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Диффузная астроцитома с альтерацией MYB или MYBL1 – новый молекулярно-генетически определяемый подтип диффузных 

глиом педиатрического типа низкой степени злокачественности. Впервые данный вид новообразования был включен 

в классификацию опухолей центральной нервной системы Всемирной организации здравоохранения в 2021 г. В литературе 

описано ограниченное число случаев с аналогичным гистомолекулярным профилем. Опухоль характеризуется благоприятным 

клиническим течением и прогнозом.

В настоящей работе представлен клинический случай астроцитомы головного мозга с альтерацией MYB/MYBL1 у девочки 

2 лет. Особенностью данного наблюдения является отсутствие специфического противоопухолевого лечения – пациентке 

не проводилась химиолучевая терапия. Была выполнена лишь стереотаксическая биопсия с последующей гистологической 

и молекулярной верификацией диагноза. Спустя 8 лет от момента установления диагноза у пациентки не определяется 

прогрессия заболевания с некоторым уменьшением размеров опухоли в динамике.

Согласно нашим данным, представленный случай астроцитомы с альтерацией MYB/MYBL1 является уникальным для российской 

медицинской литературы.
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Diffuse astrocytoma with MYB or MYBL1 alteration is a newly defined molecular subtype of pediatric-type low-grade diffuse gliomas. This 

tumor type was first included in the 2021 World Health Organization classification of tumors of the central nervous system. To date, only 

a limited number of cases with a similar histo-molecular profile have been reported in the literature. The tumor is characterized by a favorable 

clinical course and prognosis.

This report presents a clinical case of a brain astrocytoma with MYB/MYBL1 alteration in a 2-year-old girl. A distinctive feature of this case 

is the absence of any specific antitumor treatment – the patient did not undergo chemotherapy or radiotherapy. Only stereotactic biopsy was 

performed, followed by histological and molecular verification of the diagnosis. Eight years after the initial diagnosis, the disease remains 

stable, with some reduction in tumor size observed over time.

According to our data, the presented case of MYB/MYBL1-altered astrocytoma is unique within the Russian medical literature.
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Введение
Диффузная астроцитома с альтерацией MYB 

(myeloblastosis) или MYBL1 (MYB proto-oncogene 

like 1) – новый молекулярно-генетически опреде-

ляемый подтип диффузных глиом педиатрического 

типа низкой степени злокачественности. Впервые дан-

ный вид новообразования был включен в классифика-

цию опухолей центральной нервной системы (ЦНС) 

Всемирной организации здравоохранения (ВОЗ) 

в 2021 г. [1]. Глиомы низкой степени злокачественно-

сти – наиболее распространенный гистологический 

тип опухолей в детской нейроонкологии, он состав-

ляет около 30–40 % всех опухолей ЦНС [2]. Класси-

фикация ВОЗ 5-го пересмотра, более направленная 

на молекулярную характеристику новообразования, 

выделяет группы опухолей со сходными гистопато-

логическими признаками, но разным молекулярным 

профилем, например, новый вариант педиатрических 

опухолей ЦНС – диффузные глиомы низкой степени 

злокачественности педиатрического типа с альтера-

цией MYB/MYBL1 [3].

Эта группа диффузных глиом характеризуется 

отсутствием мутаций IDH и мутаций гистона H3 (опу-

холь IDH-дикого типа и H3-дикого типа) и наличием 

альтерации генов MYB или MYBL1, которые могут 

встречаться в 2 подтипах диффузных глиом педи-

атрического возраста: ангиоцентрической глиоме, 

для которой наиболее характерно слияние MYB::QKI, 

и диффузной астроцитоме, ассоциированной с мута-

циями или перестройками MYB или MYBL1. Семей-

ство генов MYB и MYBL1 названо в честь однои-

менного гена вируса птичьего миелобластоза. Вирус 

MYB вызывает миелобластоз (миелоидный лейкоз) 

у кур. ДНК-метилирование определяет гистомоле-

кулярный диагноз, а проведение данного исследова-

ния обязательно для его верификации. По анализу 

t-SNE глиомы MYB/MYBL1 образуют единый кла-

стер независимо от гистопатологического диагноза 

или анатомического расположения. Этот результат 

наряду с перекрывающимися клиническими, нейро-

визуализационными и гистопатологическими харак-

теристиками подтверждает предположение о том, 

что глиомы MYB/MYBL1 представляют собой единое 

заболевание с рядом клинических и патологических 

характеристик. Оба молекулярных подтипа демон-

стрируют индолентное (вялотекущее) клиническое 

течение, низкий пролиферативный потенциал и, как 

следствие, благоприятный прогноз с показателями 

общей выживаемости, достигающими 95 % при усло-

вии своевременной диагностики и наблюдения [4–6].
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Неврологический дебют опухоли зависит от ее 

локализации: чаще это судороги (48 %), атаксия 

(15 %), головные боли (12 %), а также парезы черепно-

мозговых нервов (12 %). Наиболее распространена 

полушарная локализация опухоли (66 %), также воз-

можно ее расположение в таламусе (15,15 %) и стволе 

головного мозга (18,18 %) [4]. 

В мировой литературе описано 35 случаев глиом 

низкой степени злокачественности с альтерацией 

MYB/MYBL1. Мы представляем еще один случай 

в целях демонстрации выбора стратегии ведения 

пациента.

Клинический случай
Девочка, 2 года, с симптомами острой респиратор-

ной вирусной инфекции, повышением температуры тела 

до 38 ºС и судорогами госпитализирована в отделение 

реанимации и интенсивной терапии в стационар по 

месту жительства. Онкологический анамнез отягощен: 

старшая сестра перенесла острый лимфобластный лей-

коз, находится в ремиссии, у дедушки по линии отца – 

злокачественное новообразование костей, у прабабушки 

по материнской линии – рак легких.

По месту жительства девочке было проведено 

обследование по эпипротоколу. На электроэнцефало-

грамме зарегистрирована региональная эпилептифор-

мная активность в левом задневисочно-затылочном 

регионе.

Выполнена магнитно-резонансная томография 

(МРТ) головного мозга: в белом веществе левой височной 

доли выявлена зона измененного магнитно-резонансного 

(МР) сигнала неправильной овальной формы размерами 

86 × 68 × 65 мм, с неровными, нечеткими контурами. 

На постконтрастных Т1-взвешенных изображениях 

(ВИ) накопление контраста в данной зоне не отмечено. 

Структура зоны неоднородная, МР- сигнал гиперинтен-

сивный на Т2-ВИ, слабо гипоинтенсивный на Т1-ВИ, 

гипоинтенсивный в центре и гиперинтенсивный по 

периферии в режиме FLAIR, измеряемый коэффициент 

диффузии повышен. Отмечены МР-признаки интраак-

сиального контрастнегативного новообразования левой 

височной доли (рис. 1).

В рамках оценки распространенности опухолевого 

процесса выполнена МРТ спинного мозга (рис. 2) – леп-

томенингиального распространения не выявлено.

Затем пациентке проведена биопсия новообразова-

ния. По результатам морфологического исследования 

опухолевый материал был представлен эозинофиль-

ным фибриллярным матриксом с располагающимися 

в нем клеточными элементами. Клетки характери-

зовались слабовыраженным ядерным полиморфизмом, 

ядра гиперхромные, преимущественно округлой или 

овальной формы. Эндотелиальные клетки сосудов не 

демонстрировали признаков пролиферации. Отмечена 

низкая митотическая активность. В исследованном 

материале очагов некроза не выявлено. При импрегнации 

гистологических срезов солями серебра ретикулиновые 

волокна визуализируются исключительно в стенках 

сосудов, что подтвердило отсутствие перицеллюляр-

ного ретикулогенного стромального каркаса. Несмо-

тря на низкий уровень митотической активности, 

опухоль характеризовалась высоким пролиферативным 

индексом (Ki-67) – около 13 %. На основании совокуп-

ности морфологических признаков выставлен диагноз: 

Рис. 1. МРТ с контрастным усилением: а, в – в режиме FLAIR, наблюдается картина солидного новообразования левой височной доли размерами 

86 × 68 × 65 мм, с признаками смещения срединных структур; б – в режиме T1, активного накопления контрастного вещества не наблюдается

Fig. 1. Contrast-enhanced MRI: a, в – in FLAIR mode, a solid neoplasm of the left temporal lobe measuring 86 × 68 × 65 mm is observed, with signs 

of displacement of the midline structures; б – in T1 mode, no active accumulation of contrast agent is observed

вба

Рис. 2. МРТ спинного мозга с контрастным усилением: a – шейно-

грудной отдел; б – пояснично-крестцовый отдел. Данных за патологи-

ческое накопление контрастного вещества не получено

Fig. 2. Contrast-enhanced MRI of the spinal cord: a – cervical-thoracic 

region; б – lumbosacral region. No data on pathological accumulation 

of contrast agent was obtained

ба
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анапластическая астроцитома (анаплазия), степень 

злокачественности III по классификации ВОЗ (WHO 

grade III).

В Университетской клинике Гейдельберга (Heidelberg 

University Hospital, Германия) проведены гистологическое 

и молекулярно-генетическое исследования материала 

(ДНК-метилирование) (рис. 3). Диагноз был уточнен: 

астроцитома педиатрического типа с альтерацией 

MYB/MYBL1, IDH-дикого типа, относящаяся к группе 

диффузных глиом низкой степени злокачественности 

детского типа. С учетом удовлетворительного сомати-

ческого статуса пациентки, а также благоприятных 

прогностических характеристик опухоли мультидисци-

плинарным консилиумом была избрана выжидательная 

тактика – динамическое наблюдение без проведения 

адъювантной терапии.

В течение года от момента постановки диагноза 

пациентка получала противосудорожную терапию, по 

результатам контрольного исследования (МРТ ЦНС 

с контрастным усилением и электроэнцефалография) 

отмечалась стабилизация размеров опухоли, зафикси-

рованы умеренные диффузные изменения с устойчивыми 

локальными проявлениями эпилептиформного характера. 

Через 1 год на очередной МРТ головного мозга было 

выявлено увеличение размеров опухоли до 103 × 68 × 61 мм.

Учитывая отсутствие неврологической симптомати-

ки, ремиссию симптоматической фокальной эпилепсии, 

было принято решение продолжить наблюдение с прове-

дением регулярного контроля (МРТ).

На текущий момент, спустя 7,5 лет от момента 

постановки диагноза, пациентка в возрасте 10 лет без 

признаков декомпенсации опухолевого процесса, отсут-

ствует неврологический дефицит. Размеры опухоли 

(97 × 58 × 60 мм) – без динамики. Девочка регулярно 

принимает противосудорожную терапию, физическое 

и нервно-психическое развитие соответствует возра-

сту, ходит в общеобразовательную школу, занимается 

танцами. 

Последняя МРТ ЦНС с контрастным усилением 

выполнена в 2025 г., через 7,5 лет после биопсии новообра-

зования. Опухоль несколько уменьшилась в размерах, при-

знаков метастазирования по ЦНС не выявлено (рис. 4). 

Рис. 3. Метиляционный профиль опухоли

Fig. 3. Methylation profile of the tumor

Рис. 4. МРТ головного мозга в режимах T1 (а) и FLAIR (б) – отмечается уменьшение размеров астроцитарной глиомы слева. Изображение 

в режиме T1 с контрастным усилением (в) демонстрирует отсутствие накопления контрастного вещества опухолью

Fig. 4. MRI of the brain in T1 (a) and FLAIR (б) modes – a reduction in the size of the astrocytic glioma on the left is noted. The image in T1 mode with 

contrast enhancement (в) demonstrates the absence of contrast agent accumulation by the tumor

вба



84

РОССИЙСКИЙ ЖУРНАЛ 
ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ  // Russian Journal of Pediatric Hematology аnd Oncology

2026
ТОМ/VOL. 131

,
Кл

ин
ич

ес
ки

е 
на

бл
ю

де
ни

я 
 /

/ 
 C

lin
ic

al
 c

as
es

Обсуждение
Астроцитомы с альтерацией MYB или MYBL1 

в современной классификации ВОЗ опухолей ЦНС 

(5-й пересмотр, 2021 г.) выделены как 2 самостоя-

тельных морфо-молекулярных подтипа: ангиоцен-

трическая глиома (angiocentric glioma) и диффузная 

астроцитома с изменениями MYB или MYBL1 (diffuse 

astrocytoma, MYB- or MYBL1-altered). Оба новообра-

зования определены как опухоли низкой степени зло-

качественности (grade I) и, как правило, наблюдаются 

преимущественно в детском и юношеском возрасте 

[3]. Ангиоцентрические глиомы представляют собой 

редкий подтип диффузных глиом. На молекулярно-

генетическом уровне эти новообразования, как пра-

вило, ассоциированы с альтерациями гена MYB, 

наиболее характерным является слияние MYB::QKI – 

химерная транскрипционная единица, возникающая 

в результате делеции или инверсии. Указанное сли-

яние приводит к дерегуляции экспрессии гена MYB 

и инактивации гена QKI, выполняющего функцию 

супрессора опухолевого роста. Эти молекулярные 

нарушения способствуют развитию опухоли с пре-

имущественно ангиоцентрическим ростом и отно-

сительно благоприятным клиническим течением. 

В настоящее время MYB::QKI рассматривается как 

диагностический маркер ангиоцентрических глиом, 

используемый для дифференциальной диагностики 

с другими педиатрическими глиомами низкой сте-

пени злокачественности [7]. Диффузные астроци-

томы педиатрического типа преимущественно ассо-

циированы с изменениями в генах MYB (без слияний) 

или MYBL1. Эти молекулярные альтерации характе-

ризуются активацией транскрипционных факторов, 

участвующих в регуляции пролиферации и дифферен-

цировки клеток, что играет ключевую роль в онкоге-

незе. В отличие от ангиоцентрических глиом слияние 

MYB::QKI для этого подтипа не характерно.

Ангиоцентрические глиомы и диффузные астроци-

томы с альтерацией MYB/MYBL1 имеют схожую кли-

ническую и нейровизуализационную характеристику, 

включая преимущественно супратенториальную 

локализацию, нередко в области коры и подкорко-

вых структур. Одним из частых дебютных симптомов 

у пациентов являются рефрактерные эпилептические 

приступы, плохо поддающиеся медикаментозной 

терапии, что обусловлено эпилептогенным потен-

циалом данных новообразований и их кортикальной 

локализацией [7, 8]. 

Нейровизуализационная характеристика обоих 

типов опухолей схожа: обычно они гипоинтенсивны 

на Т1 и гиперинтенсивны на Т2/FLAIR [2, 3]. Отме-

чается отсутствие накопления контрастного вещества 

или ограниченной диффузии, за исключением одного 

случая со слабым диффузным контрастным усилени-

ем, описанного в обзоре. Кортикальные опухоли часто 

имеют дольчатый вид, напоминая дизэмбриопласти-

ческие нейроэпителиальные новообразования, в то 

время как опухоли, затрагивающие более каудальные 

участки, описываются как диффузные и плохо очер-

ченные. Однако все опухоли имеют некоторые черты 

инфильтративного паттерна.

Диагностический скрининг на наличие изменений 

MYB или MYBL1 основывается на обнаружении слия-

ний. В текущей классификации ВОЗ для диффузной 

астроцитомы с альтерацией MYB или MYBL1 выделя-

ются несколько ключевых диагностических критериев. 

К числу наиболее значимых относятся выявление моле-

кулярных перестроек с участием этих генов, что под-

тверждается методом флуоресцентной гибридизации in 

situ (fluorescence in situ hybridization), а также профилем 

метилирования ДНК, который соответствует диффуз-

ной астроцитоме данного типа. Метилирование ДНК 

служит основным методом для дифференциации этого 

подтипа астроцитом от других новообразований ЦНС 

и является инструментом в молекулярной классифика-

ции опухолей, позволяющим точно идентифицировать 

и отличить диффузные астроцитомы с альтерацией MYB 

или MYBL1 от других опухолей, которые могут иметь 

схожие клинические и гистологические характери-

стики, но существенно различаются по молекулярно-

генетическим особенностям и прогнозу [3].

В мировой литературе описано ограниченное 

количество случаев глиом низкой степени злокаче-

ственности с альтерацией MYB/MYBL1 (35 больных 

с 1999 по 2022 г., из них 33 – в США, по 1 – в Бразилии 

и Южной Африке) [3, 4]. Возрастная медиана поста-

новки диагноза – 5,4 года, общая выживаемость –

более 95 % [4]. В отечественной литературе наш слу-

чай зарегистрирован как первый. В таблице представ-

лен анализ всех описанных в литературе случаев.

Во всех описанных в литературе случаях опухоль 

была классифицирована как диффузная глиома 

низкой степени злокачественности, демонстриру-

ющая обширную инфильтрацию вещества мозга. 

В 23 (65,7 %) из 35 случаев опухоль была гистологиче-

ски верифицирована как ангиоцентрическая глиома, 

так как преобладал характерный ангиоцентрический 

рост клеток, в 7 (20 %) случаях был выставлен диагноз 

диффузной астроцитомы, так как для этого гистоло-

гического типа характерен ангиоцентрический рост 

вокруг мелких сосудов, а в 5 (14,3 %) случаях установ-

лена изоморфная диффузная глиома. Во всех случаях 

при постановке диагноза ангиоцентрической глиомы 

опухолевые клетки имели светлую окраску и были 

позитивны по GFAP. 

Ни в одном из последующих исследований биоп-

татов или рецидивных образцов не были выявлены 

гистологические признаки трансформации. Все 

образцы демонстрировали низкий уровень митотиче-

ской активности, аналогичный таковому у первичных 

опухолей. В отношении молекулярной характеристи-

ки у 2 пациентов опухолевая ткань продемонстриро-

вала изменения в гене MYBL1. Наиболее часто (n = 23) 

наблюдались изменения в гене MYB, в то время как у 10 

пациентов было зафиксировано слияние MYB::QKI. 

Других генетических изменений в опухолях не было 

обнаружено, что подтверждает стабильность молеку-

лярного профиля опухолей с этими альтерациями [4].
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Случаи низкозлокачественной астроцитомы с альтерацией MYB/MYBL1, опубликованные в зарубежной литературе (начало)

Cases of low-grade astrocytoma with MYB/MYBL1 alteration published in foreign literature (beginning)

№ Источник
Source

Возраст, 
годы
Age, 
years

Локализация
Localization

Гистология
Histology

Молекулярная 
характеристика

Molecular 
characteristics

Объем 
резекции
Resection 

volume

Режим 
химиотера-

пии
Chemotherapy

Ответ на 
химиотерапию

Response to 
chemotherapy

Лучевая 
терапия
Radio- 
therapy

Ответ на 
лечение

Response to 
treatment

Статус
Status

1
Kalelioglu 

et al. [4]
5

Полушарная

Hemisfere

Диффузная 

астроцитома

Diffuse 
astrocytoma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

2
Kalelioglu 

et al. [4]
10

Полушарная

Hemisfere

Диффузная 

астроцитома

Diffuse 
astrocytoma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

3
Moreira 

et al. [5]
6

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Биопсия

Biopsy

Карбопла-

тин/винкри-

стин

Carboplatin/
vincristine

Стабилиза-

ция

Stable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

4
Moreira 

et al. [5]
2

Промежу-

точный мозг

Diencephalon

Изоморфная 

диффузная 

астроцитома

Isomorphic 
diffuse 

astrocytoma

MYB::PCDHGA1

Почти 

полная 

резекция 

Near total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

5
Moreira 

et al. [5]
7

Ствол

Brain stem

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Биопсия

Biopsy

Карбопла-

тин/винкри-

стин

Винбластин

Carboplatin/
vincristine
Vinblastine

Стабилиза-

ция

Stable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

6
Moreira 

et al. [5]
3

Полушарная

Hemisfere

Изоморфная 

диффузная 

астроцитома

Isomorphic 
diffuse 

astrocytoma

MYB::ESR1

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

7
Moreira 

et al. [5]
3

Полушарная

Hemisfere

Изоморфная 

диффузная 

астроцитома

Isomorphic 
diffuse 

astrocytoma

MYB::PCDHGA1

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Да

Yes
Нет

No
Жив

Alive

8
Moreira 

et al. [5]
4

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::PCDHGA1

Субто-

тальная 

резекция

Subtotal 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Умер

Died
Умер

Died

9
Moreira 

et al. [5]
4

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

10
Moreira 

et al. [5]
2

Ствол

Brain stem

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI
Биопсия

Biopsy

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Да

Yes
Нет

No
Жив

Alive

11
Moreira 

et al. [5]
7

Промежу-

точный мозг

Diencephalon

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Биопсия

Biopsy

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Да

Yes

Прогрес-

сия

Progression

Жив

Alive

12
Moreira 

et al. [5]
8

Промежу-

точный мозг

Diencephalon

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Субто-

тальная 

резекция

Subtotal 
resection

Карбопла-

тин/винкри-

стин

Carboplatin/
vincristine

Стабилиза-

ция

Stable

Нет

No

Прогрес-

сия

Progression

Жив

Alive

13
Moreira 

et al. [5]
21

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Биопсия

Biopsy

Темозоло-

мид

Temozolomide 

Стабилиза-

ция

Stable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive
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Случаи низкозлокачественной астроцитомы с альтерацией MYB/MYBL1, опубликованные в зарубежной литературе (продолжение)

Cases of low-grade astrocytoma with MYB/MYBL1 alteration published in foreign literature (continuation)

№ Источник
Source

Возраст, 
годы
Age, 
years

Локализация
Localization

Гистология
Histology

Молекулярная 
характеристика

Molecular 
characteristics

Объем 
резекции
Resection 

volume

Режим 
химиотера-

пии
Chemotherapy

Ответ на 
химиотерапию

Response to 
chemotherapy

Лучевая 
терапия
Radio- 
therapy

Ответ на 
лечение

Response to 
treatment

Статус
Status

14
Moreira 

et al. [5]
2

Ствол

Brain stem

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Биопсия

Biopsy

Карбопла-

тин/винкри-

стин

Тиогуанин, 

прокарба-

зин, лому-

стин 

и винкристин

Carboplatin/
vincristine

Thioguanine, 
procarbazine, 
lomustine, and 

vincristine

Нет

No
Да

Yes

Прогрес-

сия

Progression

Умер

Died

15
Moreira 

et al. [5]
4

Ствол

Brain stem

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI
Биопсия

Biopsy

Карбопла-

тин/винкри-

стин/темо-

золомид

Carboplatin/
vincristine/

temozolomide

Стабилиза-

ция

Stable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

16
Moreira 

et al. [5]
5

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

17
Moreira 

et al. [5]
5

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

18
Moreira 

et al. [5]
5

Полушарная

Hemisfere

Диффузная 

астроцитома

Diffuse 
astrocytoma

MYB::PCDHGA1

Почти 

полная 

резекция 

Near total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

19
Moreira 

et al. [5]
5

Полушарная

Hemisfere

Диффузная 

астроцитома

Diffuse 
astrocytoma

MYB::MMP16

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

20
Moreira 

et al. [5]
6

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Не 

применимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

21
Moreira 

et al. [5]
6

Промежу-

точный мозг

Diencephalon

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::LOC
105378099

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

22
Moreira 

et al. [5]
5

Промежу-

точный мозг

Diencephalon

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Биопсия

Biopsy

Карбопла-

тин/винкри-

стин/темо-

золомид

Carboplatin/
vincristine/

temozolomide

Стабилиза-

ция

Stable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

23
Moreira 

et al. [5]
7

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

24
Moreira 

et al. [5]
5

Ствол

Brain stem

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Биопсия

Biopsy

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Да

Yes
Нет

No
Жив

Alive
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Случаи низкозлокачественной астроцитомы с альтерацией MYB/MYBL1, опубликованные в зарубежной литературе (окончание)

Cases of low-grade astrocytoma with MYB/MYBL1 alteration published in foreign literature (end)

№ Источник
Source

Возраст, 
годы
Age, 
years

Локализация
Localization

Гистология
Histology

Молекулярная 
характеристика

Molecular 
characteristics

Объем 
резекции
Resection 

volume

Режим 
химиотера-

пии
Chemotherapy

Ответ на 
химиотерапию

Response to 
chemotherapy

Лучевая 
терапия
Radio- 
therapy

Ответ на 
лечение

Response to 
treatment

Статус
Status

25
Moreira 

et al. [5]
7

Полушарная

Hemisfere

Изоморфная 

диффузная 

астроцитома

Isomorphic 
diffuse 

astrocytoma

MYBL1::MMP16

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

26
Moreira 

et al. [5]
5

Ствол

Brain stem

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Биопсия

Biopsy

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Да

Yes
Нет

No
Жив

Alive

27
Moreira 

et al. [5]
8

Полушарная

Hemisfere

Изоморфная 

диффузная 

астроцитома

Isomorphic 
diffuse 

astrocytoma

MYB::LOC154902

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

28
Moreira 

et al. [5]
5

Полушарная

Hemisfere

Диффузная 

астроцитома

Diffuse 
astrocytoma

MYB::PCDHGA1

Субто-

тальная 

резекция

Subtotal 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Да

Yes
Нет

No
Жив

Alive

29
Moreira 

et al. [5]
9

Полушарная

Hemisfere

Диффузная 

астроцитома

Diffuse 
astrocytoma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Почти 

полная 

резекция 

Near total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

30
Moreira 

et al. [5]
11

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Да

Yes
Нет

No
Жив

Alive

31
Moreira 

et al. [5]
12

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

32
Moreira 

et al. [5]
3

Полушарная

Hemisfere

Диффузная 

астроцитома

Diffuse 
astrocytoma

MYB::MAML2

Субто-

тальная 

резекция

Subtotal 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Не 

применимо

Not applicable

Да

Yes
Нет

No
Жив

Alive

33
Moreira 

et al. [5]
27

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive

34
Moreira 

et al. [5]
32

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

Перестройка 

MYB
MYB restructuring

Тотальная 

резекция

Total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Да

Yes
Нет

No
Жив

Alive

35
Moreira 

et al. [5]
40

Полушарная

Hemisfere

Ангиоцентри-

ческая глиома

Angiocentric 
glioma

MYB::QKI

Почти 

полная 

резекция 

Near total 
resection

Не 

проводилась

Not performed

Неприме-

нимо

Not applicable

Нет

No
Нет

No
Жив

Alive
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В представленном нами клиническом случае, как 

и в других работах [2, 3], отмечается, что астроцитомы 

с альтерацией MYB/MYBL1 обладают характерными 

МР-характеристиками. На изображениях, получен-

ных в режиме Т2, опухоль демонстрирует гиперин-

тенсивный МР-сигнал, что указывает на повышенное 

жидкостное содержание в тканях опухоли. В то же 

время на изображениях в режимах Т1 и FLAIR опу-

холь выглядит гипоинтенсивной, что соответствует 

низкому содержанию жировых или тканевых компо-

нентов с низкой плотностью. Примечательно, что на 

изображениях в режиме FLAIR возможно усиление 

сигнала на периферии опухоли, тогда как ее центр 

остается гипоинтенсивным, что может свидетельство-

вать о наличии центральных некротических измене-

ний, характерных для опухолей низкой степени зло-

качественности.

На постконтрастных изображениях, полученных 

в режиме T1-ВИ, как правило, не наблюдается уси-

ления МР-сигнала, что также подтверждает низкую 

сосудистую активность опухоли и ее доброкаче-

ственное течение. В нашем случае опухоль также не 

накапливала контрастное вещество. Однако в одном 

из опубликованных случаев описано слабое диффуз-

ное контрастное усиление, что может указывать на 

наличие области с более высокой васкуляризацией 

в опухоли [9].

Кроме того, в ряде опубликованных исследований 

было уделено внимание применению дополнитель-

ных МР-методов, таких как диффузионно-взве-

шенные изображения (DWI), с расчетом значений 

коэффициента диффузии (ADC), а также перфу-

зионно-взвешенные изображения, включая оценку 

относительного объема кровотока, что также позво-

лило получить более детализированное представ-

ление о характеристиках опухоли. В обоих случаях, 

когда проводилось такое дополнительное исследова-

ние, было зафиксировано значительное повышение 

значения ADC, что может свидетельствовать о более 

свободной диффузии молекул в опухолевых тканях, 

а также снижение относительного объема кровотока, 

это указывает на малую васкуляризацию опухоли, 

что является типичным для опухолей низкой степени 

злокачественности, таких как астроцитомы с альтера-

цией MYB/MYBL1.

В нашем случае также наблюдается ограничение 

диффузии в режимах DWI и ADC (рис. 5). Таким обра-

зом, использование полного спектра диагностики, 

включая как стандартные МР-методы, так и дополни-

тельные диффузионно-взвешенные и перфузионные 

исследования, позволяет получить наиболее полное 

представление о молекулярно-фенотипических осо-

бенностях опухоли и помогает в точной диагностике, 

а также в планировании тактики лечения.

Опубликованные в международной литературе 

данные показывают, что глиомы низкой степени 

злокачественности с альтерацией MYB/MYBL1 име-

ют благоприятный прогноз и высокие показатели 

выживаемости. Кроме того, они хорошо поддаются 

адъювантной терапии. Исследователи отмечают, что 

объем хирургической резекции является основным 

фактором повышения показателей выживаемости, 

лучшего контроля онкологического процесса [4]. 

На данный момент четких протоколов или реко-

мендаций по лечению данного подтипа новообразова-

ний не разработано. Может быть выбрана как тактика, 

включающая тотальную резекцию без адъювантного 

лечения опухоли, так и тактика, при которой биопсия 

является единственным хирургическим вмешатель-

ством и дополняется различными видами химио- 

и/или лучевой терапии. Важно отметить, что более 

чем в половине случаев проведение радикального 

удаления опухоли невозможно. В представленном 

нами клиническом случае пациентке была выполнена 

только стереотаксическая биопсия опухоли. По реше-

нию мультидисциплинарного онкологического кон-

силиума, в состав которого входили онкологи, в том 

числе из Гейдельбергского университета (Германия), 

было принято решение воздержаться от проведения 

адъювантной терапии. Этот подход отличает описы-

Рис. 5. МРТ головного мозга в режимах DWI (a) и ADC (б) – визуали-

зируется контур опухоли в режиме ADC

Fig. 5. MRI of the brain in DWI (a) and ADC (б) modes – the tumor contour 

is visualized in ADC mode

б

а
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ваемый нами случай от ранее зарегистрированных 

случаев с аналогичным гистологическим и молеку-

лярным диагнозом, где использована адъювантная 

химио- или лучевая терапия.

За 8 лет динамического наблюдения и регулярно-

го проведения МРТ-исследований размеры опухоли 

оставались стабильными, что является характерным 

для опухолей низкой степени злокачественности 

с альтерациями MYB и MYBL1. Более того, по дан-

ным последней МРТ головного мозга с контрастным 

усилением было зафиксировано незначительное 

уменьшение размеров опухоли, что подтверждает 

благоприятный клинический прогноз. Также за время 

наблюдения пациентке не была эскалирована проти-

восудорожная терапия.

Заключение
Диффузные глиомы низкой степени злокаче-

ственности с альтерацией MYB/MYBL1 представляют 

собой редкий подтип педиатрических опухолей ЦНС. 

Обычно они находятся в полушариях головного мозга 

и часто дебютируют судорожным синдромом, что явля-

ется характерным симптомом для таких локализаций.

Особенностью диффузных глиом с альтераци-

ей MYB/MYBL1 является наличие специфических 

МР-характеристик, которые могут служить ориен-

тиром для предварительного диагноза до получения 

гистологического заключения. Эти особенности 

включают гиперинтенсивный МР-сигнал на изобра-

жениях в режиме Т2, гипоинтенсивный – в режимах 

Т1 и FLAIR, повышение коэффициента диффузии на 

изображениях в режиме DWI и отсутствие контраст-

ного усиления на постконтрастных изображениях. 

На сегодняшний день описано ограниченное коли-

чество случаев таких глиом, и данный подтип опухоли 

недавно был включен в классификацию опухолей 

ЦНС ВОЗ. Тем не менее результаты наблюдений уже 

позволяют утверждать, что эти опухоли обладают бла-

гоприятным прогнозом, хорошо поддаются лечению, 

а выживаемость пациентов может достигать 95 %. 

В некоторых случаях в связи с малой агрессивностью 

опухолей может быть выбрана тактика динамического 

наблюдения без применения адъювантного лечения 

(химио- или лучевая терапия). Вероятно, с учетом 

молекулярно-генетических альтераций в лечении 

таких глиом при прогрессирующем течении заболева-

ния также может рассматриваться таргетная терапия 

с применением ингибиторов МЕК1/2, таких как мир-

даметиниб [10, 11].

Для более глубокого понимания клинической кар-

тины, молекулярных характеристик и эффективных 

стратегий лечения данного типа опухолей необходи-

мо продолжать исследования и сбор литературных 

данных о каждом конкретном случае. Это позволит 

разработать более точные рекомендации по лечению 

подобного типа глиом.
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