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Ангиоцентрическая глиома – крайне редкое нейроэпителиальное новообразование низкой степени злокачествен-
ности, внедренное в классификацию опухолей центральной нервной системы Всемирной организации здравоохра-
нения в 2007 г. Микроскопически она представляет собой скопление мономорфных биполярных клеток с преобла-
дающим диффузным характером роста и очаговой периваскулярной агрегацией опухолевых клеток вокруг 
кровеносных сосудов, что как раз и формирует специфический ангиоцентрический паттерн. Несмотря на то что  
в литературе описано немногим более 100 случаев обнаружения ангиоцентрической глиомы, определен ряд специ-
фических для этой опухоли клинических, патоморфологических и радиологических критериев, которые характерны 
для новообразований низкой степени злокачественности, ассоциированных с длительным течением эпилепсии 
(long-term epilepsy associated tumors). В статье представлены опыт комплексной междисциплинарной диагностики 
ангиоцентрической глиомы у ребенка с фокальной структурной эпилепсией и обзор литературы. Следует заметить, 
что это первый случай описания патоморфологически подтвержденной ангиоцентрической глиомы на территории 
Российской Федерации. 
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Angiocentric glioma is an extremely rare low-grade neuroepithelial tumor introduced into the World Health Organization 
classification of tumors of the central nervous system in 2007. Microscopically, it is a cluster of monomorphic bipolar 
cells with a predominant diffuse growth pattern and focal perivascular aggregation of tumor cells around blood vessels, 
which forms a specific angiocentric pattern. Despite the fact that a little more than 100 cases of detection of angiocentric 
glioma have been described in the literature, a number of clinical, pathomorphological and radiological criteria specific 
for this tumor have been identified that are characteristic long-term epilepsy associated tumors. The article presents 
the experience of complex, interdisciplinary diagnosis of angiocentric glioma in a child with focal structural epilepsy 
and a review of the literature. It should be noted that this is the first case of describing pathomorphologically confirmed 
angiocentric glioma on the territory of the Russian Federation.
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В 2005 г. впервые было описано опухолевое ново-
образование, сочетающее в себе микроскопические 
признаки эпендимомы и астроцитомы с хорошо узна-
ваемым, ангиоцентрическим паттерном роста [11, 21]. 
Первоначальное название «мономорфная ангиоцент-
рическая глиома» было изменено на «ангиоцентриче-
ская глиома» (АГ), и под таким названием опухоль бы-
ла включена в классификацию опухолей центральной 
нервной системы Всемирной организации здравоохра-
нения (ЦНС ВОЗ) 2007 г., где была отнесена  
к группе «Другие нейроэпителиальные опухоли» из-за 
ее неопределенного гистогенеза [13, 14, 21]. Согласно 
последней редакции классификации опухолей ЦНС 
ВОЗ от 2021 г., АГ определяется как диффузная глиома 
детского типа, соответствующая I степени злокачест-
венности, демонстрирующая специфический ангио-
центрический паттерн роста, инфильтративную кайму 
и ультраструктурные особенности эпендимальной диф-
ференцировки [14]. Микроскопически она состоит из 
мономорфных биполярных клеток с преобладающим 
диффузным характером роста и по крайней мере оча-
говой периваскулярной агрегацией опухолевых клеток 
вокруг кровеносных сосудов (так называемый ангио-
центрический паттерн).  При молекулярно-генетическом 
тестировании большинство АГ обнаруживают слия-
ние генов MYB :: QKI либо иные мутации MYB [19, 21]. 
Это очень редко встречающаяся опухоль, и в настоящее 
время в литературе описано чуть более 100 случаев 
обнаружения АГ, как правило, у пациентов детского  
и молодого возраста, страдающих от эпилептических 

приступов [22]. С учетом частой локализации в коре 
височных долей, практически отсутствующих упоми-
наний о прогрессии и частой ассоциации с фокальны-
ми кортикальными дисплазиями она была справедливо 
отнесена к группе опухолей низкой степени злокачест-
венности, ассоциированных с длительным течением эпи-
лепсии (long-term epilepsy associated tumors, LEAT) [5]. 
АГ имеет набор определенных радиологических крите-
риев, среди которых наиболее часто упоминаются кор-
тикальная локализация и «стеблевидное» трансмантий-
ное распространение от стенки бокового желудочка до 
основного очага поражения [11]. 

В статье представлены клинико-патоморфологичес
кие и радиологические особенности АГ у подростка, 
перенесшего повторное хирургическое лечение по по-
воду фармакорезистентной эпилепсии и рецидива опу-
холи. Также приведены анализ междисциплинарного 
взаимодействия при установлении диагноза и обзор 
литературы для определения вариантов ведения и лече-
ния таких пациентов. Следует заметить, что это первый 
случай патоморфологически подтвержденной АГ, опи-
санный на территории Российской Федерации. 

Клинический случай
У пациента Ш., 17 лет, в возрасте 10 лет внезапно 

возникли эпизоды подергиваний в левой ноге длительно-
стью до 30 с, частота эпизодов составляла до 1 раза  
в сутки. Через 2 мес развился генерализованный судорож-
ный приступ, после чего родители обратились в детское 
медицинское учреждение по месту жительства, где  
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в рамках обследования при проведении магнитно-резо-
нансной томографии (МРТ) было выявлено объемное но-
вообразование правой теменной доли (рис. 1). При прове-
дении видеоэлектроэнцефалографического мониторинга 
(ВЭМ) ночного сна зарегистрирована регионарная эпи-
лептиформная активность в теменно-затылочной обла-
сти правого полушария. Пациенту была назначена про-
тивоэпилептическая терапия – вальпроат (депакин 
хроно) в дозе 1000 мг/сут, с дальнейшим наращиванием 
дозы до 1500 мг/сут, с непродолжительной положитель-
ной динамикой в виде отсутствия приступов. 

При оценке неврологического статуса не было обна-
ружено каких-либо изменений со стороны высших психи-
ческих функций, в двигательной и чувствительной сфере, 
а также со стороны черепно-мозговой иннервации.

При междисциплинарном обсуждении тактики ве-
дения пациента, с учетом специфической радиологичес

кой картины выявленных изменений в правой теменной 
доле, отсутствия очаговой симптоматики в неврологи-
ческом статусе, феноменологии приступов и результа-
тов ВЭМ был установлен диагноз: объемное новообразо-
вание, предположительно дизэмбриопластическая 
нейроэпителиальная опухоль (ДНЭО). Пациенту было 
рекомендовано хирургическое вмешательство. Во время 
этой же госпитализации была проведена операция ми-
крохирургического удаления опухоли правой теменной 
доли под контролем нейрофизиологического мониторин-
га (рис. 2). В течение первых 24 ч пациенту была выпол-
нена постоперационная компьютерная томография, по 
результатам которой определялась зона постопераци-
онных изменений в правой теменной области с призна-
ками остаточного фрагмента опухоли в глубинном белом 
веществе. Постоперационная МРТ демонстрировала 
картину субтотальной резекции опухоли. 

Рис. 1. Интрапаренхиматозное, дополнительное новообразование в парасагиттальных отделах правой теменной доли демонстрирует мульти-
кистозную структуру, отсутствие перифокального отека и минимальный масс-эффект в пределах предклинья. Также отмечается трансман-
тийное распространение от стенки заднего рога бокового желудочка до основного очага поражения, локализованного в коре (а–г). На изображе-
ниях FLAIR определяется гиперинтенсивный ободок по границе опухоли с изоинтенсивным центральным фрагментом – симптом «яркого ободка» 
или несоответствия Т2/FLAIR, характерный для дизэмбриопластической нейроэпителиальной опухоли или диффузной IDH-мутантной астро-
цитомы (в). Новообразование не накапливает контрастный препарат (д) и не имеет признаков наличия неоваскуляризации и кальцинатов  
в структуре (е)

Fig. 1. An intraparenchymal, additional mass in the parasagittal regions of the right parietal lobe demonstrates a multicystic structure, absence of perifocal 
edema and minimal mass effect within the precuneus. Also, there is a “transmantle” spread from the wall of the posterior horn of the lateral ventricle to the main 
lesion localized in the cortex (а–г). On FLAIR images, a hyperintense rim is determined along the tumor border with an isointense central fragment –  
a symptom of a “bright rim sign” or T2/FLAIR mismatch pattern characteristic of dysembryoplastic neuroepithelial tumor or diffuse IDH-mutant astrocytoma (в). 
The formation does not accumulate contrast agent (д), without signs of neovascularization and calcifications in the structure (е)
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В постоперационном периоде эпилептических при-
ступов не отмечалось. По данным патоморфологического 
исследования, проведенного по месту жительства, была 
диагностирована ДНЭО I степени злокачественности по 
классификации опухолей ЦНС ВОЗ. С учетом остаточной 
опухоли и результатов патоморфологического исследова-
ния пациенту было рекомендовано продолжить прием 
вальпроата (депакина хроно) в дозе 1500 мг/сут, длитель-
но. Помимо этого рекомендовалось динамическое наблю-
дение постоперационных изменений по данным МРТ  
на дистанции 6, а затем каждые 12 мес. За время наблю-
дения у пациента на фоне проводимой антиэпилептиче-
ской терапии не отмечалось эпилептических приступов, 
при проведении динамических ВЭМ типичной эпилепти-
формной активности не регистрировалось. При проведе-
нии контрольных МРТ остаточные фрагменты опухоли 
были стабильны в размерах и конфигурации. 

В возрасте 17 лет у пациента появились жалобы  
на эпизоды головных болей и повышения артериального дав-

ления, был назначен эналаприла малеат в дозе 5,0 мг/сут. 
С учетом отягощенного анамнеза была проведена вне-
плановая МРТ головного мозга с контрастным усилени-
ем, которая выявила прогрессию остаточного фрагмен-
та опухоли (рис. 3). Пациент был госпитализирован  
в федеральный центр онкогематологии для проведения 
повторного хирургического лечения. 

После повторной операции была проведена МРТ, ко-
торая демонстрировала тотальную резекцию опухолевых 
узлов с наличием минимального остаточного фрагмента 
в виде участка трансмантийного признака в перикал-
лезном белом веществе правой теменной доли (рис. 4). 
Также выполнено патоморфологическое и молекулярно-
генетическое тестирование операционного материала  
в 2 независимых медицинских учреждениях. Микроско-
пически опухоль состояла из мономорфных клеток с окру-
глыми гиперхромными ядрами и скудной цитоплазмой,  
с плохо различимыми границами. Митотическая актив-
ность клеток не обнаружена, индекс Ki-67 составил 

Рис. 2. Результаты постоперационной компьютерной и магнитно-резонансной томографии пациента Ш. По данным компьютерной томографии 
определяется зона постоперационных изменений в правой теменной области с наличием кистозной полости в ложе удаленной опухоли и призна-
ков пневмоцефалии. Убедительно оценить степень резекции опухоли не представляется возможным (а–в). По данным постоперационной маг-
нитно-резонансной томографии определяется зона кистозно-глиозной трансформации в правой теменной доле с наличием остаточных фрагмен-
тов опухоли в перивентрикулярном и глубинном белом веществе (г–е)

Fig. 2. Results of postoperative computed tomography and magnetic resonance imaging of patient Sh. According to computed tomography data, an area  
of ​​postoperative changes in the right parietal region is determined with the presence of a cystic cavity in the bed of the removed tumor and signs of pneumocephalus. 
It is not possible to convincingly assess the extent of tumor resection (а–в). According to postoperative magnetic resonance imaging data, a zone of cystic-glial 
transformation is identified in the right parietal lobe with the presence of residual tumor fragments in the periventricular and deep white matter (г–е)
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<1 %. Отмечена распространенная тенденция к перива-
скулярной сгруппированности клеток. При иммуногисто-
химическом исследовании выявлена диффузная экспрессия 
Olig2, GFAP, S100 клетками опухоли, распространенная 
экспрессия NF в виде неравномерно разряженной сети 
волокон (см. рис. 4). Заключение по результатам пато-
морфологического исследования: картина диффузной глио
мы низкого потенциала злокачественности, в большей 
степени характерна для АГ. Молекулярно-генетическое 
тестирование на предмет определения статуса генов 
MYB, MYBL1 и слияния генов MYB :: QKI не было выпол-
нено в связи с малым количеством материала, предо-

ставленного для исследования, и низким качеством вы-
деленных нуклеиновых кислот. 

Ранний постоперационный период протекал без ослож-
нений, эпилептических приступов не отмечалось. С учетом 
результатов патоморфологического исследования и мел-
кого остаточного фрагмента опухоли после второй опе-
рации пациенту была рекомендовано продолжить анти-
эпилептическую терапию в виде приема вальпроата 
(депакина хроно) в дозе 1500 мг/сут, с последующим об-
суждением коррекции дозы, исходя из результатов дина-
мических ВЭМ. Постоперационный катамнез на момент 
написания публикации составил 2 года 4 мес. 

Рис. 3. Результаты динамической магнитно-резонансной томографии (МРТ) пациента Ш. до и после повторной операции. Результаты послед-
ней плановой МРТ после первой операции в 16-летнем возрасте: четко визуализируется остаточный фрагмент опухоли в глубинном белом веще-
стве правой теменной доли (а–в). Результаты внеплановой МРТ (проведена после жалоб пациента на участившиеся эпизоды головной боли): 
отчетливо определяется явное визуальное увеличение в размерах ранее стабильных фрагментов опухоли в глубинном белом веществе правой 
теменной доли (г–е). На изображениях FLAIR определяются мультикисты в прогрессирующем фрагменте опухоли (е) 

Fig. 3. Results of dynamic magnetic resonance imaging of patient Sh. before and after reoperation. Results of the last planned MRI after the first operation  
at the age of 16: a residual tumor fragment is clearly visualized in the deep white matter of the right parietal lobe (а–в). Results of an emergency MRI (carried 
out after the patient complained of frequent episodes of headaches): a clear, visual increase in the size of previously stable tumor fragments in the deep white 
matter of the right parietal lobe is clearly determined (г–е). On FLAIR images, multicysts in a progressive tumor fragment are detected (e)

а

г

в

е

б

д



56

ДЕТСКОЙ 
НЕВРОЛОГИИ
Р У С С К И Й  
Ж У Р Н А Л CHILD 

NEUROLOGY
R U S S I A N 
J O U R N A L  o f

2
0

2
4

 3ТОМ 19 / VOL. 19

О
б

з
о

р
ы

 и
 л

е
к

ц
и

и
 |

 R
e

v
ie

w
s

 a
n

d
 l

e
c

t
u

r
e

s

Ангиоцентрическая глиома – редкая опухоль из но-
вого подраздела классификации опухолей ЦНС ВОЗ  
от 2021 г. «Глиомы, глионейрональные опухоли, нейро-
нальные опухоли», которая, несмотря на то что в мире 
верифицировано менее 200 случаев, имеет довольно 
четкие клинико-радиологические и патоморфологиче-
ские особенности, позволяющие отнести ее к группе 
LEAT [5, 22]. G. Han и соавт. в 2020 г. провели глубокий 
анализ литературы, посвященной АГ. Авторы отмечали, 
что из 108 верифицированных случаев АГ, описанных 
на момент публикации, у 90 пациентов наблюдались 
эпилептические приступы; средний возраст пациентов 
составил 13 лет. Помимо этого, в 102 случаях из 108 опи-
санных опухоли располагались супратенториально  
в коре либо на границе серого и белого вещества, имели 
склонность к локализации в височных долях, и только  
у 2 пациентов был отмечен рецидив неопластического 
процесса [8]. Также довольно часто в соседней с опу-
холью коре обнаруживаются нарушения кортикально-
го развития, которые в зависимости от типа фокальной 

кортикальной дисплазии классифицировались как 
фокальная кортикальная дисплазия IIIb типа либо 
«двойная патология» [6, 12, 15]. Радиологические пат-
терны АГ также хорошо известны; несмотря на редкую 
встречаемость этой опухоли, они имеют ряд отличи-
тельных особенностей. Так, практически всеми авто-
рами отмечены хорошая дифференциация опухоли  
и соседней здоровой ткани мозга, частое отсутствие 
контрастного усиления, трансмантийное распростра-
нение от стенки бокового желудочка до основного 
очага поражения в коре и, в некоторых случаях, нали-
чие гиперинтенсивного ободка на изображениях  
в импульсной последовательности Т1 [7, 11, 19]. У па-
циента Ш. опухоль была выявлена по данным МРТ  
в 11-летнем возрасте; поводом к проведению МРТ 
послужили внезапно возникшие фокальные эпилеп-
тические приступы. МРТ демонстрировала хорошо 
дифференцированное дополнительное новообразова-
ние в правой теменной доле с наличием мультикис-
тозной структуры по типу «мыльного пузыря», гипер-

Рис. 4. Результаты магнитно-резонансной томографии головного мозга пациента Ш. после повторной операции и патоморфологического иссле-
дования операционного материала. На фоне постоперационных кистозно-глиозных изменений в правой теменной доле наблюдается отсутствие 
основных опухолевых узлов в глубинном белом веществе и сокращение размеров ложа удаленной опухоли (а, в). На постконтрастных изображе-
ниях отмечается мелкий остаточный контраст-отрицательный фрагмент новообразования в перикаллезном белом веществе правой теменной 
доли (б). Микроскопически определяются мономорфные клетки опухоли, формирующие выраженные периваскулярные скопления (г). Также от-
мечается очень низкий индекс пролиферативной активности (Ki-67) <1 % (д)

Fig. 4. Results of magnetic resonance imaging of the brain of patient Sh. after reoperation and pathological examination. Against the background of postoperative 
changes in the right parietal lobe, there is an absence of the main tumor nodes in the deep white matter, a reduction in the size of the tumor bed (a, в). Post-contrast 
images show a small residual, contrast-negative fragment of the formation in the pericallosal white matter of the right parietal lobe (б). Microscopically, monomorphic 
tumor cells are detected, forming pronounced perivascular accumulations (г). Also, there is a very low index of proliferative activity (Ki-67) less than 1 % (д)
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интенсивного ободка по границе патологической 
ткани на изображениях в импульсной последователь-
ности FLAIR, трансмантийное распространение  
от стенки желудочка до локально измененной коры  
и отсутствие контрастного усиления. Вероятно, имен-
но наличие мультикистозной структуры и гиперинтен-
сивного ободка по границе патологической ткани по-
влияло на результаты патоморфологического исследо-
вания после первой операции, где были описаны 
микроскопические признаки ДНЭО. То, что эти пат-
терны высокоспецифичны для ДНЭО, указывается  
во множестве источников литературы [2, 18]. Однако 
паттерн гиперинтенсивного ободка при ДНЭО часто 
путают с признаком несоответствия Т2/FLAIR, кото-
рый считается высокоспецифичным паттерном визу-
ализации для диффузных IDH-мутантных глиом [17]. 
Помимо этого, в настоящее время высокая специфич-
ность признака несоответствия Т2/FLAIR при диф-
фузных IDH-мутантных глиомах поставлена под сом-
нение, так как этот признак может наблюдаться  
и у доброкачественных диффузных глиом педиатри-
ческого подтипа и глионейрональных опухолей  
(в частности ДНЭО) [10, 16]. В недавнем исследовании 
было продемонстрировано, что диффузные глиомы 
педиатрического подтипа с наличием мутаций MIB/
MIBL1, к которым относится и АГ, могут демонстри-
ровать симптом несоответствия Т2/FLAIR или признак 
гиперинтенсивного ободка [20]. 

При ретроспективной оценке изображений МРТ 
пациента Ш. до первой операции можно было обратить 
внимание на трансмантийное распространение опухо-
ли от стенки бокового желудочка, которое описывается 
как специфичный «стеблевидный» паттерн для АГ. Од-
нако с учетом собственного опыта и анализа литерату-
ры выяснилось, что такая картина может также наблю-
даться у ряда опухолей группы LEAT [2, 4, 9].

Случаи рецидива АГ описаны в литературе. Так,  
в 2 обзорных публикациях от 2018 и 2020 г. указаны  
4 случая рецидива и прогрессии субтотально удаленных 
опухолей. Во всех случаях была отмечена злокачествен-
ная трансформация остаточных фрагментов опухоли, 
повлекшая за собой смерть пациентов [7, 8]. У пациен-
та Ш. при первичной и повторной операциях были 
обнаружены микроскопические и иммуногистохими-
ческие признаки нейроэпителиальной опухоли низкой 
степени злокачественности, что, возможно, является 
первым описанным случаем рецидива АГ без анапла-
стической трансформации и летального исхода. 

Эпилептические приступы у пациента Ш. отсутст-
вовали после первой операции, что говорит об успеш-
ности процедуры эпилептической хирургии. Вместе  
с тем опухоль была удалена не полностью и рецидиви-

ровала через 6 лет ремиссии с общемозговой симпто-
матики. Эти обстоятельства еще раз свидетельствуют 
в пользу радикальной резекции опухолевой ткани для 
достижения максимально положительных результатов 
в отношении как исхода эпилепсии, так и рецидива 
неопластического процесса [1]. 

При патоморфологическом и иммуногистохими-
ческом исследовании операционного материала были 
выявлены специфические для АГ клеточные элементы 
и их выраженная сгруппированность вокруг сосудов  
в сочетании с низким индексом митотической актив-
ности, что позволило установить однозначный диагноз 
АГ, несмотря на отсутствие возможности проведения 
адекватного молекулярно-генетического тестирования. 
Это обстоятельство заслуживает отдельного внимания; 
мы неоднократно упоминали в своих публикациях  
о невозможности достижения высокой достоверности 
патоморфологического диагноза из-за отсутствия стан-
дартов забора материала для исследования [2, 3]. Не-
смотря на то что у пациента Ш. был удален практиче-
ски весь объем рецидивирующего фрагмента опухоли, 
для патоморфологического исследования были пре-
доставлены материалы в объеме, не позволяющем 
провести все манипуляции, рекомендованные послед-
ней классификацией опухолей ЦНС ВОЗ. Однако, по 
этим же последним рекомендациям, при установлении 
патоморфологического диагноза АГ применяются ос-
новные и вспомогательные критерии. Основными 
критериями считаются специфические микроскопи-
ческие и иммуногистохимические признаки, а наличие 
мутаций MYB, MYB :: QKI является вспомогательным 
критерием при установлении диагноза АГ [14]. С уче-
том полного набора основных критериев и характерной 
радиологической картины заключительный диагноз 
не вызывает сомнений. А наличие симптома, подоб-
ного признаку несоответствия Т2/FLAIR, в свете по-
следних данных о его частом обнаружении у диффузных 
глиом педиатрического подтипа с мутацией MIB/MIBL1 
все-таки до конца не исключает наличие такой мута-
ции у пациента. 

В заключение хотелось бы отметить, что это пер-
вый случай описания патоморфологически верифи-
цированной АГ на территории Российской Федерации. 
Случай, описанный в статье, вновь подтверждает не-
обходимость назревающего пересмотра специфических 
радиологических критериев опухолей группы LEAT, 
которые применяются в диагностике в настоящее вре-
мя, а причина, по которой у пациента не было прове-
дено обязательное сейчас молекулярно-генетическое 
тестирование, в очередной раз требует поднять вопрос 
о стандартизации забора материала для повышения 
достоверности патоморфологического диагноза. 
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