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Резюме. Злокачественная тритон опухоль (ЗТО) — это высоко агрессивное злокачественное новообразова-
ние, классифицируемое как вариант злокачественной опухоли оболочки периферических нервов (ЗООПН) с рабдо-
миобластной дифференцировкой. ЗООПН с дивергентной (гетерологичной) дифференцировкой с наличием рабдо-
идного компонента крайне редка, составляет 5 % всех ЗООПН, которые составляет примерно 2 % всех сарком мяг-
ких тканей. Подгруппа опухолей, в которых злокачественные шванновские клетки сосуществуют со злокачествен-
ными рабдомиобластами, называется злокачественной тритон опухолью (ЗТО) [10]. В большинстве опубликован-
ных клинических наблюдениях, малигнизация тритон-опухоли встречается в голове, шее, конечностях и туловище 
[15]. Ограниченные сообщения о ЗТО доступны в нейроонкологической литературе и чаще всего описывается как 
малигнизация тритон-опухоли в виде спорадической формы на фоне нейрофиброматоза 1 типа (НФ1). Описан ред-
кий клинический случай хирургического лечения ЗТО, спинномозгового корешка Th5 у женщины 61 года.
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Summary. Malignant newt tumor (MNT) is a highly aggressive malignant neoplasm classified as a variant of malignant 
peripheral nerve sheath tumor (MPNT) with rhabdomyoblast differentiation. MDRF with divergent (heterologous) 
differentiation with the presence of a rhabdoid component is extremely rare, accounting for 5 % of all MRRF, which accounts 
for approximately 2 % of all soft tissue sarcomas. A subgroup of tumors in which malignant Schwann cells coexist with 
malignant rhabdomyoblasts is called malignant newt tumor (MNT) [10]. In most published clinical observations, newt tumor 
malignancy occurs in the head, neck, limbs, and trunk [15]. Limited reports of OST are available in the neurooncological 
literature and are most commonly described as sporadic newt tumor malignancy in the setting of neurofibromatosis type 1 
(NF1). A rare clinical case of surgical treatment of OST, Th5 spinal root in a 61-year-old woman is described.
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Введение. Злокачественные опухоли оболочек 
периферических нервов (ЗООПН) составляют около 
2 % всех сарком, небольшую часть группы раковых за-
болеваний, которые поражают 5 человек на миллион 
в год. [10]. ЗООПН с дивергентной (гетерологичной) 
дифференцировкой крайне редка, составляет 10–15 % 
всех ЗООПН и обычно характеризуется наличием изо-
лированного мезенхимального компонента [1].

Диагноз ЗООПН весьма сложен и должен отвечать 
одному из следующих условий (Кононова Т. П.,1991):
1)	 опухоли развиваются из нерва;
2)	 возникновение из предсуществующей доброкаче-

ственной опухоли оболочек периферического не-
рва (чаще из нейрофибромы);

3)	 развитие веретеноклеточной саркомы у  паци-
ентов с НФ 1 (однако диагноз правомочен лишь 
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в  случае, если опухоль имеет морфологические 
черты ЗООПН);

3)	 опухоль имеет гистологические признаки (свето-
оптические, ультраструктурные, иммуногистохи-
мические) шванновской дифференцировки.
Специфической особенностью ЗООПН, является 

гетерологичная дифференцировка. Если среди полей 
обычной ЗООПН обнаруживаются рабдомиобласты, 
то опухоль следует называть злокачественной тритон 
опухолью (ЗООПН с рабдомиобластической диффе-
ренцировкой). Количество рабдомиобластов может 
варьировать в  пределах одной опухоли. Округлые 
с ярко-эозинофильной цитоплазмой и несколько экс-
центричным ядром клетки хорошо контрастируют 
на фоне бледных веретеновидных шванновских кле-
ток. При иммуногистохимическом исследовании они 
выявляются миогенином или MyoD 1.

С рабдомиобластической дифференцировкой ЗО-
ОПН составляют 5  % и  названы злокачественной 
тритон опухолью (ЗТО) [11]. Впервые злокачествен-
ная тритон опухоль была описана Massonetal в 1932 г. 
у пациента с нейрофиброматозом [8], и на сегодняш-
ний день по данной нозологии в мировой литературе 
описано менее 150 случаев [14].

Условно ЗТО подразделяют на два вида: ассоци-
ированная с  НФ1 (50–70  %) — чаще наблюдается 
у молодых мужчин в области головы и шеи и име-
ет худший прогноз, чем спорадические (20–30  %) 
опухоли, встречающиеся чаще у женщин старшего 
возраста, в области туловища [7]. В литературе опи-
саны два случая тритон-опухоли без нейрофиброма-
тоза (НФ1).

Злокачественная тритон опухоль характеризуется 
более неблагоприятным клиническим течением, чем 
классическая ЗООПН [2, 6], её 2х-летняя выживае-
мость равна 15 %, а 5-летняя — от 5 до 12 % [12, 13] 
(против ЗООПН 39–50 %) и зависит от локализации, 
размера опухоли, степени дифференцировки, степе-
ни радикальности хирургического лечения и уровня 
экспрессии Ki67 [5, 14].

Более агрессивное течение ЗТО объясняется бы-
стрым, инвазивным ростом на ранних этапах, боль-
шими размерами опухоли, выраженной склонностью 
к местному рецидивированию и гематогенному мета-
стазированию. Так, у данного новообразования риск 
метастазирования — 48  %, местного рецидивиро-
вания — 43 % [3], при этом безрецидивный период 
и время до метастической стадии в опухоли меньше, 
чем в классической ЗООПН, хотя частота рецидивов 
и метастазов у опухолей сопоставима [6].

Представленное ниже клиническое наблюдение 
демонстрирует, возможность трансформации добро-
качественной шванномы в  более неблагоприятную 
форму опухоли ЗТО.

Клинический случай
В апреле 2021  года пациентка, 61  года посту-

пила в  нейрохирургическое отделение № 1 РНХИ 
им. А. Л. Поленова с жалобами на слабость и нару-
шение чувствительности в ногах, болевой синдром, 

для выполнения второго этапа хирургического ле-
чения, с неврологическим дефицитом обусловлен-
ным продолженным ростом опухоли области Th5 
позвонка.

В анамнезе у пациентки два оперативных вмеша-
тельствах от  2010-го и  декабря 2020  года по  пово-
ду данного заболевания. Данные по  первому этапу 
хирургического лечения (объему резекции и  гисто-
логическое заключение) представлены не были, вы-
полнялось в больнице по месту жительства, со слов 
пациентки лучевое лечение не проводилось.

В декабре 2020 года пациентка находилась на ле-
чении в  нейрохирургическое отделение № 1 РНХИ 
им.  А. Л. Поленова с  диагнозом шваннома Th5 
по типу песочных часов. С учетом глубокого невро-
логического дефицита и  сопутствующей соматиче-
ской патологией оперативное лечение было разде-
лено на два этапа. Первым этапом было выполнено 
удаление опухоли компремирующей спинной мозг. 
По  результатам экспресс-биопсии и  окончательного 
гистологического заключения — шваннома клеточ-
ного (целлюлярного) строения.

С умеренным регрессом неврологического де-
фицита, восстановление силы с  0–1 баллов до  4-х 
баллов, пациентка выписана в  связи с  ухудщением 
эпидемиологической обстановки и  перепрофилиро-
ванием института под Covid 19.

При поступлении в  апреле 2021  года. На  МРТ 
грудного отдела позвоночника выявлена прогрессия 
опухоли: интра-экстрадуральное патологическое 
образование на  уровне Th5, распространяющее-
ся интра — и  экстравертебрально влево размерами 
77х52х64  мм, разрушающееся тело, левую дужку 
Th5, задние отделы V ребра, компремирующее левое 
легкое, прилежащее к задней стенке грудной аорты, 
сдавливающее спинной мозг. Образование интенсив-
но накапливает контраст (рис. 1).

Рис. 1. МРТ до операции: компрессионная миелопатия 
на уровне Th5, разрушение тела и левой дуги позвонка Th5, 
задних отделов V ребра.
Fig. 1. MRI before surgery: compression myelopathy at the Th5 
level, destruction of the body and left arch of the Th5 vertebra, 
posterior sections of the 5th rib.
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В неврологическом статусе при поступлении 
у пациентки нижний парапарез до двух баллов, по-
верхностная чувствительность: гипестезия с уровня 
иннервации дерматома Th7.

Оперирована последовательно в один день в объ-
ёме микрохирургического удаления интрадурального 
компонента опухоли (Гистологическое и  иммуноги-
стохимическое заключение — Тритон-опухоль с фо-
кусами озлокачествления — рис. 2, 3), спондилото-
мии Th5 и трансторакального удаления внутригруд-
ного компонента. (опухоль удалена единым блоком).

Вмешательство проводилось в  условиях много-
компонентной анестезии (ТВА+ИВЛ). Удаленное 
тело замещено лифт-системой. При удалении тела 
позвонка и дальнейшей резекции заднего отдела V 
ребра и  внутриплеврального фрагмента опухоли 
был пересечен Th5 спинномозговой корешок слева. 
Стабилизация передней опорной колонны позво-
ночного столба дополнена транспедикулярной фик-
сацией Th2-Th7 позвонков (рис. 4).

 А  Б 
Рис. 2. А-Б. Гистологическое исследование опухоли. Окр. ГиЭ. А — Структуры опухоли, напоминающие шванному, представлены 
веретеновидными клетками с овальными ядрами (Антони А), расположенными среди ксантомных клеток (Антони В)., ув. 200. 
Б — Скопления рабдомиобластоподобных клеток разной степени дифференцировк., ув. 400
Fig. 2. A-B. Histological examination of the tumor. okr. HIE.  
A — Tumor structures resembling schwannoma are represented by spindle-shaped cells with oval nuclei (Antoni A) located among 
xanthoma cells (Antoni B)., SW. 200. B — Accumulations of rhabdomyoblast-like cells of varying degrees of differentiation, uv. 400

 А  Б 
Рис. 3. А-Б. Результаты иммуногистохимических реакций. А — Диффузное цитоплазматическое окрашивание S 100, ув. 400. 
Б — Цитоплазматическое окрашивание десмином веретеновидных клеток рабдомиоподобного строения, ув. 400.
Fig. 3. A-B. Results of immunohistochemical reactions. A — Diffuse cytoplasmic staining S 100, uv. 400.  
B — Cytoplasmic staining with desmin of spindle-shaped cells of a rhabdomyoid-like structure, uv. 400.

 
Рис. 4. СКТ после операции. Удаленное тело замещено лифт-системой.
Fig. 4. CT after surgery. Removed body replaced by lift system.
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Общая продолжительность операции составила 
350 мин. Интраоперационная кровопотеря — 700 мл, 
послеоперационная 120 мл. В  послеоперационном 
периоде у пациентки отмечено восстановление чув-
ствительности и  увеличение силы в  нижних конеч-
ностях до  4х баллов. Вертикализирована на  третьи 
сутки после операции. Выписана на  амбулаторное 
лечение к  онкологу после прохождения первичной 
реабилитации.

Обсуждение
ЗООПН с дивергентной (гетерологичной) диффе-

ренцировкой крайне редка, составляет 10–15 % всех 
ЗООПН и обычно характеризуется наличием изоли-
рованного мезенхимального компонента (рабдоидно-
го, остеоидного, хондроидного, ангиосаркомного).

Это группа новообразований, которые ранее на-
зывались нейрогенной саркомой, нейрофибросарко-
мой или злокачественной шванномой. Предлагаемый 
термин, несмотря на свою громоздкость, является бо-
лее удачным, поскольку составляющие клетки в пре-
делах одной опухоли дифференцируются в  сторону 
различных элементов оболочки нерва (шванновская, 
периневральная клетки; фибробласт).

Известна французская классификации градиро-
вания сарком (FNCLCC) предлагает выделять grade 
I–III по  совокупности 3х параметров (дифферен-
цировка опухоли, митозы, некроз), оцениваемых 
балльной системой и,  что примечательно: дивер-
гентная (в частности, рабдоидная) дифференциров-
ка в  ЗООПН оценивается в  максимальные 3 балла 
и сразу присуждает опухоли, как минимум, Grade II 
(FNCLCC), даже в отсутствие митозов и некрозов. 
Злокачественная тритон опухоль — это редкий тип 
опухоли, но его важно учитывать у пациентов с но-
выми симптомами сдавления позвоночника, в част-
ности у  пациентов с  NF1 или лучевой терапией 
в  анамнезе. Поскольку злокачественные опухоли 
могут возникать из  трех основных клеточных ти-
пов, составляющих оболочку нерва (шванновские 
клетки, периневральные клетки и  фибробласты), 
многие исследователи предлагают обобщенный 
термин «злокачественные опухоли оболочек пери-
ферических нервов», что подтверждено последней 
классификацией ВОЗ 2021 г.

Woodruff et al. предложил три диагностических 
критерия применимых к ЗТО.[16]:
1. 	 Опухоль возникает из периферического нерва или 

у пациентов с НФ1.
2. 	 Особенности роста и наличие шванновских кле-

ток типичны для опухолей оболочек перифериче-
ских нервов.

3. 	 Рабдомиосаркоматозная дифференцировка возни-
кает в пределах тела опухоли.
Daimaru et al. [4] позже предложил расширить 

определение, включив в  него следующие условия: 
во‑первых, опухоль у  пациентов без мутации NF‑1, 
которая имеет гистологическое сходство со злокаче-
ственной шванномой и содержат очаговые рабдоми-
областы; и,  во‑вторых, опухоли, состоящая преиму-

щественно из  рабдомиобластной дифференцировки 
с  фокальными элементами шванновских клеток, 
встречающимися в нерве или у пациентов с NF‑1.

Несмотря на  крайне злокачественную природу 
ЗТО и  плохой прогноз для пациентов со  спинно-
мозговой формой. Относительным гарантом пред-
упреждения развития рецидивов мы считаем удале-
ние опухоли единым блоком и радикальное хирурги-
ческое вмешательство должно быть целью каждого 
клинического случая с  одновременной агрессивной 
резекцией и удалением пораженных нервных кореш-
ков, как с онкологической точки зрения, так и с точки 
зрения улучшения качества жизни, что может послу-
жить снижением частоты рецидивов и продолженно-
го роста опухоли.

В данном наблюдении показано, что при опухо-
лях оболочек периферических нервов необходимо 
радикальная резекция новообразования, оператив-
ные вмешательства частично удаляющие опухоль 
могут привести к трансформацию опухоли не только 
в ЗООПН но и в более злокачественную форму ЗТО, 
данные опухоли к  сожалению в  настоящий момент 
практически не  поддаются лечению химиотерапией 
и лучевым методам.

Послеоперационная рентгенологическая картина 
представленного наблюдения и клиническая картина 
пациента к моменту выписки подтверждает обосно-
ванность одномоментной радикальной резекции опу-
холи с близлежащими анатомическими структурами, 
вовлеченными в патологически процесс.

Радикальная резекция ООПН до сих пор остается 
относительным гарантом возникновения рецидивов.

В отношении этого редкого и сложного с диагно-
стической точки зрения заболевания уже предприни-
маемые усилия должны быть направлены на  разра-
ботку инновационных дизайнов испытаний, которые 
максимально увеличивают ресурсы пациентов и под-
крепляются многоцентровым сотрудничеством для 
повышения качества и  количества значимых транс-
ляционных и клинических данных. Только благодаря 
этим усилиям можно решить серьезные проблемы, 
связанные с лечением пациентов с этой формой сар-
комы мягких тканей.
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