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Представлен клинический случай злокачественной опухоли из оболочек периферических нервов. Это редко встречающаяся в об-
ласти головы и шеи опухоль, которая исходит из шванновских клеток и характеризуется неясным потенциалом злокачествен-
ности, медленным ростом в виде солитарного узла. Для установления точного диагноза необходимо иммуногистохимическое ис-
следование. Хирургический метод лечения обеспечивает хорошие отдаленные результаты.
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A clinical case of the malignant peripheral nerve sheath tumor is presented. It is a rare tumor in the head and neck area. The tumor arises 
from Schwann cells, its malignant potential is unclear. This low-growing tumor is presenting as a solitary nodule. To make a precise diagnosis 
immunohistochemistry assay is used. Surgical approach provides good long-term outcome.
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Введение
Подавляющее число новообразований головы и шеи 

имеют эпителиальное происхождение. Частота вы-
явления в этой области злокачественных опухолей 
периферических нервов (ЗОПН), по данным разных 
авторов, варьирует от 25 до 40 %. Они могут исходить 
из оболочки любого нерва, кроме I и II пары черепных 
нервов (в их составе отсутствуют шванновские клетки). 
Около 4 % ЗОПН головы и шеи локализуются в при-
даточных пазухах носа. Формирование ЗОПН из пле-

чевого сплетения встречается примерно в 5 % случаев. 
Образования, исходящие из блуждающего нерва, со-
ставляют 2–5 % всех случаев нейрогенных опухолей. 
В полости рта встречается не более 1 % от общего чи сла 
ЗОПН головы и шеи, их преимущественной локали-
зацией считается корень языка. Расположение в об-
ласти альвеолярного отростка верхней челюсти, так же 
как и внутрикостное расположение образований этой 
морфологической группы, наблюдается крайне редко 
[1–3].
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Данные опухоли характеризуются медленным ро-
стом и макроскопически представляют собой, как пра-
вило, солитарный узел.

Рентгенографическим отличием ЗОПН является 
четкая склеротическая граница. В качестве диагности-
ческих методов для оценки распространенности по-
ражения, а также инфильтрации окружающих структур 
при обширных поражениях могут применяться ультра-
звуковое исследование, компьютерная томография 
с контрастированием и магнитно-резонансная томо-
графия [1].

Клиническая картина ЗОПН не позволяет поста-
вить точный диагноз, так как этот вид новообразований 
не проявляется какими-либо патогномоничными сим-
птомами, а верификация возможна только после мор-
фологического и иммуногистохимического исследова-
ний [4, 5].

Основной метод лечения ЗОПН – хирургический, 
однако из-за сложного анатомического расположения 
и риска развития неврологического дефицита после 
операции проведение операции по удалению ЗОПН 
может представлять сложность для хирурга [3]. Разра-
батываются методы дооперационного определения 
принадлежности опухолевых масс к нерву [6], что в ко-
нечном итоге улучшает отдаленные результаты вмеша-
тельства и минимизирует выраженность послеопера-
ционной неврологической симптоматики.

При некоторых локализациях нейрогенного про-
цесса в области головы и шеи может быть назначена 
стереотаксическая лучевая терапия [7]. Мультидисци-
плинарный подход позволяет улучшить качество жиз-
ни этой группы больных. Вместе с тем необходимо 
рассмотреть эффективность адъювантного лечения 
данной категории больных [8].

Клиническое наблюдение
Пациентка С., 1947 года рождения. При поступле-

нии предъявляла жалобы на отечность левой щеки со сто-
роны полости рта. При осмотре: лицо асимметрично 
за счет выбухания левой щечной области. Полость носа 
без признаков поражения.

При мезофарингоскопии обнаружено новообразование, 
исходящее из альвеолярного отростка левой верхней че-
люсти, в проекции зубов 2.4, 2.5, 2.6, 2.7 с распростране-
нием на твердое и мягкое небо (рис. 1).

При компьютерной томографии лицевого черепа вы-
явлены признаки опухоли альвеолярного отростка левой 
верхней челюсти до 4,7 см в наибольшем измерении с рас-
пространением на твердое и мягкое небо (рис. 2).

При гистологическом исследовании биопсийного 
материала выявлена злокачественная мезенхимальная 
опухоль из веретенообразных клеток, формирующих 
длинные поперечно- и косопересекающиеся пучки; ядра 
клеток вытянутые, остроконечные, множественные 
фигуры митозов. На небольших участках образование 

Рис. 1. Мезофарингоскопия. Опухоль альвеолярного отростка левой 
верхней челюсти с распространением на твердое и мягкое небо

Fig. 1. Mesopharyngoscopy. The tumor of the alveolar process of the left 
maxilla invading the hard and soft palates

Рис. 2. Спиральная компьютерная томография лицевого черепа в коро-
нарной проекции. Опухоль альвеолярного отростка левой верхней челю-
сти с распространением на твердое и мягкое небо

Fig. 2. Spiral computed tomography scan of the facial skull, coronal view. 
Tumor of the alveolar process of the left maxilla invading the hard and soft 
palates

покрыто многослойным плоским неороговевающим эпи-
телием.

4,74 см
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Рис. 6. Иммуногистохимическое исследование операционного мате-
риала. Диффузно-очаговая умеренная ядерная и цитоплазматическая 
экспрессия протеина S100. ×200

Fig. 6. Immunohistochemical examination of the surgical specimen. Moderate 
focal / diffuse nuclear and cytoplasmic expression of S100 protein. ×200

Рис. 5. Иммуногистохимическое исследование операционного матери-
ала. Очаговая слабая мембранная экспрессия CD56. ×200

Fig. 5. Immunohistochemical examination of the surgical specimen. Focal 
weak membrane expression of CD56. ×200

Рис. 4. Гистологическое исследование операционного материала. Фраг-
менты злокачественной мезенхимальной опухоли из веретеновидных 
клеток, формирующих длинные поперечно- и косопересекающиеся пучки. 
Ядра клеток вытянутые, остроконечные. Множественные фигуры ми-
тозов. На небольших участках опухоль покрыта многослойным плоским 
неороговевающим эпителием. Окраска гематоксилином и эозином. ×40

Fig. 4. Histological examination of the surgical specimen. Fragments of a ma-
lignant mesenchymal tumor composed of spindle cells forming long transverse 
and oblique bundles. Cell nuclei are elongated and pointed. Multiple mitotic 
figures. Small areas of the tumor are covered with non-keratinized stratified 
squamous epithelium. Hematoxylin and eosin staining. ×40

Рис. 3. Внешний вид больной после операции. Временный акриловый про-
тез-обтуратор в послеоперационной полости

Fig. 3. Patient’s appearance after surgery. Temporary acrylic prosthesis 
(obturator) in the postoperative cavity

При иммуногистохимическом исследовании выявлена 
яркая диффузная экспрессия виментина, диффузно-оча-
говая ядерная и цитоплазматическая экспрессия про-
теина S100, очаговая экспрессия CD56, слабая очаговая 
экспрессия ЕМА. Не обнаружено экспрессии общего 

цитокератина, р63, цитокератина 5 / 6, Wf, CD31, CD34, 
десмина, гладкомышечного актина, Melan-A, НМВ-45. 
Индекс пролиферативной активности Ki-67 – 90 %.

После амбулаторного диагностического этапа про-
ведена видеоассистированная резекция альвеолярного от-
ростка левой верхней челюсти, части твердого и мягко-
го неба в пределах здоровых тканей. Послеоперационный 
период протекал без осложнений.

На 6-е сутки после операции при помощи стандарт-
ных слепочных ложек сняты оттиски верхней и нижней 
челюстей. Изготовлен временный акриловый протез-об-
туратор, разделяющий полости рта и носа, восполняющий 
утраченный объем твердых тканей челюсти, а также 
верхний зубной ряд слева (рис. 3).



75

Опухоли ГОЛОВЫ  и ШЕИ   HEAD and NECK tumors Том 9   Vol. 93 ’2019 Клинический случай

75

При морфологическом исследовании операционного 
материала были получены следующие результаты (рис. 
4–8): злокачественная мезенхимальная опухоль из вере-
тенообразных клеток, формирующих длинные поперечно- 
и косопересекающиеся пучки; ядра клеток вытянутые, 
остроконечные; множественные фигуры митозов; про-
растание в скелетные мышцы, малые слюнные железы 
и губчатую костную ткань верхней челюсти. Края резек-
ции интактны. Учитывая данные предыдущего морфоло-
гического и иммуногистохимического исследования, с боль-
шей долей вероятности можно диагностировать 
злокачественную опухоль из оболочек периферических 
нервов III степени злокачественности по системе FNCLCC 
(Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre Le Cancer, 
Национальная федерация онкологических центров Фран-
ции) (гистологическое строение опухоли – 2 балла, не-

Рис. 8. Гистологическое исследование операционного материала. Рост 
злокачественной опухоли оболочек периферических нервов. Многочислен-
ные фигуры митоза. Окраска гематоксилином и эозином. ×400

Fig. 8. Histological examination of the surgical specimen. Growth of a malig-
nant peripheral nerve sheath tumor. Multiple mitotic figures. Hematoxylin and 
eosin staining. ×400

Рис. 7. Иммуногистохимическое исследование операционного материа-
ла. Индекс пролиферативной активности Ki-67 – 90 %. ×200

Fig. 7. Immunohistochemical examination of the surgical specimen. Ki-67 
index is 90 %. ×200

крозы – 1 балл, митотические фигуры в 10 полях зрения 
при большом увеличении – 3 балла, всего 6 баллов).

заключение
Злокачественные новообразования из перифери-

ческих нервов головы и шеи, хотя и встречаются редко, 
должны рассматриваться в ходе дифференциальной 
диагностики у взрослых больных с односторонней бес-
симптомной медленно растущей опухолью лицевого 
черепа. Необходимо гистологическое и иммуногисто-
химическое исследование новообразования на этапе 
диагностики. Как основной метод лечения рассматри-
вается хирургическое вмешательство, которое обеспе-
чивает хорошие отдаленные результаты.
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