль из оболочек периферических 
нервов (ЗООПН), плеоморфный вариант. Умеренно и выраженно 
полиморфные клетки плеоморфного типа образуют вихревые и 

солидные структуры. Окраска гематоксилином и эозином. Ув.  40
Fig. 3. Malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST), 

Pleomorphic variant. Moderately to severely pleomorphic tumor cells 
arranged in whorled and solid architectural patterns. Hematoxylin 

and eosin stain. Magnification: ×  40

С учетом выявленных данных (множествен-
ные нейрофибромы по ходу седалищного нерва, 
типичные плоские пигментные пятна цвета 
«кофе с молоком») установлен диагноз НФ1 на 
основании диагностических критериев Legius и 
соавт. (2021  г.) [8].

В послеоперационном периоде проведено че-
тыре курса адъювантной химиотерапии по схеме 
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средней и нижней трети; поверхность опухоли 
с налетом фибрина с выступающими расширен-
ными сосудами и фиксированными тромбами, 
основание опухоли не визуализировалось. За-
ключение: Опухоль желудка. Желудочное кро-
вотечение Forrest IIB. По результатам гистоло-
гического исследования биопсийного материала, 
недифференцированная саркома желудка.

При СКТ органов брюшной полости выяв-
лено, что желудок увеличен в объеме и полно-
стью выполнен опухолью, причем опухолевая 
инфильтрация распространялась на пищевод, 
печеночную артерию и паренхиму поджелудоч-
ной железы; также визуализировался конгломе-
рат увеличенных регионарных лимфатических 
узлов (ЛУ) (рис.  4).

Рис. 4. СКТ органов брюшной полости пациента. А  — аксиальная проекция; Б  — коронарная проекция. Желудок увеличен в объеме, 
субтотально выполнен опухолью. Опухолевая инфильтрация распространяется на пищевод, печеночную артерию, которая тесно 

прилежит к  конгломерату увеличенных лимфатических узлов
Fig. 4. Abdominal CT imaging of the patient. А  — Axial view; Б  — Coronal view. The stomach is markedly distended and subtotally 
replaced by tumor. Tumor infiltration extends into the distal esophagus and involves the hepatic artery, which is closely associated with 

a  conglomerate of enlarged lymph nodes

Рис. 5. Макропрепарат удаленной опухоли желудка. Опухоль тотально поражает желудок от кардии до пилороантрального отдела, 
многоузловая форма, с изъязвлением, прорастает все слои. А  — вид снаружи; Б  — вид со стороны слизистой; В  — на разрезе 

опухоль белесоватой солидной структуры саркоматозного типа
Fig. 5. Gross specimen of the resected gastric tumor. The tumor extensively involves the entire stomach from the cardia to the pyloroantral 

region, demonstrating a multinodular configuration with ulceration and transmural invasion. A  — External surface view; Б  — Mucosal 
surface view; В  — Cross-section showing whitish, solid sarcomatous tissue

Рис. 6. Злокачественная опухоль из оболочек периферических нервов (ЗООПН) желудка, плеоморфный вариант. А  — Умеренно 
полиморфные клетки образуют солидные и альвеолярные структуры в рыхлом умеренном матриксе собственной пластинки слизистой 

оболочки желудка. Окраска гематоксилином и эозином. Ув. 20; Б  — Ядра части опухолевых клеток экспрессируют маркер S100. 
Иммуногистохимическая реакция опухолевых клеток с моноклональным антителом. Ув. 40 

Fig. 6. Malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST) of the stomach, pleomorphic variant. А  — Moderately pleomorphic tumor cells 
arranged in solid and alveolar patterns within a loose, moderately dense matrix of the gastric lamina propria. Hematoxylin and eosin stain. Original 
magnification: ×  20; Б  — Immunohistochemical staining demonstrating S100 protein expression in tumor cell nuclei. Original magnification: ×  40
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По данным комплексного обследования, при-
знаков рецидива саркомы мягких тканей бедра и 
метастатического поражения не получено. 

После предоперационной подготовки выпол-
нена операция  — гастрэктомия с лимфодиссек-
цией D2. При ревизии опухоль представляла 
собой многоузловой конгломерат, тотально пора-
жающий желудок от кардиального до пилоро-ан-
трального отдела, который распространялся за 
пределы серозной оболочки без инфильтрации 
соседних органов. Также визуализировались 
увеличенные и плотные перигастральные ЛУ 
до 1  см (рис.  5). 

По данным морфологического исследования 
удаленной опухоли: ЗООПН G3 с метастатиче-
ским поражением одного ЛУ (рис.  6).

Таким образом, установлен диагноз ме-
тахронная ЗООПН тела желудка рT2bN1M0 G3, 
стадия III.

Послеоперационной период осложнился раз-
витием некроза селезенки (без признаков ин-
фицирования), экссудативным плевритом слева, 
нижнедолевой пневмонией слева, формировани-
ем инфицированного затека в области стояния 
дренажа в правом подреберье. Выполнялось 
пункционное дренирование затека и консерва-
тивная терапия, которые позволили купировать 
возникшие осложнения. 

В адъювантном режиме пациенту проведено 
четыре курса ПХТ по схеме гемцитабин/доце-
таксел, лечение перенес удовлетворительно.

В ноябре 2015 г. было проведено контрольное 
обследование, при котором признаков прогрес-
сирования не было выявлено. 

В январе 2016  г. выявлено прогрессирование 
процесса в виде метастатического поражения 
брюшины с развитием асцита, по поводу ко-
торого неоднократно выполнялся лапароцентез. 
С учетом тяжести состояния, проведение специ-
ального лечения показано не было, и спустя два 
месяца пациент умер от прогрессирования зло-
качественного процесса.

Обсуждение

Злокачественные опухоли оболочек перифе-
рических нервов (ЗООПН) составляют 5–10  % 
всех сарком мягких тканей [1, 3]. ЗООПН чаще 
встречается у мужчин, с преобладанием случаев 
в возрастной группе от 20 до 50 лет [4, 5, 9]. 
Опухоль характеризуется глубокой локализацией 
и преимущественно поражает конечности. Реже 
встречаются поражения туловища, головы и шеи 
[4, 5, 9].

Клинические и морфологические особенно-
сти ЗООПН включают преобладание класси-
ческого варианта опухоли (80–85  % случаев), 
наряду с эпителиоидным (5–17 %), мелкокругло-

клеточным, плеоморфным (анапластическим) и 
миксоидным вариантами [1, 2, 4, 10].

ЗООПН характеризуется агрессивным тече-
нием, что отражается на показателях пятилетней 
выживаемости, варьирующих от 26 до 60 %, ча-
стота рецидивов достигает 40–65  % [4, 5].

ЗООПН может возникать как спорадически в 
общей популяции, так и в ассоциации с НФ1 (до 
50 % случаев). У пациентов с HФ1 значительно 
выше риск развития ЗООПН в течение жизни, 
а прогноз у данной группы пациентов, как пра-
вило, менее благоприятный. Согласно данным 
многочисленных исследований, пятилетняя вы-
живаемость в случае с ассоциацией с НФ1 со-
ставляет 16–38  % по сравнению с 42–57  % при 
спорадическом варианте течения [3, 6, 7, 11].

Диагностика ЗООПН остается сложной за-
дачей, поскольку эта опухоль внешне похожа 
как на нейрофибромы, так и на саркомы мяг-
ких тканей. Для определения размера опухоли и 
степени ее инвазии обычно используются такие 
методы визуализации, как компьютерная и маг-
нитно-резонансная томография, а позитронно- 
эмиссионная томография показала более высо-
кую эффективность в различении доброкаче-
ственных и злокачественных образований. 

В данном клиническом случае после ком-
плексного обследования пациента установлен 
диагноз: ЗООПН мягких тканей задней поверх-
ности правого бедра T2bN0M0 G2, стадия III. 
У пациента с учетом критериев диагностики, 
рекомендованных Международным комитетом 
экспертов установлен диагноз нейрофиброматоз 
I типа: на коже туловища определялись пигмент-
ные пятна до 4−5  см в наибольшем измерении 
цвета «кофе с молоком», не возвышающиеся над 
поверхностью кожи (более 8); множественные 
нейрофибромы по ходу седалищного нерва [8].

ЗООПН крайне редко встречается в желу-
дочно-кишечном тракте. Клиническая картина 
ЗООПН в этой области может включать кро-
вотечение или обструкцию, однако чаще забо-
левание протекает бессимптомно, в отличие от 
других опухолей, сопровождающихся болевым 
синдромом [12]. 

В мировой литературе встречаются лишь 
единичные клинические наблюдения ЗООПН с 
поражением желудка. Например, H.S.  Hwang и 
соавт. опубликовали в 2022  г. клинический слу-
чай [13] 47-летнего мужчины с НФ I типа, у 
которого произошло кровотечение из субэпите-
лиального образования в желудке. Пациент был 
взят в операционную с подозрением на ГИСО 
(гастроинтестинальная стромальная опухоль). 
При ревизии были обнаружены крупные субэ-
пителиальные опухолевые узлы размером 5  и 
4,2  см с инвазией в селезенку и диафрагму. Па-
циенту была выполнена радикальная гастрэкто-
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мия, спленэктомия, резекция диафрагмы и ати-
пичная резекция нижней доли левого легкого. 
В представленном случае, несмотря на полное 
хирургическое удаление опухоли, достаточно 
быстро были диагностированы метастазы в пе-
чень и имплантационное поражение брюшины. 
Пациент умер от системной инфекции, несмотря 
на проведение химиотерапии и второй линии 
иммунотерапии, что подчеркивает неблагопри-
ятный прогноз при данном заболевании. 

W.  Cui и соавт. в 2023  г. представили кли-
нический случай 58-летнего пациента с зло-
качественной опухолью из оболочки перифе-
рического нерва желудка [14]. Пациент был 
госпитализирован с жалобами на дискомфорт в 
верхней части живота. При гастроскопии выяв-
лено крупное язвенное поражение желудка, по 
результатам биопсии получены данные за зло-
качественную веретеноклеточную опухоль. При 
проведении полного обследования с использо-
ванием методов визуализации специфических 
патологических изменений в других органах 
не выявлено. Пациенту была выполнена субто-
тальная гастрэктомия, установлен диагноз пер-
вичной ЗООПН желудка. В течение 2,5 лет на-
блюдения после операции признаков рецидива 
заболевания не выявлено.

Частота метастазирования злокачественной 
опухоли оболочки периферического нерва (ЗО-
ОПН) в ЛУ, по данным различных авторов, ко-
леблется от 0,6 до 10  % [1, 3]. G.J.  Godfrey и 
соавт. (2010) подчеркивают важный факт: по-
ражение лимфатической системы при ЗООПН 
практически всегда сопровождается гематоген-
ным метастазированием [15]. В литературе име-
ются лишь единичные описания изолированных 
метастазов в ЛУ при ЗООПН. 

Таким образом, описанный клинический слу-
чай ЗООПН желудка представляет собой край-
не редкое новообразование, которое чаще всего 
развивается в мягких тканях. Исключительно 
редким является сочетание с лимфогенными 
метастазами и поражением мягких тканей, что 
требует дифференциации с мультифокальным 
процессом и метастазированием. В данном кли-
ническом случае особый интерес представляет 
факт изолированного лимфогенного метастази-
рования ЗООПН желудка, что свидетельствует 
о неблагоприятном прогнозе заболевания и бы-
стром прогрессировании злокачественного про-
цесса у пациента.

Заключение

Злокачественная опухоль из оболочки пери-
ферического нерва на фоне нейрофиброматоза 
I типа представляет собой редкое, крайне агрес-
сивное заболевание, характеризующееся небла-

гоприятным прогнозом. Пациенты с НФ1 имеют 
повышенный риск развития ЗООПН, при этом 
опухоли, возникающие у этой категории боль-
ных, зачастую имеют более агрессивное течение 
и худшие показатели выживаемости по сравне-
нию со спорадическими случаями.

Ключевыми особенностями ЗООПН на фоне 
НФ1 являются высокая частота рецидивов, зна-
чительный риск метастазирования, включая со-
четание лимфогенного и гематогенного путей, и 
сложность ранней диагностики злокачественной 
трансформации нейрофибром.
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