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Наряду с ангиомами и аневризмами сосудов, в
ЦНС встречаются своеобразные опухоли сосуди-
стого происхождения – ангиоретикуломы (син.-ге-
мангиобластома, капиллярная гиперпластическая
ангиома Линдау). Эти опухоли состоят из густой
сети сосудов капиллярного типа или нескольких
более широких, между которыми содержатся клет-
ки адвентициального происхождения со светлой ци-
топлазмой, содержащей липиды («пенистые» ксан-
томные клетки) [1]. В большинстве случаев при
этом образуются кистозные полости, располагаю-
щиеся в самом опухолевом узле или в непосред-
ственной близости с ним. Последний, располага-
ясь на стенке кисты, выступает в ее полость в виде
возвышения с гладкой или бугристой поверхностью.
Цвет узла зависит от степени кровенаполнения
сосудов, а также от наличия гемоглобиногенных
пигментов. Содержимым кист является прозрач-
ная или слегка мутноватая жидкость, однако в ре-
зультате старых кровоизлияний она может иметь
и бурый цвет. Ангиоретикуломы (АР), при которых
кисты отсутствуют или различаются лишь при мик-
роскопических исследованиях, обозначают как «со-
лидные». АР составляют 1,2-2,4 % всех внутриче-
репных опухолей и 4,6-7,3% всех опухолей задней
черепной ямки [2]. Опухоль встречается преиму-
щественно в возрасте 20-40 лет. Наиболее частой
локализацией АР является мозжечок, где опухоль
обычно располагается в одном из полушарий, реже
- в черве мозжечка. Значительно реже АР встре-
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чаются в продолговатом и спинном мозге, а так-
же – в полушариях головного мозга. АР ЦНС мо-
жет быть множественной. В ряде случаев АР го-
ловного мозга сочетаются с аналогичными опухо-
лями сетчатки глаза, реже других органов, а так-
же с дисонтогенетическими аномалиями внутрен-
них органов (одиночными и множественными кис-
тами поджелудочной железы, почек, печени и дру-
гих органов, что в литературе обозначается как
синдром Гиппеля-Линдау. Прижизненная диагнос-
тика этого синдрома затруднительна, поскольку
висцеральная патология чаще всего протекает бес-
симптомно. В связи с этим сообщения о клиничес-
кой верификации синдрома являются казуистикой.

Мы наблюдали 3 секционных случая АР голов-
ного мозга, в т.ч.1 случай синдрома Гиппеля-Лин-
дау. Кроме этого, в 1 случае АР была диагности-
рована при исследовании операционного материа-
ла. Приводим эти наблюдения:

Больной В., 63 года, считал себя больным в те-
чение 3 месяцев, когда после психотравмы появи-
лись практически постоянные головные боли, го-
ловокружение. В неврологической симптоматике
отмечались симптомы диффузного поражения го-
ловного мозга и данные о поражении образований
задней черепной ямки и, в частности, мозжечка.
Вертебральная ангиография и компьютерная то-
мография головного мозга не проводились. На ос-
новании клинических данных был выставлен ди-
агноз: опухоль правой гемисферы головного мозга,
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и в связи с этим была произведена костно-пласти-
ческая трепанация черепа и удаление предполага-
емой опухоли. Операционный материал на патоги-
стологическое исследование не был прислан. Спу-
стя 4 суток после операции больной умер вслед-
ствие мозговой комы, обусловленной отеком и на-
буханием вещества головного мозга с вклинением
ствола мозга в большое затылочное отверстие. На
аутопсии были обнаружены обширные кровоизли-
яния в краях операционного разреза головного моз-
га, а также киста левого полушария мозжечка раз-
мером 2х2х1.5см,содержащая полупрозрачную
жидкость. По краю кисты имелся узел красного
цвета размером 3х2,5см (патогистологическое ис-
следование – ангиоретикулома). Таким образом, в
результате недообследования больного и непра-
вильной интерпретации неврологической симпто-
матики не была диагностирована опухоль мозжеч-
ка, а выполненное оперативное вмешательство
было ошибочным и ускорило летальный исход за-
болевания.

Больной Ж., 53 лет, поступил в неврологичес-
кое отделение с жалобами на нарушение речи, шум
в голове. Первые симптомы болезни появились 3
недели назад в виде частичной дезориентации во
времени и пространстве, преходящей афазии, крат-
ковременной потери сознания. ЭХО-ЭГ: смещение
слева направо на 5 мм. Офтальмоскопически: зас-
тойные явления в сосудах глазного дна. КТ голов-
ного мозга: опухоль (?), кровоизлияние (?) в левой
лобно-височной области в стадии организации. Спу-
стя 11 суток после госпитализации больной скоро-
постижно умер. Заключительный клинический ди-
агноз: опухоль левой лобно-височной области. Кро-
воизлияние этой же зоны в стадии организации.
ТЭЛА? Инфаркт миокарда?. При аутопсии в лоб-
но-теменно-височной области левого полушария
головного мозга обнаружена однокамерная киста
размером 6х5.5х5 см, содержащая прозрачную
жидкость. На медиальной стенке кисты опреде-
лялось узловатое образование синюшно-красного
цвета, плотноватой консистенции, размером 4х3х3
см. При патогистологическом исследовании узла
констатирована ангиоретикулосаркома. Непосред-
ственной причиной смерти больного явилась моз-
говая кома, обусловленная вклинением миндалин
мозжечка в большое затылочное отверстие.

Больной Ш., 23 года, с детства страдавший сла-
боумием, был госпитализирован в неврологичес-
кое отделение с подозрением на опухоль головно-
го мозга и вскоре скоропостижно умер. Ангиогра-
фическое и КТ-исследование не успели произвес-
ти. На основании неврологических симптомов был

выставлен заключительный клинический диагноз:
опухоль головного мозга. На аутопсии в правом
полушарии мозжечка была обнаружена киста ша-
ровидной формы, диаметром 4 см. По базальному
краю кисты определялся узел красного цвета диа-
метром 0,6 см, напоминающий очаг кровоизлия-
ния (рис. 1а). При патогистологическом исследо-
вании узла была диагностирована ангиоретикуло-
ма. Наряду с этим была обнаружена резко увели-
ченная в размерах, поликистозно измененная под-
желудочная железа (рис. 1б). Кисты на разрезе
(рис. 1в) содержали серозную жидкость, выстилка
их при патогистологическом исследовании была
представлена кубическим эпителием. Такие кис-
ты являются следствием дисонтогенетических на-
рушений в строении протоков поджелудочной же-

 
 

 
 

 
 

Рис.1. Макроскопический вид органов при синдроме  
Гиппеля-Линдау; а-опухоль мозжечка; б- множественные  

кисты поджелудочной железы с поверхности;  
в-кисты железы на разрезе. 

а 

б 

в
в

MORTUI VIVOS DOCENT



82

Журнал ГГМУ 2003 № //////////1

лезы. Глазное дно при жизни больного, а также
глазные яблоки при вскрытии не исследовались.
Патологоанатомический диагноз: синдром Гиппе-
ля-Линдау - ангиоретикулома мозжечка в сочета-
нии с поликистозом поджелудочной железы. Не-
посредственной причиной смерти больного явилась
мозговая кома, обусловленная вклинением минда-
лин мозжечка в большое затылочное отверстие.
К особенностям представленного случая следует
отнести: а) опухоль мозжечка длительное время
протекала бессимптомно; б) в клинической карти-
не заболевания доминировали проявления внутри-
черепной гипертензии; мозжечковые расстройства
не выявлялись; в) поликистоз поджелудочной же-
лезы клинически не проявлялся; г) отмечалась дис-
пропорция между небольшой величиной опухоле-
вого узла, имевшего вид горошины, и размерами
массивной кисты.

Больная Е., 63 лет, была оперирована по поводу
«кистозной» опухоли теменно-височной области го-
ловного мозга. При макроскопическом исследова-
нии операционный материал был представлен 3
кусочками ткани темно-красного цвета диаметром
0,5 см каждый. При микроскопическом исследо-
вании диагностирована ангиоретикулома. После-
операционный период протекал без осложнений,
больная была выписана в удовлетворительном со-
стоянии. Дальнейшая судьба ее неизвестна.

Таким образом, при выявлении на КТ, МРТ (или
на вскрытии) кистозных образований в головном
мозге, и особенно в мозжечке, необходимо прово-
дить дифференциальный диагноз с АР. При этом
нужно также стремиться выявить точную локали-

зацию опухолевого узла в кисте, как бы ни был он
мал, поскольку только удаление узла ликвидирует
продукцию жидкости в кисте и прогрессирующее
повышение внутричерепного давления. Больным с
кистозным поражением субтенториальных отде-
лов мозга необходимо тщательно исследовать и
другие внутренние органы для исключения синд-
рома Гиппеля-Линдау. При подозрении на данный
синдром необходимо обследовать и ближайших
родственников пациента с целью обнаружения за-
болевания в ранних стадиях его развития. В диф-
ференциальной диагностике АР с кистозными ас-
троцитомами мозжечка можно учитывать, что, во-
первых, опухолевый узел АР обычно располагает-
ся в участках кисты, граничащих с корой мозжеч-
ка, во-вторых, стенка кисты лишь в области опу-
холевого узла образовывается за счет опухолевой
ткани, а на всем остальном протяжении она пред-
ставлена мозговым веществом, уплотненным за
счет разрастания глии.
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Resume
 Clinical and morphological characteristics of 4

observations of brain angioreticulomas and Hippel-
Lindau syndrome have been given. Their morphological
peculiarities have been noted and they may be employed
for differential diagnostics in computer and magnetic-
resonance tomography as well as on autopsy.

В Голландии разработана методика генетического тестирования, позволяющая с не-
превзойденной точностью предсказать исход онкологических заболеваний молочной желе-
зы. Сотрудники Нидерландского Института рака выявили семьдесят генов, связанных с
процессами возникновения, роста и метастазированя наиболее агрессивных разновидно-
стей опухолей груди. Исследование специфических характеристик этих генов дает воз-
можность достаточно надежно оценить, выживет ли больная после хирургического удале-
ния первичного очага опухоли. Статья с описанием нового теста появилась на страницах
последнего в 2002 году номера New England Journal of Medicine.
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