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Введение. Нейролипоматоз (липоматоз нерва) — редко встре-
чающееся заболевание, относящееся к доброкачественным ме-
зенхимальным опухолям, характеризующееся пролиферацией 
жировой и фиброзной ткани в эпиневрии между и вокруг пучков 
периферических нервов [1]. В литературе встречается множество 
терминов, которыми обозначают нейролипоматоз: фибролипомато-
зная гамартрома, липофиброма, невральная фибролипома, жировая 
инфильтрация нерва, периневральная липома. В классификации 
опухолей мягких тканей ВОЗ от 2002 г. все эти названия объединены 
в липоматоз нерва [1, 2, 3].

Впервые это поражение описал хирург — ортопед М. Л. Мейсон 
в 1953 году в обзоре опухолей кисти как веретенообразный отек 
периферического нерва [4]. Это медленно прогрессирующее забо-
левание. Встречается преимущественно у детей и молодых людей 
в первые три десятилетия жизни [4, 5]. До 80% случаев — это 
нейролипоматоз срединного нерва в области запястья, ладонной 
поверхности предплечья и кисти [5, 6]. Также описаны случаи ней-
ролипоматоза локтевого, лучевого, подошвенного, малоберцового, 
седалищного, икроножного нервов и плечевого сплетения [5, 7–11]. 
Чаще это одностороннее поражение, но встречаются случаи дву-

сторонней гамартомы [5, 12, 13]. Возможно развитие липоматоза 
нескольких нервов одной конечности [14].

Клинический случай. Пациент М., 24 года — обращение по по-
воду онемения и слабости в I–III пальцах левой кисти, нарушения 
мелкой моторики в левой кисти, слабости приведения большого 
пальца левой кисти, гипотрофии мышц основания большого пальца. 
С раннего детского возраста частые эпизоды парестезий в пальцах 
во время нагрузки на кисть (катание на велосипеде и др). Жалобы 
прогрессировали вплоть до подросткового возраста, усилились ноч-
ные парестезии, присоединилась неловкость в пальцах левой кисти, 
нарушение мелкой моторики, неудержание предметов в левой руке, 
а также тупая ноющая боль в области левого запястья. Функция по-
верхностного и глубокого сгибателей пальцев, лучевого и локтевого 
сгибателей запястья сохранна. Таким образом, клиническая картина 
соответствовала вовлечению срединного нерва на уровне запястья. 
При проведении электромиографии обнаружено падение амплитуды 
вызванного моторного ответа до 1,3 мВ, потенциал действия сре-
динного нерва при антидромной методике стимуляции с II пальца не 
зарегистрирован, дистальная латентность при расстоянии 80 мм — 
5,6 мс — электрофизиологическая картина, указывающая на локальное 
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РЕЗЮМЕ:
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описан случай фибролипоматозной гамартромы срединного нерва у пациента 24 лет, сопоставлено ультразвуковое изображение с результа-
тами интраоперационного наблюдения.  Несмотря на характерную клиническую и патоморфологическую картины этого состояния, вопросы 
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SUMMARY:
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СРВ сенсорная; Антидромно
лев., n. Medianus

СРВ моторная
лев., Abductor pollicis brevis, Medianus, C8 T1

Потенциал действия нерва (амплитуда: негативный пик)

№ Точка стимуляции 
(отведения) Расст., мм Лат., мс Ампл., мкВ

лев., n. Medianus
1 Запястье 0 0

 Параметры М-ответа (амплитуда: негативный пик)
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стимуляции

Расст., 
мм

Лат., 
мс

Ампл., 
мВ

Норма 
ампл., 

мВ

Откл. 
ампл., 

%

Длит., 
мс

Скор., 
м/с

Норма 
скор., 
м/с

Откл. 
скор., 

%
пр., Abductor pollicis brevis, Medianus, C8 T1

1 Запястье 80 5,6 1,3 7,0 -79,0 6,2
2 Локтевой сгиб 210 17,6 1,1 7,0 -82,0 6,5 42,0 60,0 -30,0
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нарушение проведения по срединному нерву на уровне запястья 
(рис. 1). В анамнезе у пациента не было обнаружено традиционных 
факторов риска для развития синдрома карпального канала. При 
проведении УЗ-исследования выявлено значительное увеличе-
ние площади поперечного сечения срединного нерва примерно 
80–110 мм2 с измененной структурой — единичные гипоэхоген-
ные (анаэхогенные) округлые зоны, окруженные гиперэхоген-
ной прослойкой. Протяженность изменений примерно +100 мм 
проксимальнее уровня запястной складки, выше средней трети 
предплечья срединный нерв имеет нормальную сонографическую 
картину, дистальнее запястной складки под ладонным апоневрозом, 
срединный нерв имеет плавное сужение до нормальных величин. 
С учетом изменения сонографической структуры нерва, наличия 
клинических признаков поражения нерва на уровне карпально-
го канала, медленном прогрессировании состояния — принято 
решение о проведении декомпрессии нерва путем иссечения об-
щего удерживателя сгибателя запястья. Во время хирургической 
декомпрессии при макроскопической оценке срединного нерва 
выявлено значительное увеличение его размеров относительно су-
хожилий с гиперемией эпиневрия (рис. 2). Нерв не имел спаянности 
с окружающими тканями и инфильтративного роста. Состояние 
параневральных тканей было удовлетворительным. Проведено 
иссечение запястной связки, а также сопутствующая эпиневрио-
томия. В диагностических целях взята биопсия срединного нерва. 
Гистопатологическое исследование показало наличие в образце 
зрелых адипоцитов на фоне пролиферации соединительной ткани.

В ранний послеоперационный период пациент отметил умень-
шение парестезий и болевого синдрома в области запястья.

Обсуждение. Клиническая картина нейролипоматоза склады-
вается из нарушения моторной и сенсорной функции соответствую-
щего нерва, что нередко напоминает компрессионную нейропатию. 
Так как это медленно прогрессирующее заболевание, симптомы 
могут длительное время ограничиваться отеком мягких тканей в ме-
сте расположения гамартомы без неврологического дефицита [15]. 
В 30–60% случаев фибролипоматозная гамартома сочетается с 
макродактилией (макродактилия 1 типа) — диффузным разрас-
танием костей и/или мягких тканей сегмента конечности в зоне 
иннервации пораженного нерва [16, 17]. Макродактилия 1 типа 
всегда сочетается с липоматозом нерва, поэтому в литературе эти 
термины могут встречаться как синонимы [17].

Этиология нейролипоматоза на сегодняшний день не уточнена. 
Предполагается как врожденный, так и приобретенный характер 

заболевания. [5, 18]. Сторонники теории приобретенной этиологии 
фибролипоматозной гамартомы предполагают в основе заболевания 
наличие острой или хроническая травмы нервов [18]. В пользу 
врожденного характера заболевания свидетельствуют начало в дет-
ском и молодом возрасте, а также выявление случаев связи нейро-
липоматоза с мутациями гена PIK3CA, в независимости от наличия 
или отсутствия макродактилии [17, 18]. Но есть описания случаев 
нейролипоматоза с макродактилией с отсутствием мутаций в гене 
PIK3CA, что не исключает вовлеченность в патогенез заболевания 
других генов [19]. Исследования в этой области ограничены его 
редкой встречаемостью [19].

Диагностика. Золотым стандартом визуализации нейролипома-
тоза считается МРТ [15]. Но длительное время проведения, высокая 
стоимость, серьезные артефакты и сложность реконструкции нерва 
ограничивают его широкое использование. В то же время ультраз-
вуковое исследование высокого разрешения является недорогим 
и легко доступным методом, обеспечивающим динамическую ви-
зуализацию [20].

Ультразвуковая семиотика фибролипоматозной гамартомы опи-
сана как увеличенных размеров периферический нерв (площадь по-
перечного сечения может превышать нормальные значения в 10 раз). 
На аксиальном срезе имеет вид «коаксиального кабеля» или «пе-
ченья с кусочками шоколада», который представляет собой утол-
щенные пучки аксонов с гипоэхогенным сигналом, разделенные 
вкраплениями гиперэхогенного жира, вместе покрытые толстым 
эпиневрием; иногда не имеют четко выраженной капсулы и плохо 
отделимы от окружающих тканей. На продольном — нервные гипо-
эхогенные волокна чередуются с гиперэхогенной жировой тканью 
и напоминают «спагетти» [16, 19]. Характерная нейровизуализа-
ционная картина заболевания, выявляемая на УЗИ и подтвержден-
ная МРТ, в большинстве случаев позволяет избежать проведения 
биопсии с диагностической целью [3, 21, 22].

Дифференциальная диагностика. Учитывая массивные разрас-
тания, дифференциальная диагностика проводится с липосаркомой, 
которая имеет отличную ультразвуковую картину и часто инфиль-
тративный рост, и нервно — мышечной хористомой, характеризу-
ющейся наличием мышечной ткани в эпиневрии [19].

Лечение. При выявлении нейролипоматоза, как правило, 
выполняются вмешательства по декомпрессии нерва, что ведет 
к уменьшению выраженности симптомов [3, 19, 21]. В связи с про-
грессирующим характером заболевания возможно развитие реци-
дивов, требующих повторных вмешательств [3]. В части случаев 

Рисунок 1. Исследование проведения по левому срединному нерву
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выполняется внутриневральная диссекция 
для уменьшения объема нерва, что может 
привести к развитию выраженного невро-
логического дефицита [3]. Описаны случаи 
иссечения срединного нерва с последующей 
реконструкцией трансплантатом икронож-
ного нерва, имеющих хорошее восстановле-
ние [2]. Но резекция нерва также не предот-
вращает рецидив, так как в долгосрочном 
наблюдении отмечено прогрессирование 
заболевания в местах проксимальной 
и дистальной резекции [3, 23]. Таким образом, в подавляющем 
большинстве случаев хирургического лечения нейролипоматоза 
предпочтение отдается операции по декомпрессии нерва [3], более 
радикальные вмешательства возможны только в случае рециди-
вирующего течения, а также наличия прогрессирующего грубого 
моторного дефицита [3, 4], и должны рассматриваться индивиду-
ально в каждом конкретном случае.

Пациентам с макродактилией проводится уменьшение объема 
мягких тканей, эпифизиодез для остановки продольного роста 
и ампутация нефункциональных пальцев [17].

Заключение. Мы представили случай липоматоза срединно-
го нерва у молодого пациента, который электрофизиологически 
был подтвержден как синдром карпального канала. Мы обратили 
внимание на характерную ультразвуковую картину, описанную 
в литературе как «коаксиальный кабель» или «печенье с кусочками 
шоколада» при аксиальном и «спагетти» при продольном сканиро-
вании. Несмотря на отсутствие возможности радикального лечения 
данного поражения его ранняя диагностика позволяет облегчить 
состояние путем проведения своевременной декомпрессии нерва.
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Рисунок 2. Сопоставление интраоперационной макроскопической картины и ультразвукового изображения средин-
ного нерва на уровне запястья: а — срединный нерв слева (интраоперационная фотография); б — УЗ-изображение 
срединного нерва на уровне запястья
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