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Резюме
Болезнь Гиппеля — Линдау (БГЛ) представляет собой аутосомно-доминантный опухо-

левый синдром, возникающий в результате мутаций с потерей функции гена VHL и ассоци-
ированный с опухолями различной локализации.

Гемангиобластома (ГАБ, ангиоретикулема), относительно редко встречающаяся до-
брокачественная богато васкуляризованная опухоль центральной нервной системы, яв-
ляется одним из наиболее частых проявлений и основной причиной заболеваемости и 
смертности пациентов с БГЛ, но может проявляться и в виде спорадической формы. Опу-
холь часто имеет кистозный компонент и множественный характер. В основном распо-
лагается субтенториально. МРТ — золотой стандарт диагностики, также для постановки 
правильного диагноза могут использоваться компьютерная томография и перфузионные 
методики.

Методом выбора этих опухолей является их хирургическое удаление. Показаниями к 
стереотаксическому облучению гемангиобластом, которые все время расширяются, явля-
ются небольшие асимптоматичные очаги, в том числе при множественном поражении, и 
остатки или рецидивы опухоли после их удаления. Радиохирургия проводится с высокой 
степенью эффективности контроля опухолевого роста, в том числе при пятилетнем и бо-
лее наблюдении при низкой токсичности, что особенно важно для пациентов с минимально 
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выраженной симптоматикой и у пациентов детского возраста, а также рекомендуется со-
матически отягощенным пациентам и при высоких рисках хирургического удаления этих 
новообразований в случае сложной локализации. 

В статье описан семейный случай гемангиобластомы, прослеженный на протяжении 
нескольких поколений, приведен алгоритм ведения больных с синдромом БГЛ с рекомен-
дациями по необходимому объему их диагностики, наблюдения и обсуждением подходов к 
их лечению.

Тщательный сбор семейного анамнеза, систематическое и правильное проведение гене-
тического и диспансерного обследования, наблюдение за пациентами с БГЛ позволит свое-
временно установить правильный диагноз и более широко использовать метод стереотак-
сического облучения.

Ключевые слова: болезнь Гиппеля — Линдау, гемангиобластома, стереотаксическая 
радиотерапия
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Abstract
Von Hippel-Lindau syndrome (VHL) is a rare autosomal-dominant inherited cancer 

syndrome with different phenotypes caused by variants in the VHL gene.
Hemangioblastoma (HAB) is a benign tumor of the central nervous system and may appear 

as a component of VHL disease. 
HAB is one of the most common manifestations and a leading cause of morbidity and 

mortality in patients with BGL, but can also occur as a sporadic form. 
This tumor often has a cystic component and is multiple in nature. Mainly located 

subtentorially. MRI is the gold standard for diagnosis; computed tomography and perfusion 
techniques can also be used to make the correct diagnosis. The definitive treatment for these 
lesions is surgical resection, followed by SRS if necessary. Stereotactic irradiation is the method 
of choice for hemangioblastomas, especially with early detection of relatively small lesions, 
including those with multiple lesions. Radiosurgery is carried out with a high degree of efficiency 
with low toxicity, which is especially important for patients with minimally severe symptoms and 
in pediatric patients and also is recommended to patients with limited surgical alternatives (i.e., 
severe medical comorbidities, surgically unresectable tumors). SRS offered a satisfactory 5-year 
tumor control of HHB to VHL patients.

The article describes a family case of hemangioblastoma, traced over several generations, 
provides an algorithm for the management of patients with VHL syndrome with recommendations 
for the required scope of their diagnosis, observation and discussion of approaches to their 
treatment.

Careful collection of family history, genetic and follow up examination carried out syste-
matically and correctly, monitoring of patients with VHL will allow timely establishment of the 
correct diagnosis and more widespread use of the stereotactic irradiation method.
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Введение
Болезнь Гиппеля — Линдау (син-

дром фон Хиппеля — Линдау; OMIM 
193300) представляет собой аутосом-
но-доминантный наследуемый мульти-
органный опухолевый синдром, кото-
рый является результатом зародышевых 
мутаций гена-супрессора опухолей VHL 
[1, 2]. 

Гемангиобластома (ГАБ) централь-
ной нервной системы считается добро-
качественной опухолью, являясь одним 
из наиболее частых проявлений и основ-
ной причиной смертности пациентов с 
БГЛ, также может проявляться в виде 
спорадической формы [3, 4].

Радикальное удаление ГАБ является 
методом выбора лечения, в большинстве 
случаев позволяя достичь значительных 
сроков безрецидивной выживаемости, 
а также устранить признаки внутриче-
репной гипертензии или нарастающий 
неврологический дефицит. При суб-
тотальном удалении опухоли, множе-
ственном характере поражения, неболь-
ших объемах гемангиобластом, когда 
хирургическое вмешательство связано 
со значительным риском удаления, на-
пример, у пациентов с сопутствующими 
заболеваниями или при труднодоступ-
ной локализации, в настоящее время 

предпочтение отдается стереотаксиче-
скому облучению, которое является от-
носительно безопасным и эффективным 
методом их лечения. 

В статье приводится описание се-
мейного случая гемангиобластом, про-
слеженного в нескольких поколениях, 
приводится алгоритм ведения пациен-
тов с VHL-синдромом с рекомендаци-
ями необходимого объема их наблю-
дения, диагностики и обсуждением 
подходов к лечению.

Обзор литературы
Болезнь Гиппеля — Линдау (БГЛ) 

представляет собой аутосомно-доми-
нантный опухолевый синдром, воз-
никающий в результате мутаций с 
потерей функции гена VHL и ассоци-
ированный с опухолями различной 
локализации. Предполагаемая попу-
ляционная частота составляет пример-
но от 1 : 36 000 до 1 : 53 000 с высокой 
возрастной пенетрантностью (90 % 
к 65 годам) [1, 2, 5]. Синдром Гиппе-
ля — Линдау обусловлен мутациями 
в гене VHL, который локализован в 
области 3р25. Функция гена VHL — 
участие в сборке мультипротеинового 
комплекса, в котором осуществляется 
деградация индуцируемого гипоксией 

Список сокращений  
БГЛ — болезнь Гиппеля – Линдау
ГАБ — гемангиобластома
МРТ — магнитно-резонансная томография
ЦНС — центральная нервная система
СКТ — спиральная компьютерная томография
ВИ — взвешенное изображение 
ПЦР — полимеразная цепная реакция
БРВ — безрецидивная выживаемость
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фактора HIF (1a и 2а). Молекуляр-
но-генетическая диагностика БГЛ за-
ключается в идентификации инакти-
вирующей герминальной мутации в 
гене VHL — причины заболевания. Ос-
новной метод анализа — ПЦР с после-
дующим секвенированием по Сэнгеру 
экзонов 1–3 гена VHL, что позволя-
ет выявить точечную мутацию в 85 % 
семей с VHL-синдромом. При отри-
цательном результате секвенирования 
проводят поиск делеций VHL методом 
мультиплексной амплификации лигиро-
ванных зондов (MLPA — multiplex liga-
tion-dependent probe amplification) [6]. 

Объемные образования при БГЛ 
той или иной локализации могут разви-
ваться в органах-мишенях в различном 
возрасте: наиболее часто встречаются 
светлоклеточный рак почки (нередко c 
мультифокальным ростом  и/или била-
теральной локализацией), кисты почек 
и поджелудочной железы, гемангиоб-
ластомы ЦНС и множественные анги-
омы сетчатки; феохромоцитома надпо-
чечника, параганглиома, гораздо реже — 
нейроэндокринные опухоли, опухоли 
эндолимфатического протока внутрен-
него уха, кистозные аденомы придатка 
яичка [7]. 

Гемангиобластома (ГАБ, ангиоре-
тикулема), относительно редко (от 1 до 
2,5 % от всех опухолей ЦНС) встреча-
ющаяся доброкачественная богато-ва-
скуляризованная опухоль центральной 
нервной системы, является одним из 
наиболее частых проявлений и основ-
ной причиной заболеваемости и смерт-
ности пациентов с БГЛ, но может про-
являться и в виде спорадической формы 
[3, 4]. Хотя гемангиобластомы являют-
ся ключевым признаком у пациентов 
с БГЛ, возникая в 60–80 % случаев у 
пациентов в этой популяции, 70–80 % 
случаев гемангиобластом являются спо-
радическими [5]. Основная локализа-
ция ГАБ ЦНС — в области мозжечка, 
ствола головного мозга и шейного от-
дела спинного мозга, составляя 8–12 % 

от всех опухолей задней черепной ямки, 
что приводит к таким симптомам, как 
головная боль, головокружение, рвота 
и параплегия, главным образом за счет 
увеличения объема и сдавления приле-
гающих структур [8, 9]. Реже встречает-
ся супратенториальная локализация: в 
хиазмально-селлярной области, орбите 
и полушариях головного мозга. В 2021 г. 
Sаnchez-Ortega и соавт. [10] провели об-
зор статей, в которых были описаны слу-
чаи супратенториально расположенных 
гемангиобластом. В большинстве слу-
чаев опухоль располагалась в лобных 
долях больших полушарий головного 
мозга. Около 67 % случаев были спора-
дическими, и только 21 % были связаны 
с БГЛ [11]. В любом случае, всем паци-
ентам с супратенториальными ГАБ ре-
комендуется проведение генетического 
исследования. Анализ на носительство 
герминальных мутаций VHL является 
важной частью клинико-лабораторного 
обследования пациентов с гемангиоб-
ластомами, как с одиночными, так и с 
синхронными множественными опу-
холями. Это позволяет своевременно 
диагностировать небольшие очаги БГЛ 
головного мозга даже до их манифеста-
ции [6, 12, 13]. Несмотря на успешное 
радикальное удаление первичной опу-
холи, у этих пациентов на протяжении 
всей жизни сохраняется повышенный 
риск развития новых гемангиобластом 
в головном мозге. Активное наблюдение 
за существующими очагами и микро-
хирургическое удаление симптомати-
ческих поражений являются основным 
направлением лечения ГАБ у пациентов 
с БГЛ [14, 15]. 

Рентгенологическая 
семиотика
Золотым стандартом инструмен-

тальной диагностики гемангиобластом 
является магнитно-резонансная томо-
графия (МРТ) с контрастным усиле-
нием. В режиме Т1-ВИ без контрастно-
го усиления характерно наличие узла 
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с четкими границами, имеющего гипо- 
или изоинтенсивный сигнал (рис. 1, а). 
В режиме Т1-ВИ после контрастно-
го усиления характерно выраженное 
накопление контрастного препарата в 
опухолевом узле [15, 16]. Характерной 
особенностью гемангиобластом явля-
ется наличие кист. Как правило, стенки 
кист не контрастируются. Небольшие 
по размеру гемангиобластомы обычно 
гомогенно накапливают контрастный 
препарат, в то время как крупные ге-
мангиобластомы могут быть негомо-
генными из-за наличия кист и очагов 
внутриопухолевых кровоизлияний и 
сосудов. 

Особенно характерны кисты при 
локализации опухолей в области моз-
жечка, ствола мозга и позвоночника. 
Как правило, темп увеличения кист на-
много выше, чем для солидной части 
гемангиобластом [1, 8, 9, 14]. Huntoon 
с соавт. исследовали естественное те-
чение кистозного компонента в серии 

из 132 пациентов с 292 перитумораль-
ными кистами [19]. В течение периода 
наблюдения (в среднем 7 лет) в 41,4 % 
случаев кистозные опухоли проявились 
неврологической симптоматикой, что 
особенно касается новообразований, ло-
кализованных субтенториально. В 50 % 
случаев увеличение кист было отмече-
но в 50 и 72,3 % от всех пациентов при 
сроках наблюдения в течение 1,5 и 3 лет 
соответственно.

Интенсивность сигнала от кист мо-
жет варьировать в зависимости от их 
содержимого: высокую интенсивность 
сигнала дают кисты с высокобелковым 
содержимым, образовавшимся вслед-
ствие внутриузлового кровоизлияния 
или транссудации содержимого опухо-
ли [16]. Наличие кистозного компонен-
та может ухудшить результат лучевого 
лечения [9, 16]. Для гемангиобластом 
характерно наличие также перифокаль-
ного отека. Для спинальных гемангиоб-
ластом характерно наличие сирингоми-

Рис. 1. а — МРТ в режиме Т1 после внутривенного контрастного усиления у пациента с ге-
мангиобластомой парастволовой локализации справа: визуализируется солидного строения 
опухоль с выраженным контрастированием. Ствол мозга компримирован и смещен влево. 
б — при КТ-перфузии определяется опухолевый узел с высокими показателями скорости 
(CBF) кровотока в опухоли (б): CBF 780,7 мл/100г/мин, в визуально неизмененном веще-
стве левой гемисферы мозжечка CBF 27,26 мл/100г/мин

а б



РАДИОЛОГИЯ — ПРАКТИКА  /  RADIOLOGY — PRACTICE
№ 2, 2024 60

Оригинальные статьи 
Оriginal research

елических кист, локализующихся выше 
и ниже солидного компонента опухоли.

В режиме Т2-ВИ гемангиобласто-
мы имеют гиперинтенсивный сигнал, 
с участками потери сигнала, появляю-
щимися вследствие наличия в опухо-
ли сосудов с быстрым кровотоком [20]. 
В качестве уточнения диагноза может 
проводиться перфузионная компьютер-
ная томография, которая позволяет по-
лучить дополнительную информацию о 
гемодинамических изменениях в опухо-
ли, а также отличить гемангиобластому 
от других новообразований, интенсивно 
накапливающих контрастный препарат 
(рис. 1, б).

Лечение 
гемангиобластом  ЦНС
Для предотвращения роста опухоли 

и возможной профилактики развития 
симптоматики целесообразно использо-
вание всех различных видов диагности-
ки и лечения ГАБ, включающих в себя 
тщательное наблюдение, хирургическое 
вмешательство, стереотаксическое об-
лучение и системную терапию [21]. 

Микрохирургическое удаление при 
возможной тотальной резекции опухо-
ли является методом выбора в лечении 
пациентов с солитарными симптома-
тическими гемангиобластомами [22]. 
При субтотальном удалении гемангиоб-
ластомы имеется высокая вероятность 
рецидива, особенно при опухолях, ас-
социированных с БГЛ. Conway с со-
авт. [8] отметили прогрессирование у 8 
из 40 пациентов (20 %) с субтотальной  
резекцией. 

Динамический  контроль
Существует три различные моде-

ли прогрессирования гемангиобластом 
ЦНС: скачкообразный (72 % растущих 
опухолей), экспоненциальный (22 %) 
и линейный (6 %) [9, 15, 16]. Опухоль 
может оставаться в состоянии покоя в 
течение длительного времени, поэтому 
необходим постоянный контроль за па-

циентами с периодическим выполнени-
ем МР-исследований. 

ГАБ, связанные с БГЛ, целесообразно 
диагностировать с помощью периодиче-
ских МР-обследований на ранней стадии, 
рекомендуемых всем пациентам с БГЛ, 
когда опухоль имеет небольшие размеры 
и не вызывает никаких симптомов.

Согласно существующим междуна-
родным рекомендациям «VHL Alliance» 
2023 года [24], всем пациентам с уста-
новленным диагнозом болезни Гиппе- 
ля — Линдау рекомендовано проведение 
активного перманентного наблюдения с 
выполнением МРТ с контрастным уси-
лением всех отделов ЦНС каждые 2 года 
с целью исключения поражения ЦНС с 
прекращением профилактического кон-
троля после 65 лет при отсутствии ге-
мангиобластом головного или спинного 
мозга. При выявлении гемангиобластом 
ЦНС и/или увеличении размеров опу-
холи, а также при появлении симптома-
тики следует проводить МРТ ежегодно 
(или чаще) в зависимости от клиниче-
ской ситуации. 

Лучевая терапия в различных режи-
мах и схемах фракционирования являет-
ся эффективной опцией лечения геман-
гиобластом особенно при минимальной 
клинической симптоматике, при невоз-
можности их безопасного удаления или 
наличия остатков опухоли после непол-
ного удаления для предотвращения раз-
вития рецидивов.

В настоящее время на смену облуче-
нию со стандартным фракционировани-
ем и разовыми дозами 1,8–2,0 Гр в боль-
шинстве случаев при лечении патологии 
ЦНС пришли стереотаксическая ради-
отерапия и радиохирургия, которые от-
личаются высокой прецизионной дозой 
подводимой за одну или несколько фрак-
ций ионизирующей энергии со значи-
тельными показателями конформности 
и селективности облучения наряду с су-
щественным   градиентом дозы. Радиохи-
рургия, проводимая в том числе в режи-
ме гипо фракционирования, в настоящее 
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время используется как основой метод 
лечения гемангиобластом при рецидиве 
и/или субтотальном удалении опухоли, 
при невозможности безопасного удале-
ния опухоли труднодоступной локали-
зации и при множественном поражении. 
Хотя до сих пор нет проспективных ран-
домизированных исследований, прове-
денные ретроспективные, в том числе 
мультицентровые, исследования показа-
ли, что стереотаксическое облучение по-
казывает высокий локальный контроль 
опухолевого роста у пациентов с геман-
гиобластомами при минимуме осложне-
ний [25]. В большинстве случаев после 
проведения облучения в режимах ради-
охирургии или гипофракционирования 

удается достичь удовлетворительного 
контроля опухолевого роста или умень-
шения опухоли в размерах даже при зна-
чительных сроках наблюдения (табл.).

В ряде исследований сообщалось о 
100 % показателях БРВ в течение 5 лет, 
хотя эти исследования, как правило, 
ограничены меньшей группой пациен-
тов и относительно короткими сроками 
наблюдения.

Проведенный Qui c соавт. анализ 
результатов стереотаксического облуче-
ния ГАБ на Гамма-ноже у 170 пациентов 
с 660 опухолями показал, что 5-летний 
локальный контроль опухолевого роста 
составил 92 % [34]. Такие клинические 
показатели, как возраст, пол, объем опу-

Результаты стереотаксического облучения гемангиобластом

Автор Год
Аппарат/
локали-

зация

Количе-
ство па-

циентов/
опухолей

Период 
наблю-
дения 
(мес.)

Средний 
объем 

опухоли

Краевая 
доза

5-летняя 
БРВ

Patrice 
с соавт. 
[26]

1996
GK, ин-
тракра-
ниально

22/38 24,5 0,95 сс 15,5 86 %

Wang с 
соавт.[27] 2005

GK, ин-
тракра-
ниально

35/93 66 1,3 mm 17,2 82,9 %

Tago с со-
авт. [28] 2005

GK, ин-
тракра-
ниально

13/38 36 0,23 mm 20 96,2 %

Kano с 
соавт. 
[29]

2008
GK, ин-
тракра-
ниально

32/74 61,4 0,72 сс 16 89,9 %

Sayer с 
соавт. 
[30]

2011
GK, ин-
тракра-
ниально

14/26 55,4 1,65 сс 18 74 %

Kano с 
соавт. 
[31]

2015
GK, ин-
тракра-
ниально

186/517 66 1,74 сс 16,7 89 %

Liebenow 
с соавт. 
[32]

2019
Интра-
крани-
ально

15/101 65 
(медиана) 28 сс 17,8 95 %

Zibly c 
соавт. 
[33]

2020
Linac, ин-

тракра-
ниально

14/23 89 1,06 сс 15,5 87 %
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холи, методы радиохирургии, краевые и 
максимальные дозы, количество опухо-
лей за одно лечение, локализация опу-
холи, не были связаны с частотой про-
грессии гемангиобластом. В крупном 
метаанализе Pan c cоавт., включавшем 
26 исследований, 596 пациентов и 1535 
опухолей, отмечено, что 5-летняя БРВ 
по всем подходящим исследованиям 
составила 88,4 %. [35]. Пациенты с БГЛ 
были моложе и имели опухоли меньших 
размеров, что определяет лучший исход 
по сравнению с пациентами со споради-
ческими гемангиобластомами, что ло-
гично объясняется тем, что пациенты с 
БГЛ находятся под более тщательным 
наблюдением. Статус БГЛ, пол, метод 
облучения, локализация опухоли и объ-
ем опухоли не имели доказанной связи с 
результатами лечения.

Клинический  случай 
множественных  
гемангиобластом  
у  семьи  пациентов  
с  болезнью  Гиппеля – 
Линдау.  Применение 
стереотаксического 
облучения
Представлено наблюдение семей-

ного случая с наследованием болезни 
Гиппеля — Линдау (рис. 2). У всех паци-
ентов выявлено генетически подтверж-

Рис. 2. Генеалогическое древо семьи с болезнью Гиппеля – Линдау. Черным выделены чле-
ны семьи с подтвержденной мутацией гена VHL 

денное БГЛ: методом прямого секвени-
рования выявлен патогенный вариант 
с.238А>C, приводящий к изменению 
аминокислотного остатка p.Ser80Arg 
в экзоне 1 в гетерозиготном состоянии. 

Отец пациентов В. и Г. погиб в воз- 
расте 23 лет от внутричерепной гипер-
тензии, причиной которой явилась круп - 
ная гемангиобластома мозжечка. 

Манифестация заболевания у паци-
ента В. отмечена в возрасте 29 лет, когда 
появилась головная боль, не купирую-
щаяся анальгетиками. Было выявлено 
объемное образование в левой гемисфе-
ре мозжечка, с последующим удалением 
опухоли. Через 4 года по данным МРТ 
отмечен продолженный рост опухоли, 
после чего произведено удаление реци-
дива опухоли с опорожнением опухоле-
вой кисты. Еще через 4,5 года на фоне 
относительного благополучия возникло 
резкое ухудшение состояния с появле-
нием симптоматики повышенного вну-
тричерепного давления в виде тошно-
ты и рвоты. По данным МРТ выявлены 
множественные гемангиобластомы в 
задней черепной ямке и шейном отде-
ле спинного мозга. Проведено удаление 
двух узлов в левой гемисфере мозжечка, 
с последующим радиохирургическим 
лечением на линейном ускорителе Ки-
бер-нож семи очагов интракраниальных 
гемангиобластом (рис. 3, а, б). Через 
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Рис. 3. а, б — план стереотаксической радиохирургии в системе планирования MulptiPlan 
7 очагов интракраниальных гемангиобластом у пациента В. на аппарате Кибер-нож. Сред-
ний опухолевый объем составил 0,08 см3 (0,03–0,3 см3), средняя доза составила 20 Гр по  
80 % изодозе (Dmax 22 Гр) по данным МРТ в режиме Т1 после внутривенного контрастно-
го усиления; в — план стереотаксической радиохирургии трех очагов гемангиобластомы на 
C1-3 на аппарате Кибер-нож на СКТ в сагиттальной проекции; г — план стереотаксической 
радиохирургии двух гемангиобластом на уровне 6–7-го шейных позвонков на аппарате Ки-
бер-нож на СКТ в сагиттальной проекции; д, е — топометрическая СКТ. План стереотак-
сической радиотерапии 3 гемангиобластом на уровне Th1-2 объемами 0,03, 0,01 и 0,06 см3 
(средняя доза составила 22,5 Гр за 3 фракции с разовой дозой 7,5 Гр), по данным МРТ 
в режиме T1 после внутривенного контрастного усиления и СКТ 

д е

10 месяцев проведено стереотаксиче-
ское облучение двух опухолей на уров-
не 5–6 и 6–7-го шейных позвонков и 

3 узлов гемангиобластомы на уровне 
1–3-го шейных позвонков (рис. 3, в, г). 
При обследовании у пациента выявле-

а б

в г
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ны множественные опухоли в почках и 
поджелудочной железе. По данным кон-
трольных МРТ всех отделов ЦНС через 
12 месяцев после облучения при сохра-
няющемся контроле опухолевого роста 
ранее облученных очагов отмечен рост 
гемангиобластом на верхне-грудном от-
деле спинного мозга. Через 6 месяцев 
отмечено нарастание неврологической 
симптоматики, связанной с наиболее 
крупным очагом на уровне 1-го грудно-
го позвонка. Произведено его удаление. 
Через 2 года проведено стереотаксиче-
ское облучение в режиме гипофракци-
онирования на линейном ускорителе 
TrueBeam STX трех гемангиобластом на 
уровне 1–2-го грудных позвонков (рис. 
3, г, д).

Пациент В. имеет двух сыновей. 
Старший ребенок (пациента Д.) был об-
следован в связи с головной болью в воз-
расте 12 лет. По данным МРТ головного 
мозга выявлены две гемангиобластомы 
в области левой гемисферы мозжечка. 
Выполнено удаление крупной кистоз-
ной гемангиобластомы и через 6 меся-
цев проведена стереотаксическая радио-
хирургия гемангиобластомы мозжечка 
(рис. 4).

У пациентки Г., сестра пациента В., 
заболевание манифестировало в воз-

расте 25 лет, когда было отмечено бы-
стро развивающееся снижение остроты 
зрения. Был диагностирован «ангио-
матоз сетчатки» обоих глаз. Проведена 
энуклеация правого глаза; вследствие 
отслойки сетчатки левого глаза развил-
ся амавроз. Также у пациентки обнару-
жены множественные кисты в подже-
лудочной железе. Через год появились 
жалобы на головные боли, тошноту, 
нарушение координации. По данным 
МРТ головного мозга выявлено объем-
ное образование мозжечка, проведено 
удаление опухоли. Через 8 лет при кон-
трольном обследовании отмечен рост 
нескольких гемангиобластом мозжеч-
ка и признаки повышенного внутриче-
репного давления. Проведено удаление 
гемангиобластомы краниовертебраль-
ного перехода и левой гемисферы моз-
жечка, а также радиохирургия шести 
интракраниальных опухолей на линей-
ном ускорителе Кибер-нож (рис. 5, а, б, 
в, г). Следующим этапом проведено сте-
реотаксическое облучение гемангио-
бластомы на уровне 7-го шейного по-
звонка. Через 2 года после облучения 
опухолей отмечен контроль опухолево-
го роста (рис. 5, д, е, ж, з).

Было рекомендовано дополнитель-
ное обследование детей пациентки Г. 

Рис. 4. а — МРТ в режиме Т1 после внутривенного контрастного усиления у пациента Д. до 
микрохирургического удаления кистозной гемангиобластомы левой гемисферы мозжечка; 
б — МРТ головного мозга в режиме Т1 после внутривенного контрастного усиления после 
оперативного лечения; в — план стереотаксической радиохирургии в системе планирования 
Eclipse на линейном ускорителе TrueBeam STX гемангиобластомы в левой гемисфере моз-
жечка у пациента объемом 0,1 см3

а вб
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Рис. 5. План стереотаксического облучения в системе планирования MulptiPlan в режиме 
РХ шести интракраниальных гемангиобластом на аппарате Кибер-нож (а–г); стереотак-
сическое облучение гемангиобластомы на уровне C7 объемом 0,031 см3 на аппарате Ки-
бер-нож. Средняя доза 19 Гр по 76 % изодозе (Dmax 20,9 Гр) (д–з)

ж з

а б

в г

д е
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У ее сына, пациента Ж., в возрасте 24 
лет выявлены две гемангиобластомы: в 
правой гемисфере мозжечка и на уров-
не Th6. Проведено радиохирургическое 
лечение узла ГАБ в правой гемисфере 
мозжечка (рис. 6) и очага опухоли на 
уровне Th6. Через 1,5 года после облу-
чения отмечен контроль опухолевого 
роста очагов гемангиобластомы и ре-
гресс перифокального отека в правой 
гемисфере мозжечка.

У младшего сына пациентки Г. —
пациента З. выявлены множественные 
гемангиобластомы головного и спинно-
го мозга с явлениями сирингомиелии. 
Проведено микрохирургическое удале-
ние объемного образования в области 
4-го желудочка. Через 6 месяцев прове-
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дено стереотаксическое облучение семи 
интракраниальных гемангиобластом на 
аппарате Кибер-нож (рис. 7). По дан-
ным контрольной МРТ головного моз-
га через 2 года после облучения отмеча-
ется контроль опухолевого роста всех 
пролеченных очагов. 

Таким образом, у всех описанных 
пациентов была выявлена генети-
чески подтвержденная БГЛ. Раннее 
выявление новых очагов гемангиоб-
ластомы в каждом конкретном случае 
позволяет своевременно провести сте-
реотаксическое облучение различной 
локализации с убедительным контро-
лем опухолевого роста на протяжении 
всего времени наблюдения без луче-
вых осложнений.

Рис. 6. а — план стереотаксической радиохирургии у пациента Ж. в системе планирования 
MulptiPlan гемангиобластомы в правой гемисфере мозжечка объемом 0,119 см3 (средняя 
доза составила 20 Гр по 80 % изодозной линии Dmax 22,5) Гр на ЛУЭ Кибер-нож; б, в, г — ге-
мангиобластома в правой гемисфере мозжечка по данным МРТ в режиме Т1 после внутри-
венного контрастного усиления в аксиальной, фронтальной и сагиттальной проекциях

в г

а б
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Заключение 
Стереотаксическое облучение яв-

ляется методом выбора при гемангиоб-
ластомах, особенно при раннем выявле-
нии относительно небольших очагов, в 
том числе при множественном их харак-
тере, поскольку позволяет проводить 
облучение с высокой степенью эффек-
тивности при незначительной токсич-
ности, что особенно важно при мини-
мально выраженной симптоматике и у 
пациентов детского возраста. Тщатель-
ный сбор семейного анамнеза, генети-
ческое и рентгенологическое обследова-
ние, проводимое системно и правильно, 
мониторинг пациентов с БГЛ позволят 
своевременно установить правильный 

диагноз и более широко использовать 
метод стереотаксического облучения, 
что ведет к сохранению качества и уве-
личению продолжительности жизни у 
пациентов с болезнью Гиппеля — Линдау 
и спорадическими гемангиобластомами.
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