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РЕЗЮмЕ. Злокачественная меланотическая опухоль оболочек периферических нервов (ЗмОПН) — крайне 
редкая нозология, которая по последним данным, характеризуется агрессивным клиническим течением, несмотря 
на отсутствие гистологических признаков анаплазии, в связи с чем в последней классификации опухолей цНС 
ВОЗ 2021 года было изменено ее положение в рубрикации опухолей нервов из раздела доброкачественных на злока-
чественные, однако, до сих пор нет общепринятых стандартов ведения таких пациентов.

ОПИСАНИЕ СЛУЧАЯ. мы представляем редкий случай ЗмОПН у женщины 36 лет с паравертебральным 
образованием Тh4-Th6 позвонков, без метастазов. После хирургического лечения по результатам морфологиче-
ского и иммуногистохимического исследования была верифицирована злокачественная меланотическая опухоль 
оболочек периферических нервов, которая отличалась от меланомы низкой пролиферативной активностью, от-
сутствием митозов, некрозов, инвазивного роста, метастазов, а также наличием капсулы, кистозного компонента, 
связи с нервом.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ. Описанный клинический случай редкой опухоли нервов подчеркивает ключевое значение 
морфологического исследования для определения степени анаплазии опухолей оболочек периферических нервов.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: опухоли оболочек периферических нервов, заднее средостение, злокачественные ново-
образования нервов, нейрофиброматоз, видеоторакоскопия, ВАТС.
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AbSTRACT. malignant melanotic nerve sheath tumor is rare disease which is characterized by aggressive clinical 
course. In classification of tumors CNS WhO 2021 has been changed its position from benign to malignant nerve tumors, 
however, there are not guidelines for treatment such patients.

CASE REPORT. We present a rare case of mmNST in a 36-year-old woman with a paravertebral tumor of Th4-Th6 
vertebrae, without metastases, mitosis, necrosis, invasive growth, with low proliferative activity, also presence of capsule, 
cystic component, growth from nerve — these features help distinguish from melanoma. CONCLUSION. The clinical case 
of a rare nerve tumor underscores the key importance of morphological research in determining the degree of anaplasia of 
nerve tumors.

KEyWORDS: nerve sheath tumors, posterior mediastinum, malignant neoplasms of nerves, neurofibromatosis, 
videothoracoscopy, VATS.
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Введение. Злокачественные меланотические опу-
холи оболочек нервов (ранее меланотические шван-
номы) представляют собой редкие пигментирован-
ные опухоли шванновского происхождения, которые 
чаще всего локализуются по ходу спинномозговых 
нервов, хотя описаны случаи вовлечения мозжечка, 
орбит, желудочно-кишечного тракта, сердца, брон-
хов, печени, мягких тканей и кожи. ЗМОПН чаще 
всего наблюдается у пациентов среднего возраста 
(30–40 лет) с одинаковой распространенностью сре-
ди лиц мужского и женского пола. Клинически может 
проявляться в виде боли, нарушений чувствительно-
сти, объемным образованием с масс-эффектом, с или 
без неврологического дефицита; при наличии мета-
стазов могут проявляться системные признаки: дыха-
тельная и печеночная недостаточность. Заболевание 
может ассоциироваться с комплексом Карни в 50 % 
случаев и в таких случаях может манифестировать 
на 10 лет раньше по сравнению со спорадическими 
аналогами, а также проявляться (до 20 % случаев) 
множественными образованиями. Опухоль встреча-
ется довольно редко, составляя <1 % опухолей оболо-
чек нервов. Врачи часто не знакомы как с дифферен-
циальной диагностикой, так и с оптимальным лече-

нием новообразований. По данным лучевых методов 
исследования дифференциальный диагноз опухолей 
нервов невозможен, так как многие особенности ней-
ровизуализации совпадают со шванномами и нейро-
фибромами. Опухоль часто выглядит как ограничен-
ное образование, иногда может наблюдаться местная 
инвазия в окружающие костные ткани. Тем не менее, 
злокачественные меланотические опухоли оболочек 
нервов могут быть чрезвычайно агрессивными, и ле-
чение этих опухолей значительно отличается от их 
доброкачественных аналогов [1–3]. При гистологиче-
ском исследовании новообразование характеризуется 
наличием иммунофенотипа клеток как шванновской 
(S 100, Sox10), так и меланоцитарной (S 100, Sox10, 
HmB-45, melan-a) линии. Новообразование харак-
теризуется собственным метиляционным профилем 
ДНК, отличным от шванном и меланом, а также от-
сутствием мутаций BraF, NraS, TErT, что позво-
ляет дифференцировать от метастазов меланом кожи. 
На сегодняшний день не существует стандартных 
руководств по лечению ЗМОПН [1, 4–6]. Мы пред-
ставляем редкий случай ЗМОПН у женщины 36 лет 
с паравертебральным образованием Тh4-Th6 позвон-
ков, без инвазии в окружающие ткани и метастазов.

Рисунок 1. Хронология развития заболевания. Figure 1. Timeline of disease development.
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Описание случая. Женщина 36 лет поступила 
в торакальное отделение ОКБ1 с жалобами на дис-
комфорт и боли в грудной клетке слева, которые 
усиливались на протяжении последних полутора ме-
сяцев. Изменения в легких были выявлены при про-
хождении профилактической флюорографии; по дан-
ным компьютерной томографии (рис. 2А-В) было об-
наружено паравертебральное объемное образование 
на уровне Тh-4-Th6 позвонков слева, общими раз-
мерами 37х31х50мм. По данным анамнеза аллерги-
ческие реакции, курение, хронические заболевания, 
инфаркт миокарда, острое нарушение мозгового кро-
вообращения, сахарный диабет, гепатиты, туберку-
лез, язвенную болезнь желудка, перенесенные ранее 
операции пациентка отрицала. По данным объектив-
ного осмотра: общее состояние удовлетворительное; 
сознание ясное; положение активное. Кожные покро-
вы физиологической окраски и влажности. Дыхание 
в легких везикулярное, проводится по всем легочным 
полям, хрипов нет. ЧДД 17 в мин. Тоны сердца ясные, 
ритмичны. Пульс 75 уд в мин. Живот мягкий, безбо-
лезненный. Стул, диурез без патологических особен-

ностей. Локальный статус: периферические лимфо-
узлы не пальпируются. ЭХО-КГ: ФВ — 63 %. Карди-
олог: ХСН0. Абсолютных противопоказаний к опера-
тивному лечению нет. УЗИ лимфоузлов: гиперплазия 
поднижнечелюстных, подмышечных и паховых 
лимфоузлов с обеих сторон. УЗИ ОБП: биллиарный 
сладж, конкремент желчного пузыря. Консилиум: 
учитывая возраст, данные объективных и инструмен-
тальных исследований принято решение начать ле-
чение с хирургического этапа — ВАТС слева, удале-
ние опухоли заднего средостения; макроскопически 
опухоль была связана со спинномозговым нервом, 
имела капсулу и кистозный компонент. При срочном 
интраоперационном гистологическом исследовании 
морфологическая картина была подозрительна в от-
ношении кисты средостения и невриномы с кистоз-
ными изменениями. По данным послеоперационной 
компьютерная томографии головного мозга, а также 
органов брюшной полости и малого таза метастати-
ческого поражения не было выявлено. По данным КТ 
ОГК после операции: состояние после удаления об-
разования заднего средостения (рис. 2 Г-И).

Рисунок 2. Компьютерная томография органов грудной клетки с внутривенным болюсным контрастированием. Желтой 
стрелкой указана опухоль. А, Б, В — до операции. В рёберно-позвоночном углу слева, позади нисходящего отдела аорты, 
на уровне 4–6 межрёберных промежутков определяется кистозное объемное образование шаровидной формы, с четкими 
ровными контурами размерами 37х31мм аксиально и 50 мм вертикально, однородной структуры, плотностью +20+24hU. 
Лимфатические узлы не увеличены. Г, Д, Е — после операции. Состояние после удаления образования заднего средостения, 
в области оперативного вмешательства без дополнительных образований. Ж, З, И — КТ головного мозга, брюшной полости 
и малого таза с внутривенным контрастированием: метастатического поражения не выявлено.
Figure 2. CT scan of the chest organs. Zone of the changed signal is indicated by the yellow arrow. А, b, С — pre-op. D, E, F — post-op. 
G, h, I — brain CT, CT of abdominal and pelvic organs after surgery: no metastatic lesion detected.
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По данным гистологического исследования 
(рис. 3) была верифицирована злокачественная ме-
ланотическая опухоль оболочек периферических 
нервов. Микроскопически в исследуемом материа-
ле определялась инкапсулированная опухоль, пред-
ставленная веретеновидными клетками с вытянуты-
ми гиперхромными ядрами и светлоэозинофильной 
цитоплазмой, клетки формировали разнонаправ-
ленные пучки, отмечалась тенденция к периваску-
лярной аранжировке клеток; умеренный клеточно-
ядерный полиморфизм; отмечалось очаговое ско-
пление темно-коричневого пигмента, который прак-
тически не изменялся при окрашивании по Перлсу 
(рис. 3В), что позволило исключить гемосидерин. 
Митозов, некрозов, инвазивного роста в капсулу 

не было выявлено. Опухоль не подлежит градации 
по шкале FNClCC. При иммуногистохимическом 
исследовании (рис. 3Д-К) в опухолевых клетках 
наблюдалась экспрессия S 100, melana, мелано-
ма-коктейль, Cd 56, pGp9,5; без экспрессии GFap, 
multiCK, Cd 45. Индекс пролиферативной активно-
сти по Ki-67/mIB 1 до 3–7 % (оценивался в участках 
без пигмента). При проведении дополнительного 
иммуногистохимического исследования с исполь-
зованием суррогатных биомаркеров для выявления 
молекулярных генетических альтераций в нейро-
фибромине (NF1) и мерлине (NF2) была выявлена 
экспрессия во всех опухолевых клетках, что свиде-
тельствует об отсутствии мутаций, характерных для 
нейрофиброматоза 1 и 2 типов.

Рисунок 3. А-К. Результаты морфологического исследования.
А) Окраска гематоксилином и эозином, масштаб: 2 мм.
Б) Окраска гематоксилином и эозином, по Ван Гизону, ×100.
В) Окраска гематоксилином и эозином, по Перлсу ×600.
Г) Окраска гематоксилином и эозином, ×600.
Д) Окрашивание S 100 в опухолевых клетках. ИГХ, ×600.
Е) Окрашивание melanoma cocktail в опухолевых клетках. 
ИГХ, ×600.
Ж) Окрашивание Ki-67/mIb 1 в опухолевых клетках. ИГХ, ×600.
З) Окрашивание GFAP в опухолевых клетках. ИГХ, ×600.
И) Окрашивание NF1 в опухолевых клетках. ИГХ, ×600.
К) Окрашивание NF2 в опухолевых клетках. ИГХ, ×600.

Figure 3. a-e. histological features of mmPNST.
a) Staining with hematoxylin and eosin, scale: 2 mm.
b) Staining with hematoxylin and eosin, Van Gison ×100.
c) Staining with hematoxylin and eosin, Perls ×600.
d) Staining with hematoxylin and eosin, ×600.
e) Staining with S 100. IhC, ×600.
f) Staining with melanoma cocktail. IhC, ×600.
g) Staining with Ki-67/mIb 1. IhC, ×600.
h) Staining with GFAP. IhC, ×600.
i) Staining with NF1. IhC, ×600.
j) Staining with NF2. IhC, ×600.
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Обсуждение. Описанный клинический случай 
редкой опухоли нервов подчеркивает ключевое зна-
чение морфологического исследования для определе-
ния степени анаплазии опухолей оболочек перифери-
ческих нервов, дифференциальный диагноз которых 
невозможен на основании лучевых методов иссле-
дования. Следует отметить, что несмотря на схожий 
с меланомой иммунофенотип и гистологическую 
картину, опухоль в нашем наблюдении отличается 
наличием клинических признаков поражения нерва 
(болевой синдром) низкой пролиферативной актив-
ностью по Ki67 и отсутствием митотических фигур 
на светооптическом уровне, а также отсутствием ин-
вазивного роста; дополнительно опухоль была огра-
ничена капсулой, макроскопически была выявлена 
связь с нервом, наличие характерной для опухолей 
нервов (в частности, для шванном) кисты, что позво-
ляет верифицировать злокачественную меланотиче-
скую опухоль оболочек периферических нервов. Тем 
не менее, даже несмотря на отсутствие классических 
гистологических признаков анаплазии (некрозов, по-
вышенной пролиферативной активности, митозов, 
инвазии в окружающие ткани, метастатического по-
ражения), по результатам последних литературных 
источников было доказано более агрессивное клини-
ческое поведение злокачественной меланотической 
опухоли оболочек периферических нервов по срав-
нению со шванномой — имеет место риск развития, 
как местных рецидивов, так и отдаленных метастазов 
в 26–44 % случаев, при этом были сообщения, что при 
5-летнем наблюдении пациентов только 53 % имели 
стабильное течение заболевания [1–2, 5–9]. Отсут-
ствие молекулярно-генетических альтераций в NF1 
и NF2 свидетельствует о наличии у вышеописанной 
опухоли собственного патогенетического пути, несвя-
занного с развитием шванном и нейрофибром; в част-
ности, для данной нозологии характерны мутации 
prKar 1a. У нашей пациентки в ближайшем после-
операционном периоде и наблюдении на протяжении 
полугода после операции не наблюдалось рецидивов 
и метастатического поражения. Необходимо дальней-
шее динамическое наблюдение с целью своевремен-
ного выявления возможных осложнений заболевания.

Заключение. Осведомленность о клинических 
проявлениях заболевания, наряду с критическим 
пониманием гистологической картины имеет реша-
ющее значение для постановки точного диагноза. 
Диагностика ЗМОПН должна сочетать мультимо-
дальный подход, также должно быть выполнено пол-
ное иссечение опухоли с последующим длительным 
наблюдением за пациентом. Необходимо дальнейшее 
изучение молекулярно-генетических аномалий при 
данной патологии с целью разработки таргетной те-
рапии.
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