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РЕЗУЛЬТАТЫ ХИРУРГИЧЕСКОГО ЛЕЧЕНИЯ  
МЕДУЛЛОБЛАСТОМ: ОПЫТ ОДНОГО ЦЕНТРА

Введение. Медуллобластомы – эмбриональные опухоли, возникающие исключительно в задней череп-
ной ямке и имеющие потенциал к лептоменингеальному распространению. В связи с агрессивной при-
родой опухоли и возрастными особенностями задней черепной ямки у детей лечение медуллобластом 
связано со значительными осложнениями и высокой летальностью.  Целью нашего исследования была 
оценка результатов хирургического лечения детей с медуллобластомой, пролеченных в нашем центре. 
Материалы и методы. В исследование вошли результаты лечения 71 пациентов с верифицирован-
ным диагнозом «Медуллобластома», получивших хирургическое лечение на базе АО «Национальный 
центр нейрохирургии» с 2015 по 2020 годы. 
Результаты. Средний возраст пациентов составил 6,1 ± 3,3года (1 месяц – 16 лет).  В большин-
стве случаев клиническая картина была представлена гипертензионно-гидроцефальным синдромом 
(94,36%). Из 71 оперированных пациентов летальность в течение 1 года составило 15,49%. Количество 
смертей у пациентов с десмопластическими/нодулярными медуллобластомами была ниже (7,31%), чем 
у детей с крупноклеточной/анапластической медуллобластомой (50%). Тотальная резекция опухоли 
была связана с меньшей летальностью (5,26%) чем частичное удаление (15,78%).
Заключение. Прогноз медуллобластом с максимально безопасной резекцией и последующей химиолу-
чевой терапией благоприятный. Однако для улучшения результатов выживания и снижение рецидивов 
необходимы улучшения в профилировании индивидуальной терапии для каждого ребенка на основе 
молекулярного типа и стратификации риска медуллобластомы.
Ключевые слова: медуллобластома, эмбриональные опухоли, опухоли задней черепной ямки, молеку-
лярное-генетические подгруппы.

Введение 
Медуллобластома (МБ) – опухоль, развива-

ющаяся из эмбриональных клеток, первичный 
узел которой располагается в средней линии моз-
жечка и имеет потенциал для лептоменингеаль-
ного распространения [1].  МБ составляют 61,9% 
всех эмбриональных опухолей задней черепной 
ямки, и на них приходится 14,3% детской смерт-
ности [2-5]. Ранняя диагностика МБ затруднена 
из-за начальных неспецифических клинических 
симптомов, особенно у очень маленьких детей. 
Самыми частыми признаками объемных образо-
ваний задней черепной ямки являются симптомы 
внутричерепной гипертензии, зрительные и моз-
жечковые нарушения, а также судороги, изме-

нения поведения и дефицит черепно-мозговых 
нервов [6-9]. Данные нейровизуализации имеют 
решающее значение для комплексной оценки 
опухолей задней черепной ямки [10]. Компьютер-
ная томография (КТ) является первым рентгеноло-
гическим исследованием, которое фиксирует на-
личие гидроцефалии и обнаруживает объемное 
образование в задней черепной ямке. Для даль-
нейшего дифференцирования объемного обра-
зования требуется магнитно-резонансная томо-
графия (МРТ) с контрастным усилением с множе-
ственными последовательностями [11]. Обычная 
МРТ без контрастного усиления дает ограничен-
ную информацию о степени и типе опухоли [3]. 
Агрессивная биология эмбриональных опухолей 
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диктует тримодальный подход к лечению: хирур-
гическое вмешательство, послеоперационную 
химиотерапию и лучевую терапию. Хирургиче-
ское вмешательство с целью достижения макси-
мальной тотальной резекции продолжает играть 
решающую роль в лечении меду МБ ллобластом 
[12]. Целью хирургического лечения при МБ яв-
ляется максимально безопасная резекция для за-
медления прогрессирования и улучшения выжи-
ваемости, облегчение симптомов и обеспечение 
адекватной ткани для гистологического исследо-
вания. Прогноз заболевания в основном зависит 
от тотальности резекции [8]. Пациенты старше 
3-х лет стратифицированы в зависимости от объ-
ема послеоперационной резидуальной опухоли 
и наличия или отсутствия метастазов в категории 
«стандартного риска» и «высокого риска» с пока-
зателями долгосрочной выживаемости приблизи-
тельно 85% и 70% соответственно [13, 14]. 
Материалы и методы

Проведен ретроспективный анализ 71 паци-
ентов в возрасте от 1 месяца до 18 лет (медиана 
6,1 ±3,3 лет), которые прошли хирургическое ле-
чение с 1 января 2015 года по 31 декабря 2020 
года в условиях отделения детской нейрохирур-
гии Национального центра нейрохирургии. Были 
изучены истории болезни, протокола операций, 
заключения гистологического исследования 
и нейровизуализационные данные этих пациен-
тов. Локализация и размер опухоли оценивался 
по данным дооперационного МРТ головного моз-
га с контрастным усилением, размер опухоли вы-
считывался по формуле V(volume)=0,5x(H(height)
xL(length)xW(width)). Объем резекции опухоли 
оценивался согласно данным протоколов опе-
раций и послеоперационных нейровизуали-
зационных данных (КТ, МРТ головного мозга). 
Объем резекции опухоли оценивалось по гра-
дации: максимальная тотальная резекция (GTR) 
(без остаточной опухоли), субтотальная резекция 
(STR) (уменьшение размера опухоли на 90 %), ча-
стичная резекция (уменьшение размера опухоли 
на 50–90 %) и биопсия (<50 % уменьшения разме-

ра опухоли). В данный анализ включены пациенты 
с гистологически верифицированным диагнозом 
«медуллобластома» (в соответствии с «The 2016 
WHO Classification of Tumors of the CNS»), которым 
проводилось оперативное лечение в виде микро-
хирургического удаления опухоли. Из данного 
анализы исключены пациенты с другими гисто-
логическими формами, продолженным ростом 
и рецидивом заболевания. Оценены демографи-
ческие данные, клинические признаки, патомор-
фологические исследования, методы оперативно-
го лечения на предмет связи с летальностью по-
сле хирургического лечения. Период наблюдения 
в послеоперационном периоде составил 1 год. 
Результаты 

В исследуемую группу вошли 71 детей, среди 
них 64,78% мальчиков и 35,21% девочек (табл. 1).  
Возраст пациентов составил от 6 месяцев до 16 лет, 
из которых 1 ребенок в возрасте до 1 года (6 ме-
сяцев), 19 детей (26,76%) от 1 года до 5 лет, 42,25% 
наблюдений представлены детьми от 5 до 10 лет. 
А 29,57% детей были старше 10 лет.  Средний 
возраст детей составил 6,1±3,3года. Клиническая 
картина была представлена следующими сим-
птомами: гипертензионно-гидроцефальный син-
дром (94,36%), мозжечковый синдром (77,46%), 
дефицит черепно-мозговых нервов (35,21%), зри-
тельные нарушения (22,53%), парез и плегия ко-
нечностей (32,39%).  По нейровизуализационным 
данным и интраоперационной картине, 35,21% 
всех опухолей имели изолированное поражение 
мозжечка, в 25,35% случаев имелось прорастание 
и распространение в 4-й желудочек. У 28 (39,44%) 
детей опухоль занимала всю заднюю черепную 
ямку. Согласно данным дооперационного МРТ го-
ловного мозга с контрастным усилением, по раз-
меру опухоли у пациентов исследованной группы 
разделены на три группы: до 10 см3, от 10 до 30 
см3 и более 30 см3. У 6 пациентов размер опухоли 
составлял до 10 см3, у большинства детей (52,11% 
и 39,43%) объем опухоли составил от 10 до 30 
см3 и больше 30 см3 соответственно.

Таблица 1
Исходные характеристики, симптомы и характеристики  

предоперационной визуализации пациентов с МБ (всего=71)

Возраст Медиана - 6,1 ±3,3 [6мес-16лет]

Дети до 1 года 1 1,4%

1-4 лет 19 26,76%
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5-9 лет 30 42,25%

Старше 10 лет 21 29,57%

Пол

Мужской 46 64,78%

Женский 25 35,21%

Клинические симптомы

гипертензионно-гидроцефальный 67 94,36%

мозжечковый синдром 55 77,46%

дефицит черепно-мозговых нервов 25 35,21%

парез и плегия конечностей 23 32,39%

зрительные нарушения 16 22,53%

судорожный синдром 3 4,22%

Локализация опухоли

мозжечок 25 35,21%

с распространением в 4-й желудочек 18 25,35%

с распространением в 4-й желудочек  
и ствол головного мозга 28 39,44%

Размер опухоли Медиана - 23,38±16,69 см3

до 10 см3 6 8,45%

10-30 см3 37 52,11%

больше 30 см3 28 39,43%
По данным патоморфологического исследо-

вания у большинства детей (57,75%) обнаружена 
Десмопластическая/нодулярная МБ (Desmoplastic 
/ nodular medulloblastoma). У 19,72% пациентов 
гистологическое исследование обнаружило клас-
сическую МБ (Сlassic medulloblastoma), а у 16,9% 
детей МБ NOS (medulloblastoma NOS). Меньше 
всего была выявлена крупноклеточная/анапла-

стическая МБ (5,6%). Всем 71 пациентам прове-
дено оперативное лечение в объеме резекции 
опухоли. Тотальная резекция (GTR) опухоли была 
достигнута в 19,72%-случаях. 32 (45,07%) паци-
ентам выполнена субтотальная резекция (STR), 
26,76% детям парциальная резекция (PR) опухо-
ли, а 1 (1,4%) пациенту выполнена только биопсия 
(TB) опухоли (табл. 2).   

Таблица 2
Исходные характеристики, объем операции, гистологическое заключение,  

послеоперационные осложнения, исход заболевания пациентов с МБ (всего=71)

Гистологическое заключение

Классическая медуллобластома 14 19,72%

Десмопластическая/нодулярная медуллобластома 41 57,75%

Крупноклеточная/анапластическая медуллобластома 4 5,6%
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Медуллобластома NOS 12 16,9%

Объем резекции опухоли

GTR 19 26,76%

STR 32 45,07%

PR 19 26,76%

TB 1 1,4%
Летальность в течение первого года после 

установки диагноза составила – 15,49% (11 случа-
ев). У пациентов с десмопластическими/нодуляр-
ными МБ смертность составила 7,31%, в группе 
с классическими МБ – 14,28%, а группе с крупно-
клеточной/анапластической МБ и медуллобласто-
мы NOS – 50% и 33,33% соответственно. В группе 

пациентов, которым была проведена субтоталь-
ная резекция и парциальная резекция смертность 
составила 21,87% и 15,78% соответственно. Тогда 
как у детей, у которых была достигнута тотальная 
резекция опухоли смертность в течение 1-года со-
ставила 5,26% (табл. 3).  

Таблица 3
Летальность в течение первого года после установки диагноза

В зависимости от объема резекции

GTR 1 5,26%

STR 7 21,87%

PR 3 15,78%

В зависимости от гистологической группы

Классическая медуллобластома 2 14,28%

Десмопластическая/нодулярная медуллобластома 3 7,31%

Крупноклеточная/анапластическая медуллобластома 2 50%

Медуллобластома NOS 4 33,33%

Обсуждение
Медуллобластома (МБ) — злокачественная 

эмбриональная опухоль, преимущественно дет-
ского возраста с 5-летней выживаемостью около 
70% [15]. В данном исследовании мы фокусиру-
емся на демографических данных, клинической 
картине, гистопатологическом диагнозе, хирурги-
ческом лечении и об их исходах 71 детей с диа-
гностированными МБ задней черепной ямки. МБ 
чаще всего встречаются у детей в возрасте 1–4 лет 
(0,63 на 100 000), хотя заболеваемость была сход-
ной у детей 5–9 лет (0,59 на 100  000). В нашей 
серии распространенность МБ была в два раза 
выше у детей от 5 до 9 лет в сравнении с други-
ми группами [1, 16-17]. Гендерное распределение 
показало более высокую заболеваемость сре-
ди мальчиков, соотношение мужчин и женщин 
1,8:1, как и в более ранних исследования [18]. 
Как и при любой опухоли головного мозга, про-
явление симптомов в основном зависит от лока-

лизации опухоли. Ранняя диагностика опухолей 
задней черепной ямки затруднена из-за началь-
ных неспецифических клинических симптомов, 
особенно у очень маленьких детей. У большин-
ства детей наблюдаются признаки повышенно-
го внутричерепного давления из-за обструкции 
водопровода и увеличение желудочек головно-
го мозга. Поэтому они часто проявляются утрен-
ними головными болями, периодической рвотой 
и нарушением зрения, что наблюдалось и в нашей 
выборке. Также могут отмечаться мозжечковый 
синдром, которое включает нарушение поход-
ки и дисметрию, и реже – нарушение поведение 
и судороги [1, 6-10].

По гистологической форме, МБ является гете-
рогенным заболеванием и делится на классиче-
ский тип (наиболее распространенный подтип) 
с десмопластическими узлами, которая чаще 
встречается у младенцев и молодых людей; с но-
дулярностью, которая наблюдается исключитель-
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но у младенцев; и анапластическая и/или крупно-
клеточная МБ. Эти четыре различных гистологи-
ческих подтипа МБ можно сгруппировать в две 
основные группы со многими сходными морфо-
логическими признаками: нодулярные-десмопла-
стическая и анапластическая МБ [18]. Десмопла-
стический/нодулярный (ДН) вариант МБ характе-
ризуется узлами нейроцитарной дифференциров-
ки с промежуточными эмбриональными элемен-
тами. Распознавание варианта ДН важно, потому 
что опухоли с этой морфологией обычно связаны 
с промежуточным клиническим риском и всегда 
связаны с молекулярной группой SHH, для кото-
рых у некоторых пациентов могут быть доступны 
таргетные агенты. Крупноклеточные и анапласти-
ческие МБ представляют собой два различных 
гистологических варианта, объединенных в по-
следней схеме гистологической классификации. 
Анаплазия при МБ определяется увеличением 
размера клеток, усилением цитологического пле-
оморфизма, частой митотической активностью 
и частыми апоптотическими тельцами [19].

За последние 10-летие крупные многоцентро-
вые исследования позволили лучше охарактери-
зовать биологию детской МБ с помощью геном-

ных и протеомных методов, в основном транс-
криптомных и метиломных аналитических ме-
тодов, что позволило определить молекулярные 
типы опухоли. МБ характеризуется четырьмя ос-
новными молекулярными группами с различны-
ми патологиями, исходами и генетикой: две с му-
тациями в путях развития, Wingless (WNT) и Sonic 
Hedgehog (SHH), и две с менее выраженными мо-
лекулярными изменениями, группа 3 (G3) и группа 
4 (G4) [20-23].

МРТ без контрастного усиления дает ограни-
ченную информацию о степени и типе опухоли, 
поэтому рекомендует выполнение контрастно-
го усиления в дополнении с DWI и ADC после-
довательностями и спектроскопией (рисунок 1). 
Для МБ характерен рост со средней линии моз-
жечка: переднюю часть мозжечка можно рас-
сматривать как переходную область, где может 
возникнуть подтип SHH или G3, а подтип WNT 
с большей вероятностью останется в пределах 
желудочка и будет расширять его объем [24-26]. 
Данные нейровизуализации играет решающую 
роль в последующем наблюдении за этими паци-
ентами, оценивая реакцию на лечение и выявляя 
ранние рецидивы [11, 20] 

Рисунок 1. МРТ головного мозга. Аксиальный срез.a. Режим Т1. b режим Т2. c. Режим FLAIR. 
d. Режим Т1 с контрастным усилением. e. Режим DWE. f. Режим ADC
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Клинические и рентгенологические признаки 
гидроцефалии были задокументированы более 
чем у 90% детей на момент установки диагноза 
в нашей серии, что больше, чем в предыдущих 
исследованиях [8]. МБ у детей обычно проявля-
ется признаками повышенного внутричерепно-
го давления, требующими немедленного вме-
шательства. Большинство пациентов поступают 
в наш центр из разных регионов нашей страны, 
где первично определяется образование задней 
черепной ямки и при необходимости в экстрен-
ном порядке выполняется шунтирующие опера-
ции на желудочках головного мозга. А после ста-
билизации состояния пациент направляется в наш 
центр для оперативного лечения опухоли. У боль-
шинства детей с обструктивной гидроцефалией, 
связанной с опухолями задней черепной ямки, 
обычно наблюдается разрешение после устране-
ния основного заболевания, в то время как около 
10–40% имеют персистирующую гидроцефалию. 
В исследованиях Foreman, P. и авт. было выявле-
но несколько факторов риска, связанных с посто-
янным отведением ликвора у детей с опухолями 
ЗЧЯ, а именно: возраст до 2–3 лет на момент опе-
рации, пострезекционные осложнения и признаки 
гидроцефалии на послеоперационных изображе-
ниях, тип и локализация опухоли, метастатическая 
диссеминация и субтотальность резекции опухоли 
[8, 22, 27].

Агрессивная биология МБ диктует тримодаль-
ный подход к лечению: оперативное вмешатель-
ство, послеоперационная химиотерапия и луче-
вая терапия. Хирургическое лечение для достиже-
ния максимально безопасной резекции имеет ре-
шающее значение при лечении эмбриональных 
опухолей, и объем резекции строго связан с ис-
ходом. Тотальное удаление ассоциируется с более 
благоприятным прогнозом, чем субтотальное [8], 
что подтверждается данными нашего исследова-
ния (5,26% против 21,87% в нашей когорте). Од-
нако грубая тотальная резекция не всегда осуще-
ствима и часто обременена рядом ближайших по-

слеоперационных осложнений и более высокой 
смертностью, поэтому в случаях с опухолями с ин-
вазией в ствол головного мозга, мы выполняли 
субтотальную или парциальную резекцию с даль-
нейшей химиолучевой терапией [28, 29]. 

Показатели долгосрочной выживаемости у де-
тей с МБ группы «стандартного риска» и «высокого 
риска» приблизительно 85% и 70% соответствен-
но [13, 14]. Росту послеоперационной летальности 
способствует: расположение опухолей по средней 
линии и в области мостомозжечкового угла, опу-
холи больше 6 см, признаки декомпенсации со-
стояния на момент госпитализации и более стар-
ший возраст пациентов. Ряд авторов отмечают 
достоверную корреляцию между летальностью 
и гистологическим типом опухоли, что выявлено 
нами в ходе данного анализа [8, 21, 30]. 
Выводы

Прогноз МБ с максимально безопасной ре-
зекцией и последующей химиолучевой терапией 
благоприятный. А определение молекулярной 
биологии МБ, наряду с таргетной терапии, по-
зволит увеличить шансы на излечение и долго-
срочные результаты. Для улучшения результатов 
выживания и снижение рецидивов необходимы 
улучшения в профилировании индивидуальной 
терапии для каждого ребенка на основе молеку-
лярного типа и стратификации риска МБ. Суще-
ствуют ограничения настоящего исследования, 
которые следует признать из-за его ретроспектив-
ного дизайна. Во-первых, гетерогенность подти-
пов МБ и их небольшое количество не позволили 
нам провести подробный анализ прогностических 
факторов в данной когорте. Во-вторых, у данных 
пациентов не выполнялось молекулярно-генети-
ческого исследование, результаты которого могут 
влиять на дальнейшую тактику лечение и имеют 
прогностическое значение при выживаемости. 
Необходимо дальнейшее наблюдение за данны-
ми пациентами для оценки 3 и 5-летней выжива-
емости. 
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«Ұлттық нейрохирургия орталығы» АҚ, Астана қ., Қазақстан

МЕДУЛЛОБЛАСТОМАНЫ ХИРУРГИЯЛЫҚ ЕМДЕУ  
НӘТИЖЕЛЕРІ: БІЗДІҢ ОРТАЛЫҚТЫҢ ТӘЖІРИБЕСІ

Кіріспе. Медуллобластома – көбінесе артқы бассүйек шұңқырында пайда болатын және лептоме-
нингеальды таралу мүмкіндігі бар эмбриональды ісіктер. Ісіктің агрессивті сипатына және балалардағы 
артқы бассүйек шұңқырының жас ерекшеліктеріне байланысты медуллобластомаларды емдеу елеулі 
асқынулармен және жоғары өліммен байланысты. Біздің зерттеуіміздің мақсаты біздің орталықта емдел-
ген медуллобластомасы бар балаларды хирургиялық емдеу нәтижелерін бағалау болды.

Материалдар мен әдістер. Зерттеуге 2015 жылдан 2020 жылға дейін «Ұлттық нейрохирургия орта-
лығы» АҚ-да хирургиялық ем алған медуллобластома диагнозы расталған 71 науқасты емдеу нәтижелері 
қамтылды.

Нәтиже. Пациенттердің орташа жасы 6,1 ± 3,3 жасты (1 ай – 16 жас) құрады. Көп жағдайда клиникалық 
көрініс гипертониялық-гидроцефалиялық синдроммен (94,36%) сипатталды. Ота жасалған 71 науқастың 
1 жыл ішінде өлімі 15,49% құрады. Десмопластикалық/түйіндік медуллобластомасы бар науқастардағы 
өлім саны үлкен жасушалы/анапластикалық медуллобластомасы (50%) бар балалармен салыстырған-
да (7,31%) төмен болды. Ісікті толық резекциялау бөлшектік резекцияға (15,78%) қарағанда төмен өлім 
дәрежесімен (5,26%) байланысты болды.

Қорытынды. Максималды қауіпсіз резекция және химиотерапиямен медуллобластомалардың бол-
жамы қолайлы. Дегенмен, өмір сүру нәтижелерін жақсарту және ісіктің қайталануын азайту үшін молеку-
лалық типке және медуллобластома қаупі стратификациясына негізделген әрбір бала үшін жеке терапия 
профилін жақсарту қажет.

Негізгі сөздер: медуллобластома, эмбрионалды ісіктер, артқы бассүйек шұңқыры ісіктері, молекуляр-
лы-генетикалық субтиптер.
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SURGICAL TREATMENT RESULTS OF MEDULLOBLASTOMA: 
OUR CENTER EXPERIENCE

Introduction. Medulloblastomas are embryonic tumors that arise exclusively in the posterior fossa and 
have the potential for leptomeningeal spread. Due to the aggressive nature of the tumor and age-related 
features of the posterior cranial fossa in children, treatment with medulloblastoma is associated with significant 
complications and high mortality. The purpose of our study was to evaluate the results of surgical treatment of 
children with medulloblastoma treated in our center.

Materials and methods. The study included the outcomes of surgical treatment of 71 patients with a 
verified diagnosis of “Medulloblastoma” who underwent surgical treatment on the basis of JSC “National 
Centre for Neurosurgery” from 2015 to 2020.

Results. The average age of patients was 6.1 ± 3.3 years (1 month – 16 years).  In most cases, the clinical 
features were presented by hypertension-hydrocephalus syndrome (94.36%). The mortality rate within 1 year 
was 15.49%. The number of deaths in patients with desmoplastic/nodular medulloblastomas was lower (7.31%) 
than in children with large-cell/anaplastic medulloblastoma (50%). Total tumor resection was associated with 
lower mortality (5.26%) than partial removal (15.78%).

Conclusion. With a maximally safe resection and following chemoradiotherapy, the prognosis of 
medulloblastoma is favorable. However, improvements are required in stratifying the risk of medulloblastoma 
and profiling individual therapy for each child based on the molecular type in order to increase survival rates 
and decrease relapses.

Keywords: medulloblastoma, embryonal tumors, posterior fossa tumor, molecular-genetic subtypes.




