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Болезнь Гиппеля—Линдау (БГЛ) (синонимы: ре-
тинальный ангиоматоз, ретиноцеребровисцеральный 
ангиоматоз, ангиобластоматоз, ангиофакоматоз сетчат-
ки и мозжечка, множественный ангиоретикуломатоз, 
гемангиобластоматоз) представляет собой врожденное 
аутосомно-доминантное заболевание, проявляюще-
еся аномалией развития кровеносных капилляров в 
виде мультисистемной сосудистой неоплазии, и в пер-
вую очередь, гемангиобластомами (ГАБ) центральной 
нервной системы (ЦНС) и сетчатки глаза [6, 16].

Диагноз БГЛ нередко ставится офтальмологами, 
так как глазные симптомы возникают раньше других 
ее проявлений, особенно у детей, и часто бывают 
единственными [37]. Впервые сообщил о семейных 
случаях ангиоматоза сетчатки и предположил на-
следственный характер заболевания немецкий оф-
тальмолог Eugen von Hippel в 1904 г. Этот взгляд был 
подтвержден шведским неврологом A.V. Lindau, от-
метившим частое сочетание ангиоматоза сетчатки с 
аналогичными поражениями мозжечка [20].

Заболевание встречается в популяции в 1 случае 
на 36 тысяч новорожденных. Болезнь наследуется 
по аутосомно-доминантному типу, с неполной пе-
нетрантностью, которая составляет 90—95%. При 
данной патологии обнаруживаются мутации в гене 

VHL (этот ген, являющийся супрессором онкогенов, 
был выделен в 1993 г.), расположенном в коротком 
плече хромосомы 3 (в локусах p25-р26). Нарушение 
экспрессии гена VHL ведет к активации и увеличе-
нию экспрессии гена VEGF (фактор роста эндотелия 
сосудов) — онкогена, активность которого приводит 
к повышению риска образования гиперваскуляри-
зованных опухолей. Повышается риск развития он-
копатологии не только головного мозга, спинного 
мозга и сетчатки глаза, но и других органов. При 
БГЛ могут развиваться карцинома почек и феохро-
моцитома надпочечников, панкреатические кисты и 
нейроэндокринные опухоли поджелудочной железы, 
опухоли перепончатого лабиринта внутреннего уха, 
опухоли придатков яичка [12, 15, 25]. Фенотипиче-
ски проявления БГЛ базируются на различных типах 
мутаций гена VHL и, как следствие, той или иной 
степени вероятности развития различных вариантов 
опухолевого поражения.

Средняя продолжительность жизни больных с 
БГЛ — 45 лет. Наиболее частые причины смерти — 
метастазы почечно-клеточной карциномы, неврологи-
ческие осложнения ГАБ ЦНС и феохромоцитома над-
почечников. Основной причиной снижения качества 
жизни больных являются неврологические осложне-
ния множественных гемангиобластом ЦНС [16].

Повторные хирургические вмешательства при мно-
жественных спинальных ГАБ у пациентов с БГЛ явля-
ются крайне редкими операциями. Ниже представлен 
случай трехкратного оперативного вмешательства и 
радиохирургического лечения с хорошим функцио-
нальным результатом у пациента с множественными 
ГАБ продолговатого и спинного мозга на фоне БГЛ.

П а ц и е н т Б. впервые поступил в нейрохирур-
гическое отделение Клиники нервных болезней им. 
А.Я. Кожевникова 25.11.05 в возрасте 36 лет. При по-
ступлении предъявлял жалобы на слабость в руках, 
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больше справа, невозможность поднять правую руку 
выше горизонтальной линии; онемение рук и правой 
ноги, пошатывание при ходьбе, боли в левом подре-
берье преимущественно ночного характера.

Из анамнеза: с 14 лет стал отмечать повышенную 
утомляемость, сопровождающуюся потливостью 
и головной болью. В 1996 г. во время медосмотра 
зафиксировано АД 175/110 мм рт. ст., тахикардия 
до 120 уд/мин. Был направлен на обследование 
в клинику факультетской терапии, где выявлены 
опухоли обоих надпочечников. В октябре 1996 г. 
пациенту произведено удаление двусторонней фео-
хромоцитомы. После операции находится на по-
стоянной заместительной гормональной терапии 
(кортинеф, преднизолон). Вскоре после операции у 
больного появились пошатывание при ходьбе и оне-
мение правой кисти, которое медленно нарастало, 
постепенно присоединилось онемение правой ноги. 
В 2004 г. присоединилось онемение левой кисти, 
боли в левом подреберье в ночное время. Последние 
3 мес перед госпитализацией отмечал слабость в ру-
ках, преимущественно в правой. Вследствие верхне-
го парапареза испытывал затруднения в самообслу-
живании и профессиональной деятельности.

Наследственность у пациента отягощена по мате-
ринской линии: у матери в возрасте 23 лет диагно-
стирована двусторонняя феохромоцитома. Выполне-

но удаление опухоли с сохранением надпочечников. 
Пациент родился от второй беременности, во время 
которой у матери выявлен рецидивный рост опухо-
ли с множественным метастазированием. Повторно 
оперирована сразу после родов. Прошла курс хи-
миотерапии. Достигнута стойкая ремиссия в тече-
нии онкологического процесса. Через 13 лет после 
проведенного лечения возникли жалобы на боли и 
слабость в ногах. При обследовании в НИИ нейро-
хирургии им. Н.Н. Бурденко выявлена опухоль спин-
ного мозга, которая признана иноперабельной. Спу-
стя 8 мес после этого мать пациента скончалась на 
фоне нараставших неврологических расстройств.

В неврологическом статусе выявлены следующие 
нарушения: фасцикуляции в языке. Сила в конеч-
ностях снижена до 3 баллов в обеих руках и правой 
ноге. Гипотрофия мышц обеих рук. Мышечный то-
нус снижен в руках, в ногах четко не изменен. Су-
хожильные и периостальные рефлексы с рук не вы-
зываются, коленные и ахилловы повышены с обеих 
сторон, D>S, зоны их расширены. Вызываются пато-
логические рефлексы Бабинского и Россолимо с двух 
сторон. Клонус обеих стоп. Выполнение пальце-но-
совой и пяточно-коленной проб грубо нарушено в 
правых конечностях. Неустойчив в пробе Ромберга. 
Походка нарушена по типу сенситивной атаксии. По-
верхностная чувствительность снижена в сегментах 

Рис. 1а. МР-томограмма головного мозга и верхнешейных сегментов спинного мозга в сагиттальной плоскости. Т1-взвешенное 
изображение после контрастирования. Отмечается утолщение продолговатого мозга и понижение интенсивности МР-сигнала 
от него. В продолговатом мозге и спинном мозге на уровне тела С2-позвонка определяются округлой формы очаги патологи-
ческого накопления контраста диаметром около 3 мм.
Рис. 1б. МР-томограмма шейного и верхнегрудного отделов позвоночника (от позвонка С2 до D3) и спинного мозга в сагит-
тальной плоскости. Т1-взвешенное изображение после проведения контрастного усиления. Определяются 2 объемных обра-
зования с четкими контурами, которые интенсивно накапливают контраст. 1-е — интрамедуллярное, распространяющееся от 
нижнего края тела С2 до верхнего края тела С4 позвонков, размерами 24 × 15 мм, овальной формы; 2-е — интраэкстрамедул-
лярное, выходящее на дорсальную поверхность спинного мозга, с распространением от нижнего края тела D1 до нижней трети 
тела D2 позвонков, неправильной эллипсоидной формы, размерами 22 × 12 мм. На протяжении спинного мозга с уровня тела 
С2- позвонка и каудальнее определяется зона гипоинтенсивного сигнала — сирингомиелическая полость.
Рис. 1в. МР-томограмма грудного отдела позвоночника (от D2 до D10 позвонка) и спинного мозга в сагиттальной плоскости. 
Т1-взвешенное изображение, после проведения контрастного усиления. Определяются 2 объемных образования с четкими 
контурами, которые интенсивно накапливают контраст. 1-е — на уровне D1—2 позвонков, описанное выше (рис. 2а), 2-е — 
интраэкстрамедуллярное, выходящее на дорсальную поверхность спинного мозга, на уровне тела D9 позвонка, неправильной 
овальной формы с четким ровным контуром, диаметром 11 мм. Между этими новообразованиями также имеется интрамедул-
лярная зона гипоинтенсивного сигнала — сирингомиелическая полость.
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С6-Th1 и Th8-Th12 с двух сторон. Глубокая чувстви-
тельность снижена в руках и ногах, больше справа. 
Боли опоясывающего характера на уровне сегмента 
Th 8 слева. Нарушения тазовых функций нет.

При МР-томографии головного и спинного мозга 
обнаружены множественные внутримозговые опухо-
ли (гемангиобластомы), расположенные в продолго-
ватом мозге, шейном и грудном отделах спинного 
мозга. Образования интенсивно накапливают кон-
трастное вещество. Три крупных образования распо-
лагались соответственно: в шейном отделе спинного 
мозга на уровне позвонка С3 (24 х 15 мм), в грудном 
отделе спинного мозга на уровне позвонков D1-2 (22 х 
12 мм), на уровне позвонка D9 (диаметр около 7 мм). 
Мелкие опухоли (диаметром не более 3 мм) распо-
лагались в продолговатом мозге и в шейном отделе 
спинного мозга на уровне позвонка С2. Выраженная 
гидромиелия с кистозной трансформацией спинного 
мозга от уровня позвонков С1 до D9 (рис. 1).

Пациенту произведено молекулярно-генетиче-
ское исследование, в ходе которого выявлен пато-
логический ген VHL в коротком плече хромосомы 
3p25. Был подтвержден диагноз БГЛ.

В связи с быстро нараставшими нарушениями 
самообслуживания и затруднениями в професси-
ональной деятельности было решено провести 
удаление двух крупных ГАБ, расположенных на 
уровне позвонков С3 и D1—2. Показания к прове-
дению операций были связаны с необходимостью 
стабилизировать процесс в руках в максималь-
но короткие сроки до наступления необратимых 
двигательных расстройств. Вмешательства пла-
нировалось также с целью возможного быстрого 

регресса гидромиелического поражения шейного 
отдела спинного мозга.

05.12.05 произведена операция: удаление интра-
медуллярной опухоли на уровне позвонка С3. Макро-
скопические признаки опухоли: красно-оранжевая 
окраска, частично экстрамедуллярное расположе-
ние, патологически расширенные прилежащие сосу-
ды, участки локального гемосидероза в прилежащем 
веществе мозга полностью соответствовали картине 
ГАБ. Данные патоморфологического исследования 
подтвердили ГАБ.

В послеоперационном периоде отмечено незна-
чительное нарастание силы в руках и частичный ре-
гресс расстройств поверхностной чувствительности 
в сегментах С6 — Тh1.

02.03.06 произведена вторая операция: удаление 
интрамедуллярной опухоли на уровне позвонков 
D1—2. Данные патоморфологического исследова-
ния — гемангиобластома.

После операции у больного отмечено негрубое 
нарастание спастики в ногах, которое регрессиро-
вало в течение 2 мес после операции. Дооперацион-
ные расстройства поверхностной чувствительности 
в руках регрессировали практически полностью уже 
к моменту выписки пациента из стационара через 
2 нед после повторной операции. Уже после первой 
операции отмечалось постепенное нарастание силы 
в руках, которое продолжалось и после повторной 
операции. В мае 2006 г., со слов больного, отмечено 
полное восстановление способности к самообслу-
живанию и трудовой деятельности. Пациент вернул-
ся к работе.

В июле 2006 г. на установке “Cyber-Knife” (кибер-
нож) в Германии произведено облучение в режиме 
радиохирургии мелких ГАБ продолговатого мозга, 
шейного отдела спинного мозга на уровне позвонка 
С2 и грудного отдела спинного мозга на уровне по-
звонка D9. Нарастания неврологических расстройств 
в ходе проведенных манипуляций и в последующем 
не отмечалось.

При контрольном обследовании в сентябре 2006 г. 
отмечено нарастание силы в руках до 4 баллов. При 
МРТ-исследовании шейного и верхнегрудного от-
делов спинного мозга отмечен практически полный 
регресс гидромиелии (рис. 2).

Повторно госпитализирован в клинику 28.01.2013 
в связи с возникшими затруднениями в ходьбе. При 
контрольном МРТ-исследовании спинного мозга 
отмечено увеличение размера ГАБ, расположенной 
на уровне позвонка D9, до 11 мм. Отрицательной 
динамики со стороны других образований (ранее 
удаленных и облученных) не отмечено. Гидромие-
лия шейного отдела спинного мозга не усугубилась. 
В неврологическом статусе отмечена сенситивная 
атаксия, но больной под контролем зрения свобод-
но передвигается. Отмечается повышение тонуса по 
спастическому типу в ногах, значительно превали-
рующее справа. Со слов больного, незначительная 
скованность в ногах отмечается уже в течение не-
скольких лет, но она начала нарастать в течение двух 
последних месяцев.

Рис 2. МР-томограмма шейного и верхнегрудного отделов 
позвоночника (от С1 до D3 позвонка) и спинного мозга в 
сагиттальной плоскости. Т1-взвешенное изображение без 
контрастирования. Контрольное исследование, выполненное 
через 9 мес после первой операции (удаление гемангиобла-
стомы на уровне С2—4 позвонков) и 6 мес после второй опе-
рации (удаление гемангиобластомы на уровне D1—2 позвон-
ков). Помимо отсутствия вышеописанных новообразований 
отмечается практически полный регресс сирингомиелии.
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31.01.2013 произведена операция — удаление 
интрамедуллярной опухоли на уровне позвонка D9. 
Данные патоморфологического исследования — ге-
мангиобластома. Нарастания неврологических рас-
стройств после вмешательства не отмечалось. После 
операции субъективно отметил уменьшение скован-
ности в ногах, улучшение ходьбы. Выписан из ста-
ционара в удовлетворительном состоянии. Через 
3 нед после операции вернулся к работе.

Обсуждение
Спинальные ГАБ составляют в среднем 20% ГАБ 

ЦНС. Абсолютное большинство спинальных ГАБ — 
это интрамедуллярные опухоли. Они составляют 
около 10% всех интрамедуллярных опухолей. Среди 
спинальных ГАБ около 30% случаев — множествен-
ные опухоли на фоне БГЛ. Вопрос о тактике их лече-
ния остается открытым. Основным методом лечения 
спинальных ГАБ является операция. Вмешательство 
производится с использованием микрохирургиче-
ской техники, при этом в абсолютном большинстве 
случаев удается добиться радикального удаления 
опухоли. Парциальное удаление может быть выпол-
нено в случаях профузного кровотечения, что харак-
терно для крупных экстрадуральных образований, 
которые встречаются крайне редко. При интраме-
дуллярных опухолях причиной нерадикального вме-
шательства могут являться: расположение опухоли 
на передней поверхности спинного мозга, плотное 
спаивание с передней спинальной артерией, либо 
наличие плотных спаек между фрагментами опу-
холи и спинным мозгом [1, 4]. С целью увеличения 
радикальности удаления ГАБ, расположенных преи-
мущественно вентрально, могут быть использованы 
передние доступы к спинному мозгу [1, 33].

В прошлом веке после частичного удаления опу-
холи или после эмболизации сосудистого русла об-
разования, а также при рецидивирующем опухоле-
вом росте предлагалось использовать дистантную 
фракционную лучевую терапию (при спинальном 
расположении опухоли — в суммарной дозе до 
30 Гр) [15]. По мере внедрения в клиническую прак-
тику радиохирургических операций на структурах 
ЦНС от использования дистантной фракционной 
лучевой терапии при ГАБ практически отказались, 
так как появилась возможность использовать для ле-
чения этих пациентов аппараты типа “Cyber-Knife” 
(кибер-нож). Радиохирургическое воздействие в на-
стоящее время активно используется в случаях не-
радикального удаления опухоли, рецидивном росте 
а также при множественных мелких ГАБ спинного 
мозга, характерных для БГЛ.

Химиотерапия при ГАБ не считается эффектив-
ной в связи с нечувствительностью к химиопрепара-
там, хотя отдельные сообщения говорят о возможно-
сти использования антиангиогенных цитостатиков с 
целью задержки дальнейшего роста опухоли [32].

Прогноз при единичных (спорадических) ГАБ 
после проведения радикальных оперативных вмеша-
тельств считается благоприятным в связи с низкой 
частотой рецидивов. При БГЛ прогноз обычно не-

благоприятный вследствие множественного харак-
тера опухолевого поражения [19]. Хирургическая 
тактика при множественных спинальных ГАБ, вы-
зывающих неврологические расстройства, остается 
предметом дискуссии. По мнению одних авторов, 
возможно поэтапное удаление множественных спи-
нальных опухолей, другие считают, что для этих па-
циентов методом выбора является радиохирургия [1, 
31, 38, 41]. Хирургическое вмешательство проводят 
на тех опухолях, с которыми, по мнению врача, свя-
зана максимальная степень выраженности очаговой 
неврологической симптоматики, или на крупных об-
разованиях с высоким риском развития симптомати-
ки. Наиболее рациональный подход состоит в тес-
ном сотрудничестве нейрохирургов и радиологов и 
в комплексном лечении, включающем хирургию и 
радиохирургию.

Приведенное клиническое наблюдение демон-
стрирует эффективность этого подхода. Использо-
ванная тактика комплексного лечения позволила 
затормозить прогрессирование неврологических 
расстройств и добиться частичного регресса не-
врологических выпадений, что привело к восста-
новлению способности к самообслуживанию и са-
мостоятельной работе. Хороший функциональный 
результат сохраняется уже в течение 8 лет.

Пример трех эффективных вмешательств, прове-
денных на трех интрамедуллярных опухолях у одно-
го пациента, в сочетании с радиохирургией в отече-
ственной литературе публикуется впервые.
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