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В статье представлен клинический случай сочетанной патологии нейрогенной медиастинальной до-
брокачественной опухоли с кистой перикарда. Приводятся краткие сведения об этиологии и патогенезе 
данных заболеваний. В качестве примера использованы статистические данные клиник по частоте встреча-
емости нейрогенных опухолей средостения и кист перикарда среди различных возрастных групп. Описаны 
особенности клинико-рентгенологической картины и этапы диагностического поиска. Обосновывается 
выполнение торакоскопического удаления опухоли средостения и кисты перикарда в качестве эффектив-
ного хирургического лечения. 

Литературные источники, а также собственное практическое наблюдение показали, что сочетание 
доброкачественной нейрогенной опухоли средостения с кистой перикарда – редкая патология с неспе- 
цифической симптоматикой, для которой характерны трудности в диагностическом процессе. Высокая 
точность дифференциальной диагностики с онкологической патологией может быть достигнута посред-
ством пункционной биопсии. 

В результате наблюдения и анализа литературных источников установлено, что торакоскопическое 
удаление кисты и опухоли с резекцией легкого или без него является приоритетным с точки зрения эффек-
тивной диагностики и обосновано в качестве малоинвазивного и эффективного хирургического лечения 
данной патологии.

Ключевые слова: нейрофиброма средостения, киста перикарда, пункционная биопсия, торакоскопия, ре-
зекция легкого, удаление кисты

The article presents a clinical case of the combined pathology of neurogenic mediastinal benign tumor and 
pericardial cyst. The study provides a summary of the etiology and pathogenesis of these diseases. As an example, 
the statistical data of clinics on the frequency of neurogenic mediastinal tumors and pericardial cysts among different 
age groups are used. The peculiarities of a clinical and x-ray picture and the stages of diagnosis are described. 
Thoracoscopic resection of the lung with a tumor and a pericardial cyst is found out to be effective as a surgical 
treatment.

The literature data as well as our own practical observation showed that the combination of benign neurogenic 
mediastinal tumor and pericardial cyst is a rare disorder with non-specific symptomatology, which is characterized 
by difficulties in diagnostics. High accuracy of the differential diagnosis with oncological pathology can be achieved 
by means of punch biopsy. 

As the result of our own observations and literature review it has been established that thoracoscopic cyst and 
tumor removal with or without a resection of the lung is priority as less invasive and effective surgical treatment of 
this pathology.
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Введение

Одной из важнейших проблем торакальной 
онкологии является проблема опухолей сре-
достения. Нейрогенные опухоли средостения 
занимают третье место по частоте встречаемо-
сти после новообразований тимуса и лимфом. 
Частота локализации в области средостения 
колеблется в интервале от 17% до 25% среди 
всех нейрогенных опухолей [1].

Исходя из патогистологических характе-
ристик самой ткани, составляющей опухоль, и 
цитоморфологии клеток, все опухоли нейроген-

ного происхождения могут быть разделены на 
доброкачественные и злокачественные. Элемен-
тами нервной системы, из которых они проис-
ходят, могут быть шванновские клетки оболочек 
нервов (шванномы), фибробласты оболочек 
нервных волокон (нейрофибромы, нейрогенные 
саркомы). Часто источниками возникновения 
нейрогенных опухолей служат межреберные 
нервы и грудной отдел симпатического ствола, 
именно поэтому они располагаются в реберно-
позвоночной борозде [1].

Этиология и гистогенез нейрогенных опу-
холей остаются спорным вопросом. Согласно 
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литературным данным, достоверно выше веро-
ятность формирования нейрофибром из стволо-
вых клеток, а не из зрелой нервной ткани [1, 2].

Нейрофибромы – это доброкачественные 
опухоли, происходящие из оболочек перифе-
рических нервных волокон. Термин «нейро-
фиброма» был введен в 1882 г. F.D. Reckling-
hausen [3]. Специфической морфологической 
характеристикой является наличие множества 
веретеновидных клеток с вытянутыми ядрами, 
размещенных в коллагеновой строме. Они 
определяются как пролиферирующие шван-
новские клетки в окружении фибробластов 
CD34+. При этом, в опухолевой ткани при 
иммуногистохимическом исследовании часто 
удается обнаружить фрагменты нейронов. 
Формирование таких опухолей характерно для 
периферических нервных волокон. Морфоло-
гически нейрофиброма чаще всего выглядит 
как единичный плотный узел эллипсоидной 
формы, анатомически находящийся в пределах 
эпиневрия. Размеры нейрофиброматозного узла 
могут достигать 15 см в диаметре. На разрезе 
ткань узла серо-белого цвета, по консистенции 
мукоидная или желатинозная. Чаще данная 
патология встречается у пациентов среднего и 
молодого возраста. Для нейрофибромы харак-
терна высокая частота локализации в заднем 
и переднем средостении, а также медленный 
рост [4].

Клиническая картина медиастинальных 
нейрогенных опухолей чаще всего не спе-
цифична и характеризуется отсутствием па-
тогномоничных признаков, вследствие того, 
что подобная локализация не является спец-
ифичной только для нейрогенных опухолей. 
И только в случаях, когда опухоль достигает 
значительных размеров, у пациента возникают 
боли в грудной клетке, определяются признаки 
сдавления органов и другие неврологические 
симптомы, например, симптом Горнера, при-
знаки компрессии спинного мозга при опухо-
лях типа песочных часов. Как правило, только 
в этих случаях пациент обращается к врачу. 
Бессимптомное течение является типичным 
признаком опухолей этой группы. Согласно 
данным некоторых исследователей, отсутствует 
прямая связь между размером опухоли и кли-
ническими проявлениями. Частота бессимптом-
ного течения опухолей средостения в последнее 
время непрерывно возрастает, что, вероятно, 
связано с массовыми профилактическими об-
следованиями [1, 5].

Исследователями предприняты попыт-
ки систематизации симптомов нейрогенных 
опухолей средостения. В целом, авторы ис-
следований выделяют три группы характерных 

симптомо-комплексов нейрогенных опухолей 
средостения: 

1) нейрогенные;
2) компрессия сосудов и органов средо-

стения;
3) симптомы системного характера (сла-

бость, потеря веса, усталость, гипертермия, 
головные боли, нарушение сна, анемия) [5, 6].

Диагностика и лечение нейрофибром 
средостения, как правило, затруднены из-за 
локализации новообразований в заднем средо-
стении и находящихся рядом жизненно важ-
ных структурах. В научной литературе описан 
случай доброкачественной шванномы средо-
стения, которая прорастала в карину. После 
ошибочной диагностики как злокачественной 
опухоли левого главного бронха была выпол-
нена левосторонняя пневмонэктомия [7]. Ос-
новными методами диагностики нейрогенных 
опухолей являются компьютерная томография 
и рентгенологическое исследование. На сним-
ках, как правило, определяется однородная 
тень округлой формы, с четкими границами, 
близко расположенная к позвоночнику. Лишь 
на поздних стадиях болезни (при больших раз-
мерах опухолей) выявляют нечеткие границы, 
рентгенологические признаки инвазии опухоли 
в окружающие органы и ткани. Согласно ряду 
исследований, радикальным методом лечения 
нейрофибром средостения является полное 
удаление опухоли с резекцией легкого или без 
резекции [5, 6].

Целомические кисты перикарда, по дан-
ным ряда исследователей, макроскопически 
представлены как тонкостенные кистозные 
образования, заполненные прозрачной либо с 
желтым оттенком жидкостью, в некоторых слу-
чаях – мутной или геморрагической жидкостью. 
Патогистологически стенка перикардиальной 
кисты образована в основном зрелой волок-
нистой соединительной тканью со скудным 
количеством эластических волокон. Снаружи 
стенка кисты представлена рыхлой волокнистой 
соединительной тканью с большим количеством 
сосудов и адипоцитов. Редко в стенке кисты 
встречаются очаговые инфильтраты. Изнутри 
полость кисты часто выстлана однослойным 
или многослойным кубическим эпителием. 
Целомические кисты, как правило, изолиро-
ваны от полости перикарда. В случаях, когда 
киста сообщается с полостью перикарда, она 
рассматривается как дивертикул перикарда. 
Типичной для целомических кист перикарда 
является локализация в области переднего 
кардиодиафрагмального угла справа и слева. 
Встречаются исследования, согласно которым 
перикардиальные кисты чаще локализуются в 
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правом кардио-диафрагмальном синусе [8, 9]. 
В большинстве случаев перикардиальные 

кисты диагностируются при профилактическом 
осмотре либо при обследовании по поводу ино-
го заболевания. Чаще всего перикардиальные 
кисты протекают бессимптомно, но иногда 
сопровождаются выраженной симптоматикой. 
Типичные жалобы пациентов в таких случаях –  
это ноющие и (или) колющие боли в грудной 
клетке в проекции кисты или в области сердца, 
головные боли, одышка, усиливающаяся при 
физической нагрузке, сухой кашель, присту-
пы болей по типу стенокардии. Весьма редко 
развивается выраженный цианоз и сдавление 
кистой органов средостения [8].

На обзорной рентгенограмме органов 
грудной клетки целомическая киста перикарда 
формирует однородную тень эллиптической 
формы, с четкими контурами, которые слива-
ются с сердечной тенью и (или) нижне-вну-
тренним контуром диафрагмы. Характерная 
локализация патологической тени – это кар-
диодиафрагмальный угол. В боковой проекции 
тень кисты в большинстве случаев близко и на 
значительном протяжении примыкает к перед-
ней грудной стенке, имеет полуэллиптическую 
форму. В ряде случаев тень целомической кисты 
перикарда изменяет форму и положение при 
экскурсии грудной клетки. Согласно современ-
ным литературным источникам, оптимальным 
вариантом лечения кисты перикарда является 
торакоскопическое вмешательство [9].

Согласно научным литературным источ-
никам, одновременное сочетание нейрогенных 
опухолей и кист перикарда встречается крайне 
редко. В существующих единичных научных пу-
бликациях по данной патологии не представлены 
в достаточном объеме клиническая картина, оп-
тимальная диагностическая и лечебная тактика, 
а также результаты лечения пациентов. Поэтому 
изучение сочетанной патологии нейрогенных 
медиастинальных опухолей и кист перикарда 
является весьма актуальной научной задачей.

Цель. Изучить клинические аспекты диф-
ференциальной диагностики случая редкой 
патологии – сочетания нейрофибромы средо-
стения с кистой перикарда. 

Клинический случай

Пациент, 1972 года рождения, 24.05.2016 
поступил для планового хирургического ле-
чения в торакальное отделение Гродненской 
областной клинической больницы (ГОКБ) с 
жалобами на болевые ощущения в левой по-
ловине грудной клетки, слабость, одышку при 
физической нагрузке. Согласно анамнезу за-

болевания, указанные жалобы беспокоили на 
протяжении двух лет (с 2014 года), в послед-
ний месяц болезненные явления усилились, 
на обзорной рентгенограмме органов грудной 
клетки установлены признаки дополнитель-
ных тканевых образований. Пациент амбула-
торно консультирован хирургом (14.05.2016): 
острой хирургической патологии не установ-
лено, направлен на дообследование в ГОКБ, 
где 16.05.2016 выполнена мультиспиральная 
компьютерная томография (МСКТ) органов 
грудной клетки.

Протокол МСКТ. В S1-2 левого легкого 
объемное образование 66×71×61 мм, округлой 
формы с достаточно четкими контурами, не-
однородное по своим плотностным характери-
стикам от 22 до 42 HU (рис. 1).

Образование не отграничено от паракосталь-
ной плевры и плевры по ходу косой междолевой 
щели. В толщу данного образования входит ветвь 
сегментарного бронха S1-2, где его ход далее 
не прослеживается. На границе S4-S5 правого 
легкого имеется очаг до 3 мм. Корни легких 
не расширены. Трахея и крупные бронхи без 
видимых сужений. Подмышечные лимфоузлы с 
обеих сторон до 18 мм с типичными жировыми 
воротами. Свободная жидкость в плевральных 
полостях не определяется. Кроме того, на ска-
нах определяется образование округлой формы, 
не отграниченное от правой доли щитовидной 
железы, со скорлупообразным обызвествлением, 
размерами 19×20 мм. Нижний паратрахеальный л/
узел справа до 13 мм с типичными жировыми во-
ротами, бифуркационный – до 13 мм. В жировой 
клетчатке кардиодиафрагмального синуса слева 
имеется овальной формы образование 19×45 мм,  
с достаточно четкими контурами, плотностью 
4HU, отграниченное от перикарда на протяжении  
39 мм – целомическая киста перикарда? Метастаз 
злокачественной опухоли (рис. 2)?

Рис. 1. Мультиспиральная компьютерная томография 
до операции.

© А.А.  Сушко с соавт.  Нейрофиброма верхнего средостения
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Заключение: КТ-признаки объемного обра-
зования верхней доли левого легкого, учитывая 
неоднородность плотностных характеристик, – 
возможно, с распадом. Узловое образование 
кардиодиафрагмального синуса слева.

Пациент консультирован терапевтом 
(18.05.2016). Выставлен диагноз: (I10.9) систем-
ная артериальная гипертензия, Н0. Пациент на-
правлен для планового хирургического лечения 
в торакальное отделение ГОКБ.

В стационаре пациент осмотрен торакаль-
ным хирургом. Жалобы: болевые ощущения в 
груди слева, слабость, одышка при физической 
нагрузке, которые беспокоят уже два года, в по-
следний месяц болезненные явления усилились. 
Состояние удовлетворительное, перифериче-
ские лимфоузлы не определяются. Кожные по-
кровы бледно-розовые. В легких дыхание вези-
кулярное, умеренно ослаблено слева в верхних 
отделах, тоны сердца ритмичные. Артериальное 
давление – 120/80 мм рт.ст., пульс – 72 удара 
в минуту. Живот мягкий, безболезненный при 
пальпации. Физиологические отправления в 
норме. Пациенту выполнена пункция образо-
вания верхнего средостения. Цитологическое 
заключение (23.05.2016): в мазках обнаружены 
эритроциты, бесструктурные массы, фибрин, 
изредка встречаются нейтрофильные лейко-
циты, лимфоциты. В большом количестве 
наблюдаются относительно мономорфные, 
преимущественно разрозненно лежащие, 
овально-вытянутые ядра, местами – единичные 
скопления клеток не эпителиального генеза.

На основании осмотра, результатов ин-
струментальных, лабораторных методов ис-
следования выставлен клинический диагноз: 
D15, доброкачественная опухоль верхнего 
средостения и верхней доли левого легкого. 
Киста перикарда слева. Противопоказаний к 

хирургическому лечению не установлено, за-
планирована операция.

Протокол хирургической операции 
(23.05.2016, торакоскопия, удаление образо-
вания верхнего средостения, кисты перикарда 
слева): под эндотрахеальным наркозом, после 
обработки операционного поля установлен то-
ракопорт. При ревизии установлено: опухоль 
верхнего средостения 6,0×7,5×8,0 см, сращена с 
верхушечным сегментом верхней доли, грудной 
стенкой в верхней апертуре. Паракардиально в 
левом кардиодиафрагмальном углу киста пери-
карда 2,0×1,5×3,0 см, подвижная. Выполнена 
мобилизация S1 верхней доли левого легкого от 
опухоли верхнего средостения со швом легко-
го эндостеплером, затем, парциально лигируя 
клипсами сосудистую ножку опухоли верхнего 
средостения, последнюю удалили. Киста пери-
карда выделена из перикардиального жира. В 
левом кардиодиафрагмальном углу сосудистая 
ножка прошита и пересечена эндостеплером. 
Контроль гемопневмостаза. Инструменты уда-
лены. Гемиторакс дренирован через торакото-
мическое отверстие. Раны ушиты. Обработка 
раствором йода. Асептическая повязка. 

Макропрепарат №1: солитарный узел из 
верхнего средостения 6,0×7,5×8,0 см, светло-
серого цвета, бугристый, плотно-эластичный 
(рис. 3). Ткань узла на разрезе влажная, слои-
стая, бурого цвета, содержит местами мелкие 
кистозные полости.

Макропрепарат №2: образование округлой 
формы, светло-серого цвета, плотное при паль-
пации, размерами 3,5×4,0×3,0 см (рис. 4). При 
разрезе установлено: стенка тонкая, полость 
единичная, заполнена прозрачной жидкостью.

Патогистологическое  заключение 
(26.05.2016). Микропрепарат №1: образец тка-
ни представлен смешанной популяцией шван-

Рис. 2. Мультиспиральная компьютерная томография 
до операции.

Рис. 3. Макропрепарат: нейрофиброма верхнего сре-
достения.
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новских элементов, периневральных клеток и 
фибробластов, которые рыхло расположены в 
миксоидной строме, содержащей местами раз-
ное количество зрелых коллагеновых волокон. 
Заключение: нейрофиброма (рис. 5).

Микропрепарат №2: стенка образования 
представлена волокнистой соединительной тка-
нью, пронизанной эластическими волокнами, 
снаружи – слой богато васкуляризированной 
рыхлой соединительной ткани с включениями 
жировых клеток, изнутри поверхность выстлана 
кубическим мезотелием – киста перикарда.

В послеоперационном периоде пациенту 
выполнена обзорная рентгенография грудной 
клетки в двух проекциях (26.05.2016): левое 
легкое расправлено (зон свободных от легоч-
ного рисунка не установлено), левый реберно-
диафрагмальный синус затемнен, уплотнена 
междолевая плевра слева. Отмечаются после-
операционные клеммы в зоне хирургических 
вмешательств (в проекции левой верхушки и 
язычковых сегментов). Справа без дополни-
тельных теней, средостение не расширено, 
несколько смещено влево. Заключение: рент-
генологические признаки состояния после 
хирургического вмешательства, осложнений не 
установлено (рис. 6).

Пациент выписан в удовлетворительном 
состоянии под наблюдение хирурга по месту 
жительства. Осложнений в послеоперационном 
периоде не наблюдалось. При клиническом и 
рентгенологическом обследовании пациента че-
рез 1 год патологических образований в грудной 
клетке не выявлено.

Обсуждение

Согласно анамнезу заболевания, жалобам 
пациента, результатам осмотров нейрофибро-

ма верхнего средостения в сочетании с кистой 
перикарда характеризуется неспецифической 
симптоматикой. Однако можно отметить опре-
деленные характерные признаки в анамнезе, 
позволяющие заподозрить данную патологию. 
Поначалу проявления заболевания незначитель-
ны для пациента, поэтому он не обращается за 
медицинской помощью. Степень проявления 
симптомов нарастает медленно, поэтому первич-
ное обращение пациента к врачу происходит по 
истечении достаточно длительного промежутка 
времени, в данном случае – два года. Результа-
ты лабораторных исследований крови и мочи 
специфических изменений также не имеют. 
Полученные клинические данные подчеркивают 
значимость профилактической рентгенографии, 
которая позволяет достоверно установить при-
знаки дополнительных тканевых образований 
органов грудной клетки и является одним из 
немногочисленных поводов для тщательного 
дообследования пациентов данной категории.

Рис. 4. Макропрепарат: киста перикарда. Рис. 5. Микропрепарат. Нейрофиброма, заметны ха-
рактерные «вихревые» структуры. Окраска – гема-
токсилин-эозин. Ув. ×200.

Рис. 6. Рентгенография органов грудной клетки на 
3-и сутки после операции.

© А.А.  Сушко с соавт.  Нейрофиброма верхнего средостения
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Дифференциальная диагностика высокой 
степени точности с онкологической патоло-
гией в предоперационном периоде возможна 
только при пункционной биопсии, что по-
зволяет запланировать адекватный объем 
хирургического лечения. Торакоскопическое 
хирургическое лечение предпочтительно в 
целях минимизации операционной травмы, 
тем более, что остается возможность в любой 
момент расширить хирургический доступ и 
перейти к открытой операции. Как оказалось, 
технически выделить в пределах здоровых 
тканей, а затем удалить нейрофиброму и кисту 
перикарда, обеспечив надежный пневмогемо-
стаз, не представляло серьезных сложностей. 
Обследование пациента в раннем послеопера-
ционном периоде и через 1 год подтвердило 
высокую эффективность и радикальность 
проведенного лечения. 

Заключение

Сочетанная патология – нейрофиброма 
средостения и киста перикарда – характери-
зуется неспецифическими клиническими про-
явлениями. Профилактическая рентгенография 
органов грудной клетки имеет высокую степень 
значимости в диагностике данной патологии, 
а пункционная биопсия в предоперационном 
периоде позволяет достичь высокой степени 
точности в дифференциальной диагностике с 
онкологическим процессом.

Одномоментное торакоскопическое уда-
ление кисты перикарда и нейрофибромы 
средостения с резекцией легкого или без нее 
обосновано в качестве радикального и эффек-
тивного хирургического лечения.
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