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В данной статье представлен обзор литературы, описывающей редкие доброкачественные новообразования 
из оболочек периферических нервов, локализованных в слизистой оболочке толстой кишки. В статью включено 
описание собственного наблюдения гибридной периневриомы/шванномы, выявленной в сигмовидной кишке.

Ключевые слова: опухоль из оболочек периферических нервов, шваннома, периневриома, гибридная опухоль, 
доброкачественное подслизистое образование.

The article provides a literature review describing rare benign neoplasms arising from the sheaths of peripheral nerves, 
localized in the mucosa of the large intestine. The article includes a description of our clinical case of a hybrid perineurioma/
schwannoma identified in the sigmoid colon.

Key words: tumor of peripheral nerve sheaths, schwannoma, perineurioma, hybrid tumor, benign submucosal formation.
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Введение

Гибридные опухоли из оболочек периферических 
нервов (код ICD-0: 9563/0) представляют собой 
доброкачественные новообразования, для кото-

рых характерна комбинация признаков нескольких 
опухолей из оболочек периферических нервов: нейро-
фибромы, шванномы или периневриомы. Существуют 
следующие подтипы гибридных опухолей из оболочек 
периферических нервов: периневриома/шваннома, 
шваннома/нейрофиброма и периневриома/нейро-
фиброма. Шваннома представляет собой опухоль из 
шванновских клеток – это наиболее часто встречаю-
щийся вариант первичных опухолей оболочек перифе-
рических нервов [1]. Нейрофибромы встречаются реже 
и часто они ассоциированы с нейрофиброматозом 
первого типа [1]. Периневриома – доброкачественная 
опухоль из оболочек периферических нервов, полно-
стью состоящая из периневральных клеток. Описаны 
внутриневральные периневриомы и периневриомы 
слизистых оболочек [2].

Обзор литературы
Гибридные опухоли из оболочек периферических 

нервов обнаруживают редко. Наиболее распростране-
ны опухоли с гибридными признаками шванномы и 
периневриомы, а также гибридные нейрофибромы/
шванномы, при этом частота выявления гибридной 
нейрофибромы/периневромы значительно ниже [3]. 
Для гибридных опухолей оболочек нервов характерен 
широкий возрастной диапазон, с пиком у молодых 
людей и равным распределением по полу [4].

Первичные опухоли из оболочек периферических 
нервов толстой и прямой кишки представляют собой 
новообразования, произрастающие из мышечного 
сплетения Ауэрбаха, или, реже, из подслизистого 
сплетения Мейснера [5].

Опухоли из оболочек периферических нервов 
колоректальной области обычно протекают бессим-
птомно и являются случайной находкой во время 
плановой колоноскопии. После удаления новообра-
зования гистологические и иммуногистохимические 
методы исследования позволяют верифицировать 
нозологическую форму [6].

Для патоморфологической дифференциальной 
диагностики необходимо иммуногистохимическое 
исследование. Для шванном характерна выраженная 
диффузная экспрессия S100 в шванновских клетках. 
Периневральные фибробласты в капсуле опухоли 
могут быть декорированы EMA. В периневриомах 
обнаруживают экспрессию EMA, claudin-1, и GLUT1. 
Дифференциация в группе опухолей из оболочек 
периферических нервов основана на совокупности 
гистологических признаков и результатов имму-
ногистохимического исследования. В гибридных 
опухолях могут быть выявлены различные варианты 
комбинаций иммуногистохимического окрашивания, 
характерных для разных типов опухолей [7, 8].

Шванномы толстой кишки
Шванномы ЖКТ встречаются крайне редко, они 

составляют около 1% среди всех опухолей, встречаю-
щихся в ЖКТ [9–11]. Впервые случай выявления шван-
номы ЖКТ был описан Y. Daimaru et al. в 1988 году 
[12]. По оценке разных авторов, в 60–80% случаев 
выявление шванномы в ЖКТ приходится на желудок, 
около 12% – на тонкую кишку, около 3% – на толстую 
кишку [13, 14].

Согласно данным систематического обзора 
А. Bohlok et al., по состоянию на 2018 год была опу-
бликована 71 работа, в которых описывались 96 слу-
чаев выявления у пациентов шванномы толстой 
кишки. Среди пациентов было 40 мужчин (41,7%) и 
56 женщин (58,3%), средний возраст которых составил 
61,2 года (диапазон от 14 до 95 лет). Шваннома чаще 
всего встречалась в слепой и восходящей ободочной 
кишке – 30,5%, в сигмовидной кишке – 28,1%, в прямой 
кишке – 21,1%, в нисходящей ободочной кишке – 8,3%, 
в поперечной ободочной кишке – 5,3% и в аппендик-
се – 1,1%. Размер опухоли колебался от 30 до 280 мм, 
в среднем 37,8 мм. Шваннома имела типичный вид 
подслизистого образования с гладкой поверхностью 
у 41 пациента (56,2%) и с изъязвленной слизистой у 5 
(6,8%). У 15 пациентов (20,5%) опухоль описывалась как 
подслизистый полип, а у 9 пациентов (12,3%) опухоли 
были описаны как образования – грибовидные (8,2%) 
или полипоидные (4,1%). При иммуногистологическом 
исследовании образования были положительными на 
S100. Шваннома была признана доброкачественной у 
93 из 96 пациентов (96,9%), а местные и печеночные 
рецидивы наблюдались у 3 пациентов (3,1%) и были 
описаны как «злокачественные» шванномы [15–18].

Периневриомы толстой кишки
Колоректальные периневриомы – это редкие до-

брокачественные новообразования толстой кишки, 
происходящие из мезенхимальных клеток слизи-
стой оболочки и экспрессирующие периневральные 
маркеры [7]. Впервые они были описаны в 2004 году 
F. Eslami-Varzaneh et al. [19]. В подавляющем большин-
стве случаев (85%) они возникают дистальнее селезе-
ночного изгиба ободочной кишки [20] и описываются 
чаще всего как 0-Is-полипы [21–23]. Средний размер 
образований составляет 4,1 мм (1–30 мм). Средний 
возраст пациентов на момент постановки диагноза 
в 158 опубликованных случаях периневриом тол-
стой кишки составил 60 лет (от 35 до 87 лет), среди 
них было отмечено незначительное преобладание 
женщин (Ж:M = 1,3) [7]. Среди 74 случаев, в которых 
была указана причина проведения колоноскопии,  
51 (69%) представляли собой плановые скрининговые 
ФКС, 3 (4%) – обследования пациентов с колорек-
тальным раком в анамнезе, 10 (13%) – обследования 
пациентов с желудочно-кишечным кровотечением 
или скрытой кровью в стуле; остальные случаи были 
связаны с жалобами пациентов на боли в животе и 

В.А. Ветошкин, Е.И. Семина, З.П. Асауленко и др.



185Т. 25, №2 – 2024

диарею. В одном случае ФКС проводилась в связи 
с наличием утолщения стенки толстой кишки при 
компьютерной томографии. В 86 из 156 случаев (55%) 
также были обнаружены полипы в других отделах 
желудочно-кишечного тракта (в основном, аденомы 
и/или гиперпластические полипы).

Типичным гистологическим проявлением шван-
ном является разрастание в слизистой толстой кишки 
веретенообразных клеток, которые заполняют соб-
ственную пластинку слизистой, вызывая деформа-
цию крипт. Для точной диагностики периневриом 
рекомендуется ИГХ-исследование с использованием 
по крайней мере двух периневриальных маркеров 
(GLUT1, claudin-1, EMA, коллаген IV типа, CD34) [24]. 
В некоторых случаях периневриомы также ассоции-
рованы с BRAF-мутацией, в частности, когда морфо-
логически они представлены зубчатым эпителием. 
При этом мутация выявляется только в эпителии, а 
стромальный компонент полипа оказывается BRAF-
отрицательным [5, 11, 12]. В связи с этим существует 
предположение, что периневральный стромальный 
компонент формируется в результате взаимодей-
ствия эпителия и стромы полипа, еще недостаточно 
изученного [25].

Гибридные опухоли
Впервые гибридные опухоли из оболочек пе-

риферических нервов были описаны в 1998 году: в 
9 случаях имели место признаки нейрофибромы и 
шванномы [26]. Позже стали появляться публикации 
о других сочетаниях: периневриома/шваннома, ней-
рофиброма/шваннома, нейрофиброма/периневри-
ома, шваннома/нейрофиброма/периневриома [24]. 
Гибридные опухоли из оболочек периферических 
нервов были выделены в качестве отдельной нозо-
логической формы в 4-м издании «Классификации 
ВОЗ опухолей мягких тканей и костей» в 2013 г. [27]. 
В 5-м издании «Классификации ВОЗ опухолей мягких 
тканей и костей» гибридные опухоли из оболочек 
периферических нервов вынесены в отдельный под-
раздел опухолей мягких тканей. Эти опухоли имеют 
широкое распространение в мягких тканях, чаще 
всего они поражают дерму и подкожную клетчатку. 
В редких случаях наблюдают поражения черепных 
нервов. Гибридную периневриому/шванному чаще 
всего обнаруживают на пальцах рук [28].

Гибридная периневриома/шваннома колорек-
тальной области, как правило, представляет собой 
случайную находку, в то время как гибридная ней-
рофиброма/шваннома тесно связана с нейрофибро-
матозом 1-го типа, нейрофиброматозом 2-го типа 
и шванноматозом [29]. Описаны случаи гибридной 
нейрофибромы/периневриомы, ассоциированные 
с нейрофиброматозом 1-го типа [30].

Локализация в слизистой оболочке толстой киш-
ки для данного вида опухолей нетипична, описаны 
единичные подобные случаи.

Р. Emanuel et al. в 2006 году описали случай опухо-
левой непроходимости, вызванной периневриомой/
шванномой сигмовидной кишки, у сорокавосьми-
летнего мужчины гаитиняского происхождения. Это 
был первый зарегистрированный случай выявления 
периневриомы/шванномы за пределами мягких тка-
ней [31]. В 2009 году J.L. Hornick et al. опубликовали 
результаты своих наблюдений, в которых описали 
42 гибридные опухоли – из них только одна была 
обнаружена в толстой кишке [4]. В 2013 году Х. Yang et 
al. опубликовали отчет о двух периневриомах/шван-
номах, выявленных в сигмовидной и прямой кишке 
[32]. В 2019 году группа авторов из Китая (Х.В. Jiang 
et al.) описали еще 4 случая периневромы/шванномы 
толстой кишки, после повторного ИГХ-исследования 
ранее полученного материала [33].

Лечение опухолей из оболочек 
периферических нервов
Так как дооперационный диагноз часто неочеви-

ден, единого стандарта лечения еще не разработано. 
Клинически считается, что обосновано активное 
хирургическое лечение [34]. По данным литературы, 
наиболее частым вариантом лечения колоректаль-
ных опухолей из оболочек периферических нервов 
является резекция кишки. Однако с развитием 
эндоскопической и лапароскопической техники 
наиболее предпочтительными способами ради-
кального удаления этих новообразований служат 
эндоскопическая диссекция или лапароскопическая 
клиновидная резекция кишки. Лучевые и химиоте-
рапевтические методы при данном заболевании не 
применяются [35].

Клинический случай
В данной работе представлен случай, при кото-

ром авторам успешно удалось выяснить гистогенез 
образования, поставить точный диагноз и выбрать 
оптимальный метод лечения. Авторы полагают, что 
описываемый клинический пример будет полезен и 
интересен читателям, так как локализация гибридной 
опухоли из периферических нервов (периневриомы/
шванномы) в слизистой оболочке сигмовидной киш-
ки нетипична и встречается весьма редко.

Пациент Л., мужчина 57 лет, поступил в плановом 
порядке в отделение абдоминальной онкологии СПб 
ГБУЗ «Городская больница №40». В ходе диспансери-
зации был направлен на прохождение колоноско-
пии. При поступлении жалоб со стороны органов 
желудочно-кишечного тракта не предъявлял. При 
объективном осмотре: состояние расценено как удов-
летворительное, сознание – ясное, пульс 88 уд/мин, 
ритмичный, АД 120/75 мм.рт.ст. Дыхание жесткое, 
выслушивается над всеми легочными полями, ЧДД 
16–17/мин. Живот не вздут, при пальпации безбо-
лезненный во всех отделах, кишечная перистальтика 
выслушивается.
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Со слов пациента, все физиологические отправ-
ления были в норме.

В лабораторных данных при поступлении грубых 
изменений не определялось.

Видеоколоноскопия выполнялась аппаратом 
Olympus Evis Exera III (код CF-HQ190L\I) на стойке 
Olympus Lucera Elite CLV-290SL.

Эндосонография выполнялась на стойке Olympus 
EU- ME2 аппаратом EUS GF-UCT180.

При выполнении видеоколоноскопии было вы-
явлено плоское образование в области сигмовидной 
кишки размерами 1,0х0,7х0,2 см, форма – 0-Is (рис. 1).

были обнаружены S100-позитивные шванновские 
клетки и EMA-позитивные периневральные клетки 
(рис. 4).

Рис. 1. Плоское образование сигмовидной кишки  
на широком основании, форма 0-Is [36]

Из образования была взята биопсия. Результаты 
гистологического исследования – фрагмент слизи-
стой оболочки толстой кишки с опухолью диффузно-
го строения, которая окружает крипты желез и состо-
ит из веретеновидных клеток с вытянутыми ядрами 
и обильной цитоплазмой. Признаки изъязвления 
слизистой оболочки, ядерная атипия и митотическая 
активность в объеме исследованного материала не об-
наружены. Морфологическая картина расценена как 
доброкачественное образование из нервной ткани.

По данным иммуногистохимического исследова-
ния, иммунофенотип опухоли соответствует добро-
качественному образованию из оболочек перифери-
ческих нервов (шванноме).

Для определения дальнейшей тактики лечения па-
циенту была выполнена эндосонография, в результате 
которой признаков инвазии опухоли в мышечный 
слой не было выявлено, из чего можно предположить, 
что опухоль произрастала из подслизистого сплете-
ния Мейснера. Было принято решение о выполнении 
эндоскопической диссекции в подслизистом слое с 
петлевой резекцией слизистой толстой кишки (рис. 2).

По результатам гистологического исследования, 
была выявлена двухкомпонентная опухоль из пучков 
шванновских клеток, окруженных периневральным 
компонентом с ретикулярным характером роста 
(рис. 3). При иммуногистохимическом исследовании 

Рис. 2. Пострезекционный дефект сигмовидной кишки

Рис. 4. Результаты иммуногистохимического  
исследования

Рис. 3. Гистологическое строение гибридной  
периневриомы/шванномы толстой кишки

В представленном материале не было выявлено 
экспрессии claudin-1 и GLUT1. По данным иммуно-
гистохимического и гистологического исследования, 
выставлен диагноз: гибридная периневриома/шван-
нома слизистой оболочки сигмовидный кишки. После 
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проведенного лечения пациент в удовлетворительном 
состоянии был выписан на амбулаторное лечение под 
наблюдение онкологом по месту жительства. За год 
наблюдения рецидива не было выявлено.

Обсуждение
В результате проводимых диагностических поис-

ков, а именно: гистологического и иммуногистохими-
ческого исследований, был верифицирован точный 
клинический диагноз – гибридная периневриома/
шваннома слизистой оболочки сигмовидный киш-
ки. Локализация данного новообразования весьма 
нетипична, что вызывает трудности дифференци-
альной диагностики данного заболевания. Учитывая 
современные возможности эндоскопических методов 
диагностики и лечения, нам удалось минимизировать 
операционную травму и облегчить послеоперацион-
ный период пациента.

Заключение

Гибридная периневриома/шваннома толстой 
кишки – спорадическая находка, обнаруживаемая 
при скрининговой колоноскопии. Макроскопически 
эта опухоль обычно хорошо очерчена, имеет поли-
повидную форму, плотную консистенцию. Известно, 
что подобное образование имеет доброкачественную 
природу и характеризуется медленным ростом. Тем не 
менее данное новообразование без своевременного 
адекватного лечения может малигнизироваться [28, 37].

Подтвердить диагноз можно только с помощью 
гистологического и иммуногистохимического ис-
следований. Основными способами лечения явля-
ются эндоскопическое иссечение или клиновидная 
резекция. Эндосонография позволяет окончательно 
определиться с выбором того или иного вида опера-
тивного пособия.
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