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Обоснование. Первичный опухолевый кальциноз является крайне редким заболеванием. Статистические дан-
ные о  встречаемости данной патологии, а  также клинические рекомендации по лечению в  русскоязычной 
литературе отсутствуют.
Клиническое наблюдение. Представлен клинический случай лечения пациента 11,5 года с  первичным опу-
холевым кальцинозом и  эквинусной деформацией левой стопы. Ребенок поступил с  жалобами на наличие 
множественных подкожных кальцинатов, невозможность самостоятельно ходить, утомляемость, подъем тем-
пературы до фебрильных цифр, деформацию левой стопы. Проведен комплекс клинико-лабораторного, имму-
нологического и  генетического обследования. После установки диагноза и  назначения терапии ингибитором 
интерлейкина-1β отмечена значительная положительная динамика: общее состояние пациента существенно 
улучшилось, уменьшилось количество кальцинатов, были купированы воспалительные явления. При обследо-
вании обнаружено, что деформация левой стопы обусловлена кальцификацией ахиллова сухожилия и  икро-
ножной мышцы. Для лечения деформации стопы было успешно применено хирургическое лечение.
Обсуждение. В результате комплексного подхода к  лечению достигнуто значимое клиническое улучшение. 
Ребенок самостоятельно ходит, прекратилось образование новых кальцинатов, снизилась утомляемость, был 
купирован воспалительный процесс. Благодаря применению ингибитора интерлейкина-1β в качестве постоян-
ной терапии первичного опухолевого кальциноза удалось выполнить хирургическое лечение без осложнений 
со стороны послеоперационной раны, а  также предотвратить рецидив деформации.
Заключение. Представленный клинический случай демонстрирует применение междисциплинарного подхода к ле-
чению крайне редкого заболевания. При отсутствии клинических рекомендаций по лечению и диагностике первично-
го опухолевого кальциноза верификация правильного диагноза и применение комплексного лечения позволили до-
биться значительного улучшения качества жизни пациента. Мы считаем необходимым сообщить не только о новых 
эффективных методах лечения, но и информировать специалистов о клинической картине столь редкого заболевания.
Ключевые слова: первичный опухолевый кальциноз; туморальный кальциноз; семейный туморальный каль-
циноз; гиперфосфатемический гиперостоз-синдром; ингибитор интерлейкина-1β; канакинумаб; эквинусная 
деформация; клинический случай.
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Background. Primary tumoral calcinosis is an orphan disease. There are few data in the literature on the incidence of 
this disease, as well as clinical recommendations for treatment.
Clinical case. This report presents the case of an 11.5-year-old boy with primary tumoral calcinosis and equinus 
deformity of the foot. The patient had multiple foci of the subcutaneal calcification, cannot walk, experienced fatigue, 
and had high fever and equinus deformity of the left foot. Immunological and genetic studies were performed, but 
any specific mutations were not found. After the diagnosis was verified and interleukin-1β inhibitor therapy was 
prescribed, there was a significant positive trend observed in the patient: a significant improvement in the patient’s 
general condition, a decrease in the number of calcinates, and a reduction in inflammation. Calcification of the Achilles 
tendon and gastrocnemius muscle was the cause of the deformity of the left foot.
Discussion. Significant improvement was achieved during treatment: the boy started walking, fatigue was decreased, 
no new calcificates were formed, and inflammation was under the control. Using an inhibitor of interleukin-1β as 
a  permanent therapy of primary tumoral calcification allowed performsurgical treatment without complications from 
an operation site, as well as a relapse of deformity.
Conclusion. The clinical case presented here demonstrated the application of an interdisciplinary approach to the 
treatment of an extremely rare disease.
Keywords: primary tumor calcification; tumoral calcification; familial tumoral calcification; hyperphosphatemic 
hyperostosis syndrome; canakinumab; equinus deformity; clinical case.

Обоснование

Первичный опухолевый кальциноз  — это 
заболевание, характеризующееся единичными 
и  множественными отложениями солей кальция 
и  фосфора в  подкожно-жировой клетчатке [1]. 
Кальциноз проявляется плотно кальцинирован-
ными массами в  форме узлов, локализованных 
в  мягких тканях, как правило, на разгибательной 
поверхности суставов [2]. Впервые данное состоя-
ние описано в зарубежной литературе в 1898 г. [3]. 
В  1943 г. Инклан обобщил имеющиеся данные, 
сопоставил их с  результатами собственных на-
блюдений и  выделил описанное состояние в  ка-
честве самостоятельного заболевания, определив 
термином tumoral calcinosis (опухолевый каль-
циноз)  [4]. В  1960 г. был установлен семейный 
характер данного заболевания [5]. Заболевание 
имеет несколько синонимов в  своем названии: 
первичный опухолевый кальциноз, семейный ту-
моральный кальциноз, гиперфосфатемический 
гиперостоз-синдром. Заболевание, как правило, 
носит прогрессирующий характер. По совокупно-
сти лабораторных показателей выделяют несколь-
ко типов туморального кальциноза. I тип характе-
ризуется гиперфосфатемией, связан с  аномалией 
зубов и повышенным уровнем 1,25-дигидроксиви-
тамина  D (1,25(OH)2D). II тип развивается у  па-
циентов, получающих заместительную почечную 
терапию при помощи гемодиализа. III тип  — это 
семейный тип, который включает гиперфосфа-
темию и  нормальный уровень 1,25(OH)2D [2, 6]. 
Генетические исследования определили мутации 
в генах GALNT3, Klotho, FGF23, приводящие к раз-
витию туморального кальциноза. В основе пато-
генеза туморального кальциноза обычно лежат 
нарушения регуляции фосфорного гомеостаза. 
Мутации, вызывающие семейный туморальный 

кальциноз/синдром гиперфосфатемии-гиперо-
стоза, приводят к  относительной недостаточно-
сти или резистентности к  расщеплению молеку-
лы интактного FGF23, являющегося основным 
регулятором уровня фосфора, что обусловливает 
гиперфосфатемию из-за увеличенной почечной 
канальцевой реабсорбции фосфата и  повышен-
ной или неадекватной целесообразной нормаль-
ной продукции 1,25(OH)2D. В результате усили-
вается желудочно-кишечная абсорбция фосфора 
и  кальция, что в  свою очередь приводит к  ги-
перфосфатемии. У  пациентов развиваются очаги 
экто пической кальцификации и/или диафизарный 
гиперостоз, который может проявляться болью 
в  диафизах длинных костей и  часто ошибочно 
диагностируется как остеомиелит [7]. Механизмы, 
объясняющие, как гиперфосфатемия реализуется 
в непосредственно туморальный кальциноз, прак-
тически не изучены. Описаны случаи тумораль-
ного кальциноза с  нормальными показателями 
фосфорного обмена, а  также случаи, при которых 
не выявлено мутаций в указанных генах, что, наи-
более вероятно, связано с  наличием других меха-
низмов развития данного заболевания [8].

К клиническим особенностям заболевания 
отно сятся ранний возраст дебюта заболевания, 
наличие периартикулярных опухолевых образова-
ний, ограничивающих движения. При этом обра-
зования безболезненные и  смещаются при паль-
пации. При пункции или биопсии образований 
в них определяется белое известковое содержимое.

При диагностике заболевания по данным рент-
генографии выявляют очаговые кальцинаты в мяг-
ких тканях, сливающиеся в кисты, которые чаще все-
го расположены на разгибательных поверхностях. 
По данным КТ определяются очаговые кальцинаты 
в  виде кист, которые сообщаются с  синовиальной 
оболочкой. По данным МРТ в протоколе Т1: него-
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могенные очаги с низкоинтенсивным сигналом. По 
данным МРТ в протоколе Т2: диффузные сигналы 
низкой интенсивности  — яркие узлы с  чередова-
нием интенсивного сигнала и отсутствием сигнала.

Наиболее характерными лабораторными от-
клонениями являются гиперфосфатемия (реже 
нормофосфатемия), нормокальциемия, нормаль-
ный уровень 1,25(ОН)2D, нормальный уровень 
паратиреоидного гормона, нормальная скорость 
клубочковой фильтрации, отсутствие аутоантител 
(таких как антинуклеарный фактор, антитела при 
склеродермии, дерматомиозите, антитела к  экс-
трагируемым ядерным антигенам).

Морфологические исследования у  пациентов 
с  туморальным кальцинозом представлены экто-
пической кальцификацией на фоне хронического 
воспаления с  множественными пенистыми ма-
крофагами, наличием капсулы и  гигантских мно-
гоядерных клеток.

Цель данной публикации  — привлечь внима-
ние специалистов к  ультраредкой орфанной па-
тологии, такой как туморальный кальциноз, на 
примере которого показать применение междис-
циплинарного подхода (лекарственные препараты 
и ортопедическая коррекция).

Клинический случай

Мальчик Р., 11,5 года, поступил с жалобами на 
наличие кальцинатов в  области нижних конечно-
стей, преимущественно в  области ягодиц, невоз-
можность ходить, быструю утомляемость, слабость, 
ежедневный подъем температуры тела до фебриль-
ных цифр, воспалительную активность в  ана-
лизах крови (повышение уровня С-реактивного 
белка (СРБ) более 200 мг/л, повышение СОЭ до 
60–70 мм/ч). Показатели кальций-фосфорного 
обмена были в  пределах референтных значений.

Ребенок болен с 3,5 года, с ноября 2009 г., когда 
впервые отмечена потеря массы тела, появились 
слабость, боли в  коленных суставах, уплотнения 
под кожей, которые увеличивались в  размерах 
и  количественно. В мае 2010 г. была проведена 
биопсия  образований по передней поверхности 
голеней. По результатам морфологического иссле-
дования изменения трактовались как «кальцинаты 
мягких тканей». В декабре 2011  г. после вирусной 
инфекции состояние ухудшилось, появились жа-
лобы на мышечную слабость, быструю утомляе-
мость и  боль в  мышцах. В течение 2012–2016 гг. 
пациент регулярно обследовался в одной из феде-
ральных ревматологических клиник Москвы, где 
был поставлен диагноз ювенильного дерматомио-
зита, в  соответствии с  которым ребенок получал 
терапию кортикостероидами, метотрексатом без 

существенной положительной динамики, за ис-
ключением купирования лихорадки и  лаборатор-
ной воспалительной активности на фоне терапии 
кортикостероидами. По результатам иммунологи-
ческого обследования аутоантитела отсутствовали. 
Признаков миоцитолиза не выявлено, активность 
ферментов креатинфосфокиназы, лактатдегидро-
геназы, аспартатаминотрансферазы была в  преде-
лах нормальных значений, показатели электроней-
ромиографии также были без особенностей.

При первой госпитализации в  декабре 2016  г. 
были обнаружены множественные кальцинаты 
в области нижних конечностей, преимущественно 
ягодиц, коленных суставов, по передней поверх-
ности голеней, подкожно по задней поверхности 
бедра. Объем тканей области ягодиц был увели-
чен, ягодицы каменистой плотности. Обращали на 
себя внимание специфические черты лиц в  виде 
липоатрофии, признаки экзогенного гиперкорти-
цизма. У ребенка присутствовали признаки резко 
нарушенного питания: был истончен подкожно-
жировой слой на лице, туловище, конечностях. 
Наблюдались выраженная деформация опорно-
двигательной системы, нарушение роста левой 
нижней конечности, задержка физического разви-
тия, выраженное поражение мышечной системы, 
гипотрофия мышц и  множественные контракту-
ры суставов верхних и нижних конечностей. Объ-
ем движений в  височно-нижнечелюстном суставе 
был ограничен. Периодически над уплотненными 
участками отмечалась гипертермия. Пациент по-
лучал системную глюкокортикостероидную тера-
пию, метотрексат на протяжении многих лет.

По результатам обследования были получены 
следующие данные. Иммунологический анализ 
крови: антинуклеарный фактор — отрицательный, 
антитела при полимиозите: антитела к  Mi-2, Кu, 
PM-Scl100, PM-Scl175, SRP, антисинтетазные анти-
тела (Jo-1, PL-7, PL-12, EJ, OJ); антитела к экстраги-
руемым ядерным антигенам не обнаружены. При 
рентгенологическом исследовании выявлены мно-
гочисленные обширные участки обызвествления 
неправильной формы в области верхних и нижних 
конечностей. При выполнении МРТ-исследования 
в режиме «все тело» в проекции ягодичных мышц 
с  обеих сторон прослеживались обширные зоны 
неоднородного МР-сигнала (гипоинтенсивный че-
редовался с  гиперинтенсивным МР-сигналом). По 
данным КТ визуализировались множественные 
кальцинаты. Внешний вид нижних конечностей 
пациента и  данные КТ представлены на рис.  1. 
По результатам морфологического исследования 
мышечного биоптата  — мышечная ткань с  про-
слойками отечной волокнистой соединительной 
ткани. Мышечные волокна толстые с  дистро-
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фическими изменениями. По данным биопсии 
облас ти кальцината  — диффузная полосовидная 
лимфоцитарно-макрофагальная инфильтрация 
с  большим количеством многоядерных клеток 
типа «инородных тел», наличие пенистых клеток, 
кальцинат отграничен капсулой. Была проведена 
дифференциальная диагностика с  ювенильным 
дермато/полимиозитом, хронической болезнью 
почек, синовиальным хондроматозом, кальцифи-
цирующим миозитом, бурситом, тендинитом, за-
болеваниями, сопровождающимися нарушением 
фосфорно-кальциевого обмена. Было выполнено 
молекулярно-генетическое исследование  — сек-
венирование полных кодирующих последователь-
ностей генов GALNT3, FGF23 и  Klotho. Мутаций 
обнаружено не было, что послужило поводом для 
выполнения полноэкзомного секвенирования но-
вого поколения на платформе Illumina, которое не 
выявило клинически значимых вариантов выше-
упомянутых генов, а  также патогенных мутаций 
в  генах фосфорно-кальциевого обмена.

Учитывая наличие лихорадки, высокий уро-
вень СРБ  — 202 мг/л (норма  — менее 5,0 мг/л), 
рецидивирование лихорадки при попытках сни-
зить дозу системных глюкокортикостероидов 
(кортикостероидзависимость), было принято 
решение о  назначении терапии ингибитором 
интерлейкина-1β  — канакинумабом. Основанием 
для назначения терапии было наличие клинико-
лабораторных симптомов аутовоспаления (лихо-
радка, высокий уровень СРБ и  положительный 
эффект высоких доз системных кортикостеро-
идов), а  также представленный в  литературных 
источниках успешный опыт применения инги-
биторов интерлейкина-1 (анакинры и  канакину-
маба) группой исследователей из Национального 
института здоровья США (Бетезда) [2]. На фоне 
терапии канакинумабом (терапия была назначена 
в  соответствии с  решением врачебной комиссии 
и Федеральным законом № 323 и после получения 
информированного согласия родителей пациента) 
в  дозе 150  мг (4  мг/кг) каждые 4  нед. подкожно 
была купирована лихорадка, нормализовался уро-
вень СРБ до 0,2 мг/л, ребенок смог самостоятель-
но передвигаться, чего не было ранее. Постепенно 
системная кортикостероидная терапия была отме-
нена. Показатели кальций-фосфорного обмена 
оставались в  пределах референтных значений. За 
более чем двухлетний период наблюдения на фоне 
продолжения терапии канакинумабом не зафик-
сировано появления новых кальцинатов либо уве-
личения в  размерах имеющихся, также отмечен 
регресс кальцинатов (уменьшение в  объеме и  по 
плотности). Терапия продолжается по настоящее 
время.

В последующем пациенту была выполнена опе-
ративная коррекция ортопедических изменений 
в связи с укорочением правой нижней конечности. 
Ребенок передвигался с  опорой на передний от-
дел левой стопы за счет эквинусной деформации. 
Левая стопа находилась в  фиксированном поло-
жении подошвенного сгибания (150°). Пассивная 
коррекция была возможна до 145°. Определялись 
множественные кальцификаты костной плотности 
в  области коленных суставов, задних поверхно-
стей голеней и  бедер. По латеральной поверхно-
сти ахиллова сухожилия пальпировалось костной 
плотности образование размером 10 × 20  мм. По 
данным лучевого исследования выявлены множе-
ственные кальцификаты мягких тканей, больше 
слева, кальцифицированные ахиллово сухожилие, 
сухожильная часть икроножной мышцы, а  так-
же нижняя треть икроножной мышцы (рис.  1).

Оперативное лечение было выполнено под нар-
козом в положении пациента на спине. Произведен 
разрез кожи по задней поверхности левой голени 
в  проекции ахиллова сухожилия. Рассечен слой 
рыхлой подкожной жировой клетчатки. Фасцию 
голени и  ткань сухожильного влагалища ахиллова 
сухожилия невозможно было дифференцировать 
в  связи с  их интимным сращением. Сухожильное 
влагалище и  ахиллово сухожилие представлено 
единым конгломератом белесого цвета на всем про-
тяжении с  включениями плотных кальцификатов 
различных размеров, окруженных рубцовыми спай-
ками с  прилежащими мягкими тканями. Принято 
решение выделить данный конгломерат из спаек 
с окружающими его мягкими тканями с целью улуч-
шения эффекта планируемой миопластики брюшка 
икроножной мышцы. При попытке выделения кон-
гломерата ахиллова сухожилия из фиброзных спа-
ек произошло самопроизвольное вскрытие стенки 
данного конгломерата в  области задней поверхно-
сти. Из области отверстия с небольшим давлением 
в  рану начало поступать жидкое содержимое кон-
гломерата, представляющее собой однородную бе-
лесую массу, по плотности напоминающую жидкую 
сметану или раствор извести (рис. 2).

В жидкости на ощупь определялись твердые 
частицы различных размеров, по плотности на-
поминающие кристаллы и  песчинки. Полость 
вскрыта. Выделилось около 20  мл содержимого. 
При ревизии полости сухожильных структур вы-
явлено не было. Полость локализована в  самом 
ахилловом сухожилии и  стенками полости слу-
жила измененная сухожильная ткань. На стенках 
полости находились разнокалиберные кальцина-
ты. Протяженность полости по длине соответ-
ствовала длине ахиллова сухожилия и  продолжа-
лась до сухожильного растяжения икроножной 
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мышцы, распространяясь проксимально в  мы-
шечный массив. Проксимальная граница полости 
не пальпировалась. Жидкое содержимое полости 
полностью эвакуировано и  вместе с  участками 
стенок фиброзного конгломерата отправлено на 

морфологическое исследование. Полость ахилло-
ва сухожилия и  полость в  проксимальном отде-
ле голени неоднократно промыта изотоническим 
раствором натрия хлорида и  раствором фура-
цилина. Выделено брюшко икроножной мышцы. 

Рис. 1. Динамика изменений пациента с туморальным кальцинозом до и после оперативного лечения: а — внеш-
ний вид пациента в  возрасте 7  лет (2013). Определяются кальцинаты в  области коленных суставов, эквинус-
ная деформация левой стопы; б–г  — внешний вид пациента в  возрасте 11,5 года (2017). Определяются мно-
жественные кальцинаты в  области коленных и  голеностопных суставов, эквинусная деформация левой стопы; 
д — мультиспиральная компьютерная томография голеней, выполненная в 2017 г. Определяются множественные 
кальцинаты мягких тканей голеней, больше слева, кальцифицированное ахиллово сухожилие и  частично каль-
цифицированная икроножная мышца; е–з  — внешний вид пациента через 3 мес. после оперативного лечения. 

Устранена эквинусная деформация левой стопы. Новые кальцинаты не визуализируются

 д е ж з

 а б в г

Рис. 2. Интраоперационные изменения у  пациента с  туморальным кальцинозом: а  — вид интраоперацион-
ной раны в  момент самопроизвольного вскрытия стенки конгломерата тканей в  области ахиллова сухожилия; 
б  —  вскрыта (заполнена жидким белесым содержимым) полость в  ахилловом сухожилии; в  — вид интраопера-

ционной раны после миопластики. Определяются неизмененные волокна икроножной мышцы

в а б
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Визуально мышечная ткань была не изменена. 
На расстоянии 2 см проксимальнее границы с су-
хожильным растяжением выполнено рассечение 
мышечных волокон брюшка мышцы в  шахмат-
ном порядке (миопластика). Стопа переведена 
в среднее положение (90º). Заднюю капсулотомию 
(капсулотомию голеностопного и  таранно-пяточ-
ного суставов) было решено не выполнять в связи 
с  хорошим эффектом миопластики. Медиальный 
и  латеральный края ахиллова сухожилия сшиты 
между собой наглухо так, чтобы исключить на-
личие полости внутри. Рана ушита. Проведена 
иммобилизация задней гипсовой лонгетой в  по-
ложении стопы 90º. Послеоперационный пери-
од протекал без особенностей, ребенок получал 
анти бактериальную терапию в  течение десяти 
дней, а  также перевязки. Заживление раны пер-
вичным натяжением, швы сняты на 14-е сутки. 
Перед выпиской из стационара выполнена иммо-
билизация левой нижней конечности циркуляр-
ной пластиковой повязкой от средней трети бедра 
до пальцев стопы.

По данным морфологического исследования 
выявлены типичные для туморального кальцино-
за изменения (рис. 3).

Через месяц после оперативного вмешательства 
иммобилизация была отменена, ребенок получил 
курс лечебной физкультуры и  массажа по месту 
жительства. При контрольном осмотре через 3 мес. 
после оперативного лечения ребенок ходит, равно-
мерно нагружая обе нижние конечности, походка 
двухфазная. Левая стопа в среднем физиологическом 
положении, активные движения возможны в  объ-
еме 20°. Послеоперационный рубец без признаков 
воспаления. По данным рентгенографии левой го-
лени количество кальцинатов в  области ахиллова 
сухожилия снижалось. При дальнейшем наблюде-
нии в течение года результат оперативного лечения 
стойко сохранялся. Динамика изменений до и после 
оперативного вмешательства представлена на рис. 1.

Обсуждение

Первичный опухолевый кальциноз  — крайне 
редкое состояние, истинная частота заболевания 
неизвестна. Зарубежными авторами за время на-
блюдения пациентов были установлены наиболее 
выраженные симптомы, которые в  дальнейшем 
определены как критерии данного заболевания.

По этиологии выделяют первичный (семей-
ный) и вторичный кальциноз. Первичный кальци-
ноз  — это заболевание с  аутосомно-рецессивным 
типом наследования, которое связано с  мутация-
ми в  одном из генов, регулирующих фосфорный 
гомеостаз,  — FGF23, Klotho-1 и  GALNT3 [2, 9–11]. 
Вторичный опухолевый кальциноз является след-
ствием нарушенной функции почек (кальциноз 
при хронической почечной патологии) [12–14], 
развивается при иммунопатологических заболе-
ваниях (дерматомиозит) [15], нарушениях фос-
форно-кальциевого обмена [16, 17].

Клиническая картина заболевания у  нашего 
пациента характеризовалась весьма длительным 
периодом постановки диагноза заболевания. Па-
циенту исходно был поставлен диагноз ювениль-
ного дерматомиозита, несмотря на отсутствие та-
ких типичный проявлений, как поражение кожи 
(гелиотропная эритема, феномен Готтрона), нали-
чие лабораторных проявлений миоцитолиза и  ти-
пичных изменений на электронейромиографии. 
Пациент не отвечал на терапию по поводу юве-
нильного дерматомиозита. С момента поступле-
ния в  нашу клинику была проведена дифферен-
циальная диагностика между воспалительными 
миопатиями (ювенильный дерматомиозит), осси-
фицирующей прогрессирующей фибродисплазией, 
кальцифицирующим миозитом, аутоиммунными 
и  иммунопротеосомными заболеваниями. Мето-
дом секвенирования нового поколения исключе-
ны иммунопротеосомные заболевания, для кото-
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Рис. 3. Гистологические изменения у пациента с пер-
вичным туморальным кальцинозом: а  — окраска ге-
матоксилином и  эозином. ×200. Воспалительный 
инфильтрат: 1  — лимфоцитарно-плазмоцитарная 
инфильт рация; 2  — пенистые клетки  — макрофаги; 
3  — гигантские многоядерные клетки инородных тел; 
4 — соли кальция; б — окраска гематоксилином и эози-
ном. ×200. Стенка кисты с большим количеством каль-
ция в стенке (1) и в просвете (2); в — окраска гематок-
силином и  эозином. ×100. Стенка кисты с  кальцием. 
В стенке кисты: 1  — многочисленные полнокровные 
сосуды; 2  — лимфоцитарно-плазмоцитарная инфиль-
трация; г  — окраска гематоксилином и  эозином. ×400. 
Стенка кисты: 1  — гигантские многоядерные клетки 

инородных тел; 2 — кальций
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рых известны молекулярные механизмы. Уровень 
мРНК интерферон-зависимых генов, позволив-
ший бы с  большей точностью диагностировать 
или исключить иммунопротеосомный характер 
заболевания, не определяли в связи с отсутствием 
методики (Interferon score) в  РФ. В связи с  осо-
бенностями клинической картины, радиологиче-
скими, морфологическими данными, а  также по 
причине отсутствия симптомов миоцитолиза был 
выставлен диагноз туморального кальциноза. Осо-
бенность случая заключается в том, что тумораль-
ный кальциноз не был подтвержден молекулярно-
генетическими методами. Ни секвенирование по 
Сэнгеру, ни полноэкзомный анализ не позволили 
выявить релевантные мутации в  генах, имеющих 
отношение к фосфорно-кальциевому обмену. В то 
же время вариант течения, наблюдаемый у нашего 
пациента, может быть связан с дефектом гена, ра-
нее не ассоциированного с  наблюдаемым феноти-
пом и запускающего развитие заболевания посред-
ством неочевидных патогенетических механизмов. 
Возможным решением представляется проведе-
ние полногеномного секвенирования, желательно 
в  формате отец  –  мать  –  пробанд. В  то же время 
нельзя исключить, что отсутствие мутаций может 
быть связано с  техническими особенностями ме-
тодики секвенирования нового поколения, кото-
рая не всегда достаточно надежно идентифицирует 
инсер ции и  делеции, а  также аномалии копий-
ности. Cледует отметить высокую лабораторную 
актив ность и значительный эффект  от применения 
блокатора интерлейкина-1, что указывает на ауто-
воспалительный механизм (активация инфлам-
масомы), лежащий в  основе патогенеза данного 
заболевания. Знание особенностей морфологии 
данного заболевания позволяет предположить, что 
клетки гранулемы, а также гигантские многоядер-
ные макрофаги, окружающие кальцинат, являются 
основными продуцентами провоспалительных ци-
токинов, подобно подагре, асбестозу и  другим за-
болеваниям с  аутовоспалительным компонентом.

Заключение

Первичный опухолевый кальциноз  — крайне 
редкое заболевание, для которого не разработаны 
подходы к  консервативной терапии и  хирургиче-
ской коррекции. Дифференциальная диагностика 
включает в себя ревматические, метаболические за-
болевания, посттравматические изменения мышц.

Хирургическое лечение при системных забо-
леваниях всегда является предметом дискуссии 
и  требует нестандартного подхода. Исход опера-
тивного лечения трудно прогнозировать в  связи 
с  отсутствием сведений о  регенерации изменен-

ных тканей. Прогрессирование заболевания мо-
жет приводить к  рецидивированию деформаций.

Терапия блокатором интерлейкина-1β ока-
залась эффективной и  безопасной и  позволила 
выполнить оперативное лечение без рецидивов 
кальцинатов в  зоне оперативного лечения.
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