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Эпендимомы составляют 1,9 % от всех первичных опухолей мозга, 3,1 % – от всех глиом, 2–9 % – от всех нейро
эпителиальных опухолей. Приблизительно одна треть интракраниальных эпендимом располагается супратентори‑
ально, и они могут быть связаны с III и боковыми желудочками мозга, а могут иметь начало в белом веществе 
мозга без  прямой связи с  желудочковой системой, отдавливая прилежащую кору. Крайне редко встречаются 
эпендимомы, растущие непосредственно из коры (корковые), при этом они получают кровоснабжение из приле‑
жащей твердой мозговой оболочки.
Эпендимомы задней черепной ямки обнаруживаются чаще всего у детей (средний возраст 6 лет), супратенториаль‑
ные эпендимомы, как правило, манифестируют в более старшей возрастной группе. У взрослых пациентов чаще 
встречаются анапластические эпендимомы Grade III.
Клинические проявления экстравентрикулярных анапластических эпендимом могут быть самыми разнообразными: 
специфических симптомов не существует, проявления зависят от локализации и размера опухоли.
Нейровизуализационная картина неспецифична: на МРТ супратенториальные эпендимомы в режиме Т1 в большин‑
стве случаев гипо- или  изоинтенсивны, в  Т2‑режиме  – изо- или  гиперинтенсивны, разнообразно накапливают 
контрастное вещество.
По общему мнению, эпендимомы в большинстве случаев считаются неинвазивными опухолями и вызывают клини‑
ческие проявления за счет эффекта лишнего объема, демонстрируя четкую границу между опухолевой и здоровы‑
ми тканями головного и спинного мозга.
Основной метод лечения эпендимом  – хирургическая резекция опухоли. Пациентам с  эпендимомами Grade II, 
с локальным рецидивом опухоли, или с эпендимомами Grade III рекомендовано комбинированное лечение: резек‑
ция опухоли с последующей радиотерапией.
В статье представлено клиническое наблюдение лечения пациентки с супратенториальной экстравентрикулярной 
анапластической эпендимомой. С июня 2017 г. больная стала отмечать онемение и покалывание в правой руке, 
правой половине нижней губы, трудности при узнавании предметов наощупь. МРТ-исследование выявило объемное 
образование лобно-теменной области слева. Операция удаления опухоли проведена 10.10.2017. Диагноз после 
окончательной биопсии: анапластическая эпендимома Grade III (ВОЗ). В течение 3 мес после операции рецидива 
опухоли не обнаружено.
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Ependymoma is a brain tumor accounting for 1.9 % of all benign brain tumors and 3.1 % of glial tumors and 2–9 %  
of all neuroepithelial tumors. Approximately one third of intracranial ependymal tumors are supratentorial. They 
may be attached to the ependymal walls of the III ventricle and lateral ventricles or may be sited in the white 
matter without direct connection to the ventricular system pressing the adjacent cortex. In very rare cases epend‑
ymomas may lie cortically with blood supply from the dura – so-called “cortical” ependymomas.
Posterior fossa ependymomas are more common in pediatric population with mean age of 6 years, whereas su‑
pratentorial ependymomas manifest in adults. In adults Grade III anaplastic ependymomas are most commonly 
seen.
These tumors have no specific features and clinical manifestations of extraventricular anaplastic ependymomas 
may vary greatly depending on localization and size of the tumor.
Supratentorial anaplastic ependymomas have no specific neuroimaging features either. Tumors are often hypo- and 
isointense in T1 and iso- or hyperintense in T2 sequence, Gd-inhancement is variable.
Ependymomas are considered to be non-invasive and to have a strict border with brain tissue thus leading to 
clinical manifestations because of mass-effect.
Surgical resection is the main treatment option for ependymoma. Patients with local Grade II tumor recurrence 
and patients with Grade III ependymomas should undergo radiotherapy on the tumor resection cavity.
We present a rare case of a supratentorial extraventricular anaplastic ependymoma. A 21‑year-old female present‑
ed to the clinic with paresthesia and numbness in right hand, right half of lower lip and astereognosis. The mag‑
netic resonance imaging of the brain showed a mass lesion in left fronto-parietal region. At 10.10.2017 surgery 
was performed and tumor was resected. Histological findings matched with features of anaplastic ependimoma, 
WHO Grade III. There was no tumor progression during 3 months after surgery.
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ВВЕДЕНИЕ
Эпендимомы составляют 1,9 % от всех первичных 

опухолей мозга, 3,1 % – от всех глиом, 2–9 % – от всех 
нейроэпителиальных опухолей [1–4].

Более 20 % первичных опухолей спинного мозга 
имеют эпендимарное происхождение [5]. Приблизи-
тельно одна треть интракраниальных эпендимом рас-
полагается супратенториально [1], они могут быть 
связаны с III и боковыми желудочками мозга, а могут 
иметь начало в белом веществе мозга без прямой связи 
с  желудочковой системой, отдавливая прилежащую 
кору. Крайне редко встречаются эпендимомы, расту-
щие непосредственно из коры (корковые), при этом 
они получают кровоснабжение из прилежащей твер-
дой мозговой оболочки [6, 7].

У детей 10‑летняя общая выживаемость составля-
ет около 64 %, у взрослых – от 70 до 89 % [8].

В соответствии с классификацией опухолей цент-
ральной нервной системы ВОЗ (2016) эпендимомы 
разделяются на следующие опухоли:

• Grade I (субэпендимома, миксопапиллярная эпен-
димома);

• Grade II (эпендимома 3‑го типа);
• Grade III (анапластическая эпендимома);
• эпендимома RELA-fusion позитивная [9].

В  статье представлено клиническое наблюдение 
лечения пациентки с супратенториальной экстравен-
трикулярной анапластической эпендимомой.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Пациентка У., 21 года, с июня 2017 г. стала отме-

чать онемение и покалывание в правой руке, правой по-
ловине нижней губы, трудности при узнавании предме-
тов наощупь. Пароксизмы онемения и  покалывания 
в руке длились в течение 2 ч. В дальнейшем повторялись 
приступы с аналогичными ощущениями, длительностью 
до 5 мин, с тенденцией к учащению. С осени 2017 г. от-
метила ухудшение состояния. По собственной инициати-
ве выполнила МРТ головы, которая выявила у пациентки 
объемное образование лобно-теменной области слева.

В НМИЦ нейрохирургии им. Н. Н. Бурденко при ос-
мотре больной в  неврологическом статусе отмечены: 
отчетливый прозопарез справа при проведении мимиче-
ских проб, недостаточность XII нерва справа, проявля-
ющаяся девиацией языка вправо. Клинико-рентгеноло
гическая картина первоначально расценивалась как 
менингиома заднелобно-теменной области слева. Перед 
операцией сделана МРТ в режимах Т1, Т2, Т2‑FLAIR, T1 
с контрастным усилением (см. рисунок).

В  НМИЦ нейрохирургии им. Н. Н.  Бурденко 
10.10.2017 пациентке У. проведена операция по удалению 
опухоли с  интраоперационным нейрофизиологическим 
мониторингом, флуоресцентной и УЗ-навигацией.

Обнаруженная во время операции опухоль раздвигала 
интактные извилины. Опухоль была припаяна к  ТМО, 
обнаруживались зоны инфильтрации последней. При сти-
муляции коры в  пределах краниотомии моторных 
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ответов не  было получено. В  режиме BL 400 опухоль 
флуоресцировала интенсивным розовым цветом. Опухоль 
была легко отделена в плоскости арахноидальной диссек-
ции от окружающих извилин без инфильтрации мозгово-
го вещества (лишь в глубине инфильтрировала паутин-
ную и мягкую мозговую оболочку) и удалена кускованием 
(несколько больших фрагментов).

Результат окончательной биопсии: анапластичес
кая эпендимома Grade III (ВОЗ). Иммуногистохими-
ческое исследование: положительная экспрессия гли-
ального фибриллярного кислого белка (ГФКБ), слабо 
положительная экспрессия синаптофизина, точечная 
цитоплазматическая экспрессия эпителиального мем-
бранного антигена (ЕМА). Отрицательная экспрессия 
прогестерона. Иммуногистохимическое исследование 

с  определением пролиферативной активности: экс-
прессия Ki-67 до 20  %.

В послеоперационном периоде пациентка проконсуль-
тирована врачами  – радиологом и  химиотерапевтом. 
Проведен курс лучевой терапии с СОД 60 Гр. На 19.01.2018 
данных за прогрессию опухоли нет. Неврологический ста-
тус без отрицательной динамики. Продолжается дина-
мическое наблюдение.

ОБСУЖДЕНИЕ
Проведен поиск актуальной литературы в системе 

MEDLINE по ключевым словам: ependimoma, anaplastic, 
supratentorial, extraventricular. Всего выделено 45 ста-
тей, большинство из  которых представляют описа-
ние  одного клинического случая (single case-report) 

Предоперационная МРТ пациентки У., 21 года: супратенториальная внежелудочковая анапластическая эпендимома ВОЗ Grade III. Режимы: 
а – Т1; б, г – Т2; в – Т2‑FLAIR; д – T1 с контрастным усилением; е – гистологическая картина (окраска гематоксилин-эозином, увеличение 
× 200). Послеоперационная МРТ с контрастным усилением: ж–и – через 3 мес после операции

Patient Y., 21 years old: supratentorial extraventricular anaplastic ependymoma. Preoperative MRI: а – Т1; б, г – Т2; в – Т2‑FLAIR; д – T1 with contrast 
enhancement; е – hematoxylin and eosin staining, 200‑fold increase. Postoperative MRI with contrast enhancement: ж–и – 3 months after surgery
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эпендимомы супратенториальной локализации [10]. 
В таблице представлены сводные данные из найден-
ных публикаций с клиническими случаями супратен-
ториальных внежелудочковых анапластических эпен-
димом у взрослых.

Теории происхождения. Ряд исследователей пред-
полагают, что эпендимомы супратенториальной лока-
лизации могут происходить из интрапаренхиматозных 
или  субарахноидальных очагов эпендимарных кист, 
появившихся вследствие врожденного нарушения 
миграции эмбриональных клеток [7, 11, 12]. Иная те-
ория состоит в  том, что  изначально опухоль растет 
как примитивная нейроэктодермальная, которая по-
зже дифференцируется в эпендимому [11]. Другие ав-
торы указывают на возможный рост опухоли из экто-
пических эпендимарных клеток вследствие нарушения 
их физиологической миграции [11].

Распределение. Эпендимомы задней черепной ям-
ки обнаруживаются чаще всего у детей (средний воз-
раст 6 лет), супратенториальные эпендимомы, как пра-
вило, манифестируют в  более старшей возрастной 
группе [13]. По данным большинства авторов, средний 
возраст манифестации супратенториальной эпенди-
момы составляет от 24,5 [14] до 30–31 года [15, 16].

Супратенториальные эпендимомы – чаще экстра-
вентрикулярные большие кистозные кальцинирован-
ные опухоли, более часто наблюдаемые у детей и под-
ростков [17].

Распределение эпендимом по степени тяжести:
• в детской популяции: Grade II – 60 %, Grade III – 

немного более 38 %, Grade I – менее 2 % случаев;
• среди взрослых пациентов: чаще встречаются ана-

пластические эпендимомы Grade III [5, 18–20].
Клинические проявления. Специфических симпто-

мов экстравентрикулярных анапластических эпенди-
мом не существует, проявления зависят от локализа-
ции и  размера опухоли и  могут быть самыми 
разнообразными. Поскольку самое частое расположе-
ние опухоли – лобная и височная доли [10], то чаще 
всего эти эпендимомы манифестируют эпилептиче-
скими припадками [12, 14, 18, 21–23]. Другие наиболее 
частые симптомы – общемозговые: головная боль [12, 
16, 24], тошнота и рвота [16, 24], очаговая неврологи-
ческая симптоматика в виде моторного дефицита [12, 
16, 23].

Нейровизуализационная картина неспецифична: 
на МРТ супратенториальные эпендимомы в большин-
стве случаев гипо- или изоинтенсивны в Т1‑режиме, 
изо- или  гиперинтенсивны  – в  Т2‑режиме, разноо-
бразно накапливают контрастное вещество и  могут 
мимикрировать под  различные опухоли [12, 13, 24]. 
Вариабельная МР-картина определяется наличием 
кальцификатов, зоны некроза, кровоизлияния и ки-
стозного компонента опухоли [16].

По общему мнению, эпендимомы в большинстве 
случаев считаются неинвазивными опухолями 

и вызывают клинические проявления за счет эффекта 
лишнего объема, демонстрируя четкую границу между 
опухолевой и здоровыми тканями головного и спин-
ного мозга [1, 9].

Дифференциальный диагноз. В зависимости от рас-
положения и вида опухоли на предоперационном эта-
пе следует учитывать ряд образований при дифферен-
циальном диагнозе:

• астроцитома [12] (в том числе глиобластома в слу-
чае некротического очага в центре);

• ганглиоглиома;
• ганглиоцитома [19];
• олигодендроглиома [12, 13];
• менингиома [13, 16];
• астробластома [23];
• примитивные нейроэктодермальные опухоли [12, 

19, 25, 26] (исключены в классификации ВОЗ (2016);
• атипические тератомы;
• рабдомиоидные опухоли у детей [25].

Методы лечения. Основной метод лечения эпенди-
мом  – хирургическая резекция опухоли. Пациенты 
с  эпендимомами низкой степени злокачественности 
(Grade I–II) могут наблюдаться динамически, без по-
следующего облучения после хирургии [12, 18, 21, 22]. 
Больным с эпендимомами Grade II, с локальным ре-
цидивом опухоли или с эпендимомами Grade III реко-
мендовано комбинированное лечение: резекция опу-
холи с последующей радиотерапией [14–16].

Химиотерапевтическое лечение рутинно не  про-
водится у  данных пациентов [13], хотя некоторые 
авторы говорят об эффективности применения химио-
терапии [16] в случае высокой митотической активно-
сти и повышенной плотноклеточности опухолей [18], 
поскольку высокая митотическая активность служит 
достоверным прогностическим фактором прогрессии 
опухоли [27], как и степень ее резекции [1, 27–31].

ВЫВОДЫ
1. Эпендимома супратенториальной экстравентрику-

лярной локализации  – редкая опухоль, которая 
может маскироваться под  другие внутри- и  вне-
мозговые опухоли. При обнаружении суправент-
рикулярного опухолевого кистозного образования 
у пациентов молодого возраста возможно думать 
об эпендимоме.

2. Применение нейрофизиологического мониторинга, 
даже при удалении предположительно внемозго-
вых опухолей в моторных зонах коры, оказывается 
оправданным в случаях инфильтрации опухолью 
мозгового вещества.

3. Основным эффективным методом лечения эпен-
димом любых локализаций остается радикальное 
удаление опухоли с последующим адъювантным 
лечением.

4. Нерадикальное удаление опухоли – фактор, влия
ющий на рецидив опухоли.
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