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Диагностика и лечение субтенториальных опухолей головного 
мозга у детей в начале XXI века
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Опухоли головного мозга являются одной из самых грозных патологий, встречающихся у детей, из них наиболее распространены опу-
холи задней черепной ямки (ЗЧЯ). В обзоре литературы подробно описана клиническая картина опухолей ЗЧЯ, отмечено более раннее 
появление общемозговой симптоматики (вялости, тошноты, рвоты, головной боли), а не очаговой. Авторы подробно описали симпто-
мы поражения мозжечка при опухоли ЗЧЯ, разделили симптомы поражения полушарий и червя: атаксия, характерная мозжечковая 
походка свойственны для локализации патологического процесса в черве, а асинергии и понижение мышечного тонуса встречаются 
при поражении полушарий. Обсуждена клиническая картина гидроцефалии при опухоли ЗЧЯ: быстро увеличивающаяся окружность 
головы ребёнка, расхождение черепных швов, выбухание родничков, беспокойное поведение и другие признаки. Обоснована необ-
ходимость проведения компьютерной томографии и магнитно-резонансной томографии (МРТ) как наиболее значимых методов диаг-
ностики, преимущества каждого из них. Отдельное место авторы уделили важности предоперационной коррекции гидроцефалии, 
использованию системы нейронавигации во время оперативного вмешательства, охарактеризовали основные доступы (доступ через 
срединную апертуру, трансвермиальный, теловелярный доступы) и способы трепанации черепа, показания к резекционной и кост-
но-пластической трепанации. Обсуждены основные принципы лучевой и химиотерапии, которые проводятся с целью достижения 
стойкой ремиссии, описаны примерные схемы лечения различных видов опухолей ЗЧЯ. Дополнительно авторами была упомянута 
необходимость проведения МРТ с контрастированием каждые 3 мес и последующих посещений онколога.

Ключевые слова: астроцитома; медуллобластома; менингиома; эпиндимома; гемангиобластома; опухоли задней черепной ямки; обзор

Для цитирования: Нганкам Леон, Долгополов И.С., Чичановская Л.В., Гусева Е.В. Диагностика и лечение субтенториальных опухолей 
головного мозга у детей в начале XXI века. Неврологический журнал им . Л .О . Бадаляна . 2023; 4(3): 137–143
https://doi.org/10.46563/2686-8997-2023-4-3-137-143
https://elibrary.ru/aphxkv

Для корреспонденции: Нганкам Леон, кандидат мед. наук, доц. кафедры неврологии, реабилитации и нейрохирургии ФГБОУ ВО 
«Тверской государственный медицинский университет Минздрава России», зав. отделением нейрохирургии ГБУЗ «Детская областная 
клиническая больница», 734003, Тверь. E-mail: ngankam@yandex.ru

Участие авторов: 
Нганкам Леон концепция, написание, редактирование текста;
Долгополов И.С. концепция, написание текста;
Чичановская Л.В.  редактирование текста;
Гусева Е.В. написание текста.
Все соавторы утверждение окончательного варианта статьи, ответственность за целостность всех частей статьи.
Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
Финансирование. Работа не имела спонсорской поддержки.
Поступила 04.07.2023
Принята к печати 30.08.2023
Опубликована 13.10.2023

Ngankam Leon1,2, Igor S. Dolgopolov1,2, Lesya V. Chichanovskaya1, Elizaveta V. Guseva1

Diagnosis and treatment of subtentorial brain tumors in children  
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Cerebral tumors are among the most menacing pathologies occurring in children. Of all the cerebral tumors, posterior cranial fossa tumors have 
been most widespread in children. The review of literature provides a detailed description of clinical pattern. The sources related about earlier 
occurrence of non-focal symptoms, rather than focal signs: lack of energy, nausea, vomiting and headache. The authors provided detailed description 
of cerebellum damage in case of tumors, and split the symptoms of the hemisphere and vermis injuries as ataxy and typical cerebellar gait are 
common to spot the malignant process in the vermis, whereas dyssynergia and hypomyotonia occur in case of hemisphere damage. The clinical 
picture of hydrocephalus in tumor pathology of posterior cranial fossa is discussed: rapidly growing child head circumference, separation of cranial 
sutures, bulging of fontanelle, child restless behavior, and other signs. The need for CT and MRI was substantiated as the most important diagnostic 
techniques; the benefits of each were also stated. Discussion was given to the clinical pattern of hydrocephalus in tumor pathology of the posterior 
cranial fossa, and the authors put special emphasis on the significance of presurgical correction of hydrocephalus. The authors mentioned the use of 
a neuronavigation system during surgical intervention and characterized the major accesses (access via the median aperture, transvermial, telovelar 
access) and methods of craniotomy, indications for resection and osteoplastic trepanation. This article discussed the basic principles of radio and 
chemotherapy used to achieve a sustained remission, approximate treatment patterns for various posterior cranial fossa tumors are described. In 
addition, the authors mentioned the need for MRI with contrast agent each 3 months, and subsequent visits to the specialist in oncology.
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Опухоли головного мозга являются одной из самых 
грозных патологий, встречающихся у детей, из них 
наиболее распространены опухоли задней черепной 
ямки (ЗЧЯ). В настоящее время существует несколько 
вариантов комбинированного, комплексного лечения 
опухолей ЗЧЯ, в подавляющем большинстве случаев 
необходимо оперативное вмешательство. 

Опасны как опухоли с низкой степенью анаплазии, 
так и с высокой. Последствиями могут быть необрати-
мые нарушения работы нервной системы, дислокация 
головного мозга через большое затылочное отверстие. 

Для клинической картины опухолей ЗЧЯ харак-
терно более раннее появление общемозговой сим-
птоматики, а не очаговой. Более чем у половины па-
циентов отмечаются также мозжечковые нарушения. 
У большинства пациентов при длительном отсутствии 
лечения встречаются психические и когнитивные на-
рушения (меняется личность, поведение пациента, 
он может стать вялым, раздражительным, медлитель-
ным). По данным некоторых авторов, у трети пациен-
тов наблюдаются судорожные припадки. 

У пациентов может выявляться симптом Брун-
са: при резком повороте головы или тела возникает 
сильная головная боль, сопровождающаяся тошнотой 
и рвотой [1]. Также вследствие обтурации полости IV 
желудочка нарушается ликвородинамика, у пациента 
могут возникнуть вегетативные симптомы: ощущение 
страха, сердцебиение, гипергидроз [2]. Симптом деце-
ребрационной ригидности является важным для вы-
явления опухолей IV желудочка: у пациента внезапно 
возникает тоническое напряжение мышц шеи, тулови-
ща, верхних и нижних конечностей. Голова запроки-
нута назад, спина вогнута, кисти сжаты в кулак, пред-
плечья слегка согнуты. Продолжительность приступа 
составляет 2–3 мин.

Опухолевое поражение мозжечка характеризуется 
развитием атаксии, атонии, мегалографии. При ухуд-

шении состояния дети не могут даже сидеть, у них отме-
чается нистагм. Для младенцев типичными признаками 
являются рвота, раздражительность, регресс развития, 
наиболее часто страдают двигательные навыки [1].

Опухоли червя мозжечка характеризуются повы-
шением внутричерепного давления, нарушением ста-
тики и координации движений — развиваются атаксия 
и характерная «мозжечковая» походка. Часто сначала 
возникает именно атаксия. Положение головы у па-
циента может быть вынужденным: голова наклонена 
кпереди. Симптомами опухолевого поражения полу-
шарий мозжечка являются нарушение координации 
движений (нистагм, адиадохокинез), пониженный 
мышечный тонус, асинергии. Признаки обычно од-
носторонние, выявляются на стороне очага [2].

Наиболее часто из всех злокачественных опухо-
лей головного мозга встречается медуллобластома 
(рис. 1, 2). Медуллобластома — нейроэктодермальная 
опухоль из эмбриональных клеток, обладающая высо-
кой степенью злокачественности. Для медуллобласто-
мы характерен короткий анамнез заболевания, кото-
рый составляет от 3 до 6 мес. Клиническая картина об-
условлена поражением мозжечка, стволовых структур, 
а также развитием гидроцефалии [3].

Для медуллобластом характерно острое течение, 
высокая температура, изменения крови и ликвора 
воспалительного характера, нарастают мозжечковые, 
стволовые и бульбарные симптомы [3]. Гидроцефалия 
появляется вследствие нарушения свободного ликво-
рооттока через IV желудочек при сдавлении его опу-
холью. Часто опухоль обнаруживается именно с помо-
щью симптомов гидроцефалии, т.к. они проявляются 
в начале заболевания. Ребёнок беспокоен, плаксив, 
у него быстро увеличивается окружность головы, она 
становится непропорционально большой. Наблюда-
ется расхождение черепных швов, выбухание роднич-
ков, напряжение поверхностных вен на голове. Роди-
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ный синдром, застойные диски зрительных нервов, 
симптомы поражения мозжечка [6].

Гемангиобластома (рис. 6) — опухоль низкой сте-
пени злокачественности, возникающая в пределах цен-
тральной нервной системы (ЦНС) из мезенхимальных 
сосудов. Наиболее часто локализуется в полушариях 
мозжечка. Для клинической картины гемангиобластомы 
характерны симптомы нарушения оттока ликвора и моз-
жечковые — атаксия, мегалография, дисметрия [7].

Пятое издание Классификации опухолей ЦНС 
Всемирной организации здравоохранения (2021 г.) 
внесло серьёзные изменения в таксономию опухолей 
головного мозга с упором на молекулярные диагно-
стические признаки [8]. Эти изменения в классифи-
кации опухолей ЦНС отражают тенденцию присвое-
ния диагностических категорий на базе генетических 
особенностей, которые во многих случаях определяют 
прогноз достовернее стандартных гистологических 
и иммунохимических методов и предлагают потенци-
альные цели для лечения. Новая система ввела 22 уни-
кальных типа опухолей, многие из которых включают 

Рис. 1. Медуллобластома полости IV желудочка (горизон-
тальная плоскость).

Fig. 1. Medulloblastoma of the of the IV ventricle (horizontal 
plane)

Рис. 2. Медуллобластома мозжечка (сагиттальная пло-
скость). 

Fig. 2. Medulloblastoma of the cerebellum (sagittal plane).

Рис. 3. Эпидендимома IV желудочка (сагиттальная пло-
скость).

Fig. 3. Ependymoma of the IV ventricle (sagittal plane).

тели отмечают у ребёнка тошноту, рвоту, мышечную 
слабость, высокую утомляемость, отставание в росте, 
сонливость, медлительность. У детей до 2 лет возмож-
ны частые срыгивания [1].

Эпендимома (рис. 3) — опухоль из нейроэпители-
альной выстилки желудочков мозга или центрального 
канала спинного мозга, обладающая высокой степе-
нью злокачественности. Клиническая картина типич-
на для инфратенториальных опухолей: сначала появ-
ляются общемозговые симптомы. Ребёнок вялый, его 
тошнит, болит голова [4].

Менингиома (рис. 4) — преимущественно добро-
качественная опухоль, происходящая из оболочек 
головного и спинного мозга. Менингиомы являются 
медленно растущими опухолями. Внутрижелудочко-
вые менингиомы редки, составляют 0,5–3,0% всех ме-
нингиом [5].

Астроцитомы (рис. 5) — опухоли из астроцитарной 
части глии (вспомогательных клеток нервной ткани). 
Наиболее часто астоцитомы встречаются в мозжечке. 
Для клинической картины характерны гипертензион-

Рис. 4. Менингиома ЗЧЯ (сагиттальная плоскость). 

Fig. 4. Meningioma of the posterior cranial fossa (sagittal plane)
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специфические молекулярные изменения, например, 
«диффузная глиома высокой степени злокачественно-
сти детского типа, H3 дикого типа и IDH дикого типа» 
и «десмопластмиксоидная опухоль пинеальной обла-
сти, мутантный тип SMARCB1» [9].

Проводя лучевое исследование, врач выполня-
ет ряд задач: определяет наличие опухоли, её макро-
структуру и топографию, взаимоотношения с окружа-
ющими тканями. 

Наиболее часто для диагностики опухолей ис-
пользуются методы компьютерной томографии (КТ) 
и магнитно-резонансной томографии (МРТ). КТ вы-
соко информативна в оценке костных структур. МРТ 
позволяет точнее визуализировать патологический 
процесс, наиболее точно оценить компоненты опухо-
ли и состояние окружающих тканей [10]. МРТ с вну-
тривенным контрастом необходимо для диагностики, 
подбора подходящего лечения и оценки его эффектив-
ности [11]. Однако, несмотря на ряд преимуществ, од-
ним из главных недостатков МРТ в отношении детей 
является значительно большее, чем у КТ, время вы-
полнения [10].

Цель терапии опухолей ЦНС — не просто добить-
ся длительной ремиссии, но и обеспечить полное 
излечение от опухоли при сохранении хорошего ка-
чества жизни пациентов. Риск-адаптированный под-
ход позволяет добиться максимально положительных 

результатов и избежать или, по крайней мере, суще-
ственно уменьшить тяжесть и частоту острых и отда-
лённых побочных эффектов. В зависимости от степени 
злокачественности подходы к терапии опухолей мо-
гут существенно различаться. Так, для глиом низкой 
степени злокачественности может быть предложена 
тактика динамического наблюдения после радикаль-
ной хирургической операции. Данный подход пол-
ностью оправдан у пациентов с нейрофиброматозом 
типа 1 и туберозным склерозом. Эти наследственные 
заболевания связаны с повышенной частотой возник-
новения пилоцитарных и субэпендимальных гиганто-
клеточных астроцитом соответственно. После полной 
резекции 10-летняя выживаемость без прогрессирова-
ния превышает 85%, и проведение лучевой или химио-
терапии редко оправдано [9]. К сожалению, полная ре-
зекция часто невозможна при глубоких инфильтратив-
ных опухолях, поражающих гипоталамус и зрительные 
пути, которые имеют худший прогноз. Проведение 
лучевой терапии достоверно снижает риск рецидива 
и обеспечивает 5-летнюю общую и безрецидивную вы-
живаемость в 93% и 71% случаев соответственно [12]. 
Однако у детей раннего возраста (до 3–4 лет) лучевая 
терапия сопровождается значительными отдалённы-
ми нейоротоксическими эффектами и эндокринными 
нарушениями. В этой группе традиционная химиоте-
рапия использовалась в течение последних 3 десяти-
летий, чтобы отсрочить начало или избежать лучевой 
терапии [13].

Сроки и показания к оперативному вмешатель-
ству зависят от трех основных синдромов: повышение 
внутричерепного давления вследствие окклюзионной 
гидроцефалии, локальное повышение давления в ЗЧЯ 
из-за нарушения оттока ликвора и наличия опухоли; 
дислокационный синдром, возникающий по причи-
не как опущения миндалин мозжечка и сдавления их 
в большом затылочном отверстии, так и тенториаль-
ного вклинения — грыжеподобного выпячивания моз-
жечка через тенториальное отверстие со сдавлением 
и деформацией ствола. Перед операцией производится 
коррекция гидроцефалии при выраженном гидроце-
фально-гипертензионном  и гидроцефально-дислока-
ционном синдромах. За несколько дней до операции 

Рис. 5. Астроцитома мозжечка (горизонтальная плоскость). 

Fig. 5. Astrocytoma of the cerebellum (horizontal plane)

Рис. 6. Гемангиобластома мозжечка (сагиттальная плоскость). 

Fig. 6. Hemangioblastoma of the cerebellum (sagittal plane).
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пациенту проводят ликворошунтирующую операцию: 
накладывают наружный вентрикулярный дренаж или 
выполняют вентрикулоперитонеальное шунтирование. 

Дислокационный синдром также подлежит кор-
рекции до операции: пациент принимает гормональ-
ные и противоотёчные препараты: осмотические диу-
ретики, глюкокортикоиды. За несколько часов до опе-
рации больной принимает цефалоспорины [14].

Оперативное вмешательство планируется, исходя 
из индивидуальных особенностей строения ЗЧЯ и ло-
кализации опухоли. Наиболее современным является 
использование системы компьютерной нейронавига-
ции, позволяющей уменьшить количество и степень 
возможных осложнений. Повторная операция необхо-
дима при наличии узловых метастазов, в случае после-
операционной остаточной опухоли. Определить рези-
дуальную опухоль можно с помощью КТ или МРТ.

Медуллобластома способна к локальному инфиль-
тративному росту в ствол мозга, мостомозжечковый 
угол. Поскольку медуллобластомы рыхлые, хирург дол-
жен провести тщательный гемостаз и очень вниматель-
ное вскрытие. Степень удаления опухоли зависит от то-
го, затрагивает она жизненно важные центры или нет [6]. 
В последующем послеоперационном периоде применя-
ют метод лучевой терапии, далее — химиотерапию [15].

Эпендимомы удаляются полностью. Если опухоль 
находится в жизненно важных центрах (область пис-
чего пера IV желудочка), она подлежит частичному 
удалению. У новорождённых и детей грудного возрас-
та, детей в тяжёлом состоянии эпендимома удаляется 
поэтапно. В первые 3 сут после операции проводят 
МРТ с контрастом, чтобы оценить степень удаления 
образования. Астроцитомы часто хорошо отграничены 
от ткани мозжечка, поэтому удаляются тотально [6]. 
Гемангиобластомы удаляют тотально с помощью су-
бокципитальной краниотомии. Они имеют характер-
ную красную окраску из-за обилия питающих их сосу-
дов, которые необходимо тщательно прижечь во время 
операции [7].

Костно-пластическая трепанация черепа является 
методом выбора. Костный лоскут следует сохранить 
в начале операции. Его удаление зависит от особенно-
стей роста, степени удаления опухоли, течения опера-
ции, состояния ребёнка на завершающих этапах опе-
рации. По возможности костный лоскут следует оста-
вить и фиксировать.

Резекционная трепанация черепа чаще всего осу-
ществляется при тяжёлых состояниях пациента, суб-
компенсации жизненно важных функций, кровоиз-
лияниях в опухоль, вовлечении в опухолевый процесс 
ствола мозга [14].

Чаще всего при удалении опухолей IV желудочка 
используют теловелярный доступ или рассекают червь 
мозжечка. Выбор доступа зависит от поперечного раз-
мера опухоли и её распространения. Также возможно 
удалить опухоль IV желудочка через срединную апер-
туру (отверстие Можанди). Данный доступ часто при-

меняют при радикальном удалении опухоли. В этом 
случае травматичность операции сильно уменьшится, 
т. к. можно не выполнять ретракцию мозжечка шпа-
телями; длительность оперативного вмешательства 
меньше. Через срединный доступ часто удаляют опу-
холи средних или небольших размеров с каудальной 
или срединной локализацией, без распространения 
в боковые завороты. Доступ через срединную аперту-
ру — первый этап теловелярного доступа. Теловеляр-
ный доступ осуществляют путём диссекции мозжечко-
во-медуллярной щели в 3 этапа: рассечение сосудистой 
основы от срединной апертуры до теловелярного ос-
нования; дополнительное рассечение нижнего мозго-
вого паруса; диссекция пространства между передней 
поверхностью миндалин мозжечка и заднелатеральной 
поверхностью миндалин продолговатого мозга [16].

Трансвермиальный доступ проводится с рассече-
нием пирамид, бугра, листа червя мозжечка. При по-
вреждении червя мозжечка могут развиться мозжеч-
ковый мутизм, атаксия (т.к. могут быть повреждены 
зубчатые ядра), дисфагия. При трансвермиальном 
доступе необходимы дальнейшая тракция миндалин 
мозжечка, рассечение сосудистой основы, нижнего 
мозгового паруса.

После проведения операции возможны 3 вариан-
та продолжения лечения: наблюдение при отсутствии 
клинических симптомов, лучевая терапия, химиоте-
рапия. Дальнейшая тактика лечения выбирается кол-
легиально. Подход к лечению зависит от клинической 
ситуации, морфологического исследования, мнения 
специалистов, молекулярно-генетических и иммуно-
гистохимических маркеров. У совсем маленьких детей 
химиотерапия может служить отсрочкой для лучевой 
терапии [14].

Наличие гематоэнцефалического барьера (ГЭБ) 
влияет на проникновение препарата в ЦНС. Часть 
химиопрепаратов, обладающих гидрофильными свой-
ствами, не проходит через ГЭБ (например, карбопла-
тин, винкристин, цисплатин); липофильные препа-
раты (например, тиотепа, бусульфан, этопозид) легко 
преодолевают данное препятствие. Следует отметить, 
что целостность ГЭБ при опухолевом росте или метас-
тазировании нарушается, поэтому гидрофильные пре-
параты тоже применяются. 

Химиотерапия эффективна при медуллобластоме, 
герминогенных опухолях [3]. Она основана на приме-
нении схем, содержащих винкристин, карбоплатин, 
винбластин, 6-тиогуанин, прокарбазин, ломустин, 
цисплатин, этопозид и иринотекан [17]. Комбиниро-
ванная химиотерапия была оценена в исследовании, 
сравнивающем эффект схем карбоплатин + винкри-
стин и 6-тиогуанин + прокарбазин + ломустин + 
винкристин. Бессобытийная выживаемость не разли-
чалась, но четырёхкомпонентный режим был связан 
с более выраженными токсическими эффектами [18]. 
Ряд других традиционных препаратов для химиотера-
пии, таких как винбластин, продемонстрировали ак-
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тивность против глиом низкой степени злокачествен-
ности, но долгосрочный контроль над заболеванием 
не был достигнут [19]. Темозоломид у детей не показал 
своей эффективности: выживаемость без прогресси-
рования составила всего 17% через 4 года, и 70% паци-
ентов нуждались в других видах лечения [17].

Молекулярные исследования глиальных опухолей 
привели к появлению препаратов, которые могут быть 
более эффективными и менее токсичными, чем обыч-
ная химиотерапия. Многие пилоцитарные астроцитомы 
демонстрируют транслокации или, реже, активирую-
щие мутации гена BRAF, которые могут способствовать 
развитию опухоли [20]. Сочетание BRAF + KIAA часто 
встречается в пилоцитарных опухолях мозжечка и зри-
тельного нерва, тогда как мутации BRAF чаще встреча-
ются в клетках ганглиоглиом, плеоморфных ксантоа-
строцитом и церебральных пилоцитарных астроцитом. 
Изменения в других компонентах сигнального пути ми-
тоген-активируемой протеинкиназы (MAPK), включают 
мутации в гене нейрофибромина NF1 и слияния RAF. 
Конвергенция мутаций на одном нисходящем пути вы-
звала интерес к целевому ингибированию передачи сиг-
налов MAPK для терапии этих опухолей. Использование 
селенутиниба, который ингибирует активацию MAPK 
путём блокирования MEK1/2 (киназа MAPK/ERK), по-
зволили достичь устойчивый частичный (> 50%) ответ 
у 5 из 25 пациентов, а у большинства наблюдалось умень-
шение размера опухоли [21]. Также были проведены ис-
следования с вемурафенибом и дабрафенибом, которые 
специально нацелены на опухоли с мутациями BRAF 
V600E. В рандомизированном клиническом исследова-
нии II фазы с использованием траметиниба в моноте-
рапии и в комбинации с дабрафенибом у 139 пациентов 
с рефрактерными и рецидивными глиомами показатели 
объективного ответа составили 15 и 25% соответственно 
[22]. Кроме того, была продемонстрирована эффектив-
ность ингибиторов mTOR, таких как эверолимус, у детей 
с туберозным склерозом и глиомами [23].

Заключение
Опухоли — объёмные образования головного моз-

га, которые достаточно часто встречаются среди детей, 
требуют ранней диагностики и адекватного лечения 
с комплексным подходом. После оперативного вме-
шательства эти больные должны наблюдаться у онко-
лога для решения вопроса о химиолучевой терапии. 
Каждые 3 мес целесообразно проводить МРТ голов-
ного мозга с контрастированием для оценки динамики 
и своевременного принятия решения о повторном хи-
рургическом лечении. Если лечение было успешным, 
то пациента ждёт стойкая ремиссия.
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