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Интранеральная периневриома (ИП) – это редкое и мало изученное доброкачественное новообразование периферических нервов у 
детей и лиц молодого возраста.  Клиническая картина обычно представлена медленно прогрессирующей мононейропатией, но могут 
вовлекаться и сплетения с преобладанием двигательного дефицита. Чаще всего поражается седалищный нерв и его ветви. Трудно 
диагностируется и требует большого объёма исследований для выявления и подтверждения диагноза. Сегодня для диагностики ши-
роко применяются такие методы нейровизуализации, как магнитно-резонансная томография (МРТ) нервных стволов и ультразвуко-
вое исследование (УЗИ) периферических нервов, которые являются неинвазивными и позволяют опередить размер и локализацию 
образования. При МРТ и УЗИ периферических нервов выявляется фокальное веретеновидное увеличение нерва в пределах одного 
сегмента конечности с увеличением интенсивности МР-сигнала от ИП.  Эти новообразования считаются редкими, но последние до-
стижения в МРТ и ультразвуковой диагностике позволяют выявлять их на ранней стадии. Также МРТ помогает отличить ИП от других 
образований периферических нервов. Подтверждение диагноза основано на гистологическом исследовании изменённого нервного 
ствола. На сегодняшний день отсутствует общепринятая стратегия ведения пациентов с ИП. Применяются как консервативные, так и 
хирургические методы лечения. Невролиз и декомпрессия нерва с ИП улучшают неврологический дефицит у половины пациентов. ИП 
не рецидивирует после оперативного лечения и не малигнизируется при длительном наблюдении за пациентом.
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Intraneral perineurioma (IP) is a rare and little-studied benign neoplasm of peripheral nerves in children and young adults.  The clinical 
picture is usually a slowly progressive mononeuropathy, but plexuses with a predominance of motor deficits may also be involved.  The sciatic 
nerve and its branches are most often affected.  It is difficult to diagnose and requires a large amount of research to identify and confirm the 
diagnosis. Today, non-invasive neuroimaging methods such as magnetic resonance imaging (MRI) of nerve trunks and ultrasound of peripheral 
nerves are widely used for diagnosis, which are and allow getting ahead of the size and location of the neoplasm.  MRI and ultrasound of the 
peripheral nerves reveal a focal fusiform enlargement of the nerve within one segment of the limb with an increase in the intensity of the MR 
signal from the IP.  These neoplasms are considered rare, but recent advances in MRI and ultrasound diagnostics allow them to be detected 
at an early stage. MRI also helps distinguish IP from other peripheral nerve neoplasms.  Confirmation of the diagnosis is based on histological 
examination of the altered nerve trunk.  To date, there is no generally accepted strategy for the management of IP patients.  Both conservative 
and surgical treatments are used.  Neurolysis and nerve decompression improve neurological deficits in half of IP patients.  IP does not recur 
after surgical treatment and does not become malignant during long-term follow-up of the patient.
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Введение
Интраневральная периневриома (ИП) — это до-

брокачественное новообразование периферических 
нервов, исходящее из клеток периневрия. В зависи-
мости от локализации процесса по отношению к нерв-
ному стволу выделяют интраневральные и экстра-
невральные периневриомы. Впервые ИП была описана 
в 1964 г. D.G. Imaginario и соавт. как интерстициаль-
ный гипертрофический неврит [1]. В дальнейшем в ли-
тературе ИП встречалась под разными названиями: 
нейрофиброма [2], локализованная гипертрофическая 
нейропатия [3–10], гипертрофический нейрофиброз 
[11, 12]. В настоящее время, согласно классификации 
опухолей нервной системы Всемирной организации 
здравоохранения от 2000 г., используется термин «пе-
риневриома» [13]. 

ИП составляют около 1% опухолей оболочек пе-
риферических нервов [14, 15] и чаще встречается 
в детском и подростковом возрасте, реже — в среднем, 
с приблизительно одинаковой частотой встречаемо-
сти у обоих полов [14, 16], хотя также описаны случаи, 
впервые выявленные в пожилом возрасте [17].

Самым часто поражаемым нервом у детей и под-
ростков является седалищный — 41,9% [14, 18]. На ру-
ках чаще вовлекаются локтевой [14, 17, 19], средин-
ный [14, 19] и лучевой нервы [14, 19, 20]. Описаны 
также случаи ИП плечевого и поясничного сплетения 
[14, 21, 22] и более редкое вовлечение черепных не-
рвов — лицевого, тройничного [14, 23].

Клиническая картина

В большинстве случаев клиническая картина ИП 
однообразная и представлена хронической медленно 
прогрессирующей безболевой, чаще мононейропатией.  
Однако в литературе описаны случаи вовлечения не-
скольких нервов как с одной, так и с двух сторон 
[24, 25]. При осмотре отмечаются мышечная слабость 
и атрофии в зоне иннервации поражённого нерва или 
сплетения. При этом менее 50% пациентов предъ-
являют чувствительные нарушения [22, 26] и имеют 
снижение или выпадение сухожильных рефлексов 
в соответствующей зоне [14, 19]. Болевой синдром 
не характерен для больных с ИП, но, по данным раз-

ных исследователей, встречается в 17–40% случаев 
в виде покалывания, чувства жжения, ноющей боли 
лёгкой степени выраженности [14, 26]. У части паци-
ентов, особенно у детей младшего возраста, выявляют-
ся, в зависимости от расположения ИП, разной длины 
стопы или кисти (меньше на стороне поражения), что 
приводит к необходимости использовать обувь разно-
го размера и нередко является первой жалобой родите-
лей (рис. 1) [18, 27].

Диагностика
Для постановки диагноза ИП лабораторная диа-

гностика не используется. Рутинные показатели кли-
нического, биохимического анализов крови, а также 
маркеры воспаления, системных заболеваний, уровень 
витамина В12, общий анализ ликвора обнаруживаются 
в границах референсных значений [14].

Электромиография
При нейрофизиологическом тестировании в боль-

шинстве случаев выявляется фокальная сенсомотор-
ная аксональная дегенерация. В зависимости от степе-
ни вовлечённости нервного ствола в патологический 
процесс возможно отсутствие сенсорных и мотор-
ных ответов при стимуляционной электромиографии 
(ЭМГ) и рекрутирование потенциалов двигательных 
единиц при игольчатой ЭМГ. Однако у части паци-
ентов определяется нарушение проведения по нерв-
ным стволам или даже отсутствие изменений на ЭМГ 
[14, 18, 28, 29].

МРТ-диагностика
Локализацию ИП можно заподозрить клинически 

и подтвердить с помощью ЭМГ, однако при прокси-
мальном расположении образования в ветвях плече-
вого и пояснично-крестцового сплетения необходима 
МРТ-диагностика. В большинстве случаев достаточно 
мощности 1,5 Т, однако при ИП небольшого диаметра 
до 1 см изменения возможно обнаружить только при 
разрешении 3 Т [14, 30].

На МРТ ИП выглядит однотипно как веретено
образное утолщение нерва, изоэхогенное в Т1-взве-
шенном изображении и гиперэхогенное в Т2-взве-
шенном изображении (рис. 2), при контрастировании 
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Рис. 1. Пациент З., 5 лет. Уменьшенная в размере стопа спра-
ва на стороне ИП в пояснично-крестцовом сплетении.

Fig. 1. Patient Z., 5 years. Reduced size of the right foot at the 
intraneral perineurioma (IP) side in the lumbosacral plexus.

Рис. 2. МРТ пациентки А., 3 года. 
Т2-взвешенное изображение с контрастным усилением ИП левого 
седалищного нерва.
Fig. 2 Patient A., 3 years. 
Weighted MRI of the left sciatic nerve with increased MR signal intensity 
of  IP.

гадолинием, как правило, интенсивно накапливает 
контраст [31], протяжённостью 1–32 см, в среднем 8 см 
[14, 15, 22].

T.J. Wilson и соавт. дали ретроспективную оценку 
данных МРТ 195 пациентов с гистологическим иссле-
дованием разных образований нерва, у 51 из которых 
подтверждена ИП [15]. Сопоставление МР-изображе-
ний с клиническими и анамнестическими данными па-

циентов позволило определить критерии диагностики 
ИП со специфичностью 1,0 и чувствительностью 0,63:

1) отсутствие рака в анамнезе;
2) фокальное поражение;
3) гиперинтенсивность от умеренной до высокой 

на Т2-взвешенных МР-изображениях;
4) умеренное или сильное контрастное усиление;
5) однородное контрастное усиление;
6) веретенообразная форма;
7) увеличение поражённых нервов;
8) возраст ≤ 40 лет.
Авторы исследования делают выводы об отсут-

ствии необходимости гистологического исследования 
для постановки диагноза ИП при наличии всех 8 пред-
ложенных критериев. 

Ультразвуковое исследование  
периферических нервов
Несмотря на то что ультразвуковое исследование 

(УЗИ) всё чаще используется при разных заболеваниях 
периферической нервной системы — как фокальных, 
так и генерализованных, применение УЗИ нервных 
стволов для диагностики ИП в литературе представ-
лено описанием отдельных клинических случаев в со-
поставлении с изменениями на МРТ, ЭМГ и данными 
гистологического исследования [18, 32–34]. Как и при 
МРТ, УЗИ выявляет веретеновидное утолщение нерва 
в пределах одного сегмента конечности (рис. 3).

Рутинное УЗИ периферических нервов, включён-
ное в стандарты диагностики, например, синдрома 
запястного канала [35], позволяет рано заподозрить 
ИП. Для этого необходимы сканирование зоны ин-
тереса на протяжении всей конечности и сравнение 
УЗ-картины с таковой на контралатеральной стороне, 
доказывающее фокальное поражение нервного ствола 
[29]. Использование УЗИ нервных стволов как скри-
нингового исследования оправдано во многих случаях 
нейропатий, однако общепринятого УЗ-алгоритма для 
выявления ИП пока нет. 

Биопсия нерва
Гистологическое исследование, по результатам 

которого необходимо доказать пролиферацию пери-
невральных клеток, остаётся одним из основных для 
диагностики ИП. 

Отличить периневральные клетки от шванновских 
клеток позволяет электронная микроскопия: для пе-
риневральных клеток характерны тонкие, удлинённые 
цитоплазматические отростки, неполная базальная 
пластинка, плохо сформированные плотные соедине-
ния и пиноцитозные пузырьки [19].

С появлением иммуноцитохимии эпителиально-
го мембранного антигена [36] стали хорошо разделять 
нейропатии с изменениями по типу луковичных го-
ловок, которые взаимодействуют с маркером шван-
новских клеток (S-100), и периневриомы. Появился 
термин «псевдолуковичные головки», описывающий 
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Рис. 3. УЗИ пациента Н., 6 лет. 
Веретеновидное утолщение левого локтевого нерва с нарушением его «кабельного» строения.
Fig. 3. US of the patient N., 6 years. 
Fusiform enlargement of left ulnar nerve deterioration of its “cable” structure.

завитки периневральных клеток при гистологическом 
исследовании [16, 19].

Генетическое тестирование
О выявлении мутаций в генах, расположенных 

на 22 хромосоме у пациентов с ИП, сообщалось в не-
скольких исследованиях [24, 37, 38]. Поиск патогене-
тических причин ИП показал наличие мутации в гене 
TRAF 7 (рецепторы фактора некроза опухоли), распо-
ложенном на 16 хромосоме [39], в 60% случаев, что ха-
рактерно для внутричерепных менингиом и указывает 
на общность патогенеза, казалось бы, разных состоя-
ний [37].

Кроме того, описаны редкие случаи ИП в сочета-
нии с нейрофиброматозом 2-го типа, что также может 
указывать на их патогенетическую взаимосвязь, кото-
рая на сегодняшний день не доказана [27, 37, 40, 41].

Лечение
Общепринятой стратегии ведения пациентов с ИП 

пока нет. При консервативном ведении, включающем 
прежде всего реабилитацию, в 67,7% случаев невроло-
гический дефицит не нарастает, в 29% отмечено ухуд-
шение, а в 3,2% — даже улучшение моторной функ-
ции [16, 34]. Ретроспективный анализ наблюдения 
пациентов в течение 2 лет с оценкой МР-изменений 
нервных стволов показал, что ИП не увеличивается 
и не вовлекает другие нервы [42]. Это ставит под со-
мнение необходимость оперативного вмешательства, 
кроме диагностической операции с целью прицельной 
фасцикулярной биопсии нерва, однако при оператив-
ном лечении у 55,3% пациентов отмечено улучшение 
в виде уменьшения выраженности неврологического 
дефицита. 

Объём хирургического вмешательства определяет-
ся индивидуально, зависит от размера и расположения 
ИП и может включать резекцию участка нерва с пла-

стикой нерва и/или транспозицию сухожилий, а также 
декомпрессию [16, 34]. Пациенты, которым проведены 
невролиз и декомпрессия нерва, имели лучший исход 
в катамнезе до 6 лет в виде уменьшения выраженности 
неврологического дефицита по сравнению с пациен-
тами с консервативным ведением [34]. Редкость па-
тологии не позволяет определить оптимальные сроки 
хирургического лечения.

В большинстве описанных в литературе случаев 
при наблюдении за пациентами после оперативного 
лечения не отмечалось рецидива ИП [16, 26, 34], как 
и случаев малигнизации ИП [14, 16].

Заключение
ИП — это редкое и плохо диагностируемое состоя-

ние у детей и лиц молодого возраста прежде всего из-за 
низкой осведомлённости клиницистов. Тактика веде-
ния пациентов с ИП остаётся дискутабельной и требу-
ет индивидуального подхода к пациентам.
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