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Резюме
Кальцинирующая апоневротическая фиброма (КАФ), или ювенильная апоневротическая фиброма, – ред-
кое заболевание, которое впервые было описано в 1953 г. КАФ представляет собой доброкачественное, как 
правило, одиночное неметастазирующее образование.  Патогенез по сей день остается до конца не изучен-
ным, но предполагается фибробластическое/миофибробластическое происхождение данного образова-
ния [2]. Согласно литературным данным, КАФ преимущественно поражает ладонные фасции, сухожилия 
и апоневрозы конечностей, в частности, кистей и стоп [3, 10, 11]. 
Основными гистологическими признаками кальцифицирующей апоневротический фибромы являются 
доброкачественные веретенообразные клетки, хондроидные клетки, многоядерные гигантские клетки, 
гиалин, миксоидная строма и кальцинированные остатки, а также отсутствие митотической активности 
[2, 12].
В этом исследовании мы сообщаем о редком клиническом случае хирургического лечения кальцифициру-
ющей апоневротической фибромы с локализацией в области шейного отдела позвоночника, диагностиро-
ванной в Российском научно-исследовательском нейрохирургическом институте им. проф. А. Л. Поленова 
у мужчины 23 лет.
Ключевые слова: кальцифицирующая апоневротическая фиброма, ювенильная апоневротическая фи-
брома, опухоль, хирургическое лечение
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Abstract
Calcifying aponeurotic fibroma (CAF), or juvenile aponeurotic fibroma, is a rare disease that was first described 
in 1953. KAF is a benign, usually single, non-metastasizing formation. The pathogenesis to this day remains 
completely unexplored, but the fibroblastic/myofibroblastic origin of this formation is assumed [2]. According to 
literature, CAF mainly affects the palmar fascia, tendons and aponeurosis of the extremities, in particular the 
hands and feet [3, 10, 11].
The main histological signs of calcifying aponeurotic fibroma are benign spindle-shaped cells, chondroid cells, 
multinucleated giant cells, hyaline, myxoid stroma and calcified residues, as well as the absence of mitotic 
activity [2, 12].
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In this study, we report a rare clinical case of surgical treatment of calcifying aponeurotic fibroma with 
localization in the cervical spine area diagnosed in the Polenov Neurosurgery Institute in a man 23 years old.
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Введение
Кальцифицирующая апоневротическая фи-

брома (КАФ), в мировой литературе также из-
вестная как ювенильная апоневротическая 
фиброма, – редкая доброкачественная фиброз-
ная опухоль, которая зачастую поражает плот-
ную волокнистую соединительную ткань, т. е. 
глубокие фасции, сухожилия или апоневро-
зы [3]. Согласно статистическим и литератур-
ным данным, данное образование встречается 
в разных возрастных группах – от 5 до 69 лет, 
чаще у лиц мужского пола [4, 18].

С момента, когда впервые L. E. Keasbey 
в 1953 г. описал КАФ, в литературе сообщалось 
о различных случаях данного образования, 
преимущественно возникающих в мягких тка-
нях дистальных отделах конечностей у  4 де-
тей, он классифицировал поражение как «юве-
нильную апоневротическую фиброму» [10]. Не-
сколько позже, в 1961 г., L. E. Keasbey и H. A. 
Fanselau описали данную патологию в  более 
старших возрастных группах и описали обра-
зование как «кальцифицирующую апоневро-
тическую фиброму» [11].

С момента первоначального открытия КАФ 
в литературе было зарегистрировано более 150 
случаев [8], большинство из которых имело 
«излюбленную локализацию» в области рук [6] 
и подошвенной части стоп [5, 8]. Но зафиксиро-
ваны случаи атипичной локализации из соеди-
нительной ткани в области шеи [20], пояснич-
но-крестцовой области, на предплечьях, запя-
стьях, локте, бедре, подколенной ямке, грудной 
и брюшной стенках [13, 15].

Ряд ученых, а именно  – L. E. Keasbey, 
F.  M.  Enzinger и S. W. Weiss [7, 10]  – выдели-
ли двухфазное развитие КАФ. Первая гистоло-
гическая фаза (начальная) развития кальци-
фицирующей апоневротической фибромы ха-
рактеризуется высокой клеточностью, опухоль 

состоит из веретенообразных мезенхималь-
ных клеток с круглыми или овоидными ядра-
ми без признаков атипии, которые располага-
ются в рыхлых инфильтративных пучках и не-
больших гнездах, также наблюдаются скудные 
митозы.   Могут присутствовать узелки с  хря-
щевыми очагами, но без кальцификатов. Во 
второй фазе (поздней) преобладают преиму-
щественно зернистые кальцинаты в  узловом 
компоненте. Они окаймлены эпителиоидными 
клетками, расположенными короткими ради-
альными столбиками, иногда с  разбросанны-
ми гигантскими клетками, подобными остео- 
кластам.  В конечной фазе опухоль преиму-
щественно гипоцеллюлярная с  диффузно-фи-
брозной и кальцинированной стромой.   В  на-
чальной фазе, которая чаще встречается у мо-
лодых пациентов, опухоль имеет инфильтра-
тивный и деструктивный рост и не имеет каль-
цификации; в то время как на поздней стадии 
опухоль более компактна и узловата, имеет бо-
лее выраженную степень кальцификации и об-
разования хряща [14, 17].

Среди многих рентгенографических иссле-
дований магнитно-резонансная томография 
(МРТ), как известно, является идеальным ди-
агностическим исследованием, демонстриру-
ющим гетерогенную комбинацию высокой и 
низкой интенсивности сигнала на взвешенных 
изображениях Т2 и промежуточную интенсив-
ность сигнала на взвешенных изображениях 
Т1 [9, 16]. Вопросы дифференциально-диагно-
стического характера возникают на началь-
ных этапах интерпретации МР-томограмм  – 
подозрение на наличие невриномы или ней-
рофибромы можно высказывать при анализе 
данных нейровизуализации, учитывая лока-
лизацию (латерализацию), границы и степень 
инвазии опухоли относительно прилегающих 
тканей [1].
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Клинический случай
Данный случай интересен, в  первую оче-

редь, весьма необычной локализацией КАФ, 
заставившей проводить дифференциальный 
диагноз с опухолями оболочек периферических 
нервов.

В октябре 2023 г. пациент, 23 лет, поступил 
в  нейрохирургическое отделение №  1 Россий-
ского научно-исследовательского нейрохирур-
гического института им. проф. А. Л. Поленова 
с жалобами на слабость и нарушение чувстви-
тельности в  руках, преимущественно в  левой 
кисти, болевой синдром и чувство дискомфорта 
в шейном отделе позвоночника, для хирургиче-
ского лечения с  неврологическим дефицитом, 
обусловленным наличием опухоли на уров-
не С2-С4-позвонков, размерами 48×23×49  мм, 
с компрессией спинного мозга на данном уров-
не, нарушением ликвородинамики.

В анамнезе у пациента проявление первых 
симптомов отмечается с  июля 2023 г., когда 
впервые появилось чувство онемения, покалы-
вания в обеих руках, преимущественно слева, 
далее присоединилась слабость в кистях, нару-
шение мелкой моторики.

При поступлении в октябре 2023 г.: на МРТ 
шейного отдела позвоночника определяет-
ся экстрадуральная опухоль на уровне С2-
С4-позвонков, расположенная фораминаль-
но и префораминально на уровне межпоз-
вонкового отверстия С2-С3 слева, размера-
ми 48×23×49 мм, компримирующая корешки и 
спинной мозг на этом же уровне, с признаками 
нарушения ликвородинамики за счет нерав-
номерного расширения центрального канала 

спинного мозга на уровне С7-Th1. Образование 
накапливает контраст (рис. 1).

По данным мультиспиральной (МС) КТ-
ангиографии: объемное образование на уровне 
С1-С4-позвонков, с расширением и нарушени-
ем конфигурации каналов позвоночных арте-
рий, оттеснением их кпереди, и компримиру-
ющее просвет сегмента V3 левой позвоночной 
артерии; выражено развита атланто-окципи-
тальная венозная сеть.

При поступлении в  неврологическом стату-
се у пациента – нистагм: мелкоразмашистый го-
ризонтальный, при взгляде влево; поверхност-
ная чувствительность: гипестезия по ладонной 
поверхности обеих кистей в пальцах, более вы-
ражена слева; пальце-носовая проба: мимопо-
падание слева; в позе Ромберга – пошатывание 
с латерализацией влево; астериогнозия слева.

Оперирован в один день, учитывая данные 
интраоперационной картины (спинногомозго-
вые корешки С2 и С3 располагаются в строме и 
паренхиме опухоли, трудно дифференцируют-
ся; новообразование плотно спаяно с левой по-
звоночной артерией) и нейрофизиологического 
мониторинга (при прямой стимуляции левых 
С2- и С3-корешков ответов не получено), в объ-
еме субтотального микрохирургического уда-
ления экстрадуральной опухоли (гистологи-
ческое заключение – кальцифицирующая апо-
невротическая фиброма с повышенной проли-
феративной активностью (Ki-67/MIB1 3–6  %), 
в которой кальцинаты составляют до 85 % объ-
ема опухоли, ICD-O code 8816/0 – рис. 2; 3), под 
электрофизиологическим контролем (опухоль 
удалена путем фрагментации).

Рис. 1. МРТ до операции: опухоль на уровне С1-С4-позвонков с компрессией спинного мозга на данном уровне
Fig. 1. MRI before surgery: tumor at the C1-C4 level vertebrae with compression of the spinal cord at this level
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Рис. 2. Гистологическое исследование опухоли: а – веретеновидные фибробластоподобные клетки среди 
коллагенизированного матрикса, окр. ГиЭ, ув. ×200; б – скопления клеток эпителиоидного вида среди 
кальцинированного матрикса, окр. ГиЭ, ув. ×200; в – периваскулярные зоны хондроидного строения, окр. ГиЭ, 
ув. ×200; г – окрашивание кальцинированных масс в темно-коричневый цвет по методу фон Косса, ув. ×400
Fig. 2. Histological examination of the tumor: а – fusiform fibroblast-like cells among collagenized matrix, c. HIE, 
×200; б – accumulations of epithelioid cells among the calcined matrix, approx. HIE, ×200; в – perivascular zones of 
chondroid structure, approx. HIE, ×200; г – staining of calcined masses in dark brown according to the von Coss 
method, ×400

а б

в г

Рис. 3. Результаты иммуногистохимических реакций (ИГХ): а – ИГХ с антителами к SMA, ув. ×200;  
б – ИГХ с антителами к S100, ув. ×200; в – ИГХ с антителами к CD99, ув. ×200; г – уровень пролиферативной 
активности по Ki67 6–8 %, ув. ×400
Fig. 3. Results of immunohistochemical reactions: а – IHC antibodies with anti-SMA, ×200; б – IHC antibodies with to 
S100, ×200; в – IHC antibodies with to CD99, ×200; г – Level of proliferative activity by Ki67 6–8 %, ×400

а б

в г
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Оперативное вмешательство проводи-
лось в  условиях многокомпонентной анесте-
зии (ТВА+ИВЛ). Для возможности оптималь-
ного доступа к опухоли была выполнена лево-
сторонняя гемиляминэктомия С2, С3 и С4, уда-
ление патологического образования проводи-
лось под электрофизиологическим контролем, 
использовали прямую стимуляцию с С2- и С3-
спинномозговых корешков слева, вовлеченных 
в структуру опухоли, – ответов с корешков нет. 
В процессе фрагментарного удаления опухоли 
С2- и С3-корешки слева пересечены.

Общая продолжительность операции соста-
вила 240 мин. Интраоперационная кровопо-
теря – 1000 мл. В послеоперационном периоде 
у пациента в неврологическом статусе – без от-
рицательной динамики. Вертикализирован на 
1-е сутки после операции. Выписан на амбула-
торное лечение к онкологу после прохождения 
первичной реабилитации.

Обсуждение
Кальцифицирующая апоневротическая фи-

брома представляет собой доброкачественное 
фибробластическое новообразование, зача-
стую безболезненное, медленно растущее, ис-
ходящее из апоневрозов сухожилий и их кост-
ных прикреплений, с  тенденцией к  инфиль-
трации окружающих тканей.   Чаще встреча-
ется у  детей и подростков, преимущественно 
у  мужчин, в  области дистальных отделов ко-
нечностей. Согласно данным мировой литера-
туры, атипичной локализацией КАФ считает-
ся область шеи. Принято выделять две стадии 

развития КАФ, отличающиеся гистологически-
ми характеристиками  – клеточным составом, 
признаками атипии, наличием или отсутстви-
ем митозов.

Магнитно-резонансная томография демон-
стрирует гетерогенную комбинацию высо-
кой и низкой интенсивности сигнала на взве-
шенных Т2-изображениях и промежуточную 
интенсивность сигнала на взвешенных Т1-
изображениях. 

Радикальное хирургическое вмешатель-
ство должно быть целью каждого клиническо-
го случая, как с онкологической точки зрения, 
так и с точки зрения улучшения качества жиз-
ни, что может послужить снижением частоты 
рецидивов и продолженного роста опухоли. Но 
тотальное удаление новообразования не всег-
да возможно в  силу анатомических особенно-
стей: вовлеченность функционирующих спин-
номозговых корешков и магистральных сосу-
дов в  патологический процесс, степень васку-
ляризации опухоли.

В данном наблюдении показано атипичное 
расположение КАФ, вариант хирургического 
лечения опухоли.

Послеоперационная нейровизуализацион-
ная картина представленного клинического 
наблюдения, общее состояние и неврологиче-
ский статус пациента к моменту выписки под-
тверждают обоснованность одномоментной ра-
дикальной резекции опухоли с близлежащими 
анатомическими структурами, вовлеченными 
в патологический процесс. Время наблюдения 
за пациентом – 3 месяца.

Рис. 4. МРТ после операции: субтотальное удаление опухоли
Fig. 4. MRT after surgery: subtotal tumor removal
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ОБЗОРЫ ЛИТЕРАТУРЫ И КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

Описанный нами случай примечателен не 
столько своими клиническими особенностями 
течения заболевания, сколько нетипичной ло-
кализацией для данной гистологически вери-
фицированной опухоли.

Несмотря на имеющиеся в  настоящее вре-
мя диагностические возможности, сложно диф-
ференцировать опухоли оболочек перифериче-
ских нервов от других новообразований с нети-
пичным развитием и течением патологии, что 
значительно усложняет постановку диагноза и 
определение тактики лечения пациента до мо-
мента гистологической верификации.

В отношении представленного нами редко-
го по локализации и диагностически сложно-
го заболевания все предпринимаемые усилия 
должны быть направлены на разработку ин-
новационных дизайнов испытаний, которые 
максимально увеличивают ресурсы пациен-
тов и подкрепляются многоцентровым сотруд-
ничеством для повышения качества и количе-
ства значимых трансляционных и клиниче-
ских данных.
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