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Цель работы – представить редкий клинический случай агрессивного варианта миофибробластической опухоли языка.
Клиническое наблюдение. У пациента 24 лет выявлено объемное образование левой половины языка размерами 44 × 25 × 50 мм 
с распространением на контралатеральную сторону и дно полости рта. Пациент отрицал травмы или хронические заболевания 
аутоиммунной природы. Дополнительные исследования не выявили поражения других органов и систем. Гистологическое заклю-
чение: злокачественное веретено-полиморфно-клеточное новообразование с участками миксоматоза, перинеальным ростом, 
инфильтрацией мышечных волокон и их гибелью. При иммуногистохимическом исследовании в клетках опухоли обнаружили экс-
прессию виментина, CD34, S100; Ki-67 – 30 %. Был установлен клинический диагноз фибросаркомы языка Т3N0M0. Выполнена 
субтотальная резекция языка с одномоментной микрохирургической пластикой реиннервированным лучевым аутотранспланта-
том. По результатам морфологического исследования удаленных тканей поставлен заключительный диагноз агрессивной вос-
палительной миофибробластической опухоли языка. Период наблюдения на момент написания статьи составил 15 мес. Пациент 
питается твердой пищей, функция звукопроизношения восстановлена в полном объеме. Признаки рецидива и метастазирования 
отсутствуют.
Заключение. Диагностика воспалительной миофибробластической опухоли полости рта сложна и зависит от клинико-морфо-
логических особенностей конкретной опухоли. Установление надежных критериев дифференцирования агрессивных и неагрессив-
ных форм воспалительной миофибробластической опухоли языка необходимо для выбора метода лечения. Основные трудности 
возникают при определении объема резекции и прогнозировании рецидива или метастазирования.
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The study objective is to present a rare clinical case of an aggressive myofibroblastic tumor of the tongue.
Clinical case. A 24-year-old patient was revealed a 44 × 25 × 50 mm volumetric formation of the left side of the tongue spreading to the cont-
ralateral side and bottom of the oral cavity. The patient denied injuries or chronic autoimmune diseases. Additional studies did not reveal 
failure of other organs or systems. Histological conclusion: malignant spindle-polymorphic cell neoplasm with myxomatosis, perineal growth, 
muscle fiber infiltration and their death. An immunohistochemistry revealed expression of vimentin, CD34, S100; Ki-67 – 30 % in tumor 
cells. He was diagnosed with T3N0M0 fibrosarcoma of the tongue. Subtotal resection of the tongue with simultaneous microsurgical plasty 
via re-activated radiation autograft was performed. According to morphological study of the removed tissues, he was finally diagnosed with 
an aggressive inflammatory myofibroblastic tumor of the tongue. Observation period at the time of writing was 15 months. The patient eats 
solid food, sound pronunciation is restored in full. There are no signs of relapse or metastasis.
Conclusion. Diagnostics of an inflammatory myofibroblastic tumor of the oral cavity is complex and depends on clinical and morphological fea-
tures of a particular tumor. We need reliable criteria to differentiate aggressive forms of inflammatory myofibroblastic tumor of the tongue from 
non-aggressive ones to choose treatment. The main difficulties arise in determining the resection volume and predicting relapse or metastasis.
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Введение
Воспалительные миофибробластические опухоли 

(ВМО, inflammatory myofibroblastic tumors) представ-
ляют собой редкие неоплазии мягких тканей мезенхи-
мального происхождения. Данный вид новообразований 
относится к гетерогенной группе опухолей с широким 
спектром форм биологического поведения, выражен-
ным воспалительным компонентом и непредсказуемым 
прогнозом [1, 2].

Этиология и патогенез ВМО до конца не изучены; 
предположительно, опухоль может развиваться на фо-
не травм, ранений, инфекционных процессов (вызван-
ных, например, вирусом простого герпеса 8-го типа или 
вирусом Эпштейна–Барр), которые приводят к стой-
кому хроническому воспалению, а также на фоне ауто-
иммунных процессов. Результаты некоторых исследо-
ваний свидетельствуют о том, что ВМО – опухолевый 
процесс, возникающий в результате хромосомных 
транслокаций, которые часто вызывают избыточную 
экспрессию ALK (anaplastic lymphoma kinase, киназа 
анапластической лимфомы) [3].

В классификации опухолей мягких тканей и костей 
Всемирной организации здравоохранения (2013) ВМО 
отнесена к промежуточным фибробластическим / мио-
фибробластическим опухолям, для которых характер-
на невысокая частота (до 2 %) отдаленных метастазов 
в лимфатических узлах и легких, предсказать появление 
которых по характеру первичной опухоли обычно край-
не затруднительно. Характерная особенность этой груп-
пы опухолей – агрессивный характер местного роста, 
обусловливающий высокую частоту местных рецидивов 
при нерадикальном хирургическом лечении [1, 2].

Впервые ВМО была описана в легких в 1939 г., затем 
были опубликованы сообщения о других локализаци-
ях (внелегочных) – в центральной нервной системе, 
сердце, среднем ухе, костях, почках, мочевом пузыре, 
поджелудочной железе, яичниках, печени. Чаще всего 
ВМО встречается в легких, брыжейке кишечника, саль-
нике [4]. ВМО области головы и шеи составляют 14–
18 % случаев, при этом проявления ВМО полости рта 
очень необычны и вариабельны.

Основной метод лечения ВМО – хирургическое 
удаление. Основные трудности возникают при опре-
делении объема резекции и прогнозировании рециди-
ва или метастазирования, так как до сих пор не раз-
работаны надежные клинические, гистопатологические 
и генетические критерии прогнозирования [5].

Цель данной публикации – представить редкий кли-
нический случай агрессивного варианта миофибробла-
стической опухоли языка.

Клиническое наблюдение
Пациент 24 лет обратился в отделение микрохирур-

гии Московского научно-исследовательского онкологиче-
ского института им. П. А. Герцена – филиала Националь-
ного медицинского исследовательского центра радиологии 
с жалобами на объемное образование в толще языка.

Из анамнеза известно, что в декабре 2017 г. появилось 
образование в толще левой половины языка, которое бы-
стро увеличивалось в размерах. Пациент отрицал пред-
шествующую травму или хронические заболевания ауто-
иммунной природы.

При осмотре через рот в толще левой половины язы-
ка в его средней трети выявлено опухолевое образование 
смешанного типа роста с объемным эндофитным компо-
нентом, плотной консистенции, с переходом за среднюю 
линию и корень языка слева. Размеры образования 5 × 4 см 
(рис. 1).

При компьютерной томографии обнаружено объемное 
образование левой половины языка размерами 44 × 25 × 50 мм 
с распространением на контралатеральную сторону и дно 
полости рта. Образование состояло из 2 округлых узлов. 
Лимфатические узлы поднижнечелюстной области раз-
мером до 8 мм по короткой оси сохраняли типичную струк-
туру. Верхние, средние и нижние яремные лимфатические 
узлы не изменены (рис. 2).

Рис. 1. Внешний вид воспалительной миофибробластической опухоли языка

Fig. 1. Appearance of the inflammatory myofibroblastic tumor of the tongue
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В результате дополнительных исследований, в том 
числе компьютерной томографии органов грудной клет-
ки, комплексного ультразвукового исследования органов 
брюшной полости и радионуклидного исследования костей 
скелета, не выявлено поражения других органов и систем.

Гистологическое заключение: злокачественное вере-
тено-полиморфно-клеточное новообразование с участ-
ками миксоматоза, перинеальным ростом, инфильтра-
цией мышечных волокон и их гибелью.

При иммуногистохимическом исследовании с исполь-
зованием антител к виментину, десмину, актину, CD34, 
CD68, S100, Ki-67 в клетках опухоли обнаружили экс-
прессию виментина, CD34, S100; Ki-67 – 30 %. Морфо-
иммуногистохимическая картина соответствовала 
 фибросаркоме G

1
.

Установлен клинический диагноз фибросаркомы язы-
ка Т3N0M0 G

1
 (по международной классификации злока-

чественных новообразований TNM 8-го издания).
Выполнена субтотальная резекция языка с одномо-

ментной микрохирургической пластикой реиннервирован-
ным лучевым аутотрансплантатом (рис. 3).

Результаты планового морфологического исследова-
ния: в мягких тканях языка наблюдается инфильтратив-
ный рост веретеноклеточной саркомы. Опухоль из вере-
теновидных атипичных клеток с полиморфными ядрами. 
Митотическая активность: 4 типичные фигуры митоза 
на площади 1,76 мм2. Редкие очаги некроза. Ткань опухо-
ли инфильтрирует окружающие скелетные мышечные 
волокна, отмечается периневральный рост, умеренно вы-
раженная очаговая инфильтрация лимфоцитами, 

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография. Опухоль левой половины языка размерами 44 × 25 × 50 мм с распространением на контралатеральную 
сторону и дно полости рта

Fig. 2. Magnetic resonance imaging. A 44 × 25 × 50 mm tumor of the left side of the tongue spreading to the contralateral side and bottom of the oral cavity

Рис. 3. Макропрепарат удаленных тканей размерами 8,5 × 5,5 × 4,3 см. Поверхность языка деформирована (сильнее слева). На разрезе в толще 
мягких тканей языка – плотноэластичный опухолевый узел размерами 4,5 × 2,3 × 2,3 см, тяжистого вида, серого цвета, с относительно чет-
кими границами

Fig. 3. A 8.5 × 5.5 × 4.3 cm gross specimen of removed tissues. The surface of the tongue is deformed (more on the left). In the section inside soft tissues of the 
tongue there is a 4.5 × 2.3 × 2.3 cm tightly elastic tumor node, with nodularity, gray color and relatively clear boundaries
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плазмоцитами и полиморфно-клеточными нейтрофилами 
окружающих мягких тканей и ткани опухоли. При им-
муногистохимическом исследовании выявлена очаговая 
выраженная цитоплазматическая реакция на антитела 
к SMA в 15 % клеток опухоли, диффузная выраженная 
цитоплазматическая реакция на антитела к ALK в 75 % 
клеток опухоли. Морфология и иммунофенотип опухоли 
языка соответствуют агрессивному варианту ВМО (рис. 4).

Заключительный диагноз – агрессивная ВМО языка.
Период наблюдения на момент написания статьи 

составил 15 мес. Спустя 1 мес после операции пациент 
переведен на естественное пероральное питание твердой 
пищей. Функция звукопроизношения восстановлена в пол-
ном объеме и оценивается как удовлетворительная. 
По данным контрольных обследований признаки рециди-
ва и метастазирования не выявлены (рис. 5).

Обсуждение
Итак, ВМО – чрезвычайно редкая опухоль мезен-

химального происхождения. Следует подчеркнуть, 
что до недавнего времени ВМО рассматривалась как до-
брокачественная опухоль, но накопленные клиниче-
ские, морфологические и молекулярно-генетические 
данные свидетельствуют о том, что ее следует класси-
фицировать как новообразование с промежуточным 
биологическим потенциалом, выраженным воспали-
тельным компонентом и характерными генетическими 
изменениями.

Дифференциальная диагностика ВМО сложна, и ее 
успешность зависит в первую очередь от выбора диа-
гностических методов и качества забора материала 
(биоптата). В дифференциальный диагноз при локали-
зации новообразования в полости рта включают вос-
палительные процессы вследствие воздействия ино-
родных тел и реакции на некоторые инфекционные 

агенты, фибросаркому, узловой фасциит, амилоидоз, 
фиброматоз десмоидного типа, лейомиосаркому, вы-
сокодифференцированную липосаркому, дедифферен-
цированную липосаркому [6]. Иммуногистохимическое 
исследование с применением антител к ALK играет 
ключевую роль в диагностике ВМО.

Для ВМО характерна интраабдоминальная / забрю-
шинная локализация. В зарубежной научной литера-
туре описаны только отдельные клинические наблю-
дения ВМО, локализующихся в языке. Заболевание 
диагностируют у пациентов в возрасте от 3 до 89 лет. 
Как правило, сначала ВМО проявляется как бессим-
птомный четко отграниченный экзофитный компонент 
с быстрым ростом, имитирует злокачественную опухоль 
и представляет собой сложный для диагностики объект. 

Рис. 4. Иммуногистохимическое исследование. Очаговая выраженная цитоплазматическая реакция на антитела к SMA в 15 % клеток опухоли 
(а), диффузная выраженная цитоплазматическая реакция на антитела к ALK в 75 % клеток опухоли (б)

Fig. 4. Immunohistochemistry. Focal expressed cytoplasmic reaction to SMA in 15 % of tumor cells (a), diffuse expressed cytoplasmic reaction to antibodies to 
ALK in 75 % of tumor cells (б)

Рис. 5. Вид полости рта пациента через 15 мес после удаления воспа-
лительной миофибробластической опухоли языка

Fig. 5. Patient oral cavity 15 months after the inflammatory myofibroblastic 
tumor of the tongue was resected

а б
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При дополнительном обследовании зачастую наблю-
дают морфологическую картину новообразования ме-
зенхимального происхождения (саркомы), но при де-
тальном исследовании выясняется, что опухоль 
состоит из веретеновидных клеток (типа миофибро-
бластов), в цитоплазме которых обнаруживается боль-
шое количество мононуклеарных воспалительных кле-
ток [1, 7–10]. При гистологическом исследовании 
выявляют пролиферацию веретеновидных клеток типа 
миофибробластов в миксоидном или коллагенизиро-
ванном окружении и выраженный воспалительный 
компонент, представленный преимущественно лим-
фоцитами, плазматическими клетками и небольшим 
количеством эозинофильных и нейтрофильных лейко-
цитов. При иммуногистохимическом исследовании 
наблюдается экспрессия SMA в 90 % клеток опухоли, 
десмина – в 13–69 % (по разным данным). Цитоплаз-
матическую или ядерную экспрессию ALK выявляют 
в 36–60 % случаев. По данным молекулярно-генети-
ческого исследования перестройку 2p23 (гена ALK) 
обнаруживают приблизительно в 50 % случаев. Кло-
нальные цитогенетические повреждения, вовлекающие 
ген ALK, характерны для ВМО, а иммуногистохими-
ческая реакция на антитела к ALK обусловливает 

цитоплазматическое окрашивание более чем в 50 % 
случаев [11].

Полное удаление опухоли с резекцией окружающих 
мягких тканей ротовой полости – наиболее эффектив-
ный метод лечения [5]. В научной литературе также опи-
сано применение стероидной, лучевой терапии и хи-
миотерапии [1, 3, 7, 11]. Более того, ответ на лечение 
ингибиторами тирозинкиназы был зарегистрирован 
у пациентов c ВМО с мутацией гена ALK, что свидетель-
ствует о важности этой терапевтической мишени [12–19].

заключение
Клинический случай демонстрирует, что диагно-

стика ВМО полости рта сложна и зависит от клинико-
морфологических особенностей конкретной опухоли 
и объема диагностического комплекса. Основные труд-
ности в лечении возникают при определении объема 
резекции и прогнозировании рецидива или метастази-
рования, поскольку послеоперационный период про-
текает непредсказуемо, а надежные критерии прогнози-
рования отсутствуют. Разработка надежных критериев 
дифференцирования агрессивных и неагрессивных 
форм ВМО особенно необходима для выбора адекват-
ной тактики лечения.
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