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Общая характеристика

Пигментированный виллезно-нодулярный те-
носиновит (гигантоклеточная опухоль теносинови-
альных влагалищ) представляет собой моноартику-
лярный пролиферативный процесс, возникающий в 
синовиальной оболочке суставов или сухожильных 
влагалищах. ПВНС/гигантоклеточная опухоль те-
носиновиальных влагалищ – это опухолевая проли-
ферация фибробластов и гистиоцитов, в некоторой 
степени аналогом может служить доброкачествен-
ная фиброзная гистиоцитома. ПВНС не является 
воспалительным процессом (синовитом) (рис. 1).

Выделяют интра- и экстраартикулярные, а также 
локализованные и диффузные формы заболева-
ния. Однако эти различия характеризуют лишь 
варианты одного и того же заболевания. Крайне 
редко встречаются первично злокачественные и 
трансформировавшиеся в злокачественные саркомы 
варианты заболевания [12]. Основными признаками 
злокачественности помимо агрессивного клиниче-
ского течения и рентгенологических симптомов, 
документирующих прогрессирование заболевания, 
являются следующие морфологические признаки: 
инфильтративный рост, крупные, разбухшие эози-
нофильные клетки с гипертрофированными ядрами 
и выраженными ядрышками, зоны некроза.

Наиболее ярким примером тождества различных 
вариантов ПВНС является слияние COL6A3 и CSF1 
локусов как в локализованном, так и в диффузном 
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Гигантоклеточная опухоль теносиновиальных влагалищ, или пигментированный виллезно-нодулярный теносиновит 
(ПВНС), представляет собой семейство опухолей, развивающихся из синовии суставов, суставных сумок и сухо-
жильных влагалищ. Заболевание классифицируется в зависимости от анатомической локализации пораженного 
сустава (внутрисуставная локализация или внесуставная локализация), а также по характеру роста (локализованная 
или диффузная форма болезни). Локализованная форма наблюдается чаще, протекает относительно благоприят-
но, преимущественно поражает суставы и сухожильные влагалища кистей рук. Диффузная форма описывается 
реже, чаще поражает коленный, локтевой, плечевой и тазобедренный суставы. К редким локализациям относятся 
височно-челюстной сустав и межпозвонковые сочленения. Интересно отметить, что, по литературным данным, ги-
стологической особенностью гигантоклеточной опухоли теносиновиальных влагалищ височно-челюстного сустава 
является хондроидная метаплазия. Данный факт важен при проведении дифференциальной диагностики с хрящевыми 
новообразованиями скелета, например, с хондробластомой.
Настоящее описание предпринято с целью документации редкого случая ПВНСа в височно-челюстном суставе у 
пациентки 34 лет. Вследствие редкой локализации данного заболевания возникли сложности с первичной диагно-
стикой опухоли.
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вариантах заболевания. Количество рецидивов, 
как правило, высоко, в мелких суставах кистей 
колеблется от 7 до 45%, в коленном суставе состав-
ляет 45% [13]. В качестве примера можно привести  
5 различных клинических типов ПВНС коленного 
сустава: свободное тело, локализованный узелок на 
ножке или встроенный в синовиальную оболочку, 
скопление узелков в одном пространстве, диффуз-
ное поражение синовии и диффузный синовиаль-
ный ПВНС с распространением на суставную сумку.

Рентгенологическая картина во многом зависит 
от локализации процесса. К примеру, в тазобедрен-
ном суставе из-за анатомической близости капсулы 
сустава к прилежащей кости вторичная эрозия воз-
никает рано, в коленном суставе на это требуется 
больше времени. Зоны вторичной эрозии кости, как 
правило, хорошо видны и не имеют отграничитель-
ного склеротического ободка. Важным симптомом 
рентгенологической картины в крупных суставах 
является отсутствие кальцификации. Суставной 
хрящ редко эрозируется.

Дифференциально-диагностический лист вклю-
чает множество заболеваний со вторичной эрозией 
кости: подагра, ревматоидный артрит, туберкулез-
ный артрит, а также юкстакортикальные хондромы. 
Наиболее частым симптомом поражения крупных 
суставов является отек и набухание мягких тканей, 
дискретные или точечные повреждения, вторичные 
дегенеративные изменения и вторичная костная 
эрозия. МРТ характеризуется средним или слабым 
сигналом в сравнении с мышечной тканью в режи-
мах Т1 и Т2 (рис. 2, 3).

Однако изменения могут варьировать в зави-
симости от количества гемосидерина, липидов, 
клеточности и интенсивности фиброза. Массивный 
отек усиливает интенсивность Т2-сигнала (рис. 4). 
Исследования с гадолинием могут подчеркнуть 
характерные симптомы.

Морфологическое исследование

Макроскопическая картина подтверждает уз-
ловатый солитарный или виллезно-узловатый ха-

Рис. 1. Локализация и микроанатомия синовиальных структур во взаимосвязи с суставным хрящом, костью и 
фиброзно-хрящевыми мягкотканными структурами
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Рис. 2. Магнитно-резонансная томография, режимы Т2 (а) и Т2 TIRM (б). Сагиттальная проекция. Диффузный 
вариант гигантоклеточной опухоли синовиальных влагалиш. В полости сустава выявляются множественные узелки с 
преимущественно низким МР-сигналом во всех режимах исследования. На отдельных участках отмечается подрытие 
прилежащих отделов кости
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рактер структуры ПВНС, представленный группой 
сливающихся или дискретных новообразований. 
Степень фиброза не зависит от длительности суще-
ствования и прогрессирования заболевания. Гипер-
плазия прилежащей к очагу синовии, как правило, 
значительно выражена (рис. 5). Гигантские клетки 
или гигантоклеточные очаги встречаются в форме 
скоплений или агрегатов, иной раз неотличиных по 
структуре от истинной гигантоклеточной опухоли 
(рис. 6). Гигантские клетки можно разделить на два 
типа. Первый тип представлен истинно фагицитар-
ными элементами, второй тип менее ярко выражен и 
представлен более мелкими клетками, являющими-
ся дериватом слияния мононуклеаров сосудистого 
генеза, более характерных для пролиферирующей 
синовиальной выстилки.

Основной мононуклеарный массив новообразо-
вания также представлен двумя типами клеток: фи-
брогистиоцитарными элементами, а также клетками 
вытянутой формы с везикулярной цитоплазмой 
и четким красным ядрышком. Первый тип  – это 
пролиферирующие синовиальные фибробласты или 
примитивные мезенхимальные клетки, способные 
продуцировать коллаген. Второй тип – это гисти-
оцитоподобные клетки, способные к фагоцитозу 
(рис. 7). Митозы могут быть многочисленными, но 
не влияют на прогноз. На периферии очага пораже-

ния преобладают коллаген-продуцирующие клетки, 
ксантоматоз не выражен. Признаки воспаления 
вариабельны. Присутствие гемосидерина крайне 
характерно (рис. 8).

Современные молекулярные исследования пред-
полагают опухолевую природу гистиоцитоподобных 
мононуклеаров, являющихся основой ПВНС. Ак-
тивная пролиферация данных клеток вызывается 
гиперэкспрессией CSF1, реагирующим с рецепто-
ром CSF1 на поверхности клетки.

Лечение ПВНС хирургическое. Локализован-
ный узелок может быть удален артроскопически. 
Высокий риск рецидивов требует внимательного 
изучения локализации и объема поражения. Диф-
фузные варианты заболевания требуют тотального 
удаления синовии. В редких случаях применяется 
лучевая терапия. Если пораженную синовиальную 
оболочку не удалить, то заболевание прогрессирует и 
вызывает эрозию прилежащей кости, поражение су-
ставного хряща и инвалидизацию пациента (рис. 9).

Редкие локализации ПВНС, к которым относит-
ся височно-челюстной сустав и межпозвонковые 
суставы, как правило, вызывают многочисленные 
вопросы и сложности в диагностике. Наибольшее 
количество наблюдений ПВНС челюстно-височной 
зоны описано Safaee и соавт. в 2015 г. Публикация 
документирует 58 опубликованных случаев гиган-

Рис. 3. Магнитно-резонансная томогра-
фия, режимы Т2 TIRM (а), Т2 (б) и Т1 (в). 
Аксиальная проекция. Множественные 
узловые образования в супрапателлярной 
сумке

а б

в
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Рис. 6. Гигантоклеточный фрагмент структуры ПВНС, неотли-
чимый от классической гигантоклеточной опухоли. Микропре-
парат. Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×200

токлеточной опухоли теносиновиальных влагалищ 
с локализацией в височно-челюстном суставе и 
височной кости. Средний возраст пациентов соот-
ветствовал 45 годам с равным распределением по 

полу. Средний промежуток между первыми кли-
ническими проявлениями и диагнозом составлял 
15  мес, наиболее частой жалобой оказалась боль. 
Большинству пациентов выполнена хирургиче-

Рис. 4. Магнитно-резонансная томография. Сагиттальная проекция, режимы Т2, Т2 TIRM и T1. В периартикулярных мягких 
тканях в области левого коленного сустава выявляются узловые образования, состоящие преимущественно из ткани с низкой 
интенсивностью МР-сигнала во всех режимах исследования. Узлы располагаются по задней поверхности сустава (с тесным 
прилежанием к корковому слою бедренной кости, нельзя исключить врастания), а также по переднему полуцилиндру кости выше 
супрапателлярной сумки (от кости отделены тонкой жировой прослойкой)

е

а б в

г д

Рис. 5. Пролиферация синовии с формированием сосочков 
и узелков, прилежащий систавной хрящ с дистрофическими 
изменениями. Микропрепарат. Окраска гематоксилином и 
эозином, ув. ×200
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ская резекция, в течение года наблюдений у 15% 
пациентов развился рецидив заболевания, в малой 
по численности группе пациентов с 5-летними 

отдаленными результатами количество рецидивов 
достигало 29% [1].

Рентгенологический диагноз сложен вследствие 
неспецифичности симптомов и редкости данной 
локализации, дифференциальный лист ПВНС 
челюстно-височного сустава крайне широк и вклю-
чает остеоартрит, хондробластому, аневризмальную 
кисту кости, плазмоцитому, менингиому, репара-
тивную гранулему и болезнь отложения кристаллов 
пирофосфат дегидрата цальция [7–9].

При лучевых методах визуализации диагности-
ческие признаки, как правило, принципиально не 
отличаются от таковых при других локализациях 
и включают наличие дополнительных узловых об-
разований периартикулярно, краевую литическую 
деструкцию прилежащих костей. При магнит-
но-резонансной томографии узлы характеризуются 
гипоинтенсивным сигналом в режимах Т1 и Т2, что 
обусловлено значительным накоплением в ткaни 
опухоли гемосидерина.

Рис. 7. Нагромождение пролиферирующих гистиоцитарных и макрофагальных элементов с обилием пигмента в цитоплазме. 
Микропрепарат. Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×400, 200

а б

а б

Рис. 8. Скопление округлых клеток с эозинофильной цитоплазмой и группы вытянутых клеток (первый и второй типы монону-
клеаров). Микропрепарат. Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×400

Рис. 9. Эрозия прилежащей костной ткани. Микропрепарат. 
Окраска гематоксилином и эозином, ув. ×200
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Рис. 10. Компьютерная томография черепа в аксиальной проекции. Периартикулярные мягкие ткани 
в области правого височно-нижнечелюстного сустава увеличены за счет дополнительного узлового 
образования, вызывающего краевую деструкцию суставной поверхности височной кости по краю узла. 
Распространения процесса на среднее ухо не выявлено. Корковый слой суставного отростка нижней 
челюсти не изменен

Лечение заболевания хирургическое [2–5]. Не-
возможность полного удаления синовии является 
причиной высокого риска рецидивов [6].

Клинический пример

Пациентка 34 лет предъявляла жалобы на 
утомляемость, головокружение, головную боль и 
тошноту. Симптомы беспокоили в течение года и 
постепенно нарастали. При компьютерной томо-
графии выявлен очаг поражения в области правого 
височно-челюстного сустава (рис. 10). Выполнено 

инфильтративный рост опухолевых структур без 
очевидных ворсинчатых разрастаний. Опухоль 
представлена полями из одноядерных клеток с 
просветленной цитоплазмой, группами гигантских 
многоядерных клеток, фокусами из ксантомных 
клеток и обилием зерен гемосидерина в гиалини-
зированной и фиброзной строме. Одноядерные 
клетки варьировали от мелких форм с округлыми 
ядрами до эпителиоидного вида более крупных 
клеток с эозинофильной аморфной цитоплазмой, 
расположенных полями и отдельными группами. 

а б

в г

хирургическое удаление новообразования. Удалена 
зернистая ткань коричневато-вишневого цвета, 
узловатого строения.

Микро: при микроскопическом исследовании 
препаратов, окрашенных гематоксилином и эо-
зином по стандартной методике, был обнаружен 

Хондроидной метаплазии не наблюдалось. Коли-
чество пигмента было значительным (рис. 11–15).

Заключение

ПВНС крупных суставов, а также суставов кистей 
и стоп хорошо знаком практическим врачам [10].
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ПВНС височно-челюстного сустава встречается 
крайне редко и проявляется местноагрессивным 
течением. Симптомы не обладают специфично-
стью. Тщательный анализ данных КТ и МРТ в 
сочетании с пункционной биопсией позволяет 
поставить правильный диагноз и назначить сво-
евременное лечение. ПВНС височно-челюстного 
сустава обладает уникальной особенностью, хон-
дроидной метаплазией с фокусами кальциноза 
или новообразования костных трабекул, а также 
эпителиоидными опухолевыми клетками. Данные 
признаки часто являются причиной неверной 
интерпретации и ошибок в первичной диагности-
ке [11]. При рецидивирующих новообразованиях в 
дополнение к хирургической операции может быть 
применено лучевое лечение.

Рис. 11. Инфильтративный рост опухолевых структур без 
очевидных ворсинчатых разрастаний. Опухоль представлена 
полями из одноядерных клеток с просветленной цитоплазмой, 
группами гигантских многоядерных клеток, фокусами из 
ксантомных клеток и обилием зерен гемосидерина в гиали-
низированной и фиброзной строме. Микропрепарат, окраска 
гематоксилином и эозином, ув. ×200

Рис. 12. Фокусы костеобразования и обилие пигмента. Микро-
препарат, окраска гематоксилином и эозином, ув. ×200

Рис. 13. Новообразованная волокнистая кость в структуре 
ПВНС. Микропрепарат, окраска гематоксилином и эозином, 
ув. ×100

Рис. 14. Новообразованная волокнистая кость может напоми-
нать, к примеру, аневризмальную костную кисту, однако обилие 
пигмента наводит на мысль о ПВНС. Микропрепарат, окраска 
гематоксилином и эозином, ув. ×100

Рис. 15. Мелкие кистозные структуры с однорядной выстил-
кой. Новообразованная волокнистая кость в структуре ПВНС. 
Микропрепарат, окраска гематоксилином и эозином, ув. ×100
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PIGMENTED VILONODULAR SYNOVITIS (GIANT CELL TUMOR 
OF TENOSYNOVIAL SHEATHS). RARE LOCALIZATION IN 	
THE TEMPORO-MANDIBULAR JOINT. CLINICAL OBSERVATION. 
LITERATURE REVIEW
Boulytcheva I.V.1, Shipakhina Ya.А.1, Fedorova А.V.1, Wenger D.2
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Key words: tenosynovial giant cell tumor, chondroblastoma, pigmented villonodular sinovitis, temporo-mandibular joint
Tenosynovial giant cell tumor (TGCT) is a very rare disease that could be easily confused with other processes because of its rareness and 
silent clinical behavior. TGCT arise from the synovial membrane of joints, tendon sheaths, and bursae. TGCT are classified according to 
anatomical site of involvement (intra-articular and extra-articular) and growth pattern, including localized and diffuse forms of disease. 
Defining the diagnosis, clinical characteristics and optimal treatment of TGCT of the skull base is challenged by shortage of cases, described 
in the literature, variable nomenclature and absence of detailed follow-up. Several conditions with overlapping clinical, radiological, and 
histological features make the differential diagnosis very difficult. The objectives of the current study are to describe the clinical, radiological, 
and histopathological features of a rare clinical case, evaluated in our and overview the literature regarding the unique histopathological 
and radiologic features of TGCT of the TMJ and temporal bone.
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