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Цель работы – описать клинический случай редкого опухолевидного поражения мозжечка – болезни Лермитта–Дюкло.
Клиническое наблюдение. В Федеральный центр нейрохирургии (г. Новосибирск) поступил больной 40 лет. Из анамнеза известно, 
что в 2017 г. у него выполнено вентрикулоперитонеальное шунтирование справа по поводу гипертензионно-гидроцефального син-
дрома, вызванного объемным образованием правой гемисферы мозжечка. В июне 2017 г. пациент был консультирован нейрохи-
рургом. Позже выявлены увеличение размеров образования, частичная атрофия дисков зрительных нервов. Ввиду наличия жалоб 
пациента на головную боль, атаксию, головокружение, а также недостаточного эффекта от шунтирования, проведено микро-
хирургическое удаление объемного образования мозжечка путем парамедианной субокципитальной правосторонней краниотомии. 
Операция выполнена под постоянным нейрофизиологическим контролем, благодаря чему стала возможна тотальная резекция 
образования в пределах интактной мозговой ткани. По результатам гистологического и иммуногистохимического исследований 
диагностирована диспластическая ганглиоцитома мозжечка (болезнь Лермитта–Дюкло) I степени злокачественности. В по-
слеоперационном периоде общемозговая симптоматика полностью регрессировала, сохранился вестибулоатаксический синдром. 
Пациент выписан в удовлетворительном состоянии. За 7 мес наблюдения отрицательной динамики не наблюдалось.
Заключение. Из-за редкости болезни Лермитта–Дюкло единые подходы к ее лечению на данный момент не разработаны, одна-
ко при симптомном течении имеются показания к хирургическому удалению ганглиоцитомы. При этом радикальность резекции 
должна быть соотнесена с риском появления неврологических нарушений. В нашем случае хирургическая тактика лечения по-
зволила улучшить состояние больного, предотвратить дальнейшее прогрессирование болезни и поставить точный гистологиче-
ский диагноз.
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The study objective is to describe a clinical case of a rare disorder of the cerebellum, Lhermitte–Duclos disease.
Clinical case. The Federal Neurosurgical Center (Novosibirsk) admitted a male patient, 40 years old. Medical history showed that in 2017 
he underwent ventriculoperitoneal shunt due to hypertensive hydrocephalus syndrome caused by space-occupying mass of the right hemi-
sphere of the cerebellum. In June of 2017, the patient was consulted by a neurosurgeon. Later, an increase in the mass, partial atrophy 
of the optic disks were observed. Due to the patient’s complaints of headache, ataxia, vertigo, as well as insufficient effect of the shunt, mi-
crosurgical removal of the space-occupying mass in the cerebellum by right paramedian suboccipital craniotomy was performed. Gangliocy-
toma removal was performed under constant neurophysiological control which allowed to fully resect the gangliocytoma inside intact brain 
tissue. Histological and immunohistological examinations allowed to diagnose grade I dysplastic gangliocytoma of the cerebellum (Lher-
mitte–Duclos disease). In the postoperative period, brain symptoms regressed fully, vestibulocerebellar syndrome persisted. The patient was 
discharged in satisfactory condition. No negative dynamics were observed in 7 months of follow-up.
Conclusion. Due to the rareness of Lhermitte–Duclos disease, currently there are no established approaches to treatment, however, in sympto
matic course there are indications for surgical removal of the gangliocytoma. Radicality of resection should be correlated with the risk of 
neurological defects. In our case, surgical treatment allowed to improve the patient’s condition, prevent further progression of the gangliocy-
toma and obtain an accurate histological diagnosis.
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Введение
Болезнь Лермитта–Дюкло  – достаточно редкий 

медленно текущий патологический процесс в мозжеч-
ке, сопровождающийся нарастанием неврологической 
симптоматики. Термины «болезнь Лермитта–Дюкло», 
«диспластическая ганглиоцитома» или «грануломоле-
кулярная гипертрофия» в настоящее время использу-
ются как синонимы [1]. Гистологически заболевание 
проявляется расширением внутреннего зернистого слоя, 
в  котором нормальные клетки замещены крупными 
нейронами с  везикулярными ядрами и  заметными 
ядрышками [2, 3]. Клинические проявления – прогрес-
сирующий масс-эффект в задней черепной ямке и раз-
витие внутричерепной гипертензии [1, 2, 4]. Симптомы 
могут возникнуть в любом возрасте. Метод лечения – 
микрохирургическое удаление объемного процесса.

В статье представлен клинический случай болезни 
Лермитта–Дюкло, который потребовал хирургическо-
го вмешательства.

Клиническое наблюдение
В Федеральный центр нейрохирургии (г. Новосибирск) 

поступил пациент 40  лет. Из  анамнеза известно, 
что в феврале 2017 г. пациента стали беспокоить пери-
одические головные боли, тошнота (изредка со рвотой), 
появилось нарушение походки и координации движений. 
При мультиспиральной компьютерной томографии (КТ) 
головного мозга обнаружено объемное образование правой 
гемисферы мозжечка, гидроцефалия. В связи с нараста-

нием гипертензионно-гидроцефального синдрома, который 
возник в марте 2017 г., по месту жительства выполнено 
вентрикулоперитонеальное шунтирование справа. В по-
слеоперационном периоде пациент отметил, что выра-
женность головной боли, головокружения, тошноты, 
а  также атаксии уменьшилась, рвота прекратилась. 
В июне 2017 г. пациент был консультирован нейрохирур-
гом. По данным контрольной магнитно-резонансной то-
мографии (МРТ) головного мозга от 12.06.2017 выявлено 
увеличение объемного образования мозжечка (рис. 1).

Пациент консультирован офтальмологом, диагно-
стирована частичная атрофия дисков зрительных нервов 
(острота зрения OD 0,8, OS 0,7).

Ввиду жалоб пациента на периодическую головную 
боль, атаксию, головокружение, недостаточный эффект 
от проведенного ранее вентрикулоперитонеального шун-
тирования, а также ввиду увеличения объемного образо-
вания мозжечка по данным МРТ, принято решение вы-
полнить оперативное вмешательство.

Проведено микрохирургическое удаление объемного 
образования мозжечка путем парамедианной субокципи-
тальной правосторонней краниотомии (13.07.17). Пра-
вая гемисфера мозжечка пролабировала в дефект твердой 
мозговой оболочки и была представлена внутримозго-
вым образованием серого цвета, плотной консистенции, 
с четкими границами. Операция осуществлялась под по-
стоянным нейрофизиологическим контролем, благодаря 
чему была достигнута тотальная резекция образова-
ния в пределах интактной мозговой ткани. Фрагменты 

Рис. 1. Магнитно-резонансная томография, сагиттальный (а), горизонтальный (б), фронтальный (в) срезы. В веществе правой гемисферы, 
червя и парасагиттальных отделов левой гемисферы мозжечка определяется неправильной формы новообразование (указано стрелкой) разме-
рами около 65 × 65 × 68 мм с гетерогенной солидной структурой и нечеткими, неровными контурами, не накапливающее контрастный препарат

Fig. 1. Magnetic resonance imaging, sagittal (a), horizontal (b), and frontal (в) sections. In the matter of the right hemisphere, vermis and parasagittal parts 
of the left hemisphere of the cerebellum, an irregular mass 65 × 65 × 68 mm with heterogenous solid structure and ill-defined obscure outline not accumulating 
the contrast is visible (arrow)
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удаленной ткани отправлены на гистологическое иссле-
дование.

По завершении операции выполнена контрольная МРТ 
головного мозга (рис. 2).

Результат гистологического исследования от 
17.07.17: морфологическая картина соответствует ди-
спластической ганглиоцитоме мозжечка (болезни Лер-
митта–Дюкло), G

1 
. ICD-O code 9493 / 0.

По  данным иммуногистохимического исследования 
от 19.07.17, иммунофенотип с учетом морфологическо-
го строения соответствует диспластической ганглио-
цитоме мозжечка (болезни Лермитта–Дюкло), G

1 
. ICD-O 

code 9493 / 0.
Осмотр офтальмолога после операции выявил ча-

стичную атрофию дисков зрительных нервов (острота 
зрения OD 0,8, OS 0,8).

В послеоперационном периоде общемозговая симпто-
матика полностью регрессировала, сохранился вестибу-
лоатаксический синдром. Пациент выписан в удовлет-
ворительном состоянии с необходимыми рекомендациями.

При МРТ головного мозга с контрастным усилением 
через 3 мес после операции визуализированы кистозно-
глиозные изменения в  ложе удаленной ганглиоцитомы 
без признаков роста (рис. 3).

За время наблюдения у невролога по месту житель-
ства отрицательная динамика отсутствовала. Период 
наблюдения продолжался 7 мес. Пациент социально 
адаптирован.

Обсуждение
Диспластическая ганглиоцитома мозжечка  – 

весьма необычное и  противоречивое состояние, 

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография, сагиттальный (а), горизонтальный (б), фронтальный (в) срезы. Полость в области ложа удаленной 
ганглиоцитомы (указана стрелкой) размерами 78 × 51 мм, заполненная ликвором и небольшим количеством воздуха. Дислокации срединных 
структур нет

Fig. 2. Magnetic resonance imaging, sagittal (a), horizontal (b), and frontal (в) sections. Cavity in the bed of the removed gangliocytoma 78 × 51 mm, filled 
with spinal fluid and some air (arrow). No dislocation of the midline structures

Рис. 3. Магнитно-резонансная томография, сагиттальный (а), горизонтальный (б), фронтальный (в) срезы. Кистозно-глиозные изменения в ложе 
удаленной ганглиоцитомы (указаны стрелкой). Признаков продолжающегося роста нет

Fig. 3. Magnetic resonance imaging, sagittal (a), horizontal (b), and frontal (в) sections. Cystic glial changes in the bed of the removed gangliocytoma (arrow). 
No signs of continued growth

a б в
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характеризующееся ограниченным увеличением моз-
жечка и его лепестков [2]. J. Lhermitte и P. Duclos впер-
вые описали ее в своих трудах в 1920 г. под названием 
«диффузная миелинизированная ганглионеврома моз-
жечка» [5]. Авторы привели данные о пациенте 36 лет, 
который на протяжении 10 мес испытывал головную 
боль в  затылочной области и  снижение слуха слева. 
В  неврологическом статусе также отмечалась обще
мозговая, вестибулярная и  очаговая симптоматика. 
В  течение недели состояние пациента прогрессивно 
ухудшалось, уровень сознания снизился до комы и на-
ступил летальный исход. Оперативное лечение не про-
водилось. На вскрытии был взят биологический мате-
риал для  гистологического исследования, который 
выявил ганглионеврому мозжечка [2, 5].

На сегодняшний день известно, что болезнь Лер-
митта–Дюкло – это не опухоль, а гамартома [1, 2, 6], 
которую ассоциируют с синдромом Коудена, считая 
их одним факоматозом [7, 8]. Синдром Коудена – это 
редкий гамартомонеопластический синдром, характе-
ризующийся множественными гамартомами кожи, 
слизистой, центральной нервной системы и мочепо-
лового тракта, а также высоким риском развития зло-
качественных новообразований (рака молочных желез, 
щитовидной железы) [1, 8]. Заболевание наследуется 
по аутосомно-доминантному типу [7, 9] и возникает 
вследствие мутации гена PTEN в хромосоме 10q22–23 
[10, 8, 11]. Ген PTEN представляет собой мощный опу-
холевый ген-супрессор (впервые был идентифициро-
ван в глиоме) [2, 4, 13, 12], который кодирует липид-
ную фосфатазу для  фосфатидилинозитол-3‑киназы. 
Последняя отщепляет фосфаты в инозитольном коль-
це белков и липидов и тем самым участвует в осущест-
влении апоптоза [10, 12, 13]. У пациентов с болезнью 
Лермитта–Дюкло, вероятно, происходит потеря одной 
из аллелей гена PTEN зародышевой линии, что и при-
водит к  аномальному росту клеток зернистого слоя 
мозжечка [12]. В настоящее время накоплен достаточ-
но большой объем информации об этих изменениях, 
но  ясных представлений об  этиопатогенезе болезни 
Лермитта–Дюкло до сих пор нет [11, 14, 4].

Симптомы заболевания могут возникнуть в любом 
возрасте. Известны случаи манифестации болезни как 
в раннем детстве [2, 15, 16], так и у пожилых пациентов 
[2, 17]. Однако наиболее часто характерные признаки 
ганглиоцитомы мозжечка выявляют в подростковом 
возрасте или  же на  третьем-четвертом десятилетии 
жизни пациента [1, 2, 11]. Косвенные признаки пато-
логии – врожденные аномалии развития: мегалоцефа-
лия [2, 12, 18], сирингомиелия [2, 19, 20], скелетные 
аномалии кистей (поли- и синдактилия) [2, 3, 7]. По-
ражение вызывает прогрессирующий масс-эффект 
в  задней черепной ямке и  обычно приводит к  дис-
функции мозжечка, окклюзионной гидроцефалии, 
парезу черепных нервов и внутричерепной гипертен-
зии [1, 2, 4].

Диагностика болезни Лермитта–Дюкло основана 
на  выявлении характерных образований в мозжечке 
при  помощи КТ и  МРТ. Внутренняя часть лепестка 
мозжечка, состоящая из белого вещества, аномально-
го гранулярного клеточного слоя и ганглиозного слоя, 
имеет гипоинтенсивный сигнал на КТ и в режиме Т1 
МРТ и гиперинтенсивный сигнал в режиме Т2 МРТ 
[21]. Наружная часть лепестка, состоящая из наружно-
го молекулярного слоя и лептоменинкса, в проекции 
борозд является изоденсной на КТ и МРТ [21]. Кроме 
того, в режиме Т2 характерна типичная «тигрово-по-
лосатая» исчерченность – чередование внутренних 
гиперинтенсивных слоев и внешних гипоинтенсивных 
слоев [2, 8]. При проведении контрастного исследова-
ния наблюдается либо слабое накопление контрастно-
го вещества, либо отсутствие накопления, что, в свою 
очередь, свидетельствует о незначительном нарушении 
гематоэнцефалического барьера [2].

Макроскопически наблюдается заметное утолще-
ние и увеличение в объеме полушарий мозжечка, при 
этом сохраняется их пластинчатая структура [2, 11, 8]. 
В  большинстве случаев пораженные участки имеют 
более бледную окраску, чем окружающая нормальная 
кора мозжечка [2, 9, 22]. Кроме того, по мере продви-
жения вглубь мозжечка граница между интактной тка-
нью и гамартомой не обнаруживается, что представ-
ляет важную техническую проблему [2, 23].

Ведущий метод лечения – субокципитальная кра-
ниотомия и микрохирургическое удаление максималь-
но возможного объема ганглиоцитомы [2, 24–26], что 
устраняет неврологический дефицит и улучшает дол-
госрочную выживаемость [23]. Показанием к прове-
дению операции является симптомное течение болез-
ни [24–26], сопровождающееся угрозой жизни 
пациента вследствие развития окклюзионной гидро-
цефалии и дислокационного синдрома [24], либо зна-
чительное ограничение повседневной деятельности 
[26, 25] на фоне общемозговой симптоматики и моз-
жечкового синдрома [26, 25]. Повышение радикаль-
ности удаления гамартомы сопровождается ростом 
риска развития послеоперационного дефицита (моз-
жечкового мутизма [27, 26] и мозжечкового синдрома 
[23]). Тотальное удаление не будет возможным, если 
патологический процесс затрагивает ствол головного 
мозга [25] и / или если между гамартомой и нормаль-
ной мозговой тканью нет нечеткой границы [2, 23]. 
При асимптомном варианте течения болезни пред-
почтение отдается консервативной тактике и дина-
мическому наблюдению [25].

При микроскопическом исследовании определя-
ется массивная замена внутреннего зернистого слоя 
крупными нейронами с везикулярными ядрами и за-
метными ядрышками и расширение этого слоя [2, 3]. 
Такие клетки меньше размером, чем  нормальные 
клетки Пуркинье, но гораздо больше, чем нормаль-
ные зернистые клетки [2, 9]. Большинство авторов 
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сходятся во мнении, что эти нейроны являются гипер-
трофированными гранулярными клетками [2, 9]. Пе-
реход от нормальной коры к патологической происхо-
дит постепенно и  сопровождается гистологически 
верифицированным исчезновением клеток Пуркинье 
и белого вещества [2, 7, 9].

В  нашем клиническом примере у  больного на-
блюдалась медленно прогрессирующая симптома-
тика, которая вызывала нарушение повседневной 
и рабочей деятельности пациента, что и стало осно-
ванием для проведения хирургических вмешательств. 
Первая операция, вентрикулоперитонеальное шун-
тирование, привела лишь к  умеренному регрессу 
общемозговой симптоматики. Кроме того, в ходе ди-
намического наблюдения была констатирована отри-
цательная динамика – продолжающийся рост объем-
ного образования.

Ввиду сохранения неврологических симптомов 
и отрицательной динамики по данным нейровизуали-
зации, было принято решение о микрохирургическом 
удалении опухоли. Благодаря тому, что гамартома не 
затрагивала ствол головного мозга, визуально имела 

четкие границы, а также благодаря интраоперацион-
ному нейрофизиологическому мониторингу опухоль 
была удалена тотально. После операции состояние 
пациента улучшилось, полностью регрессировала об-
щемозговая симптоматика, несколько увеличилась 
острота зрения на левом глазу.

В нашем случае выбор хирургической тактики ле-
чения позволил улучшить качество жизни больного, 
предотвратить рост опухоли, установить точный гисто-
логический диагноз и таким образом определить даль-
нейшую тактику ведения больного.

Заключение
Основным методом диагностики болезни Лермит-

та–Дюкло на сегодняшний день считается МРТ голов-
ного мозга с контрастным усилением. Ввиду редкости 
данной болезни единых подходов к ее лечению на дан-
ный момент не существует. Однако при симптомном 
течении имеются показания к хирургическому удале-
нию ганглиоцитомы. При этом радикальность резек-
ции должна быть соотнесена с риском развития невро-
логических нарушений.
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