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Гемангіобластоми ‒ це доброякісні пухлини, які розвиваються із судин 
центральної нервової системи і можуть бути виявом автосомно-домінантного 
захворювання фон Гіппеля‒Ліндау. За статистичними даними, на їхню 
частку припадає 1,5‒2,5% від усіх внутрішньочерепних пухлин та 2‒15% 
від пухлинних уражень спинного мозку. Публікацій щодо інтрамедулярної 
локалізації цих новоутворень дуже мало.
Пацієнт, 45 років, військовослужбовець, звернувся зі скаргами на 
головний біль, незначну хиткість ходи, а також на незначну слабкість у 
правих кінцівках, більше виражену у правій верхній кінцівці, періодичне 
заніміння верхніх кінцівок, що прогресує та унеможливило подальшу 
службу. При неврологічному обстеженні: зіниці D=S, фотореакції жваві, 
офтальмодинаміка збережена у повному обсязі. Дрібнорозгонистий 
горизонтальний ністагм. BNI - PS - I, BNI - NS - I. HB - I. GR - I. Ковтання 
та фонація збережені в повному обсязі. Незначний геміпарез справа. 
Гемігіпестезія справа, більше у верхній кінцівці. Атаксія змішаного генезу. 
Функція тазових органів збережена. Періодично закреп до 7 діб. За даними 
магнітно-резонансної томографії виявлено багатовогнищеве ураження 
головного мозку. Супратенторіально в проекції потовщення мозолистого 
тіла визначалося кістозне об’ємне утворення розміром 2,60×2,12×2,14 см, 
солідний компонент розміром до 1,5 см. Інтрамедулярне кістозно-солідне 
ураження довгастого мозку з поширенням на шийний відділ спинного мозку 
з умовними розмірами солідного компонента 1,76×1,23×1,57 см і кістозний 
компонент розміром 1,52×1,62×1,22 см. За даними магнітно-резонансної 
томографії шийно-грудного відділу спинного мозку виявлено гідромієлітичне 
розширення центрального каналу спинного мозку з рівня С2 до рівня Th3. 
Проведено ендоваскулярну емболізацію новоутворення тромбувальною 
композицією та мікрохірургічне видалення пухлини одним фрагментом.
Гемангіобластоми з інтрамедулярним розташуванням є вкрай складними і 
ризикованими для хірургічного видалення. Наявність кістозного компонента 
у структурі гемангіобластоми чи перифокально дає шанс на видалення 
такого новоутворення із функціональним збереженням. Доопераційне 
ендоваскулярне виключення солідного фрагмента гемангіобластоми є 
ефективним заходом, хоча асоціюється із ризиком порушення мозкового 
кровообігу у важливих ділянках мозку. Другим важливим компонентом хірургії 
інтрамедулярних гемангіобластом є мультимодальний інтраопераційний 
нейромоніторинг і максимально можлива інтраопераційна магніфікація, що 
дає змогу мінімізувати травматизацію прилеглих ділянок мозку. Як свідчить 
практика, множинні інтрамедулярні кісти спинного мозку дистальніше за 
новоутворення мають гідроміелітичне походження і регресують у результаті 
видалення новоутворення, що супроводжується зменшенням неврологічного 
дефіциту у відносно короткі терміни після операції.
Висновки. Гемангіобластоми з інтрамедулярним ростом і наявністю 
перифокальної кісти можуть бути прооперовані з хорошим функціональним 
результатом при комплексному підході, який передбачає проведення 
доопераційної селективної ангіографії з емболізацією судин та 
інтраопераційного мультимодального нейромоніторингу і належну 
мікрохірургічну техніку.
Ключові слова: гемангіобластома; хвороба фон Гіппеля‒Ліндау; 
інтрамедулярне ураження; стовбур головного мозку; ендоваскулярне 
виключення; мікрохірургічне видалення
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Вступ
Гемангіобластоми ‒ це доброякісні пухлини, які 

розвиваються із судин центральної нервової системи 
і можуть бути виявом автосомно-домінантного 
захворювання фон Г іппеля‒Ліндау [1‒5]. За 

статистичними даними, на їхню частку припадає 
1,5‒2,5% від усіх внутрішньочерепних пухлин та 
2‒15% від пухлинних уражень спинного мозку [6‒8].

Найчастіше гемангіобластоми локазуються у 
мозочку, супратенторіально або в спинному мозку. 
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Стаття містить рисунки, які відображаються в друкованій версії у відтінках сірого, в електронній — у кольорі.

При аналізі літератури із бази PubMed за період з 
1975 до 2022 рр. виявлено лише 26 статей, в яких 
описано інтрамедулярний ріст пухлини, що свідчить 
про спорадичну локалізацію гемангіобластоми у цій 
ділянці головного мозку.

Зазвичай пацієнти з гемангіобластомами мають 
незначну вогнищеву неврологічну симптоматику, 
яка прогресує з часом. При локалізації у спинному 
мозку найчастіше спостерігаються сенсорно-
моторні порушення, при розташуванні у мозочку 
‒ статокоординаторні [5, 9, 10]. У поодиноких 
спостереженнях гемангіобластоми є випадковою 
знахідкою [11]. Є дані про сенсоневральну 
приглуховатість як перший вияв гемангіобластоми 
мозочку [12]. Описано лише один випадок 
гемангіобластоми з крововиливом у стовбур головного 
мозку [13].

У поодиноких випадках у хворих зафіксовано 
раптовий розвиток неврологічного дефіциту 
внаслідок інтрамедулярного крововиливу [14, 15]. 
Рідко спостерігається поєднання гемангіобластоми 
та сирингомієлії [5].

Для діагностики гемангіобластом використовують 
комп’ютерну (КТ) і магнітно-резонансну томографію 
(МРТ), 3D-КТ-ангіографію, селективну ангіографію. 
У суперечливих випадках можливе застосування 
позитронно-емісійної томографії/КТ [1].

Через високу гіперваскуляризацію пофраг-
ментарне видалення гемангіобластом практично 
неможливе. З огляду на високий інтраопераційний 
ризик гемодинамічних порушень у життєво важливих 
відділах мозку рекомендовано використовувати 
селективну ангіографію для визначення судинної 
анатомії гемангіобластоми та оцінки можливості 
проведення ендоваскулярної деваскуляризації. 
Доопераційна емболізація може бути показана 
для зменшення інтраопераційної кровотечі та 
створення оптимальних умов для безпечного 
видалення пухлини [16‒19]. Зазвичай ендоваскулярну 
емболізацію виконують за день до запланованого 
мікрохірургічного втручання. Можливими усклад-
неннями, пов’язаними з емболізацією, є ішемічні 
розлади у вертебробазилярному басейні та 
екстравазація емболічного матеріалу [9, 20‒22].

Описано появу гематоми з тенторіальних вен, 
які попередньо були коагульовані та пересічені, 
у ранній післяопераційний період після резекції 
гемангіобластоми мозочку з підходом до тенторіуму [23].

A.F. Joaquim та E. Ghizoni у пацієнтів зі збереженим 
неврологічним статусом до операції спостерігали 
кращий неврологічний результат [9].

В окремих випадках емболізація може бути 
протипоказана, наприклад, у разі гемангіобластоми 
мозочка, яка кровопостачається під’язиковою 
артерією, що персистує. Через сполучення цієї артерії 
з каротидно-вертебробазилярним анастомозом 
емболізація  неможлива [24, 25]. На жаль, у літературі 
вкрай обмежена інформація щодо доопераційної 
емболізації гемангіобластом, розташованих у стовбурі 
головного мозку [21, 26].

При видаленні гемангіобластоми вирішальну 
роль відіграють мікрохірургічна техніка [4, 10] та 

максимальне збільшення мікроскопа. J. Joseph та 
співавт. (2018) радять залишати «капсулу пухлини», 
прикріпленої до стовбура головного мозку, для 
збереження життєво важливих функцій, запобігання 
ускладненням, пов’язаним з ризиком пошкодження/
травматизації прилеглих анатомічних структур 
[27]. Хоча як такої капсули ці новоутворення не 
мають, імовірно, йдеться про стінки перифокального 
кістозного новоутворення. Бажано видаляти пухлину 
шляхом атравматичної циркулярної деваскуляризації 
одним блоком для зменшення ризику інтраопераційної 
кровотечі [21]. Вкрай важливим елементом 
функціонального збереження при інтрамедулярних 
новоутвореннях є інтраопераційний полімодальний 
нейромоніторинг [28‒30].

Хвороба фон Гіппеля‒Ліндау є серйозною 
проблемою як для пацієнтів, так і для їхніх родин. 
Своєчасні діагностика та лікування цієї хвороби можуть 
поліпшити прогноз та показники виживання [8].

У віддалені терміни після операції (через 6, 24, 
36 міс) неврологічний статус поступово відновлю-
вався [31].

Клінічний випадок
Пацієнт П., 45 років, чоловік, військовослужбо-

вець ЗСУ, звернувся зі скаргами на головний біль, 
незначну хиткість ходи, а також на незначну слабкість 
у правих кінцівках, більше виражену у правій верхній 
кінцівці, що унеможливило подальшу службу. У 
хворого спостерігалося періодичне заніміння верхніх 
кінцівок, переважно правої, що прогресувало.

Зі слів пацієнта, вважає себе хворим близько 
двох років, коли вперше помітив незначне заніміння 
правої верхньої кінцівки. За останні декілька місяців 
стан хворого погіршився через наростання чутливих 
порушень у верхніх кінцівках та появи рухових 
розладів у правих кінцівках.

Неврологічне обстеження: свідомість ясна (15 
балів за шкалою ком Глазго (ШКГ)). Зіниці D=S, 
фотореакції жваві, офтальмодинаміка збережена у 
повному обсязі. Дрібнорозгонистий горизонтальний 
ністагм. BNI - PS - I, BNI - NS - I. HB - I. GR - I. Ковтання 
та фонація збережені у повному обсязі. Незначний 
геміпарез справа. Гемігіпестезія справа, більше у 
правій верхній кінцівці. Атаксія змішаного генезу. 
Функція тазових органів збережена. Періодично 
закреп до 7 діб.

Офтальмолог: поля зору не змінені. Диски зорових 
нервів блідо-рожеві, межі чіткі, зіниці звужені, 
білі плями в макулярній ділянці справа, дистрофія 
сітківки. Дегенерація макулярної ділянки справа.

Отоларинголог: хронічна сенсоневральна 
приглуховатість (AD=AS). Статокоординаторні 
порушення.

МРТ головного мозку (18.02.2022): бага-
товогнищеве ураження головного мозку (Рис.1-
3). Супратенторіально в проекції потовщення 
мозолистого тіла з акцентом вліво визначається 
кістозне об’ємне утворення розміром 2,60×2,12×2,14 
см, навколо зона набряку шириною до 3,48 см. 
Солідний компонент умовним діаметром до 1,5 см. 
Задні відділи бічних шлуночків компремовані (Рис.2). 
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Рис. 1. У проекції потовщення 
мозолистого тіла з акцентом 
вліво визначається кістозне 
об’ємне утворення розміром 
2,60×2,12×2,14 см

Рис. 3. Гідромієлітичне розширення 
центрального каналу спинного 
мозку з рівня С2 до рівня Th3 з 
максимальним діаметром до 1,53 см

Рис. 2. Інтрамедулярне кістозно-солідне ураження довгастого мозку з поширенням на шийний відділ 
спинного мозку
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Рис. 5. Селективна церебральна ангіографія правої хребтової артерії 
(А - бокова і Б - передньо-задня проекції) після ендоваскулярної 
емболізації інтрамедулярної гемангіобластоми, повна облітерація 
новоутворених судин

Інтрамедулярне кістозно-солідне ураження довгастого 
мозку з поширенням на шийний відділ спинного 
мозку з умовним розміром солідного компонента 
1,76×1,23×1,57 см і кістозний компонент з умовним 
розміром 1,52×1,62×1,22 см.

МРТ шийно-грудного відділу спинного мозку 
(18.02.2022): визначається гідромієлітичне розширення 
центрального каналу спинного мозку з рівня С2 до 
рівня Th3 з максимальним діаметром до 1,53 см. На 
рівні міжхребцевого диска C6-C7 інтрамедулярно зліва 
визначається вогнище накопичення парамагнетика 
діаметром до 0,33 см (Рис.3).

При проведенні селективної церебральної 
ангіографії верифіковано гіперваскуляризоване 
округле новоутворення інтрамедулярно, у зіставленні 
з даними МРТ, ‒ на рівні краніовертебрального 
переходу (Рис.4).

Операція (18.07.2022): ендоваскулярна емболізація 
новоутворення тромбувальною композицією.

Після операції свідомість ясна (15 балів за 
ШКГ). Зіниці D=S, фотореакції жваві. Ковтання та 
фонація збережені у повному обсязі. Посилився 
геміпарез справа (до 3 балів) і гемігіпестезія справа. 

За даними ангіографії виявлено повну артеріальну 
деваскуляризацію пухлини (Рис.5).

Операція (19.07.2022): видалення інтрамедулярного 
новоутворення. Хірургічне втручання проводили з 
використанням інтраопераційного нейрофізіологічного 
моніторингу з такими модальностями, як моторні 
викликані потенціали (MEP), соматосенсорні викликані 
потенціали (SSEP), free run EMG, tEMG. Реєструвальні 
електроди були розміщені в м’яз, що відводить 
мізинець латерально (m. abductor digiti minimi), в 
інтубаційній трубці. М-відповіді та соматосенсорні 
викликані потенціали правої верхньої кінцівки 
відсутні. З огляду на клінічні вияви та локалізацію 
утворення найважливішим завданням моніторингу 
було збереження життєво важливих бульбарних 
функцій.

Виконано серединний субокципітальний 
доступ з кістково-пластичною трепанацією та 
частковим видаленням задньої напівдуги атланта. 
Верхньошийний відділ спинного мозку різко 
розширений та виповнює весь простір каналу. 
Субарахноїдально візуалізовано вільні фрагменти 
білої крихкої речовини (екстравазація композицій 

Рис. 4. Селективна церебральна ангіографія правої хребтової артерії 
(А - бокова і Б - передньо-задня проекції); новоутворені судини 
інтрамедулярної гемангіобластоми на рівні краніовертебрального переходу 
до ендоваскулярної емболізації

А Б

А Б



53Ukrainian Neurosurgical Journal. Vol. 28, N4, 2022

http://theunj.org

клею). По дорзолатеральній поверхні спинного мозку 
візуалізується синюшного кольору новоутворення 
з множинними середнього та дрібного діаметра 
судинами на поверхні, переважно виповненими 
емболізувальною масою, і  велику к ільк іс ть 
розширених венозних колекторів по дорзо-каудальній 
поверхні новоутворення (дренажні новоутворення). 
Поетапно під максимальним збільшенням мікроскопа 
виконано дисекцію арахноїдальної оболонки від 
солідної частини новоутворення з переходом на 
стоншену стінку кістозного утворення, розташованого 
медіально від солідного компонента без застосування 
коагуляції. Під час дисекції дреновано вміст кісти 
жовтого кольору  об’ємом до 4-5 мл. Під максимальним 
збільшенням мікроскопа (х24) тонкий шар мозкової 
речовини відсепаровано від новоутворення по його 
дорзо-медіальній, медіальній, каудальній та оральній 
поверхні з поступовим переходом на орально-
вентральну поверхню новоутворення, виконано 
дисекцію артерій, які кровопостачали новоутворення 
з вентро-латерального боку. Під час циркулярної 
дисекції виявлено, що артерії, які кровопостачають 
солідну частину новоутворення, повністю облітеровані 
клеєвою композицією. Після проведення дисекції 
пересічено артерії, які живили пухлину. Виявлено 
дві дренажні вени (одна в оральному напрямку, 
інша ‒ у каудо-дорзальному), що дренувалися у 
спинномозкові вени. Останні по контуру солідної 
частини прокоагульовано та пересічено. Пухлину 
видалено одним блоком. Під час видалення пухлини 
спостерігали ознаки подразнення X пари черепних 
нервів. М-відповіді наприкінці операції реєстрували, 
але знижені з Х пари черепних нервів праворуч. МЕР 
з верхніх кінцівок без змін. SSEP без змін упродовж 
операції (Рис.6).

Патоморфологічний висновок (29.07.2022): 
Гемангіобластома 9161/1 Gr II.

МРТ головного мозку після операції (10.08.2022) 
(Рис.7-8): Новоутворення в проекції мозолистого тіла 
‒ без змін (Рис.7). Післяопераційні зміни в довгастому 

мозку справа у вигляді післяопераційної порожнини 
лікворної щільності розміром до 0,70×0,70×1,62 см. 
Навколо зона набряку та гліозу. Післяопераційна 
лікворна подушка.

МРТ шийно-грудного відділу спинного мозку 
(10.08 .2022):  г і дром іє л і тичне розширення 
центрального каналу спинного мозку з рівня С2 до 
рівня Th3 суттєво зменшилось і має максимальний 
діаметр до 0,6 см. На рівні міжхребцевого диска C6-C7 
інтрамедулярно зліва попередньо визначене вогнище 
накопичення парамагнетика діаметром до 0,33 см  без 
змін (Рис.8).

У ранній післяопераційний період свідомість 
ясна (15 балів за ШКГ). Зіниці D=S, фотореакції 
жваві. Ковтання та фонація збережені у повному 
обсязі. Геміпарез і гемігіпестезія справа – без 
негативної динаміки порівняно зі станом після 
емболізації 18.07.2022. Порушене відчуття позивів до 
сечовипускання та дефекації.

Після курсу реабілітаці ї протягом місяця 
зафіксовано поліпшення у вигляді зменшення 
геміпарезу. Хода самостійна. Сила у правих кінцівках 
– 5 балів (Рис.9). Відзначає поліпшення чутливості 
у правих кінцівках, повернення чутливості та 
нормалізацію функції тазових органів.

Переніс менінгоенцефаліт з максимальним 
цитозом до 1749 кл/мкл, білок ‒ 1,98 г/л. Під час 
лікування отримував Колістин, меропенем, гентаміцин, 
ципрофлоксацин, рифампіцин, флуконазол.

Гемангіобластоми є вкрай складними новоут-
вореннями з огляду на ризик кровотечі при видаленні, 
обкрадання кровопостачання життєво важливих 
ділянок мозку, необхідність видалення солідної 
частини одним блоком з попереднім всебічним 
оглядом та блокуванням кровопостачання лише 
новоутворення, оскільки спостерігаються випадки 
транзитного залучення важливих артеріальних 
судин у стінку гемангіобластоми, особливо у разі 
їхньої локалізації у парастовбурових чи стовбурових 
відділах мозку.

Рис. 6. Дані інтраопераційного нейромоніторингу: М-відповіді та соматосенсорні викликані потенціали 
правої верхньої кінцівки відсутні. Під час видалення пухлини ознаки подразнення X пари черепних нервів. 
М-відповіді наприкінці операції знижені з Х пари черепних нервів праворуч. МЕР з верхніх кінцівок без 
змін. SSEP без змін упродовж операції
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Рис. 7. Післяопераційні зміни в довгастому мозку  з післяопераційною 
порожниною лікворної щільності  розміром до 0,70×0,70×1,62 см

Рис. 8. Після операції визначається зменшення розширення 
центрального каналу спинного мозку з рівня С2 до рівня Th3 з 
максимальним діаметром до 0,6 см

Наявність кістозного компонента в структурі 
гемангіобластоми чи перифокально навіть при 
частковому відокремленні солідного вузла від життєво 
важливих структур дає шанс на видалення такого 
новоутворення із функціональним збереженням. 
Доопераційне ендоваскулярне виключення солідного 
фрагмента гемангіобластоми є ефективним заходом, 
що запобігає крововтраті та значно полегшує хірургічне 
видалення, хоча асоціюється з ризиком порушення 
мозкового кровообігу у важливих ділянках мозку, 
тому має виконуватись висококваліфікованим 
персоналом з ретельною оцінкою доопераційних 
ангіограм. Другим важливим компонентом хірургії 
інтрамедулярних гемангіобластом є максимально 
можлива інтраопераційна магніфікація (у нашому 

випадку ‒ х24), що дає змогу мінімізувати травматизацію 
прилеглих ділянок мозку. Також важливе значення 
мають анестезіологічне забезпечення, за потреби ‒ з 
керованою інтраопераційною гіпотензією, і професійний 
мультимодальний інтраопераційний нейромоніторинг з 
максимально можливим динамічним контролем функцій. 
Злагоджена командна робота відповідних фахівців дає 
змогу проводити видалення таких новоутворень із 
задовільним функціональним результатом.

Як свідчить практика, множинні інтрамедулярні 
кісти спинного мозку дистальніше за новоутворення 
мають гідромієлітичне походження і регресують в 
результаті видалення новоутворення зі зменшенням 
неврологічного дефіциту у відносно короткі терміни 
після операції.
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Рис. 9. Через 2 міс після операції. 
Повне відновлення рухів у кінцівках

Висновки
Гемангіобластоми з інтрамедулярним ростом 

і наявністю перифокальної кісти можуть бути 
прооперован і  з  хорошим функц іональним 
результатом при комплексному підході, який 
передбачає проведення до операції селективної 
ангіографії з емболізацією судин, що живлять лише 
новоутворення, інтраопераційний мультимодальний 
нейромоніторинг, використання мікрохірургічної 
техніки з максимальним збільшенням мікроскопа і 

дисекцію пухлини від прилеглої мозкової речовини 
без застосування коагуляції.

Розкриття інформації
Конфлікт інтересів
Автори заявляють про відсутність конфлікту 

інтересів.
Інформована згода
Від пацієнта отримано інформовану згоду.
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