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Аннотация

Актуальность. Нейрофиброматоз относится к достаточно редким заболеваниям (1/3000) и представлен 
несколькими клиническими вариантами. В 1992 г. V. Riccardi описал семь типов нейрофиброматоза. 
Сегментарный нейрофиброматоз (cH), также известный как V тип нейрофиброматоза, является крайне 
редким вариантом, для которого характерно развитие типичных кожных проявлений или нейрофибром, 
ограниченных одним сегментом тела. Описание клинического случая. В литературе описано около 
100 наблюдений СН, из которых всего один – с компрессией спинного мозга. Нами представлен первый 
случай такой нозологической формы с компрессией спинного мозга у российского пациента. Больной, 
70 лет, в связи с нарастанием пареза в левых конечностях по рекомендации невролога выполнил МРТ 
шейного отдела позвоночника, на которой были выявлены опухоли солидного типа, расположенные 
экстрамедуллярно интра-экстрадурально на уровне Сii–iii с выраженной компрессией спинного мозга. 
На момент госпитализации неврологическая картина заболевания представлена глубоким спасти-
ческим тетрапарезом (1–2 балла), нарушением всех видов чувствительности с уровня СiV по прово-
дниковому типу, нарушением функции тазовых органов по типу задержки. Индекс Карновского 50 %, 
2 балла по шкале Fim. В качестве доступа к патологическому образованию выполнена стандартная 
ламинэктомия на уровне Сii–iii. Первым этапом устранена компрессия спинного мозга за счет удаления 
интрадурально расположенных опухолей. В последующем поэтапно удалены экстрадуральные части 
новообразований. При гистологическом исследовании опухоли были представлены переплетающи-
мися пучками вытянутых шванновских клеток с волнистыми ядрами, имеющими заостренные концы, 
и коллагеновыми волокнами. Присутствующий в строме муцин разделял клетки и волокна. Заключе-
ние. СН относится к редкому типу нейрофиброматоза. Однако с точки зрения генетики относить его к 
отдельному типу нейрофиброматоза, по всей видимости, неправильно, поскольку причина развития – 
мозаицизм соматических клеток вследствие мутации гена NF 1. СН достаточно редко проявляется 
развитием множественных нейрофибром спинномозговых нервов, однако при развитии таковых мо-
жет сопровождаться грубым неврологическим дефицитом, вызванным компрессией спинного мозга. 
Хирургическое лечение основано на базовых общих и специальных хирургических принципах, которые 
определяются анатомо-морфологическими характеристиками области вмешательства, соблюдение 
которых позволяет добиться хороших результатов лечения.
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abstract

Background. Neurofibromatosis is a fairly rare disease (1/3000). in 1992, V. Riccardi described seven types 
of neurofibromatosis. segmental neurofibromatosis (sH), also known as type V neurofibromatosis, is an 
extremely rare variant characterized by the development of typical cutaneous manifestations or one body 
segment neurofibromas. clinical case. currently, the literature describes about 100 cases of sH and only one 
of them with compression of the spinal cord. We present our first case of this nosological form with spinal cord 
compression in a Russian patient. a 70-year-old patient, due to an increasing paresis in the left extremities, 
underwent mRi of the cervical spine, which revealed solid tumors located extramedullary intra-extradurally at 
the level of c2-c3 vertebrae with pronounced compression of the spinal cord. at the time of hospitalization, 
clinical presentation was characterized by deep spastic tetraparesis (1–2 points), impairment of all types of 
sensitivity from the c4 level by the conductive type, and dysfunction of the pelvic organs by the type of delay. 
Karnofsky index was 50 %, 2 points on the Fim scale. standard c2-c3 vertebrae laminectomy was performed. 
spinal cord compression was eliminated due to the removal of intradural tumors. subsequently, extradural 
tumors were removed step by step. on histological examination, tumors were represented by intertwining 
bundles of elongated schwann cells with wavy nuclei with pointed ends and ileogenic fibers. mucin present 
in the stroma separated cells and fibers. conclusion. sN is a rare type of neurofibromatosis. However, from 
the point of view of genetics, it is most likely incorrect to attribute it to a separate type of neurofibromatosis, 
since the cause of its development is mosaicism of somatic cells due to mutation of the NF 1 gene. sN is rarely 
manifested by the development of spinal nerves multiple neurofibromas, however, it can be accompanied by a 
gross neurological deficit caused by compression of the spinal cord such neurofibromas. surgical treatment is 
based on basic and special surgical principles that determine the anatomical and morphological characteristics 
of the area of   intervention, the compliance of which allows for good treatment results.

Key words: neurofibromatosis, segmental neurofibromatosis

Введение. Нейрофиброматоз относится к доста-
точно редким заболеваниям (1/3000) с несколькими 
клиническими вариантами. Для нейрофиброматоза 
I типа, или болезни фон Реклингхаузена, сфор-
мированы четкие диагностические критерии: 
пигментные пятна на коже цвета «кофе с моло-
ком», подкожные нейрофибромы, узелки Лиша – 
гамартомы радужной оболочки глаза. В струк-
туре заболевания также встречаются дисплазия 
или истощение компактного вещества длинных 
трубчатых и основной костей, сколиотическая 
деформация позвоночника, эпилепсия. Данный 
тип нейрофиброматоза вызывается мутацией в 
17q11.2 хромосоме, в гене, кодирующем синтез 
белка нейрофибромина [1–3].

Нейрофиброматоз II типа характеризуется раз-
витием двусторонней вестибулярной шванномы, 
что является абсолютным клиническим признаком 
данного заболевания. Относительные критерии 
диагностики включают наличие односторонней 
вестибулярной шванномы в сочетании с наслед-
ственным анамнезом или сочетание следующих 
признаков: нейрофибромы, менингиомы, глиомы, 

ювенильной задней субкапсулярной лентикуляр-
ной катаракты. Пятна цвета «кофе с молоком» 
наблюдаются примерно у 80 % больных, но диа-
гностического значения не имеют. Частота встре-
чаемости данного типа нейрофиброматоза 1/33000. 
Нейрофиброматоз II типа развивается вследствие 
мутации гена, кодирующего синтез мембранного 
белка мерлина, и расположен в 22q12 хромосоме 
[2, 4]. 

Нейрофиброматоз III типа, по сути, является 
смешанной формой I и II типов. Для IV типа 
характерно сочетание нейрофибром и кожных 
проявлений в виде пятен «кофе с молоком». Для 
нейрофиброматоза VI типа характерно наличие 
пятен «кофе с молоко» в сочетании с когнитивны-
ми нарушениями. VII тип, или «нейрофиброматоз 
с поздним началом», V. Riccardi описывает как 
развитие какой-либо формы нейрофиброматоза 
в третьем десятилетии или позже у больных без 
семейного анамнеза [2]. 

Сегментарный нейрофиброматоз (CH), также 
известный как V тип данного заболевания, пред-
ставляет крайне редкий его вариант, для которого 
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характерно развитие типичных кожных проявлений 
или нейрофибром, ограниченных одним сегментом 
тела [1, 2, 5]. В настоящее время известно около 
100 наблюдений СН, из которых всего один случай 
сопровождался компрессией спинного мозга. 

Клиническое наблюдение
Больной, 70 лет, повышенного питания, нор-

мостенического телосложения, без семейного 
анамнеза нейрофиброматоза, около 3 лет назад 
впервые стал обращать внимание на слабость в 
дистальных отделах левой ноги, умеренную боль 
в шее (6 баллов по VAS). Позже присоединилась 
слабость в проксимальных отделах левой руки, 
снижение глубокой и болевой чувствительности 
в левых конечностях. Неоднократно обращался 
к неврологам, диагностировано «дегенеративно-
дистрофическое заболевание позвоночника», 
получал консервативное лечение без положитель-
ного эффекта. В связи с клиническим ухудшением 
проведена МРТ шейного отдела позвоночника, 
на которой выявлены опухоли солидного типа, 
расположенные экстрамедуллярно и интра-
экстрадурально в проекции СII–III спинномозговых 
нервов с выраженной компрессией спинного мозга 
на этом уровне (рис. 1). На момент госпитализа-
ции неврологическая картина представлена глу-
боким спастическим тетрапарезом (1–2 балла), 
нарушением всех видов чувствительности с уровня 
СIV по проводниковому типу, нарушением функции 
тазовых органов по типу задержки. Индекс Кар-
новского 50 %, 2 балла по шкале FIM. 

Принимая во внимание прогредиентное течение 
заболевания с развитием грубого неврологическо-
го дефицита, обусловленного новообразованием, 
подтвержденным данными нейровизуализации, с 

целью предотвращения дальнейших проявлений 
заболевания, гистологической верификации, ци-
торедукции и определения дальнейшей тактики 
лечения больному по жизненным показаниям в 
плановом порядке проведено хирургическое вмеша-
тельство. В качестве доступа к патологическому 
образованию выбрана стандартная ламинэктомия 
на уровне СII–III. На этапе подхода выявлено об-
ширное экстрадуральное распространение опухоли 
через корешковые отверстия СII–2–С3, С3–С4. По-
сле рассечения твердой мозговой оболочки (ТМО) 
оказалось, что патологическая ткань представ-
лена множественными отдельными плотными 
образованиями, выходящими в соответствующие 
дуральные воронки корешковых отверстий. От-
мечалось выраженное циркулярное сдавление спин-
ного мозга. Первым этапом устранена компрессия 
спинного мозга путем удаления интрадурально рас-
положенных опухолей. В последующем поэтапно 
удалены экстрадуральные части новообразований. 
При ушивании ТМО выполнена дополнительная 
герметизация с внутренней и наружной стороны 
областей выхода корешков. 

При гистологическом исследовании фрагменты 
удаленной опухоли представлены переплетающи-
мися пучками вытянутых шванновских клеток 
с волнистыми ядрами, имеющими заостренные 
концы, и коллагеновыми волокнами (рис. 2а). При-
сутствующий в строме муцин разделял клетки и 
волокна (рис. 2б). 

Ранний послеоперационный период протекал 
без осложнений. Отмечалась положительная 
динамика неврологического статуса в виде 
уменьшения глубины пареза до 3 баллов, сниже-
ния уровня чувствительных нарушений до уровня 
СVII. Восстановилось самостоятельное мочеи-

Рис. 1. МРТ, на дооперационных снимках на уровне Сii–iii определяются опухоли солидного типа, расположенные экстрамедул-
лярно экстра-интрадурально с компримированием спинного мозга, распространяющиеся через расширенные межпозвонковые 

отверстия Сi–Сii и Сii–Сiii с обеих сторон за пределы костного канала по типу песочных часов 
Fig. 1. on preoperative images at the level of c2-c3 vertebrae, a solid-type tumor, located extramedullary extra-intradurally with 

compression of the spinal cord, spreading through the intervertebral foramen c1-c2 and c2-c3 on both sides outside the bone canal 
hourglass-like
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Рис. 3. МРТ, на послеоперационных t2 axial, frontal отмечается резекция дуг и остистых отростков Сi–iii; в паравертебральных 
мягких тканях на этом уровне участки отека, интрадуральные и экстрадуральные части опухоли полностью удалены

Fig. 3. on postoperative t2-images axial, frontal, resection of arches and spinous processes of c1-c3 vertebrae is noted; in the para-
vertebral soft tissues at this level, areas of edema, intradural and extradural parts of the tumor are completely removed

Рис. 2. Микрофото: а) нейрофиброма представлена пересекающимися пучками шванновских клеток с тонкими, вытянутыми 
ядрами и коллагеновыми волокнами. Окраска гематоксилином и эозином, ×100; 

б) нейрофиброма представлена шванновскими клетками с вытянутыми ядрами с заостренными концами и коллагеновыми во-
локнами. Клетки разделены муцином. Окраска гематоксилином и эозином, ×200

Fig. 2. microphoto: а) neurofibroma is presented by intersecting bundles of schwann cells with thin, elongated nuclei and collagen 
fibers. Hematoxylin and eosin, ×100; b) neurofibroma is represented by schwann cells with elongated nuclei with pointed ends and col-

lagen fibers. the cells are separated by mucin. Hematoxylin and eosin, ×200

спускание. После снятия швов больной выписан в 
удовлетворительном состоянии для прохождения 
дальнейшей реабилитации (рис. 3). 

Обсуждение
Локализованные, или «секторальные», формы 

нейрофиброматоза впервые описаны F. Crowe et 
al. Исследователи предположили, что такая форма 
заболевания обусловлена соматической мутацией 
и, как правило, не наследуется [1]. V. Riccardi 
предложил делить нейрофиброматоз на восемь 
подтипов (от NF-I до NF-VIII). Один из этих типов 
(NF-V) – сегментарный нейрофиброматоз. Данный 
подтип характеризуется наличием характерных 
пятен и нейрофибром в определенной области 
тела. Считается, что в основе данного подтипа 
лежит постзиготная соматическая мутация в при-
митивных клетках нервного гребня [2].

Ранее считалось, что пациенты с данной формой 
нейрофиброматоза не имеют семейного анамнеза. 
Однако в последующем было описано наблюдение 
ребенка с нейрофиброматозом I типа, отец которого 
имел кожные признаки СН [6]. Позже С. Moss, 
S. Green сообщили о двух детях с нейрофибро-
матозом I типа, имеющих семейный анамнез 
СН. Генетическая характеристика сегментарного 
нейрофиброматоза в настоящее время достаточ-
но хорошо изучена. S. Tinschert et al., используя 
флуоресцентную гибридизацию in situ, установили 
наличие микроделеции гена NF1 у пациента с СН 
[7].

На основании клинических проявлений СН 
подразделили на следующие виды: истинный сег-
ментарный нейрофиброматоз, локальные формы с 
системным поражением, локализованные формы 
с наследованием и двусторонний сегментарный 
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нейрофиброматоз [5]. Большая часть случаев СН 
связана с поражением определенного участка кожи 
и протекает бессимптомно, поражение нервов 
относится к редким единичным наблюдениям и 
обычно сопровождается болевым синдромом или 
неврологическим дефицитом [8–12]. Нейрофибро-
мы чаще всего унилатеральные и расположены в 
шейном или грудном отделах позвоночного столба 
[2, 13, 14]. Отдельно стоит выделить поражение 
спинномозговых нервов и спинного мозга при СН. 
N. Muthukumar описал развитие параплегии на 
фоне сдавления спинного мозга нейрофибромой 
на уровне ThIX при отсутствии у пациентки се-
мейного анамнеза нейрофиброматоза [8]. В целом, 
понимание клинической картины поддается топи-
ческим неврологическим принципам и не должно 
вызывать значительных трудностей. 

Выбор методики хирургического лечения при 
СН зависит от топографо-анатомических соотно-
шений конкретной области и распространенности 
патологического процесса. В нашем случае была 
проведена широкая двухуровневая ламинэктомия, 
которая обеспечила широкий подход ко всем частям 
опухоли. В отношении непосредственного удаления 
новообразований критическая циркулярная ком-
прессия спинного мозга оказала решающее влияние 

на этапность их резекции, несмотря на, казалось бы, 
менее проблематичную и логичную диссекцию экс-
традуральных узлов. Первым этапом пофрагментно 
удалены интрадуральные опухоли, в результате до-
стигнута релаксация мозга, позволившая безопасно 
с точки зрения повреждения критических невраль-
ных структур резецировать фрагменты новообразо-
ваний из мягких тканей шеи. 

Заключение
Сегментарный нейрофиброматоз относится к 

редкому типу данного заболевания. Однако, по всей 
видимости, с точки зрения генетики неправильно 
относить его к отдельному типу нейрофиброматоза, 
поскольку причина его развития – мозаицизм со-
матических клеток вследствие мутации гена NF1. 
СН достаточно редко проявляется множествен-
ными нейрофибромами спинномозговых нервов, 
однако при их развитии может сопровождаться 
грубым неврологическим дефицитом за счет ком-
прессии спинного мозга. Оперативное  лечение 
основано на соблюдение общих и специальных 
хирургических принципов, которые определяются 
анатомо-морфологическими особенностями зоны 
вмешательства, что позволяет получить хорошие 
функциональные и онкологические результаты.
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