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Сочетание бифокальной герминомы и артериовенозной 
мальформации головного мозга в детском возрасте. 

Клиническое наблюдение и обзор литературы
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Первичные интракраниальные герминативно-клеточные опухоли (ИГКО) являются редкой гетерогенной группой неоплазий, 

представленной несколькими гистологическими вариантами с различным биологическим профилем и ответом на терапию. 

Чистые герминомы составляют не более 5 % среди злокачественных новообразований центральной нервной системы у детей, на 

долю бифокальных гермином приходится лишь 5–10 % всех гермином. В лечении ИГКО применяются лучевая терапия и полихи-

миотерапия, выбор инициальной лечебной опции зависит от гистологического варианта новообразования и распространенности 

процесса. 

Сосудистые мальформации головного мозга редко встречаются в детском возрасте, в большой доле случаев они являются случай-

ной находкой, что способно существенно повлиять на лечебную тактику при наличии иной патологии головного мозга (например, 

неопластического процесса). 

В статье представлен редкий клинический случай сочетания бифокальной герминомы и артериовенозной мальформации голов-

ного мозга у мальчика 13 лет.
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The combination of a bifocal germinoma and arteriovenous malformations of the brain in children.
Clinical observation and review of the literature
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Primary intracranial germ cell tumors are rare heterogeneous group of neoplasms presented several histological types with different biological 

profile and response to therapy. Pure germinomas make up no more than 5 % of malignant tumors of the central nervous system in children, 

bifocal germinomas account for only 5–10 % of all germinomas. Radiotherapy and chemotherapy are usually used in intracranial germ cell 

tumors. The choice of initial therapy options is dependent on the histological variants of tumors, and the prevalence of the process (M-stage).

Vascular malformations of the brain is rare in childhood, in a large proportion of cases, which is a random finding and can significantly affect 

the treatment policy in the presence of a brain disease (eg, neoplasia).

We present a rare case of a combination of clinical bifocal germinomas and arteriovenous malformations of the brain in a boy 13 years old.

Key words: bifocal germinoma, arteriovenous malformations of the brain, children, radiation therapy, diabetes insipidus

Введение
Первичные интракраниальные герминативно-кле-

точные опухоли (ИГКО) – редкая гетерогенная группа 

новообразований, имеющая общее происхождение из 

зародышевых клеток, в норме дающих начало половым 

железам, и рассматриваемая в контексте аномалий ми-

грации в ходе эмбриогенеза. Чаще опухоли данной груп-

пы встречаются у мальчиков, а пик заболеваемости от-

мечается в конце 1-й и в течение всей 2-й декады жизни. 

Типичная локализация ИГКО – срединные структуры го-

ловного мозга, такие как пинеальная и селлярная области. 

Сосудистые мальформации головного мозга (в том 

числе и артериовенозные мальформации (АВМ)) не-

часто диагностируются в детском возрасте. 



1 2017

  

Г Е М АТ ОЛ О Г И И  и  О Н КОЛ О Г И И
ДЕТСКОЙоссийский Р урнал Ж ТОМ 4

72

К
л

и
н

и
ч

е
с

к
о

е
 н

а
б

л
ю

д
е

н
и

е

Мы приводим клинический случай из собственной 

практики – редкий пример сочетания бифокальной 

метастатической герминомы и АВМ головного мозга 

у подростка.

Клинический случай
Мальчик С., 13 лет. В дебюте заболевания призна-

ки несахарного диабета (полидипсия и полиурия), через 

2 мес присоединились симптомы внутричерепной гипер-

тензии (головные боли, тошнота и рвота), снизилась 

острота зрения, появилась атаксия. По данным маг-

нитно-резонансной томографии (МРТ) головного мозга 

без и с контрастным усилением выявлено 3 опухолевых 

очага: в пинеальной, селлярной областях и по задней по-

верхности Варолиева моста с распространением в по-

лость 4-го желудочка, также диагностированы гидро-

цефалия и аневризма головного мозга справа (рис. 1).

Рис. 1. МРТ головного мозга без и с контрастным усилением: новообра-

зования в пинеальной, селлярной областях и по задней поверхности 

Варолиева моста с распространением в полость 4-го желудочка, окклю-

зионная гидроцефалия и аневризма головного мозга справа

При исследовании онкомаркеров в сыворотке крови 

выявлено повышение уровня бета-фракции хориониче-

ского гонадотропина человека (β-ХГЧ) до 3,66 МЕ/ мл 

(норма до 2,9). В стационаре по месту жительства 

пациенту с целью купирования гидроцефального синдро-

ма выполнена эндоскопическая тривентрикулостомия, 

а также проведена биопсия опухоли. Биопсийный мате-

риал оказался неинформативным.

Для определения дальнейшей лечебной тактики ре-

бенок был госпитализирован в ФНКЦ ДГОИ им. Дми-

трия Рогачева. При поступлении: жалобы на жажду, 

слабость, ребенок в сознании, отмечаются признаки 

экзогенного синдрома Кушинга (по месту жительства 

получал дексаметазон), в неврологическом стату-

се отмечались подкорковый синдром, офтальмопарез, 

бульбарный синдром, синдром крампи (судорожные по-

дергивания в икроножных мышцах), офтальмологи-

чески  – снижение остроты зрения до 0,1–0,2 с обеих 

сторон, на глазном дне выраженный застойный диск 

зрительного нерва с обеих сторон, в эндокринологическом 

статусе – несахарный диабет, лабораторно – сниже-

ние уровня кортизола до 0,5 мкг/дл (норма – 3,7–19,4), 

гипонатриемия до 127 ммоль/л (норма – 135–145). При 

исследовании люмбального ликвора выявлено повышение 

уровня β-ХГЧ до 11,5 мМЕд/мл (при норме до 3,0). 

Выполнена МРТ центральной нервной системы 

(ЦНС) с дополнительным ангиорежимом: подтвержде-

ны выявленные инициально 3 опухолевых очага, а также 

частично тромбированная АВМ в заднелобной области 

справа. Данных за метастатическое поражение спин-

ного мозга не получено (рис. 2).

Рис. 2. МРТ ЦНС с ангиорежимом: подтверждены ранее выявленные 

3 опухолевых очага, а также частично тромбированная АВМ в задне-

лобной области справа

Эндокринологом установлен диагноз «центральный 

несахарный диабет», назначена терапия минирином 

с коррекцией дозы под контролем диуреза, лабораторных 

показателей, гемодинамики. Через 6 дней терапии ми-

нирином в стартовой дозе отмечено развитие гипона-

триемии 121 ммоль/л, отечности голеней и стоп, поли-

урия – на прежнем уровне. На фоне проводимого лечения 

диурез снизился до 2,5 л/сут.

На основании данных проведенного обследования 

установлен диагноз «Бифокальная герминома с мета-

статическим поражением 4-го желудочка, М2-стадия. 

Частично тромбированная АВМ заднелобной области 

справа». 

Учитывая риски оперативного вмешательства по 

поводу АВМ, совместно с нейрохирургом принято реше-

ние воздержаться от хирургического лечения аневриз-

мы и первым этапом провести лучевую терапию (ЛТ) 

в соответствии с используемым в нашем центре про-

токолом SIOP CNS GCT II в объеме краниоспинального 

облучения (КСО) до суммарной очаговой дозы (СОД) 24 Гр 

с бустом на визуализируемые опухолевые очаги до СОД 

40 Гр, с применением разовой очаговой дозы 1,6 Гр.

При МРТ ЦНС без и с контрастным усилением, 

выполненной после достижения СОД 24 Гр, отмечена 
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значительная положительная динамика в виде нивели-

рования контраст-позитивных очагов в 4-м желудочке 

и по стенкам боковых желудочков. Сохраняется не-

которая неровность стенок боковых желудочков без 

видимого патологического накопления контрастного 

вещества. Сохраняется контраст-позитивное обра-

зование в области четверохолмной цистерны и задних 

отделов 3-го желудочка, размерами 14 × 9 × 11 мм 

(было  –  27  ×  23  ×  21  мм) (рис. 3).

Рис. 3. МРТ ЦНС без и с контрастным усилением, выполненная на эта-

пе СОД 24 Гр с положительной динамикой: исчезновение очагов в 4-м 

желудочке и по стенкам боковых желудочков. Сохраняется некоторая 

неровность стенок боковых желудочков без видимого патологического 

накопления контрастного вещества. Сохраняется контраст-позитив-

ное образование в области четверохолмной цистерны и задних отделов 

3-го желудочка

После завершения ЛТ больной был госпитализирован 

в Научно-исследовательский институт нейрохирургии 

им. акад. Н.Н. Бурденко, где была выполнена эндоваску-

лярная окклюзия фистульной АВМ правой лобной доли 

микроспиралями. 

Позитронно-эмиссионная томография (ПЭТ) го-

ловного мозга с метионином не выявила метаболически 

активной опухолевой ткани в зоне первичной локализа-

ции опухоли и дистантно. 

В настоящее время больной находится в ремиссии 

в течение 1 года. Признаков прогрессирования заболева-

ния (локального или метастатического) по данным МРТ 

и ПЭТ не выявлено. Отмечено улучшение остроты зре-

ния: OS = 0,2 и OD = 0,1. Проявления несахарного диабе-

та компенсированы на фоне приема минирина.

Обсуждение
ИГКО – это редкая гетерогенная группа заболева-

ний, на долю которой приходится около 2–4 % опу-

холей головного мозга в когорте больных в возрас-

те 0–19 лет в странах Северной Америки и Европы 

[1–3]. Заболеваемость существенно выше в странах 

Азии (Япония, Тайвань, Корея), где на долю ИГКО 

приходится до 15 % всех опухолей головного мозга 

у детей и подростков [4–8]. Пик заболеваемости при-

ходится на конец 1-й и всю 2-ю декады жизни [9]. 

Чаще опухоли указанной группы встречаются у маль-

чиков [10–11]. 

Клиническая картина зависит от локализации опу-

холи. Опухоли селлярной области чаще всего презен-

тируют нарушениями зрения в виде выпадения полей 

зрения вследствие объемного воздействия на хиазму 

и клиникой несахарного диабета (более 80 % случаев), 

реже отмечаются гипопитуитаризм и/или изолиро-

ванные нарушения роста; опухоли пинеальной обла-

сти презентируют симптоматикой внутричерепной 

гипертензии [10]. Несахарный диабет – часто первый 

клинический симптом, зачастую опережающий визу-

ализацию опухоли на несколько лет.

ИГКО – опухоли срединной локализации, с наи-

более частым вовлечением пинеальной области и ре-

гиона нейрогипофиза, реже опухоль поражает базаль-

ные ганглии или таламические ядра, редко – дно 4-го 

желудочка и продолговатый мозг [12]. 

Опухоли бифокальной локализации более харак-

терны для чистых гермином, чем для смешанных 

ИГКО [13], и встречаются в 5–10 % случаев [10, 14]. 

Метастатическое распространение, выявляемое при 

нейровизуализации или цитологическом исследова-

нии ликвора, имеют 23–55 % бифокальных опухолей 

[15–16]. Корректное стадирование заболевания имеет 

решающее значение при инициальной диагностике 

[12]. 

Десятилетняя общая выживаемость пациентов 

с чистой герминомой достигает 90 % [8, 10, 17–21], 

в противоположность пациентам с негерминомами, 

выживаемость которых варьирует, по данным разных 

авторов, от 30 до 80 % [22–24]. В то же время неко-

торые авторы предполагают более плохой прогноз для 

бифокальных гермином, так как рассматривают их 

с точки зрения метастатического распространения со-

литарного опухолевого узла [15].

В нашем Центре для лечения герминогенно-кле-

точных опухолей (ГКО) ЦНС применяется протокол 

SIOP CNS GCT II (версия 2010 г.). 

Рис. 4 демонстрирует алгоритм диагностики ГКО 

в соответствии со стратегией протокола SIOP CNS 

GCT II. 

На рис. 5 представлен алгоритм стадирования за-

болевания в соответствии со стратегией протокола 

SIOP CNS GCT II.

Важно отметить, что в данном протоколе для боль-

ных с бифокальными опухолями проведение гисто-

логической верификации процесса не является обя-
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ФП крови или
ликвора

> 25 нг/мл
ХГЧ крови или

ликвора

Злокач.
негерминомная
опухоль (Non-
Germinoma=

NGGCT)

Злокач. негерминомная
ГКО (Non-Germinoma=

NGGCT)

Герминома

Тератома

Герминома

Тератома

*только в случае бифокальной герминомы
(пинеальная и супраселлярная обсласть)
диагноз герминомы устанавливается без
биопсии

да

нет

нет

ЕС, CHC, YST

Гистологическая верификация *

нет

нет

не ГКО

Рис. 4. Алгоритм диагностики ГКО в соответствии со стратегией 

протокола SIOP CNS GCT II. EC – embryonal carcinoma (эмбриональная 

карцинома), CHC – choriocarcinoma (хорионкарцинома), YST – yolk sac 

tumour (опухоль желточного мешка)

МРТ головного
мозга: 2 очага

и более

МРТ спиного
мозга: МТС?

МРТ
спиного

мозга

Цитология
ликвора: МТС?

Цитология
ликвора

Цито-
логия

ликвора

да

да

да*

нет

нет

нет

М0

Стадия М+

Стадия М+

Стадия М+

Рис. 5. Алгоритм стадирования ГКО в соответствии со стратегией 

протокола SIOP CNS GCT II. *В случае бифокальной опухоли (только 

с локализацией в пинеальной и супраселлярной области) при отсутствии 

метастазов в других отделах ЦНС и опухолевых клеток в ликворе забо-

левание классифицируется как неметастатическое, т. е. М0-стадия 

зательным, при отсутствии визуально определяемых ме-

тастатических очагов по данным МРТ ЦНС, а также при 

негативной цитологии спинального ликвора болезнь 

классифицируется как неметастатическая (М0-стадия). 

В соответствии с рекомендациями протокола дан-

ному пациенту с бифокальной метастатической гер-

миномой была проведена ЛТ в объеме КСО в СОД 

24 Гр с последующим бустом на макроскопически 

определяемые очаги в СОД 16 Гр, был достигнут пол-

ный ответ на лечение, подтвержденный результатами 

МРТ головного мозга после окончания специфиче-

ской терапии и ПЭТ головного мозга с метионином. 

Сосудистые мальформации представляют собой ло-

кальную или распространенную аномалию развития 

сосудистой сети с сохраненным эмбриональным типом 

строения сосудов [25]. АВМ – это сплетение сосудов, в ко-

тором существует аномальная связь между артериальным 

и венозным звеньями. АВМ могут питаться от одной или 

большего числа расширенных артерий. Дренажные вены 

могут отводить кровь в поверхностную, глубокую или обе 

венозные системы одновременно. По ангиоархитектони-

ке выделяют АВМ, содержащие сплетение многочислен-

ных мелких сосудов с артериовенозными шунтами (спле-

тенное ядро), и АВМ с патологической фистулой между 

одной артерией и одной веной. Анатомически ядро АВМ 

состоит из первичных шунтирующих сосудов диаметром 

50–200 мкм. Эта система содержит также сосуды, питаю-

щие смежные области головного мозга [26, 27].

В основе большинства гипотез о происхождении 

сосудистых мальформаций лежит теория о недоста-

точности или полной агенезии капиллярного участ-

ка сосудистой сети [28]. Отечественными авторами 

Ю.А. Медведевым и Д.Е. Мацко в начале 90-х годов 

прошлого века была предложена модель дизэмбриоге-

нетического диспластического морфогенеза гамартом 

и сосудистых мальформаций [26, 27, 29]. В литературе 

описаны семейные случаи АВМ [30]. При АВМ голов-

ного мозга обнаружены мутации гена RASA1, наруше-

ния в хромосоме 5q, локусе СМС1 [31].

Основная группа для диагностики АВМ головного 

мозга – пациенты в возрасте 30–40 лет [32], в возрасте 

до 15 лет выявляется лишь 18–20 % АВМ [33]. Наи-

больший риск разрыва АВМ определяется возрастом 

от 15 до 40 лет [34]. 

Истинная частота сосудистых мальформаций в по-

пуляции неизвестна; соотношение мужчин и женщин 

в среднем составляет 1,4:1 [35].

Существует довольно много классификаций АВМ 

головного мозга. Наиболее распространенной и важ-

ной в хирургическом плане является классификация, 

в которой учтены размеры мальформации, ее локали-

зация (вне функционально важной зоны или в функ-

ционально важной зоне), особенности венозного 

дренирования (поверхностное/глубинное) (класси-

фикация Spetzler–Martin) [36].

Локализация мальформации субтенториально, 

в стволовых и подкорковых структурах более характерна 

для детей, в то время как у взрослых до 90 % сосудистых 

мальформаций располагается супратенториально [37]. 

Клиническая презентация АВМ головного мозга 

разнообразна. Наиболее частым проявлением во всех 
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возрастных группах является внутричерепное кро-

воизлияние, при этом в детской популяции частота 

кровоизлияний, по данным разных авторов, дости-

гает 85  % [32, 34, 38]. Летальность при разрыве АВМ 

выше в детской популяции, чем у взрослых, и дости-

гает 25  % [35]. У 10–12 % детей АВМ презентирует 

эпилептическими приступами. У детей первого года 

жизни первым проявлением АВМ является острая 

сердечная недостаточность [35]. Также клинически-

ми проявлениями АВМ могут быть внутричерепная 

гипертензия, эпиприступы, часто фармакорезистент-

ные, цефалгический синдром [30]. 

Современное лечение АВМ головного мозга явля-

ется комплексным, многоэтапным и включает микро-

хирургические открытые операции, эндоваскулярные 

вмешательства, радиохирургию. Выбор метода лече-

ния осуществляется, исходя из принадлежности АВМ 

к той или иной группе по классификации Spetzler–

Martin, также учитываются клинические проявления 

АВМ, их тяжесть и степень выраженности [39].

Важно отметить, что отдаленный прогноз при кон-

сервативной тактике ведения пациентов с АВМ головно-

го мозга неблагоприятен: у 48 % пациентов развивается 

глубокая инвалидизация, а 23 % больных погибают [35].

Выводы
1. Появление симптомов несахарного диабета, осо-

бенно у мальчиков в подростковом возрасте, должно 

насторожить клинициста в отношении наличия ГКО 

головного мозга, с обязательной консультацией эндо-

кринолога и проведением МРТ головного мозга без 

и с контрастным усилением с исследованием области 

гипофиза.

2. Выполнение рекомендаций терапевтического 

протокола по первичному обследованию пациентов 

и корректное стадирование заболевания имеют ре-

шающее значение для выбора лечебной тактики при 

ИГКО. 

3. Наличие сочетанной патологии головного мозга 

требует обязательного наблюдения и ведения пациен-

та совместно с нейрохирургом.

4. Выбор метода лечения АВМ головного мозга 

определяется нейрохирургом в каждом конкретном 

случае.

5. При наличии сочетанной патологии головно-

го мозга ведение пациента должно осуществлять-

ся коллегиально с профильными специалистами 

в течение всего периода терапии и на катамнести-

ческом этапе. 
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