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Окончание таблицы 5 

Центили (длина тела)  
3–10 10–25 25–75 75–90 90–97 

10–25 

Низкое 
дисгармоничное 
ДифМТ I ст. 

Задержка роста 

Ниже среднего 
дисгармоничное
ДифМТ I ст. 

Среднее 
дисгармоничное 
ДифМТ I ст. 

Выше среднего 
дисгармоничное 
ДифМТ I ст. 

Высокое 
дисгармоничное 
ДифМТ I ст. 

Повышенный рост 
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3–10 

Низкое резко 
дисгармоничное 
Диф.МТ II ст. 
Задержка роста 

Ниже среднего 
резко 

дисгармоничное
Диф.МТ II ст. 

Среднее резко 
дисгармоничное 
Диф.МТ II ст. 

Выше среднего 
резко 

дисгармоничное 
Диф.МТ II ст. 

Высокое резко 
дисгармоничное 
ДифМТ II ст. 

Повышенный рост 

Примечание. Диф. МТ — диффецит массы тела; Изб. МТ — избыточная масса тела; ст. — степень. 
 
 
Заключение 
В результате проведенных исследований 

впервые созданы центильные таблицы оценки 
гармоничности физического развития школьни-
ков г. Гомеля, учитывающие региональную спе-
цифику влияния экологических и биосоциаль-
ных факторов. Используя полученные данные не 
только медицинские работники, но и родители 
сами могут быстро оценить гармоничность фи-
зического развития своего ребенка и в случае не-
обходимости вовремя обратиться к врачу-педиатру 
за консультацией при выявленном отклонении 
от нормальных показателей. 
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СЛУЧАЙ ИЗ КЛИНИЧЕСКОЙ ПРАКТИКИ 
 

УДК 616-006.482:616.711(048.8) 
МЕДУЛЛОБЛАСТОМА АССОЦИИРОВАННАЯ 

С ФИКСИРУЮЩИМ ГИПЕРОСТОЗОМ 
(случай из практики и краткий обзор литературы) 

А. М. Юрковский1, С. Л. Ачинович2 
1Гомельский государственный медицинский университет 

2Гомельский областной клинический онкологический диспансер 

В сообщении представлен случай сочетания необычных для пациента в возрасте 25 лет дистрофических 
изменений элементов позвоночного столба (фиксирующего гиперостоза, выраженных дистрофических из-
менений подвздошно-поясничной связки), медуллобластомы, аномалии почек (подковообразной почкой) и 
добавочной доли печени. Дан краткий обзор публикаций, содержащих данные о распространенности, этио-
логии и основных диагностических критериях указанной патологии. 

Ключевые слова: фиксирующий гиперостоз, медуллобластома. 

THE MEDULLOBLASTOMA WITH VERTEBRAL HYPEROSTOSIS 
(a case report and brief literature review) 

A. M. Yurkovskiy1, S. L. Achinovich2 
1Gomel State Medical University 

2Gomel Regional Oncologic Dispensary 

The article deals with a rare combination of the changes of spinal column (vertebral hyperostosis, hyperostosis 
with medulloblastoma, kidney anomalies e.g. horseshoe kidney) with an accessory lobe of liver which is unusual for 
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a 25-year-old patient. The study presents а brief review of the literature containing the data on prevalence, etiology 
and the basic diagnostic criteria of the mentioned pathology. 

Key words: vertebral hyperostosis, medulloblastoma. 
 
 

Введение 
Медуллобластома (МБ) — опухоль из не-

дифференцированных нейроэктодермальных 
эмбриональных стволовых клеток, способных 
дифференцироваться в сторону невральных и 
глиальных компонентов [1–6]. MБ является ге-
терогенным образованием [3, 7, 8]. В связи с 
этим в настоящее время выделяют (согласно 
классификации опухолей, утвержденной ВОЗ в 
2007 году): МБ (код по МКБ/0 – 9470/3), дес-
мопластическую/нодулярную МБ (код по 
МКБ/0 – 9471/3), МБ с выраженной нодуляр-
ностью (код по МКБ/0 – 9471/3), анапластиче-
скую МБ (код по МКБ/0 – 9474/3), крупнокле-
точную МБ (код по МКБ/0 – 9474/3) [8]. К сло-
ву, работа по уточнению положений указанной 
классификации продолжается, и одним из наи-
более перспективных ее направлений считается 
изучение молекулярно-биологических маркеров 
прогноза и химиочувствительности МБ [7, 9]. 

Впервые термин «Медуллобластома мозжеч-
ка» был использован P. Bailey и H. W. Cushing 
(1925) для описания плюрипотентной эмбрио-
нальной опухоли, источником которой, как они по-
лагали, являлись мультипотенциальные медуллоб-
ласты [1]. Позже, в 1973 г., M. N. Hart и K. M. Earle 
предложили термин «Примитивные нейроэкто-
дермальные опухоли» ― PNET [2], который в 
дальнейшем было предложено применять и по 
отношению к медуллобластоме [6, 10–13]. 

На данную опухоль приходится около 40 % 
случаев опухолей мозжечковой локализации и 
15–20 % первичных опухолей головного мозга 
[6]. Встречается МБ чаще у детей (70–80 % 
случаев), реже (в 20–30 % случаев) ― у взрос-
лых. По данным различных источников, инци-
дентность у взрослых находится на уровне 5-6 
новых случаев на 10 миллионов человек еже-
годно [5, 14–17]. 

Наибольшее количество случаев приходится 
на возрастные периоды 3–4 года и 8–9 лет [18]. 
Примерно в 20 % случаев это — пациенты 
старше 15 лет [19, 20]. При этом наиболее вы-
сокая инцидентность отмечается у лиц женско-
го пола (в 11 случаях из 14). Изредка встреча-
ются случаи врожденной МБ [21]. Что касается 
старшего возраста, то в 84 % случаев это паци-
енты в возрасте 40 лет, в 9 % случаев ― 41–50 лет, 
в 7 % случаев ― 51–70 лет. Чаще всего МБ об-
наруживается либо субтенториально, преиму-
щественно, по средней линии мозжечка (то 
есть по линии смыкания медуллярной трубки), 
либо прорастает червь мозжечка, либо распро-
страняется по ликворным путям [3]. Метаста-

зируют МБ главным образом по путям оттока 
спинномозговой жидкости: в мягкую оболочку 
головного и спинного мозга, а также в эпендиму 
желудочков мозга. Такой вариант метастазиро-
вания впервые был описан Р. Bailey (1930 г.) [1]. 
Вариант метастазирования МБ за пределы цен-
тральной нервной системы был описан А. А. Nelson 
несколько позже ― в 1936 г. [22]. Впрочем, МБ 
редко метастазируют за пределы центральной 
нервной системы, что в первую очередь связы-
вают с защитными функциями гемато-
энцефалического барьера, микроглии и мат-
ричных белков нейропиля. Факторами, способ-
ствующими экстракраниальному метастазиро-
ванию, являются предшествующие хирургиче-
ские и (или) диагностические вмешательства. 
Диссеминации опухоли по серозным оболоч-
кам способствуют ликворошунтирующие опе-
рации [17, 18, 24]. Правда, не все с этим со-
гласны: есть те, кто считает, что негативное 
влияние шунтов на конечный результат явля-
ется незначительным [25]. 

По некоторым данным, экстракраниальное 
метастазирование бывает примерно в 7,1 % 
случаев МБ. Чаще всего в кости (77 %), реже — 
в печень (13 %), легкие (17 %), шейные лимфа-
тические узлы [23, 26]. Описан и случай мета-
стазирования МБ в паховый лимфатический 
узел [17]. Примечательно, что метастазы выяв-
ляются (или появляются?) после резекции пер-
вичной опухоли [23, 27]. При этом случаи доопе-
рационного их выявления редки, особенно если 
речь идет о метастазах в кость. По крайней мере, в 
ресурсах Pub Med удалось обнаружить описание 
лишь одного такого случая дооперационной ди-
агностики метастазов (в поясничные позвонки и 
головки бедренных костей) [28]. 

МБ свойственно разнообразие генетиче-
ских изменений, приводящих к делеции или 
мутации не только онкогенов, но и других 
структурных и регуляторных генов. Чаще все-
го (до 40–45 % наблюдений) эти изменения 
(например, укорочение короткого плеча) за-
трагивают 17-ю хромосому. Причем нередко в 
сочетании с изменениями 8-й, 9-й, 16-й и 22-й 
хромосом [29]. Есть данные и относительно 
других хромосом: 1-й, 10-й  и 11-й [26]. Прав-
да, клинико-прогностическое значение этих 
цитогенетических нарушений во многом не 
ясно [29]. Как, собственно, неясно и то, в какой 
мере указанные нарушения у пациентов с МБ 
взаимосвязаны с встречающимися у них со-
путствующими патологическими состояниями, 
относящимися к группе так называемых бо-
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лезней мультифакториальной природы (то есть 
к заболеваниям, развивающимся в результате 
сложного взаимодействия метаболических, эн-
докринных, генетических факторов, а также 
факторов окружающей среды). Одним из таких 
патологических состояний является фикси-
рующий гиперостоз (ФГ) [30–34]. 

Причина ФГ не известна. Есть мнение, что 
генетическим фоном для данной патологии 
могут быть изменения 5-й и 8-й хромосом. Вы-
сказывались предположения о возможности 
наследования ФГ по аутосомно-доминантному 
типу с различной выраженностью проявлений 
в рамках одной семьи и с показателем риска у 
родственников на уровне 11–27 % [35, 36].  

В литературных источниках приводятся 
также данные, демонстрирующие влияние на 
процесс патологического костеобразования не-
которых системных гормонов, — таких, на-
пример, как 1,25-дигидроксивитамин D, пара-
тиреоидный гормон, инсулин, лептин, а также 
местных факторов роста, таких, как трансфор-
мирующий фактор роста β-(TGF-β) и костные 
морфогенетические белки (BMP). Причем с ак-
тивностью последних, а именно с BMP-2 (bone 
morphogenic protein-2), экспрессируемого в связ-
ках пациентов с патологическим костеобразова-
нием, связывают развитие патологической осси-
фикации в пределах связочного аппарата позво-
ночника. Появляющиеся в хондроцитоподобных 
клетках во время эмбрионального развития, а 
также в ранней фазе заживления переломов 
BMP-2, как и другие морфогенетические белки, 
стимулируют остеогенную дифференцировку 
мезенхимальных стволовых клеток в зрелые ос-
теобласты и хондробласты. Как в случае с пато-
логическим костеобразованием под передней 
продольной связкой, так и в отношении задней 
продольной связки отмечено влияние на процесс 
патологического костеобразования некоторых 
системных гормонов, а также местных факторов 
роста, о которых уже было сказано выше. Поми-
мо них независимыми факторами риска развития 
указанной патологии считают сахарный диабет 
второго типа (через повышение синтеза коллаге-
на и экспрессию ранних генов остеогенеза, ин-
дуцированных BMP-2 в клетках спинной связки, 
и чрезмерное увеличение массы тела в возрас-
тном периоде 20–40 лет [34]. 

Выявляется ФГ у 3–6 % населения в воз-
расте старше 40 лет и у 11 % в возрасте старше 
70 лет [35], изредка ― в более раннем возрасте 
[36, 37]. Основным проявлением его является 
массивное костеобразование под передней 
продольной и, значительно реже ― задней 
продольной связками [34]. Причем изменения 
в области задней продольной связки нередко 
сопровождаются изменениями под передней 
продольной связкой [38]. 

Впервые заболевание было описано в 1950 г. 
J. Forestier и J. Rotes-Querol под названием «се-
нильный анкилозирующий гиперостоз» [39]. В 
дальнейшем выяснилось, что в процесс поми-
мо осевого скелета часто оказывается вовле-
ченным и аппендикулярный скелет, в связи с 
чем был предложен другой термин — диффуз-
ный идеопатический скелетный гиперостоз 
(ДИСГ) [40, 41]. На сегодняшний день полного 
единодушия относительно критериев ДИСГ 
нет. Так, например, согласно D. Resnick с со-
авт. (1975), основанием для диагностики  дан-
ного заболевания является наличие подсвязоч-
ного костеобразования на уровне по крайней 
мере 4-х смежных позвонков грудного отдела 
позвоночника при сохранении межпозвонково-
го промежутка и отсутствии изменений дуго-
отростчатых и (или) крестцово-подвзошных 
суставов [41]. Согласно же P. D. Utsinger 
(1985), достаточно подобных изменений и на 
уровне 3-х смежных позвонков, правда, при 
наличии периферических энтезопатий [43]. 
Последние, кстати, не только часто сопровож-
дают изменения на уровне грудного отдела по-
звоночника, но и, что особенно важно, раньше 
манифестируют (полагают, что от момента по-
явления периферических энтезопатий до появ-
ления изменений со стороны позвоночника 
может пройти около 10 лет) [43]. Насколько 
верны эти расчеты, сказать сложно, но то, что 
ДИСГ может дебютировать периферическими 
энтезопатиями, сомнений уже не вызывает. 

Одной из таких периферических «мише-
ней» при ДИСГ (наряду с тазобедренными 
суставами, крестцово-бугорной связкой и др.) 
является подвздошно-поясничная связка [43], 
изменения которой если и диагностируют, то 
лишь при ее оссификации [44]. Во всех же ос-
тальных случаях на эту и некоторые другие 
структуры внимание и вовсе не обращается, 
несмотря на то, что предикторное значение та-
ких изменений при ДИСГ известно [41, 42, 43]. 

В этой связи представляет интерес случай 
сочетания необычных для 25-летнего пациента 
изменений элементов позвоночного столба (ФГ в 
сочетании с выраженными дистрофическими 
изменениями подвздошно-поясничной связки) и 
такой редко встречающейся у взрослых патоло-
гии, как МБ. В доступных научных публикациях 
описаний подобного сочетания указанных пато-
логических состояний не обнаружено. 

Материалы и методы 
Данные лучевых исследований (МРТ, СКТ, 

сонография), данные аутопсии. 
Результаты исследования 
Пациент П., 25 лет. Первые симптомы появи-

лись в сентябре 2011 г.: нарастающая головная 
боль, головокружение, снижение слуха на пра-
вое ухо и нарушение движений в правых ко-
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нечностях. Неврологический статус при  пер-
вичном обращении: в сознании, ориентирован, 
адекватен, зрачки-D=S, фотореакция живая, 
горизонтальный нистагм в обе стороны, верти-
кальный нистагм при взгляде вверх, язык по 
средней линии, оскал симметричен, ахилловы 
рефлексы несколько снижены, симптом Бабин-
ского справа положительный, в позе Ромберга — 
тенденция к падению в правую сторону, ПНП 
выполняет с промахиванием справа, при прове-
дении пробы на адиадохокинез — отставание 
правой руки, подергивание мимических мышц 
справа. При СКТ головного мозга (12.09.11) 
справа в области мосто-мозжечкового угла об-
наружена опухоль (32×30 мм) с нерезко-
выраженным перифокальным отеком. 3.10.2011 в 
УЗ 5-я ГКБ г. Минска произведена резекция 
опухоли (морфология: медуллобластома мозжеч-
ка, низкодифференцированного типа, grade 4). 
Дальнейшее лечение (с 01.12.2011) проводи-
лось в У «ГОКОД». 

В связи с отрицательной динамикой клини-
ческих проявлений 05.12.2011 было произведено 
повторное МРТ-исследование, в результате кото-
рого вновь было обнаружено объемное образова-
ние в области мосто-мозжечкового угла справа, 
компримирующее IV желудочек и Варолиев мост. 
Данных о распространении процесса в спинной 
мозг на момент осмотра выявлено не было. По-
мимо этого было отмечено и наличие на уровне 
шейного отдела позвоночника множественных 
передних и задних скобообразных остеофитов. 

С момента поступления в У «ГОКОД» со-
стояние пациента оставалось тяжелым. 10.12.2011 
состояние резко ухудшилось. 20.12.2011 на-
ступила биологическая смерть. Непосредст-
венной причиной смерти явился отек и дисло-
кация головного мозга. 

Данные аутопсии: опухоль (МБ — Grade 4) 
правого полушария мозжечка и мосто-мозжеч-
кового угла с метастазом в гипофиз. При гис-
тологическом исследовании опухолевых масс в 
области ствола были выявлены мелкие клетки 
округлой, овальной и вытянутой формы с ги-
перхромными мономорфными ядрами, форми-
рующими псевдорозетки Хомера-Райта и ко-
лоннарные структуры. Определялся некроз и 
аутолиз на фоне диапедезных кровоизлияний, 
а также интра- и перицеллюлярный отек, дис-
трофия нейронов, полнокровие сосудов. 

Микроскопически опухоль состояла из 
густо расположенных недифференцированных 
клеток, которые образовывали своеобразные 
структуры в виде правильных или беспорядоч-
ных рядов, имелись признаки повышенной ми-
тотической активности. Наряду с гиперхром-
ными округлыми ядрами в клетках МБ также 
встречались овальные и вытянуто-овальные, 
удлиненные, а также более крупные светлые 
ядра с четким ядрышком. В нейрогипофизе 
определялись дистрофические изменения ней-
ронов, в аденогипофизе — участки некроза, 
аутолитического разрушения ткани и метастаз 
МБ-Grade4 до 8 мм (рисунок 1). 

 

 
Рисунок 1 ― Гистологическая картина медуллобластомы мозжечка: 

А — медуллобластома ствола мозга. Б — метастаз в нейрогипофиз (обозначен стрелками). 
Окраска: гематоксилином и эозином. Увеличение 400× 

 
 

Наряду с вышеуказанными изменениями 
при аутопсии были выявлены и некоторые дру-
гие: выраженная деформация позвоночного 
столба влево с вершиной дуги на уровне пятого 
грудного позвонка. Кроме того, под передней 
продольной связкой на уровне грудного и шей-
ного отделов позвоночника определялись скобо-
образные остеофиты. Аналогичные изменения, 
менее выраженные и менее распространенные 
(на уровне только нескольких шейных позво-
ночно-двигательных сегментов), определялись 
по задней поверхности тел позвонков. 

При гистологическом исследовании под-
вздошно-поясничных связок было отмечено на-

личие теноцитов с округлыми ядрами и большим 
количеством цитоплазмы, нарушение диффе-
ренцировки пучков коллагеновых волокон с ут-
ратой чёткости их границ, наличие окрашиваю-
щегося муцина (при окраске толуидиновым си-
ним) между волокнами коллагена, увеличение 
межуточного вещества, увеличение количества 
капилляров (более чем два капилляра в 10 полях 
зрения, при увеличении 400×). То есть определя-
лись изменения, свидетельствующие (в соответ-
ствии с предложенными нами критериями [45]) о 
наличии выраженных (в данном случае 10 бал-
лов по шкале Bonar) дистрофических изменений 
подвздошно-поясничной связки (рисунок 2). 
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Рисунок 2 ― Микрофотографии подвздошно-поясничной связки: 

А — дистрофические изменения клеток, разрастание жировой ткани и сосудов. Окраска: 
гематоксилином и эозином. Увеличение 400×; Б — дистрофические изменения клеток, метахромазия 

межуточного вещества. Окраска: толуидиновый синий. Увеличение 400×  
 
 

Указанной гистологической картине соот-
ветствовал следующий сонографический пат-
терн: «смазанность» фибриллярной текстуры 

связок в сочетании с наличием гипоэхогенных 
зон в ткани связки и мелких кальцификатов в 
виде гиперэхогенных струтур (рисунок 3). 

 

 
Рисунок 3 ― Сонограмма подвздошно-поясничной связки (post mortem): 

«смазанность» фибриллярной текстуры связки, гипоэхогенные зоны в ткани связки, 
мелкие кальцификаты (определяются в виде гиперэхогенных точек) 

 
 

Есть основания полагать, что описанные 
изменения подвздошно-поясничной связки яв-
лялись одним из этапов патологического кон-
тинуума, идентичного тому, который развива-
ется в других связках/сухожилиях, в том числе 
и при ДИСГ [41, 42, 43]. Эти необычные (как по 
срокам появления, так и по выраженности) изме-
нения могут быть расценены, в соответствии с 
концепцией R. Mader [41, 43], как начальные про-
явления ДИСГ, который, вполне возможно, явля-
ется одним из проявлений дисплазии соедини-
тельной ткани (ДСТ). Во всяком случае, раннее 
появление и выраженность дистрофических из-
менений подвздошно-поясничных связок дают ос-
нования так полагать, тем более при наличии соот-
ветствующих изменений на уровне шейного и 
грудного отделов позвоночника в виде гиперостоза. 

Примечательно, что у данного пациента 
также были выявлены и такие изменения, как 
подковообразная почка (инцидентность в общей 
популяции — 0,25 % [46]) и добавочная доля пе-
чени (4,1×6×3 см) в области ворот (инцидент-
ность по cекционным данным — 6 % [47]). 

Заключение 
В представленном случае имело место со-

четание нескольких редко встречающихся 
(применительно к возрасту данного пациента) 
патологических состояний: МБ, ФГ (к слову, в 
пределах не только передней, но и задней про-
дольной связок, что у представителей европео-

идной расы встречается довольно редко) [34], 
выраженные дистрофические изменения под-
вздошно-поясничной связки и некоторые дру-
гие нарушения, расцениваемые ныне как про-
явления ДСТ [48, 49].  

В литературных источниках есть отдельные 
описания случаев ДИСГ, сочетавшихся с такими 
проявлениями ДСТ, как диспластический сколиоз 
[31] и ахондроплазия [37]. Но, к сожалению, ка-
кой-либо информации, позволяющей получить 
представление о спектре патологических состоя-
ний, выявляемых у пациентов с МБ и, в частно-
сти, о частоте и спектре проявлений ДСТ, найти 
не удалось. Хотя вполне возможно, что именно у 
этих пациентов и распространенность, и выра-
женность отклонений от нормы, расцениваемых 
как ДСТ, окажется более высокой, нежели в по-
пуляции в целом. Однако это всего лишь предпо-
ложения, требующие проверки. 
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В статье представлен случай наследственного гемохроматоза, выявленного у пациента пожилого воз-
раста на стадии исхода в цирроз печени. Описаны клинические, лабораторные и морфологические признаки 
заболевания. Отмечена незначительная выраженность клинических и лабораторных проявлений и поздняя 
диагностика данного состояния.  
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