
208

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ имени Л.О. БАДАЛЯНА. 2020; 1(4): 208-216
DOI: https://doi.org/10.17816/2686-8997-2020-1-4-208-216  

Оригинальная статья

L.O. BADALYAN NEUROLOGICAL JOURNAL (Nevrologicheskiy zhurnal imeni L.O. Badalyana). 2020; 1(4): 208-216 

Original investigations

© КОЛЛЕКТИВ АВТОРОВ, 2020

Цоцонава Ж.М., Белопасов В.В., Ткачева Н.В.

Неопластический потенциал при пороках развития  
экто- и мезодермальных структур
ФГБОУ ВО «Астраханский государственный медицинский университет» Минздрава России, 414000, Астрахань, Россия

Введение. Пороки развития экто- и мезодермальных структур представляют собой разнообразные формы нарушения внутриутроб-
ного системного и локального морфогенеза, возникающие в различные сроки эмбрионального развития под влиянием факторов 
окружающей среды, геномных, хромосомных или генных мутаций. Разрегулирование клеточных функций вследствие мутаций и на-
копления дефектных белков инициирует опухолевую трансформацию тканей. Примером служат наследственные заболевания экто- и 
мезодермального происхождения — факоматозы (гамартоматозы).
Целью исследования явилось определение органоспецифичности, клинических проявлений, морфологических особенностей и степени 
прогрессии опухолей нервной системы и внутренних органов при наследственных заболеваниях экто- и мезодермального происхождения. 
Материалы и методы. Обследовано 103 больных с наследственными факоматозами. Всем пациентам проводилось комплексное кли-
нико-визуализационное обследование, в том числе магнитно-резонансная томография, эхокардиоскопия, ультразвуковое исследова-
ние органов брюшной полости, почек, забрюшинного пространства, компьютерная томография брюшной полости и легких.
Результаты. Причиной обращения больных было возникновение очаговых неврологических симптомов, фокальных и/или генерали-
зованных эпилептических приступов. Клинические проявления определялись формой заболевания. Риск развития и прогрессирова-
ния различных новообразований наиболее высок при нейрофиброматозе I и II типов, туберозном склерозе, нейрокожном меланозе, 
множественной эндокринной неоплазии, ангиоматозах Гиппеля–Линдау, Луи–Бара. Благоприятное доброкачественное и стабильное 
течение, низкий злокачественный потенциал — отличительные признаки пигментоваскулярных факоматозов I–V типов.
Заключение. Знание клинических проявлений различных пороков развития кожи, сосудов, нервной системы, ассоциированных с 
опухолевым ростом в клетках и тканях, практически значимо. Ранняя диагностика, использование современных технологий консер-
вативного и хирургического лечения позволяют достичь прогнозируемого результата, предотвратить развитие тяжелых осложнений, 
существенно улучшить качество жизни больных с этой патологией.
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Neoplastic potential for malformations of the development  
of ecto- and mesodermal structures
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Introduction. Malformations of ecto- and mesodermal structures represent various forms of abnormality of intrauterine systemic and local 
morphogenesis, arising at different times of embryonic development due to environmental factors, genomic, chromosomal or gene mutations. 
Dysregulation of cellular functions due to mutations and accumulation of defective proteins initiates tumor transformation of tissues e.g. 
hereditary diseases of ectomesodermal origin — phakomatosis (hamartomatosis). 
The aim of the study was to determine organ specificity, clinical manifestations, morphological features and the degree of progression of 
tumors of the nervous system and internal organs in hereditary diseases of ectomesodermal origin.
Materials and methods. 103 patients with hereditary phakomatosis were examined. All of them underwent a comprehensive clinical 
imaging examination, including magnetic resonance imaging, echocardioscopy, ultrasound examination of the abdominal organs, kidneys, 
retroperitoneal space, and computed tomography of the abdominal cavity and lungs.
Results. The reason for the treatment of patients was the occurrence of focal neurological symptoms, focal and/or generalized epileptic 
seizures. Clinical manifestations were determined by the form of the disease. The risk of the development and progression of various neoplasms 
is the highest in neurofibromatosis type I–II, tuberous sclerosis, neurocutaneous melanosis, multiple endocrine neoplasia, angiomatosis of 
Hippel–Lindau, Louis-Bar . Favorable benign and stable course, low malignant potential are distinguishing characteristics of pigment-vascular 
phakomatoses type I–V.
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Conclusion. Knowledge of the clinical manifestations of various malformations of the skin, blood vessels, and the nervous system associated 
with tumor growth in cells and tissues is practically significant. Early diagnosis and the use of modern technologies of conservative and surgical 
treatment allow achieving a predictable result, prevent the development of severe complications, and significantly improve the quality of life 
of patients with this pathology.
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Введение
Пороки развития экто- и мезодермальных структур 

представляют собой разнообразные форм нарушения 
внутриутробного системного и локального морфогене-
за, возникающие в различные сроки эмбрионального 
развития под влиянием факторов окружающей среды, 
геномных, хромосомных или генных мутаций [1–3]. 
Изменения структурных характеристик органов и тка-
ней возможны уже на 3-й неделе развития зародыша, 
когда из эпибласта дифференцируются экто- и мезо-
дерма, а из гипобласта — энтодерма. Во второй фазе 
периода гаструляции (направленной миграции клеток 
зачатков тканей) из наружного зародышевого листка 
(эктодермы) образуются эпидермис и придатки кожи, 
органы чувств, нервная система, из среднего (мезодер-
ма) — опорно-двигательный аппарат, сердечно-сосуди-
стая, мочеполовая, соматическая и висцеральная мы-
шечная системы, из внутреннего (энтодермы) — клет-
ки гипофиза, щитовидной железы, органов дыхания 
и пищеварения. Разрегулирование клеточных функций 
вследствие мутаций и накопления дефектных белков 
не только инициирует развитие органных и системных 
аномалий, но и способствует при определенных об-
стоятельствах опухолевой трансформации тканей [4]. 
Примером могут служить наследственные заболевания 
эктомезодермального происхождения — факоматозы 
(гамартоматозы). В настоящее время описаны око-
ло 30 форм этой патологии, общей чертой которых, по-
мимо полисистемности поражения, является высокая 
степень риска развития и прогрессирования опухолей 
различной локализации и гистоструктуры [5–9].

Цель исследования: определить органоспецифич-
ность, клинические проявления, морфологические 
особенности и степень прогрессии опухолей нервной 
системы и внутренних органов при наследственных 
заболеваниях эктомезодермального происхождения.

Материалы и методы
Обследовано 103 больных с наследственными фа-

коматозами:
• различными формами нейрофиброматоза (n = 45);
• туберозным склерозом (n = 22);
• нейродермальным меланозом (n = 6);
• атаксией-телеангиоэктазией, болезнью Луи-Бара 

(n = 1);
• ретиноцеребеллярно-висцеральным ангиомато-

зом Гиппеля–Линдау (n = 3);
• энцефалотригеминальным ангиоматозом, син-

дромом Стерджа–Вебера (n = 18);
• синдромом Пари–Ромберга (n = 5);
• гипертрофической гемиангиоэктазией, синдро-

мом Клиппеля–Треноне–Рубашова (n = 2);
• врожденным системным ангиоматозом (n = 1). 
Всем пациентам проводилось комплексное клини-

ко-визуализационное обследование, в том числе маг-
нитно-резонансная томография (МРТ), эхокардио-
скопия (ЭхоКC), ультразвуковое исследование (УЗИ) 
органов брюшной полости, почек, забрюшинного 
пространства, компьютерная томография (КТ) брюш-
ной полости и легких.

Результаты
Причиной обращения больных было возникнове-

ние очаговых неврологических симптомов, фокальных 
и/или генерализованных эпилептических приступов. 
Клинические проявления определялись формой забо-
левания. 

Кожные проявления при болезни Реклингаузена 
(I тип нейрофиброматоза; n = 43) были представлены 
пигментными пятнами (веснушки, «кофе с молоком», 
участки гиперпигментации) различных размеров, 
кожными и подкожными нейрофибромами, у 5 боль-
ных они располагались по ходу нервных стволов. Ге-
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нерализованный (узловой) нейрофиброматоз имелся 
у 3 человек, свисающие опухолевидные образования 
на лице, шее — у 2. 

Диагностика нейрофиброматоза II типа основа-
лась на данных нейровизуализации (КТ, МРТ). У всех 
больных (n = 3) обнаружена двусторонняя невринома 
слуховых нервов. Опухоли ЦНС выявлены у 13 паци-
ентов (менингиомы — у 3, астроцитомы — у 7, глиома 
гипоталамуса — у 2, мозолистого тела — у 1, неврино-
ма (шваннома) корешка спинного мозга — у 2, глиомы 
зрительных нервов — у 2, киста шишковидной желе-
зы — у 1), периферической нервной системы (нейро-
фибромы, шванномы) — у 5. В 2 случаях данные МРТ 
свидетельствовали о наличии у больных множествен-
ных глиоматозных узлов, локализующихся в парен-
химе и стволе мозга, базальных ганглиях, полушариях 
мозжечка. 

У больных с туберозным склерозом первыми по-
являлись гипопигментные пятна, позже развивались 
ангиофибромы лица, фиброзные бляшки. У каждого 
второго обнаружены околоногтевые фибромы, пятна 
типа «конфетти», участки «шагреневой кожи», кото-
рые со временем значительно увеличились в размерах. 
При ЭхоКС у 30% пациентов (в 1 случае пренатально) 
выявлена первичная опухоль сердца — солитарная 
рабдомиома. В связи со спонтанным регрессом, отсут-
ствием симптоматичных аритмий данный вид патоло-
гии не ухудшал течение основного заболевания. 

В 25% наблюдений с помощью УЗИ диагностиро-
ваны множественные ангиомиолипомы почек и пече-
ни, кисты почек (поликистоз). Лабораторное исследо-
вание функции этих органов не выявило отклонений 
от возрастной нормы, несмотря на длительность забо-
левания и использование для лечения больных доста-
точно высоких доз антиконвульсантов. Указанный тип 
опухолей патогномоничен для больных с туберозным 
склерозом, некоторые из них могут быть выявлены 
уже пренатально или при рождении ребенка. 

У больных с ангиоматозом Гиппеля–Линдау диаг-
ностирована гемангиобластома мозжечка. Двое из них 
были членами одной семьи (тип наследования ауто-
сомно-доминантный), третий — спорадический слу-
чай.

Среди обследованных больных с энцефалотри-
геминальным ангиоматозом, гипертрофической ге-
миангиоэктазией Клиппеля–Треноне, синдромом 
Пари–Ромберга, окулокутанной телеангиоэктазией, 
пигментоваскулярными факоматозами, нейрокожным 
меланозом опухоли ЦНС и внутренних органов не вы-
явлены, но онкогенный потенциал остается высоким. 

Обсуждение
I и II типы нейрофиброматоза генетически детер-

минированы. Развитие опухолей ЦНС, перифери-
ческой нервной системы, внутренних органов и ко-
жи связано с мутациями генов в хромосомах 17q11.2 
и 2217q11.21-q13.1, кодирующих белки нейрофибрин 

и шванномин, что приводит к неконтролируемой 
пролиферации клеток тканей организма, развитию 
доброкачественных и злокачественных опухолей 
[6, 8, 14, 15]. К ним относятся нейрофибромы, шван-
номы, рабдомиосаркомы, гистоцитомы, нейрофибро-
саркомы периферических и черепно-мозговых нервов, 
гамартомы, меланомы радужки, липомы, ангиомы 
внутренних органов, висцеральные и эндокринные 
гормонально-активные опухоли (феохромоцито-
ма, инсулинома), глиомы различной гистоструктуры 
и локализации, менингиомы, эпендимомы, медулло-
бластомы, нейробластомы, саркомы, неходжинские 
лимфомы, меланомы, множественные опухоли черепа 
и мозга, внутрипозвоночные, экстра- и интрадураль-
ные спинальные опухоли [16–23]. Множественные 
первичные глиомы не редкость у больных с нейрофи-
броматозом I типа [10, 11, 12], описания глиом мозо-
листого тела единичны [13].

Такое же разнообразие опухолей, но иной гисто-
структуры имеется у больных с туберозным склерозом 
(болезнь Бурневиля–Прингла). У большинства (92%) 
пациентов старше 5 лет заболевание дебютирует с эпи-
лептических пароксизмов. В 60% случаев они имеют 
фокальное начало (височные и лобные доли) с вторич-
ной генерализацией эпилептиформной активности. 
Сопоставление электроэнцефалографического оча-
га и структурных изменений на МРТ позволяет с до-
статочной точностью локализовать «доминирующий» 
корковый тубер, являющийся причиной развития 
у большинства больных симптоматических форм эпи-
лепсии [24–26]. Другие опухоли (ангиомиолипомы по-
чек, печени, поджелудочной железы, надпочечников, 
онкоцитома, аденомы желез внутренней секреции, 
гамартомы селезенки, полипы кишечного тракта) раз-
виваются и идентифицируются по мере прогрессиро-
вания заболевания [27–29]. 

Наличие множественных гамартом не только 
в мозгу, но и во внутренних и эндокринных органах, 
сетчатой оболочке глаза — еще одна особенность тубе-
розного склероза [30, 31]. Учитывая аутосомно-доми-
нантный тип наследования, мягкое, часто бессимптом-
ное течение заболевания у родителей и их ближайших 
родственников, комплексное обследование органов 
и систем необходимо проводить у всех не только по-
сле обнаружения опухолевого узла у одного из них, 
но и планово — при диспансерном наблюдении в ре-
жиме многогодичного мониторинга. Потеря генами 
TSC1/TSC2 функции контроля над опухолевым ростом 
инициирует у некоторых больных развитие почечно-
клеточного рака (карциномы), рака легких, поджелу-
дочной железы, мочевого пузыря и/или малигнизацию 
ангиомиолипом [29, 32, 33]. 

Субэпендимальные гигантоклеточные астроци-
томы боковых желудочков (выявлены у 3 больных) 
не способны к прогрессии, но при сдавлении отвер-
стия Монро, нарушении ликвороциркуляции могут 
стать причиной скоропостижной смерти больного  
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из-за развивающихся осложнений (эпилептического 
статуса, острой внутричерпной гипертензии, внутри-
желудочкого кровотечения, тампонады ликворного 
оттока сгустками крови). Клинические симптомы 
(головная боль, судорожные приступы), не связан-
ные с окклюзией ликворных путей, могут возникать 
за многие годы до появления ангиофибром лица, 
но могут отсутствовать, включая кожные проявления, 
например, когда опухоль обнаруживается случайно 
внутриутробно или при обследовании больного вне 
связи с данным заболеванием [34–36]. Ранняя диагно-
стика при неврологическом дебюте и своевременное 
назначение таргетной системной терапии (эвероли-
муса, сиролимуса) позволяют изменить течение за-
болевания — уменьшить объем опухолевых образова-
ний и кожных очагов, ассоциированных с туберозным 
склерозом, предотвратить развитие судорожных при-
ступов, интеллектуального дефицита, патологических 
форм нарушений социального взаимодействия [37–
40]. Положительный эффект отмечается в ближай-
шие 3–6 мес после начала лечения [41].

У больных с пигментоваскулярными факоматоза-
ми, когда гемангиомы и сосудистые мальформации на 
коже сочетаются с очаговыми нарушениями пигмен-
тации кожи, опухоли иной гистоструктуры и локали-
зации развиваются редко [43, 45]. Диагностика заболе-
вания в этих случаях основывается на выявлении для 
каждого из 5 типов и субтипов a and b свойственных 
только им кожных элементов и сопутствующей пато-
логии развития других органов и систем [42, 46]. Не-
которые врожденные системные ангиоматозы прояв-
ляются клинически только при развитии ургентных 
состояний. 

Примером может служить больной, который неод-
нократно поступал в различные стационары с диагноза-
ми «острый гидронефроз» (удаление почки), «тромбоз 
вен нижних конечностей», «пищеводное кровотече-
ние», «острое нарушение мозгового крово обращения». 
При обследовании выявлены структурные изменения, 
характерные для системного ангиоматоза: каверноз-
ные ангиомы правой височной области, кавернозная 
трансформация воротной вены с наличием выражен-
ных коллатералей, варикозное расширение и изви-
тость вен пищевода, несостоятельность перфорантных 
вен нижних конечностей. Ангиомы и пигментные не-
вусы на коже лица, шеи, туловища, верхних и нижних 
конечностей отсутствовали. Их наличие для больных 
с гамартоматозами является обязательным. 

Первые признаки окулокутанной телеангиоэкта-
зии — расширения капиллярной сети в виде «пауч-
ков» на коже лица, слизистой носа, рта, конъюнктиве 
и склере глазных яблок при синдроме Луи-Бар (Бо-
дер–Седжвика) распознаются при осмотре ребенка 
уже в раннем младенческом или детском возрасте. 
Причиной обращений к врачу становятся задержка 
физического, психомоторного развития, носовые кро-
вотечения, отчетливо выраженная предрасположен-

ность к заболеваниям верхних дыхательных путей, 
бронхиального дерева, легких, рано возникающие рас-
стройства координации движений, речи и походки. 
При осмотре больного можно выявить очаговую ги-
перпигментацию кожи, поседение волос, глазодвига-
тельные, мозжечковые, экстрапирамидные симптомы. 
Более значимы результаты лабораторной и лучевой 
диагностики. Из них заслуживают внимания сниже-
ние или отсутствие в сыворотке крови IgA, IgЕ, IgG, 
повышение уровня IgМ, α-фетопротеина, инсулина, 
глюкозы. При КТ, УЗИ характерными для синдрома 
Луи-Бар маркерами являются гипоплазия лимфати-
ческих узлов, тимуса, селезенки, яичников, опухоли 
различной локализации. Развитие лейкозов и злока-
чественных опухолей у этих больных связывают с по-
ражением лимфоретикулярной системы, иммуноде-
фицитом, хромосомной нестабильностью, мутациями 
гена АТМ (ataxia-telangiectasia mutant), кодирующего 
протеинкиназу (локализован на длинном плече 11-й 
хромосомы в сегменте 11q22-23) [47, 48]. Онкогенный 
потенциал мутаций АТМ высок не только у больных, 
но и у их родственников — гетерозиготных носителей. 
У тех и других прижизненно или на аутопсии диагно-
стируются лимфогрануломатоз, лимфомы, рак кожи, 
слюнных желез, легких, молочных желез, пищевода, 
желудка, печени, поджелудочной железы, яичников 
[8]. Причиной смерти у нашей больной стала прогрес-
сирующая хроническая дыхательная недостаточность, 
у её отца — рак желудка.

При энцефалотригеминальном ангиоматозе (син-
дроме Стерджа–Вебера), наряду с врожденными маль-
формациями сосудов кожи лица, мозговых оболочек 
и глаз, возможно обнаружение сосудистых опухолей 
(ангиом) на коже туловища, люмбосакральной области, 
слизистых оболочках носа, полости рта, верхних дыха-
тельных путей (гортань, трахея), на поверхности или 
в глубоких слоях мышц губ и языка, при комплексном 
обследовании (в случаях развития кровотечения) или 
на аутопсии — в легких, печени, почках, поджелудоч-
ной железе, селезенке, кишечнике, яичниках [49]. Это 
подтверждают и результаты собственных наблюдений 
(n = 18). Как казуистика описывается сочетание эн-
цефалотригеминального ангиоматоза с нейрофибро-
матозом, туберозным склерозом, окулодермальным 
меланозом Ота, гипомеланозом Ито [50–53]. Неблаго-
приятное течение заболевания определяется ранним 
возникновением у больных двигательных нарушений 
(гемипареза) и судорог, что является следствием леп-
томенингеального венозного ангиоматоза, диагности-
ка которого наиболее эффективна при использовании 
методов нейровизуализации (КТ, МРТ, позитронно-
эмиссионной томографии), особенно в тех случаях, 
когда отсутствует наиболее значимый признак заболе-
вания — пылающий невус на лице в зоне иннервации 
I–II ветви тройничного нерва в виде «винного пятна». 
Развитие неврологической симптоматики может быть 
инициировано опухолью ЦНС (липомой, гамартомой, 
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фибриллярной или плеоморфрной ксантоастроцито-
мой), наличие которой, даже после оперативного вме-
шательства, негативно отражается на качестве жизни 
больных [54–57].

Физическое благополучие особенно страдает при 
наличии выраженной асимметрии и деформаций ча-
стей тела — гемиатрофии/гемигипертрофии лица 
и конечностей. Такие дефекты тканей встречаются 
у больных с прогрессирующей атрофией Пари–Ром-
берга, краниофациальной фиброзной дисплазией, 
нейрофиброматозом, сосудистыми мальформациями 
(при синдроме Стерджа–Вебера, Клиппеля–Треноне, 
Паркс–Вебера–Рубашова) или их сочетании [58–60]. 
Гипертрофия разных частей тела достигает максимума 
при синдроме Протея. Помимо кожных пигментных 
невусов, ангиом, фибром и липом, возможно разви-
тие первичных опухолей ЦНС [61, 62], внутренних 
органов [8, 63, 64], соединительной и костной ткани 
[65–67]. Вероятность их обнаружения высока также 
при других гамартоматозах, в частности, при пигмен-
товаскулярных факоматозах, синдроме множествен-
ных гамартом Коудена, базальноклеточном невусе 
(синдром Горлина–Гольца), линейном невусе сальных 
желез, синдроме Блоха–Сульцбергера (недержании 
пигмента), врожденном ангиохондроматозе (синдром 
Маффуччи), липоматозе (синдром Баннаяна–Райли–
Рувалькабы), множественной эндокринной неоплазии 
IIa и IIb типов [8, 45]. При диагностике болезни Пари–
Ромберга необходимо наличие кардинальных призна-
ков: гемиатрофии тканей лица, верхних и нижних ко-
нечностей. Для больных с синдромом Клиппеля–Тре-
ноне–Рубашова типичны увеличение длины и объема 
конечности, локальное расширение подкожных вен, 
присутствие на коже ангиом и гипопигментированных 
невусов.

Отличительной особенностью больных с ангио-
матозом Гиппеля–Линдау является полисистемность 
пороков развития, их экстра- и интраневральная ло-
кализация, высокий риск неопластической транс-
формации в связи с вовлечением гена-супрессора 
опухолей, расположенного на коротком плече хромо-
сомы 3р25-р26 [68]. Больные попадают на прием к вра-
чу в связи с развитием глазных или неврологических 
симптомов. Первые обусловлены развитием геман-
гиобластомы сетчатки, вторые — гемангиобластомы 
мозжечка или спинного мозга. Крайне редко опухоль 
располагается супратенториально. Осмотр внешних 
покровов не способствует определению нозологии за-
болевания (гемангиомы кожи относятся к редким на-
ходкам), бóльшую значимость имеют анамнестические 
данные, т.к. ангиоматоз Гиппеля–Линдау отличается 
высокой (до 90%) пенетрантностью фенотипическо-
го проявления [69]. При аутопсии, помимо опухолей 
ЦНС, нередко выявляются новообразования другой 
локализации [70, 71]. 

Наиболее высокий потенциал развития злокаче-
ственных образований — при болезни Рокитанского 

(нейрокожном меланозе). К облигатным признакам 
этого заболевания относятся обширный врожденный 
меланоцитарный невус краниоторакальной, тороко-
поясничной локализации и поражение структур цен-
тральной нервной системы. В большинстве своем, 
независимо от расы и пола, диагностируются споради-
ческие случаи. Заболевание выявляется при рождении 
ребенка, относится к порокам развития нейроэктодер-
мальных структур. Кожа головы, туловища, конечно-
стей больных покрыта бугристыми, возвышающимися 
над поверхностью кожи темно-коричневыми, синева-
то-черного цвета пятнистыми элементами (гамартомы 
сложного строения) с наличием очагов гипопигмен-
тации, гиперкератоза, оволосения. Они имеют непра-
вильные очертания, полисегментарное расположение 
по типу «жилета», «купальника», «плавок». В патоло-
гический процесс вовлекаются все слои кожи, волося-
ные фолликулы, потовые и сальные железы, кровенос-
ные и лимфатические сосуды, подкожная клетчатка, 
иногда мышцы и кости [9, 72]. 

При меланобластозе ЦНС патологический про-
цесс развивается в мягких мозговых оболочках, моз-
жечке, на основании головного мозга, вентральной 
поверхности моста, перимедуллярно, в верхнешейных 
и грудных сегментах спинного мозга. Методы ней-
ровизуализации в отдельных случаях позволяют вы-
являть оболочечные меланоцитомы, лептоменинге-
альный и паренхиматозный меланоз при отсутствии 
у больных кожных проявлений. Выраженность не-
врологической симптоматики и исход заболевания 
определяются степенью злокачественности [73, 74]. 
Меланомы (одиночные и множественные) локализу-
ются не только в оболочках, но и в паренхиме головно-
го мозга [75]. Возможно распространение метастазов 
по ликворным путям, гематогенно за пределы нервной 
системы (в кости черепа, орбиту, мышцы, внутрен-
ние органы — легкие) [76]. Солитарные метастазы 
меланомы мозговых оболочек не всегда накапливают 
контрастирующее вещество, локализуются в мозжеч-
ке и полушариях головного мозга, преимуществен-
но кзади от латеральной борозды. Часть метастазов 
по эпидуральным венозным сплетениям и ликворным 
путям распространяется вдоль спинного мозга. После 
обнаружения метастазов продолжительность жизни 
больных не превышает нескольких месяцев. К злока-
чественным опухолям внечерепной локализации от-
носятся липосаркомы и рабдомиосаркомы. Оба типа 
опухолей отличаются мультицентрическим ростом, 
склонны к ранней гематогенной диссеминации, при 
расположении в области головы, шеи у детей до 15 лет 
могут метастазировать в головной мозг [77]. 

Знание клинических проявлений различных поро-
ков развития кожи, сосудов, нервной системы, ассо-
циированных с опухолевым ростом в клетках и тканях, 
практически значимо. Ранняя диагностика, использо-
вание современных технологий консервативного и хи-
рургического лечения позволяют достичь прогнози-
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руемого результата, предотвратить развитие тяжелых 
осложнений, существенно улучшить качество жизни 
больных с этой патологией.

Заключение 
1. Больные с множественными пороками разви-

тия кожи, сосудов, нервной системы нуждаются в дис-
пансерном наблюдении и ежегодном комплексном 
углубленном исследовании органов грудной клетки, 
брюшной полости и ЦНС.

2. Прогнозируемый риск развития и прогресси-
рования различных новообразований наиболее высок 
при нейрофиброматозе I и II типов, туберозном скле-
розе, нейрокожном меланозе, множественной эндо-
кринной неоплазии, ангиоматозах Гиппеля–Линдау 
и Луи-Бара.

3. Благоприятное доброкачественное и стабиль-
ное течение, низкий злокачественный потенциал — 
отличительные признаки пигментоваскулярных фако-
матозов I–V типов.
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