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Эпителиоидная гемангиоэндотелиома (ЭГЭ) — редчайшая опухоль сосудистого ряда, встречающаяся в головном мозге. 
В педиатрической группе пациентов доля ЭГЭ составляет всего 0,02 % всех новообразований головного мозга, в связи с чем 
онкогенез и причины возникновения данного новообразования в настоящий момент изучены недостаточно. Внутричерепная 
локализация ЭГЭ чрезвычайно редка, тем не менее данный вид новообразования должен быть включен в дифференциально­
диагностический ряд при выявлении на магнитно-резонансной томографии множественных внутримозговых образований 
небольшого размера с гипоинтенсивным МР-сигналом в режиме Т2. Специфической терапии в настоящее время для данного 
заболевания не разработано, оптимальным способом лечения является хирургическое удаление объемного образования при 
возможности выполнения данного вида лечения. В нашей статье представлен клинический случай первичного множественного 
поражения центральной нервной системы у  ребенка 14 лет с длительным анамнезом эпилепсии.
По нашим данным, представленный клинический случай первичной множественной ЭГЭ головного мозга в педиатрической 
популяции является единственным зарегистрированным в мире.
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Clinical case of primary multiple hemangioendothelioma in a child with CNS lesions
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Epithelioid hemangioendothelioma (EHE) is one o f the rarest vascular tumor found in the brain. In the pediatric group o f patients, the 
proportion o f EHE is only 0.02% o f all brain neoplasms, and therefore oncogenesis and the causes are currently not well understood. 
Intracranial localization o f EH E is extremely rare, nevertheless, this type o f neoplasm should be included in the differential diagnostic series 
when multiple small intracerebral masses with hypointense M R signal in T2 mode are detected on magnetic resonance imaging. No specific 
therapy is currently developed for this disease, the optimal treatment is surgical removal o f the volumetric mass if  this type o f treatment is 
possible. This article presents a clinical case o f a primary multiple CNS lesion in a 14-year-old child with a long history o f epilepsy. 
According to our data, the presented clinical case is the only one registered in the world, with primary multiple CNS EH E o f the brain in the 
pediatric population.
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Введение
Эпителиоидная гемангиоэндотелиома (ЭГЭ) 

является редкой опухолью сосудистого происхожде­
ния, сочетающей некоторые признаки гемангиомы 
и ангиосаркомы одновременно. Впервые данное 
новообразование было описано Weiss и Enzinger [1] 
в 1982 г. и гистологически классифицировано в виде 
4 вариантов: эпителиоидный, веретенообразный, 
папиллярный и капозиформный. ЭГЭ встречается во 
всех возрастных группах. У женщин отмечается боль­
шая предрасположенность в отличие от мужчин (2:1), 
корреляция между возрастом и частотой развития 
ЭГЭ достоверно не выявлена.

ЭГЭ демонстрирует патологические характеристи­
ки, присущие как доброкачественным, так и злока­
чественным новообразованиям. Злокачественными 
признаками ЭГЭ являются способность к инвазии 
в окружающие ткани и метастазированию, а также 
склонность к развитию рецидивов, причем эти при­
знаки более выражены при локализации образования 
в веществе головного мозга. Первичный очаг, как 
правило, локализуется в печени (21%) или печени 
и легких (18 %), или легких (12 %), или костной тка­
ни (14 %). В классификации Всемирной организации 
здравоохранения (ВОЗ) 2007 г. ЭГЭ классифицирова­
лась как новообразование I  степени (низкая степень)
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злокачественности. По классификации опухолей цен­
тральной нервной системы (ЦНС) ВОЗ 2021 г. ЭГЭ 
относится к промежуточным опухолям III степени 
злокачественности [2], что меняет тактику послеопе­
рационного ведения больных, предполагая более 
интенсивное наблюдение и обязательное рассмотре­
ние вопроса о необходимости проведения адъювант­
ной терапии.

Прогноз у пациентов с ЭГЭ неясен, поскольку 
течение заболевания и исходы широко варьируют, 
от длительной полной ремиссии до стремительного 
прогрессирования, развития рецидивов и метастази- 
рования [3—5].

Исходя из существующих литературных источни­
ков, внутричерепная ЭГЭ в подавляющем большин­
стве случаев представлена единичным поражением, 
всего описано 47 подобных случаев. Мультифокаль­
ное первичное поражение вещества головного мозга 
во взрослой когорте пациентов встречается крайне 
редко [3], в педиатрической группе сообщений о мно­
жественном первичном поражении головного мозга, 
по нашим данным, нет.

В представленном клиническом случае мы описы­
ваем клиническое течение первичного мультифокаль­
ного поражения головного мозга ЭГЭ у девочки 14 лет 
с длительным анамнезом эпилепсии.

Клинический случай
В  нейрохирургическое отделение Г Б У З  «М орозовская  

Д Г К Б  Д З М »  обратилась девочка 14 лет с ж а л о б а м и  
на прист упы  подергивания в правой р уке , постепенно  
переходящие в дист оническую  уст ановку  конечност и  
без наруш ения сознания. И з  анам неза известно, что 
с 7  лет пациент ка  ст радает эпилепсией, отмечались  
пароксизмальны е эпизоды  в виде резкого испуга, кр и ка , 
поворот а головы и глаз вправо с переходом в билат е­
ральны й т о н и ко -кл он ический  прист уп, длительно п р и ­
ним ала ант иэпилепт ическую  т ерапию  (А Э Т ) — препа­
р а т  вальпроевой кислот ы , на фоне т ерапии в течение 
4  лет отмечалась рем иссия, в 12 лет А Э Т  полност ью  
отменена. О днако  вскоре после от мены эпилепт ические  
прист упы  вернулись, поэт ом у А Э Т  была возобновлена: 
вальпроевая кислот а не позволяла достичь конт роля  
над прист упам и, проводился подбор А Э Т , на момент  
пост упления получала левет ирацет ам и окскарбазепин. 
Н есм от ря на проведение прот ивосудорож ной т ерапии, 
част от а прист упов увеличивалась, в связи с чем а м б у­
лат орно выполнена м агнит но-резонансная томограф ия  
(М Р Т )  головного мозга.

П р и  обращ ении в ст ационар отмечалась р е зи ­
стентность прист упов к  проводимой А Э Т , ст ойкая  
гипокальцием ия. Д р уги х  неврологических от клонений не 
отмечалось. Эпидемиологический анам нез не отягощен, 
перенесенных инф екционны х заболеваний, операт ивны х  
вмешательств не было, хронические заболевания за  
исклю чением эпилепсии от сут ст вовали.

П р и  М Р Т  головного мозга выявлено м нож ест венное  
очаговое пораж ение  полуш арий головного мозга, преи­
мущ ест венно зат ылочной доли, с вы р аж енн ы м  периф о­

кальны м  от еком. Кром е  зат ылочной доли отмечалось  
т а к ж е  пораж ение  премот орной и м от орной коры, 
и в меньш ей степени других ф ункциональны х зон головно­
го мозга. В  ст ационаре при проведении повт орной М Р Т  
головного мозга с конт раст ны м  усилением п одт верж де­
но первично-м нож ест венное внут римозговое опухолевое 
п о р аж ение  с низкой  инт енсивност ью на Т2-взвеш енны х  
изображ ениях, очаги инт енсивно накапливали  к о н ­
т раст ное вещество, без д и н а м и ки  в сравнении с преды­
дущ им исследованием (рис. 1).

Рис. 1. М РТ пациентки: а, б, в — МР-картина множественных вну­
тримозговых опухолевых образований лобной, теменной и затылочной 
областей, с выраженным перифокальным отеком в режиме T2, сре­
динная дислокация мозговых структур; г — интенсивное накопление 
контрастного вещества опухолевыми узлами

Fig. 1. M R I o f the patient: a, б, в — M RIpicture o f multiple intracerebral 
tumor formations in the frontal, parietal and occipital regions, with severe 
perifocal edema in T2 mode, median dislocation o f brain structures; 
г — intensive accumulation o f contrast agent by tumor nodes

П р и  оценке М Р -ка р т и н ы  проводился дифференциаль­
ный диагноз м е ж д у  м нож ест венны м и каверном ами голов­
ного мозга, паразит арной инвазией, м ет аст ат ическим  
пораж ением  опухолевым процессом. В  общем анализе к р о ­
ви и коагулограмме без значим ы х изменений, в биохимиче­
ском  анализе крови отмечалась ст ойкая гипокальциемия, 
корригируемая на фоне инфузии препаратов кальция, 
генез кот орой остался невыясненным. Исследование кр о ­
ви и цереброспинальной ж и д ко с т и  мет одом иммуноф ер­
ментного анализа исключило паразит арную  инвазию. 
П р и  проведении компью т ерной томографии ( К Т )  органов 
грудной клет ки, брюш ной полости, забрюшинного про­
странст ва не выявлено первичного очага и метастазов. 
В  офтальмологическом статусе на глазном дне от ме­
чались застойные диски  зрительных нервов, быстрое 
сниж ение  остроты зрения в течение 10 дней, вероятнее 
всего, вследствие двустороннего пораж ения  затылочной  
доли. Проводилась дальнейшая коррекция А Э Т  без суще­
ственного эффекта, прист упы меняли латерализацию.
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Учит ы вая объем п о р а ж е н и я  и распрост раненност ь  
опухолевого процесса, т от альная резекция не пред­
ставлялась во зм ож н ой . В  целях уст ановления о ко н ча ­
тельного диагноза была выполнена биопсия опухолевого 
узла лобной доли слева. И нт раоперационно наблюдалось 
пролабирование вещества мозга в т репанационное окно, 
достоверно свидетельствующее о повы ш ении внут риче­
репного давления. П о д  конт ролем инт раоперационной  
навигации удалено одно из образований, располагавшееся  
субкорт икально в правой лобной доле. П о  результ ат ам  
гистологического исследования: т емно-багровы й узел 
плот ноэласт ической консист енции с пролиф ераци­
ей эпит елиоидны х и верет еновидных клет ок среднего 
и крупного размера в инт акт ны х участ ках. Гистологи­
ческое заключение — экст рагенит альный эндометриоз. 
В  целях подт верждения диагноза были проведены допол­
нительные мет оды исследования (ультразвуковое иссле­
дование органов малого таза, исследование крови на хо р и ­
онический гонадотропин человека, альфа-фетопротеин, 
лю т еинизирую щ ий гормон, фолликулост имулирующ ий  
гормон) — пат ологических изменений получено не было.

П овт орно изучен опухолевый м ат ериал с выполнени­
ем гистологического и иммуногист охимического иссле­
дований в лаборат ории пат ологоанат омического от де­
ления М орозовской  Д Г К Б . Х аракт ер ист и ки  стромы  
достоверно определить не представлялось в о зм о ж н ы м  
и з-за  обш ирны х кровоизлияний и гемосидероза, в клет ­
к а х  образования выявлена экспрессия C D 31, F l i l ,  ERG, 
V im entin  (рис. 2—4). О кончат ельно вериф ицирован д и а ­
гноз: эпит елиоидноклет очная/верет еноклет очная сосу­
дист ая опухоль с вы сокой м ит от ической акт ивност ью  
(до 2—3 фигур м ит озов), без убедит ельных признаков  
вазоф ормации.

Рис. 2. Опухолевая ткань представлена пролиферацией эпителиоид- 
ных и веретеновидных клеток среднего и крупного размера. Клеточные 
элементы с обильной эозинофильной цитоплазмой, в части клеток 
определяются немногочисленные интрацитоплазматические вакуоли. 
Окраска гематоксилином и эозином, х 10
Fig. 2. The tumor tissue is represented by the proliferation o f epithelioid and 
fusiform cells o f medium and large size. Cellular elements with abundant 
eosinophilic cytoplasm, few  intracytoplasmic vacuoles are determined in some 
cells. Stained with hematoxylin and eosin, х 10

Рис. 3. Иммуногистохимическое исследование с анти-CDJl демон­
стрирует позитивную реакцию в клетках образования, х 10 
Fig. 3. Immunohistochemical study with anti-CD31 shows a positive reaction 
in the formation cells, х 10

Рис. 4. Иммуногистохимическое исследование с анти-ERG демон­
стрирует позитивную реакцию в клетках образования, х 10 
Fig. 4. Immunohistochemical study with anti-ERG shows a positive reaction 
in the formation cells, х 10

геномную Д Н К  выделяли из ф иксированной ф ормалином  
залит ой параф ином т ка н и  опухоли (F F P E ) в соот ­
вет ст вии со ст андарт ны м и процедурами и использо­
вали для проф илирования м ет илирования Д Н К .  Бы ли  
использованы проф или м ет илирования Д Н К  на плат ­
ф ормах In f in iu m  H u m a n M e th y la tio n 8 5 0  B eadC hip  или 
In f in iu m  M e th y la tio n E P IC  K i t  ( I l lu m in a , С ан-Диего, 
С Ш А ). Результ ат ы м ет илирования были классиф ици­
рованы  по версии V12.2  классиф икат ора сарком  (www. 
m olecu la rneuropa tho logy.o rg ), что подтвердило ранее  
уст ановленны й диагноз. Результ ат  молекулярно-гене­
т ического исследования демонст рирует  п р и н а д л е ж ­
ность опухоли к  мет илляционном у классу Э Г Э  с вы соким  
индексом  корреляции (более 0 ,9 ) (рис. 5).

Method
A n a ly s is  using Illumine Human Methytation 850 (850k) A rra y  and internal sarcoma classifier V12.2

Mutational analysis on tumor DN A via ‘Next Generation Sequencing' on lllumma NextSeq platform for 160 dram 
tumor-related genes applying the panel NPHD2019A. enriched with Agilent SixeSetect mot hod.
The data were fflered for exomc alterations, which are not reported in the 1000-genome database.

Findings.
Classification .sai coma classifier methyl at юо class eprfhekwd haemangioendolhel-oma
Version .sarcoma classifier V 1 2 2  Score: 0.98

Copy number variations focal loss on chromosome 12q

Опухолевый м ат ериал т а к ж е  был изучен с помощ ью  
м ет одики  профилей м ет илирования Д Н К  в з а р у б е ж ­
ной реф еренс-лаборат ории Germ an C ancer Research  
Center, Германия (руководит ель отдела нейропат ологии  
И нст ит ут а пат ологии профессор A . von D e im lin g ), где

Рис. 5. Результат молекулярно-генетического исследования демон­
стрирует принадлежность опухоли к  метилляционному классу ЭГЭ 
с высоким индексом корреляции (более 0,9)

Fig. 5. The result o f a molecular genetic study demonstrates that the tumor 
belongs to the methylation class o f the EH E with a high correlation index 
(more than 0.9) 91
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Стоит  от мет ит ь, что им м у но гист охимические  
исследования на мембранны й белок м е ж кл е т о чн ы х  
конт акт ов  эндот елиальных клет ок — C D 31 и ф акт ор  
т ранскрипции  сосудист ых новообразований — ERG, 
выполненные в лаборат ории пат ологоанат омического  
отделения М орозовской Д Г К Б , т а к ж е  обладают  вы со­
кой  чувст вит ельност ью и специф ичност ью и могут  
быть использованы для достоверного подт верж дения  
эндотелиального генеза данны х новообразований. У н и ­
кальны м  признаком  Э Г Э  являет ся наличие м олекуляр­
ного м аркера  — хром осом ной т ранслокации, приводящ ей  
к  слиянию  генов W W T R 1 -C A M T A 1 , что используется  
в качест ве подт верж дения Э Г Э  в сомнит ельных случаях
[6 ] .  Гены W W T R 1 -C A M T A 1  играют  в а ж н у ю  роль в о н ко ­
генезе [7 ] .  И х  слияние посредст вом т ранслокации явл я ­
ется от личит ельной чертой Э Г Э  лю бой локализации  [8 ] .  
В  опухолевом мат ериале нашего клинического случая, 
исследованного дополнительно с помощ ью  Р Н К -с е к в е -  
нирования, данного слияния выявлено не было. Тем не 
менее данны й ф акт  не влияет на окончат ельны й диагноз  
в случае наличия подт верж дения м ет одикой  Д Н К -м е -  
т илирования.

В  течение 3  нед после пост упления пациент ки  
в М орозовскую  Д Г К Б  ее состояние пост епенно ухуд ш а ­
лось за счет прогрессирующ ей пот ери зрения с развит ием  
амавроза, учащ ения резист ент ны х к  т ерапии эпилепт и­
ческих прист упов. Учит ы вая невозм ож ност ь осущ ест ­
вления радикального операт ивного вмешательства  
и использования лучевой т ерапии ввиду вы раж енного  
периф окального от ека, проводилась т аргет ная т ерапия  
препарат ом группы ингибит оров т ирозинкиназ, гор­
мональная т ерапия глю кокорт икост ероидам и (Г К С ), 
прот ивоот ечная т ерапия ф уросемидом и А Э Т  в виде 
пост оянного прием а левет ирацет ама, окскарбазепина, 
т опирам ат а. П р и  по п ы т ка х  деэскалации гормональной  
т ерапии наблюдалось учащ ение судо р о ж ны х  прист упов.

С  учет ом  данны х зарубеж ной  лит ерат уры  о пот ен­
циальной эф ф ект ивност и пазопаниба [ 9 ]  — м ульт и­
киназного ингибит ора прот еинкиназ (в  т ом числе 
т ирозинкиназ рецепт оров эндот елиальных ф акт оров  
р о ст а -1 , -2 , -3  (V E G F R -1 , -2 , -3 )  в от нош ении Э Г Э  пре­
парат  был использован и у  наш ей пациент ки. Проведено  
лечение таргет ным препарат ом пазопаниб  в дозе 400  м г
1 р а з  в течение 60 дней. И нгибит ор m -T O R  в наш ем  
случае не использовался, однако  имеют ся данные об  
удовлет ворит ельных кли ни че ски х  результ ат ах п р и ­
менения т а ки х  препарат ов [8 , 10]. В  течение первого 
м есяца отмечалась полож ит ельная дин а м и ка  в виде 
сн и ж е н и я  част от ы судо р о ж ны х  прист упов, некот оро­
го уменьш ения периф окального от ека на конт рольном  
М Р Т -иссл едо вании , что, вероятнее всего, было связано  
с использованием Г К С , чем с приемом таргетного препа­
рат а. О днако в дальнейшем состояние пациент ки  вновь 
ухудш илось: появились головная боль, резист ент ные  
к  т ерапии эпилепт ические прист упы , эпизоды  наруш е­
ния сознания. Конт рольная М Р Т  головного мозга через
2  мес от начала прием а пазопаниба свидет ельст вова­
ла  о нараст ании периф окального от ека без видимого  
увеличения разм еров образований, с появлением одного

нового очага п о р а ж е н и я  в головном мозге. П роводим ая  
сим пт ом ат ическая т ерапия (Г К С , прот ивоот ечная, 
ант иэпилепт ическая) не имела значимого эффекта. 
Лет альны й исход наст упил в результ ат е прогрессии  
заболевания, нараст ания от ека и дислокации головного 
мозга. Общ ий срок наблюдения за пациент кой составил
1 ,5  года с м ом ент а пост упления в ст ационар.

Обсуждение
Термин ЭГЭ был впервые предложен Weiss 

и Enzinger в 1982 г. для обозначения сосудистой опу­
холи с промежуточными признаками гемангиомы 
и ангиосаркомы, имеющей эпителиоидные черты [1]. 
Данная опухоль, как правило, развивается в легких, 
печени, костях и мягких тканях. В литературе описано 
47 случаев внутричерепной локализации ЭГЭ у взрос­
лых пациентов [4, 5, 11—28], по которым Zheng et al. 
представили литературный обзор [28].

Случаи педиатрической ЭГЭ чрезвычайно редки. 
В мировой литературе описано не более 10 случаев 
у детей [14—18, 29—32]. Средний возраст пациентов 
широко варьирует от 1 года до 80 лет. О наследствен­
ных случаях не сообщается. Было предположено 
несколько факторов риска развития ЭГЭ печени, 
включая пероральные контрацептивы, винилхлорид 
[21], асбест, алкоголь, торотраст, травму печени, вирус 
гепатита и хроническое заболевание печени. Тем не 
менее не сообщалось о выявлении факторов риска 
развития именно внутричерепной ЭГЭ. Когорта 
пациентов детского возраста с внутричерепной ЭГЭ 
[12] представлена в таблице.

Надо отметить, что типичных исключительно для 
ЭГЭ КТ или МРТ рентгенологических признаков не 
существует. В нашем случае были продемонстриро­
ваны многочисленные небольшие узлы в головном 
мозге с низкой интенсивностью на Т2-взвешенных 
изображениях, что может быть характерно для широ­
кого спектра патологий, таких как множественные 
каверномы, метастатическое поражение, параз­
итарная инвазия. В литературе обсуждается при­
влекательность метода позитронной эмиссионной 
томографии/КТ с 18Б-фтордезоксиглюкозой, но для 
опухолей, локализующихся экстракраниально [33]. 
Однако чувствительность данного радиофармпрепа­
рата (РФП) не изучена в силу редкости ЭГЭ в ЦНС, 
так же, как и традиционно используемых для оценки 
опухолей мозга РФП (пС-метионин и тирозин). Хотя 
ЭГЭ встречается редко, следует помнить о существо­
вании данного новообразования в классификации 
и включать его в дифференциально-диагностиче­
ский ряд при ведении пациентов с множественны­
ми внутримозговыми образованиями [34]. Данный 
клинический случай также интересен тем, что пер­
вично-множественное распространение опухоли не 
метастатического характера в детском возрасте ранее 
не описывалось в литературе.

Клиническое течение ЭГЭ также вариабельно. 
В некоторых сообщениях представлены случаи без 
прогрессирования с длительным периодом наблюде-
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Случаи внутричерепной ЭГЭ в педиатрической группе пациентов, опубликованные в литературе 
Cases o f intracranial EH E in the pediatric patient group published in the literature

№

Описанные 
в литературе 

детские случаи 
Children's cases 
described in the 

literature

Возраст, пол 
Age, gender

Зона поражения ЭГЭ 
головного мозга 

EHE damage zone o f the 
brain

Проведенное 
хирургическое 

лечение 
Performed 

surgical treatment

Адъювантная 
терапия в после­

операционном 
периоде

Adjuvant therapy 
in the postoperative 

period

Исход
Outcome

1 Chen et al. [14] 7 лет, девочка 
7 years old, girl

Правый Гассеров узел 
Right Gasser knot

Тотальное 
удаление 

Total removal

Нет
No

Нет признаков остаточной 
опухоли (катамнез 5 лет) 
No signs o f residual tumor 

(follow-up 5 years)
2

Chen et al. [14]
3 месяца, 
мальчик 

3 months, boy

Продолговатый мозг 
Medulla

Субтотальное 
удаление 

Subtotal removal

Химиотерапия
Chemotherapy

Уменьшение размеров опухоли 
(катамнез 4 года) 

Reducing the size o f the tumor 
(follow-up 4 years)

3 Chow et al. [15]
4 месяца, 
мальчик 

4 months, boy

Правая лобно-височ­
ная область 

Right frontotemporal 
region

Субтотальное 
удаление, 4 раза 
Subtotal removal, 

4 times

Нет
No

Рецидив дважды, далее выпал из 
группы наблюдения 

Relapsed twice, then dropped out o f 
the observation group

4 Hodaie et al. [16]
4 месяца, 
мальчик 

4 months, boy

Левая височная доля 
Left temporal lobe

Тотальное 
удаление 

Total removal

Нет
No

Нет признаков остаточной 
опухоли (катамнез 1 год) 
No signs o f residual tumor 

(follow-up 1 year)

5 Liena et al. [17]
2 недели, 
мальчик 

2 weeks, boy

Правая височно-заты­
лочная область 

Right temporo-occipital 
region

Тотальное 
удаление 

Total removal

Нет
No

Летальный, на следующий день 
после операции 

Lethal, the day after surgery

6 Mohan et al. [18]

15 лет, 
девочка 

15 years old, 
girl

Правая лобно-височ­
но-теменная область 
Right frontotemporal- 

parietal region

Тотальное 
удаление 

Total removal

Лучевая терапия 
Radiation therapy

Рецидив в течение 3 нед, 
летальный исход в течение 4 нед 

с момента операции 
Relapse within 3 weeks, 

death within 4 weeks o f surgery

7 Tamman et al. [29]
4 года, 

мальчик 
4 years old, boy

Левый церебропонтин- 
ный угол

Left cerebropontine angle

Субтотальное 
удаление 

Subtotal removal

Лучевая терапия 
Radiation therapy

Остаточный фрагмент опухоли, 
без роста (катамнез 2 мес) 

Residual fragment o f the tumor, 
without growth (follow-up 2 months)

8 Taratuto et al. [30]
4 года, 

мальчик 
4 years old, boy

Правая теменная доля 
Right parietal lobe

Субтотальное 
удаление 

Subtotal removal

Нет
No

Остаточный фрагмент опухоли, 
без роста (катамнез 6 лет) 

Residual fragment o f the tumor, 
without growth (follow-up 6 years)

9 Venizelos et al. [31]
11 месяцев, 

мальчик 
11 months, boy

Правая височно-темен­
но-затылочная область 

Right temporo-parieto- 
occipital region

Тотальное уда­
ление, 2 раза 
Total removal, 

2 times

Нет
No

Рецидив в течение 6 мес, 
нет признаков остаточной опухо­

ли после 2-й операции 
Recurrence within 6 months, 

no evidence o f residual tumor after 
2nd operation

3 года,
Орбита, кавернозный 
синус, левый верхний Субтотальное

Рецидив в течение 2 мес, 
летальный исход в течение 2 мес

10 Aniba et al. [32] девочка 
3 years old, girl

носовой ход 
Orbit, cavernous sinus, left 

superior nasal passage

удаление 
Subtotal removal No с момента операции 

Relapse within 2 months, death within 
2 months o f surgery

ния [17], в то время как в других — случаи с быстрым 
ухудшением состояния [3, 4, 11].

При анализе клинических случаев в педиатриче­
ской практике отсутствуют случаи с множественным 
церебральным поражением, летальность отмечалась 
в случаях тотального и субтотального удаления, одна­
ко независимо от проведения адъювантной терапии 
после оперативного вмешательства часть наблюдае­
мых пациентов детского возраста выжили с одним вну­
тричерепным очагом. В нашем клиническом наблю­
дении мы предполагаем, что агрессивное течение ЭГЭ 
у нашей пациентки было связано с невозможностью 
оперативного лечения, множественной локализацией 
очагов с перифокальным отеком и смещением сре-

динных структур, что приводило к прогрессирующе­
му повышению внутричерепного давления.

Несмотря на отсутствие единых рекомендаций по 
лечению пациентов с ЭГЭ ввиду ее редкости, основ­
ным методом терапии остается удаление солитарных 
и полностью резектабельных внутричерепных пора­
жений [14, 22]. В то же время опубликованы случаи 
выраженного интраоперационного кровотечения из 
опухолевого узла [15—17], а также летального исхода 
во время операции [26]. Хирургические возможности 
при множественных внутричерепных поражениях 
могут быть ограниченными, как это наблюдается 
в нашем примере. В некоторых случаях опубликовано 
применение лучевой или химиотерапии, но эффек-
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тивность такого лечения не доказана [9]. В качестве 
таргетной терапии могут быть применены ингибито­
ры протеинкиназ, блокирующие ангиогенез сосудов 
опухоли и ее рост, а также mTOR-ингибитор (рапа- 
мицин — препарат сиролимус) [8], что в сочетании 
с приемом ГКС имеет удовлетворительный эффект 
в виде стабилизации заболевания сроком до 5 лет [8, 
10] или незначительного уменьшения опухолевого 
узла в размерах [33]. В нашем случае в качестве таргет- 
ной терапии использовался ингибитор протеинкиназ 
[9], что, возможно, в сочетании с ГКС стабилизиро­
вало заболевание у пациентки на непродолжительное 
время, но не имело значимого позитивного эффекта.

Заключение
ЭГЭ головного мозга у детей — экстремально ред­

кая патология. Может проявляться в виде одиночных 
или множественных внутричерепных образований, 
что затрудняет диагностику и раннюю верификацию 
опухоли. Клинические проявления ЭГЭ могут быть 
весьма разнообразны, а течение заболевания — стре­
мительным, что в случае множественного поражения 
головного мозга является плохим прогностическим

признаком и может свидетельствовать об агрессивно­
сти роста опухоли. Данный вид опухоли следует вклю­
чать в дифференциально-диагностический ряд при 
наличии множественных внутримозговых поражений 
с низкой интенсивностью сигнала на Т2-взвешенных 
изображениях при МРТ. Молекулярно-генетиче­
ское исследование в целях выявления слияния генов 
W W T R 1 -C A M T A 1  с использованием современных 
высокотехнологичных методик, таких как ДНК-ме- 
тилирование и РНК-секвенирование, рекомендова­
но для проведения дифференциальной диагностики 
ЭГЭ. В мировой литературе описано положительное 
влияние таргетной терапии ингибиторами проте­
инкиназ (тирозинкиназ), однако значимых успехов 
в увеличении продолжительности жизни пациентов 
на сегодняшний день не получено. В последнее время 
предлагается терапия mTOR-ингибиторами, имею­
щая более позитивный эффект на продолжительность 
жизни по сравнению с другими предложенными 
способами терапии. Однако случаев излечения забо­
левания при использовании данного вида терапии 
на сегодняшний день не зарегистрировано, прогноз 
остается крайне неблагоприятным.
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