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Введение. Нейрофибромы, возникающие при нейрофиброматозе 1-го типа, редко достигают больших размеров, 
однако при массивном поражении выбор оптимальной тактики лечения сопряжен с рядом трудностей. Наиболее 
часто клиницисты прибегают к хирургическому лечению, которое на данный момент является эффективным инстру-
ментом улучшения качества жизни пациентов и позволяет получить хорошие косметические результаты.
Цель работы – описать успешный опыт хирургического лечения пациента с гигантской нейрофибромой 1-го типа, 
поражающей массивный пул мягких тканей.
Клинический случай. Пациент, 22 лет, обратился в Национальный медицинский исследовательский центр онколо-
гии им. Н.Н. Блохина с диагнозом «нейрофиброматоз 1-го типа с массивным поражением мягких тканей нижней 
трети спины, ягодичной области, бедер». Заболевание существует с рождения, семейный анамнез отягощен: отец 
умер от злокачественного проявления нейрогенной опухоли. У младшей сестры также диагностирован нейрофи-
броматоз с поражением головного мозга и наличием пятен цвета кофе с молоком на теле. С учетом массивного 
опухолевого поражения, значительно снижающего качество жизни больного, решено выполнить циторедуктивное 
хирургическое лечение, задача которого – максимально радикальное удаление всех доступных опухолевых масс  
с целью облегчения состояния пациента.
Заключение. Представленный клинический случай продемонстрировал успешный опыт хирургического лечения 
пациента с гигантской нейрофибромой, поражающей массивный пул мягких тканей.
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Introduction. Neurofibromas developing in neurofibromatosis type 1 rarely grow to a large size. However, in cases  
of massive lesions, selection of optimal treatment tactics can be complicated. Clinicians usually resort to surgical 
treatment which currently serves as an effective instrument for improving patients’ quality of life and for achieving 
good cosmetic results.
Aim. To describe a successful experience of surgical treatment in a patient with giant neurofibroma type 1 affecting  
a massive pool of soft tissues.
Clinical case. Patient, 22 years, sought medical help at the N.N. Blokhin National Medical Research Center of Oncology 
with diagnosis of neurofibromatosis type 1 with massive lesions in the tissues of the lower third of the back, gluteal 
region, thighs. The disease has existed since birth, family medical history is fraught: father died of malignant manifesta-
tion of a neurogenic tumor. The younger sister is also diagnosed with neurofibromatosis affecting the brain and mani-
festing through cafe au lait spots on the body. Due to massive tumors significantly decreasing the patient’s quality  
of life, cytoreductive surgical treatment was prescribed aimed at maximally radical resection of all available tumors to 
alleviate the patient’s condition.
Conclusion. The presented clinical case demonstrates successful experience of surgical treatment of a patient with giant 
neurofibroma affecting a massive pool of soft tissues.
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Введение
Нейрофиброматоз 1-го типа (НФ1) (болезнь Ре­

клингхаузена) – генетическое заболевание, обуслов­
ленное аутосомно-доминантным типом наследования, 
связанное с мутациями в генах, кодирующих белок 
нейрофибромин [1]. Как правило, это доброкачествен­
ные нейрогенные опухоли, которые могут диффузно 
поражать нервную систему, мягкие ткани, кожу, вну­
тренние органы, а также объединяться в солитарные 
узлы, смещая перечисленные структуры и вызывая 
пороки развития [2]. Заболевание характеризуется на­
личием пятен цвета кофе с молоком, подмышечных 
веснушек, узелков Лиша и множественных кожных 
нейрофибром. Также нередки случаи малигнизации 
данных структур с развитием злокачественных форм 
опухолей из оболочек периферических нервов [3].

Пациенты с НФ1 часто страдают врожденными плек­
сиформными нейрофибромами, которые могут иметь 
непрерывный рост и объединяться в гигантскую нейро­
фиброму. Термин «гигантская нейрофиброма» не имеет 
четкого определения и используется для описания ней­
рофибромы, которая разрослась до значительных и не­
определенных размеров. В литературе имеется ряд со­

общений о случаях и сериях наблюдений гигантских 
нейрофибром [4–10]. Некоторые авторы используют 
термин «гигантская нейрофиброма» для опухолей весом 
в несколько килограммов; самая крупная опухоль, о ко­
торой сообщалось в литературе, весила 90 кг [11].

Было продемонстрировано, что пациенты с НФ1 
более тяжело переносят симптомы, чем пациенты  
с опухолями оболочек периферических нервов [12].  
В редких случаях позднее обращение за медицинской 
помощью может привести к развитию очень больших 
опухолей, требующих сложной интраоперационной  
и послеоперационной терапии. К сожалению, инфор­
мации о лечении больших гигантских нейрофибром 
недостаточно.

Клинический случай
Пациент М., 22 лет, обратился в клинику Нацио-

нального медицинского центра онкологии им. Н.Н. Бло-
хина в ноябре 2022 г. При осмотре визуализирована ги-
гантская опухоль мягких тканей спины, поясницы  
и бедер (рис. 1). Основной жалобой являлось ухудшение 
качества жизни в связи с ростом опухоли, достигшей 
больших размеров. 

Рис. 1. Внешний вид пациента на момент обращения в Национальный медицинский исследовательский центр онкологии им. Н.Н. Блохина
Fig. 1. Appearance of the patient at the time of admission to the N.N. Blokhin National Medical Research Center of Oncology
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В ходе магнитно-резонансной томографии выявлено 
наличие массивного опухолевого поражения мягких тка-
ней нижней трети спины, поясничной и ягодичной об-

ластей, бедер. По результатам гистологического заклю-
чения признаков злокачественного роста не обнаружено. 
Диагноз: гигантская нейрофиброма. Ранее пациент обра-
щался к онкологам по месту жительства, однако в хи-
рургическом лечении было отказано. Наблюдался хирур-
гом по месту жительства. 

Данный клинический случай обсуждался на мульти-
дисциплинарном консилиуме. Рекомендовано хирургиче-
ское лечение в объеме максимального циторедуктивного 
удаления доступных опухолевых узлов с целью улучшения 
качества жизни пациента и достижения оптимальных 

Рис. 2. Состояние пациента после операции
Fig. 2. Patient’s condition after surgery

Рис. 3. Удаленная опухоль
Fig. 3. Resected tumor

Рис. 4. Внешний вид пациента через 2 мес после операции
Fig. 4. Appearance of the patient 2 months after surgery
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косметических результатов. Операция выполнена в де-
кабре 2022 г. в отделе общей онкологии Национального 
медицинского исследовательского центра онкологии им. 
Н.Н. Блохина (рис. 2, 3).

Продолжительность операции – 7 ч, общая крово-
потеря составила 6 л, вес удаленной опухоли – 23 кг. 

Послеоперационный период осложнился частичным 
инфицированием послеоперационной раны, что потребо-
вало проведения ревизионного вмешательства и уста-
новки VAC-системы (VAC – vacuum-assisted closure) для 
максимальной эрадикации отделяемого из ложа удален-
ного образования. Пациент выписан на 28-е сутки под 
наблюдение онколога по месту жительства.

В послеоперационном периоде больной отмечал зна-
чительное улучшение состояния (увеличение подвижно-
сти и объема выполняемых движений), а также хороший 
косметический эффект (рис. 4). 

По результатам двухмесячного наблюдения – положи-
тельная динамика заживления. Пациент отмечает облег-
чение состояния и улучшение внешнего вида (см. рис. 4).

Обсуждение
Опухолевое поражение при НФ1, как правило, 

носит доброкачественный характер. Однако есть ве­
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роятность злокачественного перерождения, которая 
составляет 2–5 % [13]. Нейрофибромы при НФ1 могут 
быть классифицированы как диффузные и узловые. 
Диффузные нейрофибромы представляют собой пло­
хо очерченные опухоли, которые широко распростра­
няются вдоль плоскостей соединительной ткани  
и окружают нормальные структуры без инвазивной 
деструкции [14, 15]. Эти опухоли называют нейрофи­
броматозной слоновой болезнью, когда имеется раз­
растание окружающих тканей с измененной кожей над 
ними [16]. В приведенном клиническом случае у паци­
ента была гигантская (23 кг) диффузная нейрофибро­
ма, связанная с НФ1, которая росла более 20 лет. 

Заключение
Представленный клинический случай продемон­

стрировал успешный опыт хирургического лечения 
пациента с гигантской нейрофибромой, поражающей 
массивный пул мягких тканей. Выбранная лечебная 
тактика заключалась в максимальном удалении до­
ступной опухоли и пластике дефектов местными тка­
нями, что позволило получить удовлетворительные 
косметические результаты и улучшить качество жизни 
пациента.
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