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Нейрофіброматоз типу II (НФ-2) – рідкісне аутосомно-домінантне 
спадкове захворювання, яке характеризується наявністю множинних 
доброякісних пухлин нервової системи. Стереотаксична радіохірургія є 
загальноприйнятою лікувальною опцією при спорадичних вестибулярних 
шваномах та менінгіомах малого і середнього розміру, яка дає змогу 
лікувати декілька пухлин симультанно під час одного сеансу опромінення. 
Думки щодо використання радіохірургії як першочергового методу 
лікування хворих на НФ-2 суперечливі. Представлено клінічний 
випадок радіохірургічного лікування 50-річної хворої, яка страждає на 
НФ-2, з періодом спостереження 5 років. Результати стереотаксичної 
радіохірургії щодо забезпечення локального контролю НФ-2-асоційованих 
вестибулярних шваном та менінгіом слід оцінювати не раніше ніж через 24–
36 міс після опромінення. До переваг радіохірургічного лікування хворих 
із НФ-2 належать: неінвазивність, можливість опромінення декількох 
пухлин за один сеанс, лікування в амбулаторних умовах, забезпечення 
локального контролю росту пухлин, мінімізація неврологічного дефіциту, 
пов’язаного із токсичністю лікування, збереження якості життя хворих. 
Слід пам’ятати, що радіохірургічне лікування не впливає на контроль 
прогресування інших НФ-2-асоційованих інтракраніальних пухлин.

Ключові слова: нейрофіброматоз типу II; інтракраніальна пухлина; 
стереотаксична радіохірургія
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Type II neurofibromatosis (NF2) is a rare autosomal dominant hereditary 
disease characterized by the presence of many benign tumors of the nervous 
system. Stereotactic radiosurgery (SRS) is a generally accepted therapeutic 
option for sporadic vestibular schwannoma and small and medium-sized 
meningiomas, which allows treating several tumors simultaneously during a 
single irradiation session. At the same time, opinions on the use of radiosurgery 
as the primary treatment for patients with NF2 remain controversial. This 
article deals with a clinical case of the results of radiosurgical treatment of 
a 50-year-old patient with NF2, with a follow-up period of 5 years. The final 
results of SRS in ensuring local control of NF2 associated with vestibular 
schwannoma and meningiomas should be evaluated not earlier than 24–36 
months after irradiation. The advantages of radiosurgical treatment of patients 
with NF2 include non-invasiveness, the possibility of irradiating several tumors 
in a single irradiation session, treatment under outpatient conditions, ensuring 
local control of tumor growth, minimizing of the neurological deficit associated 
with the treatment toxicity, ensuring the quality of life of patients.
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Нейрофиброматоз типа II (НФ-2) – редкое аутосомно-доминантное 
наследственное заболевание, которое характеризуется наличием 
множес тва доброкачес твенных опухолей нервной сис темы. 
Стереотаксическая радиохирургия является общепринятой лечебной 
опцией при спорадических вестибулярных шванномах и менингиомах 
малого и среднего размера, позволяющей лечить несколько опухолей 
симультанно во время одного сеанса облучения. Мнения об использовании 
радиохирургии как первоочередного метода лечения больных с НФ-2 
спорные. Представлен клинический случай радиохирургического лечения 
50-летней больной с НФ-2 с периодом наблюдения 5 лет. Результаты 
стереотаксической радиохирургии относительно обеспечения локального 
контроля НФ-2-ассоциированных вестибулярных шваном та менингиом 
следует оценивать не раньше чем через 24–36 мес после облучения. 
Преимуществами радиохирургического лечения больных с НФ-2 являются: 
неинвазивность, возможность облучения нескольких опухолей за один 
сеанс, лечение в амбулаторных условиях, обеспечение локального 
контроля роста опухолей, минимизация неврологического дефицита, 
связанного с токсичностью лечения, обеспечение качества жизни больных.  
Следует помнить, что радиохирургическое лечение не влияет на контроль 
прогрессирования других НФ-2-ассоциированных интракраниальных 
опухолей.

Ключевые слова: нейрофиброматоз тип II; интракраниальная опухоль; 
стереотаксическая радиохирургия

Вступ
Нейрофіброматоз типу II (НФ-2) – аутосомно-до-

мінантне спадкове захворювання, яке трапляється 
рідко (1 випадок на 25–33 тис. пологів) і характери-
зується наявністю множинних доброякісних пухлин 
нервової системи [1]. Захворювання спричиняє му-
тація НФ-2-супресорного гена, який кодує протеїн 
мерлін та розташований на довгому плечі 22-ї хромо-
соми. Виділяють два фенотипи НФ-2. Wishart-фенотип 
характеризується швидким прогресуванням ураження 
головного та спинного мозку, трапляється у пацієнтів 
молодше 20 років. Feiling–Gardner-фенотипу прита-
манні множинні доброякісні пухлини, які повільно 
прогресують і маніфестують після 20 років [2,3,5]. 
Патогномонічною ознакою НФ-2 є наявність двобічних 
вестибулярних шваном (ВШ), які трапляються майже 
у 95% випадках та є критерієм установлення діагнозу 
НФ-2 [2–4]. Менінгіоми, котрі найчастіше є множинни-
ми при НФ-2, посідають друге місце серед НФ-2-асо-
ційованих інтракраніальних пухлин. Їх діагностують 
у 45–58% пацієнтів. Вважають, що наявність НФ-2-
асоційованих менінгіом є ознакою несприятливішого 
перебігу захворювання та асоціюється з підвищенням 
смертності в 2,5 разу порівняно з хворими з НФ-2 без 
менінгіом [5].

Вибір оптимальної лікувальної тактики при НФ-2-
інтракраніальних пухлинах є складною проблемою. 
Варіанти лікування НФ-2 охоплюють дінамічне спос-
тереження, стереотаксичну радіохірургію (СРХ) або 
фракціоновану променеву терапію, метою яких є за-
безпечення локального контролю пухлин, мікрохірур-

гію та останнім часом бевацизумаб – моноклональне 
антитіло проти фактора росту ендотелію судин [10].

При спорадичних ВШ та менінгіомах малого і 
середнього розміру СРХ є загальноприйнятою ліку-
вальною опцією. Радіохірургічне лікування дає змогу 
лікувати декілька пухлин симультанно під час одного 
сеансу опромінення [6,7]. Останнє є особливо важли-
вим для хворих на НФ-2 з множинними інтракраніаль-
ними пухлинами. В численних наукових публікаціях, 
присвячених віддаленим результатам СРХ у пацієнтів 
зі спорадичними ВШ, зазначено відмінні результати 
щодо досягнення локального контролю росту пухлин і 
низької токсичності лікування, насамперед щодо збе-
реження слуху та функції лицьового нерва [20–24]. 
Для НФ-2-асоційованих ВШ кількість досліджень 
обмежена, наведені результати є дискутабельними. 
Це зумовлено насамперед тим, що НФ-2-асоційовані 
шваноми та менінгіоми мають агресивніший перебіг 
порівняно зі спорадичними формами і характеризу-
ються вищою частотою рецидивування [8–10]. Думки 
щодо використання радіохірургії як першочергового 
методу лікування хворих на НФ-2 є суперечливими.

Клінічний випадок
Хвора З., 1958 року народження, в квітні 2013 р. 

звернулася в ДУ «Інститут нейрохірургії ім. акад. А.П. 
Ромоданова НАМН України» з приводу поступової 
втрати слуху на праве вухо до глухоти, яка прогре-
сувала з 2007 р., та зниження слуху на ліве вухо 
протягом останнього року. Крім того, хвору турбували 
головний біль та оніміння правої щоки.

Стаття містить рисунки, які відображаються в друкованій версії у відтінках сірого, в електронній — у кольорі.
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За даними магнітно-резонансної томографії ви-
явлено білатеральні ВШ (за класифікацією Koos ВШ 
праворуч III стадії, ліворуч II стадії) та множинні 
супратенторіальні менінгіоми оболонок головного 
мозку. Найбільшими з пухлин були парасагіттальна 
менінгіома та ВШ праворуч (рис. 1). За даними огляду 
отоневролога, ступінь зниження слуху праворуч за 
шкалою Гарднера–Робертсона – V (глухота), ліворуч 
– II-III. Ознак дисфункції лицьового нерва ліво-
руч не виявлено, праворуч – I ступеня за шкалою 
Хауса–Брекмана. Функціональний статус за шкалою 
Карновського становив 80 балів.

Випадок було розглянуто на мультидисциплі-
нарному консиліумі ДУ «Інститут нейрохірургії ім. 
акад. А.П. Ромоданова НАМН України» за участю 
нейрохірургів, нейроонкологів та радіологів. Від 
запропонованого хірургічного втручання, спря-
мованого на видалення найбільших за розмірами 
пухлин (парасагітальної менінгіоми лобно-тім’яної 
ділянки та ВШ праворуч), хвора відмовилася. Для 
забезпечення локального контролю росту пухлин 
було запропоновано радіохірургічне лікування. У 
відділенні радіохірургії у травні 2013 р. проведено 
СРХ-лікування одночасно парасагітальної менінгіоми 
лобно-тім’яної ділянки та ВШ праворуч на лінійному 
прискорювачі “Trilogy” (“Varian”, США), обладнаному 
стереотаксичною системою “Brain Lab” (“Brain Lab”, 
Німеччина), з енергією гальмівного опромінення 
6 МеВ. Планування СРХ проведене на робочій станції 
“BrainLab” за суміщеними МРТ і МСКТ-даними (рис. 2). 
При опроміненні обох пухлин застосовано методику 

опромінення IMRT. Перевагою такої методики є мак-
симально однорідний розподіл призначеної дози (ПД) 
на мішені із забезпеченням мінімізації променевого 
навантаження на оточуючі здорові тканини. На 98,5% 
об’єму ВШ праворуч було підведено ПД 13 Гр, на 97,0% 
об’єму парасагітальної менінгіоми – 15 Гр.

Після СРХ хворій було призначено курс стероїд-
ної терапії протягом 2 тиж (перший тиждень – по 8 
мг/добу, другий тиждень – по 4 мг/добу на тлі інгібі-
торів протонної помпи (пантопразол – 40 мг/добу)). 

Рис. 1. МРТ головного мозку із парамагнетиком, Т1-зважене зображення. Нейрофіброматоз типу ІІ. 
Множинні менінгіоми оболон головного мозку. До радіохірургічного лікування

Рис. 2. Нейрофіброматоз типу ІІ. План 
симультанного стереотаксичного радіохірургічного 
лікування менінгіоми парасагітальної локалізації та 
вестибулярної шваноми праворуч
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Стан хворої залишався стабільним протягом перших 
6 міс спостереження без погіршення в неврологіч-
ному і соматичному статусі. Через 7 міс після СРХ 
відзначено погіршення самопочуття хворої, посили-
лися головні болі та стато-координаторні розлади, 
з’явилася слабкість у лівій руці. За даними МРТ ви-
явлено збільшення розміру опроміненої менінгіоми 
(при оцінці волюметричним методом – на 116%) та 
неоднорідніше, з менш чіткими контурами контрасту-
вання пухлини, виражений перифокальний набряк у 
лобно-тім’яній ділянці праворуч (рис. 3). Змін розміру 
опроміненої ВШ не спостерігали, проте змінився ха-
рактер контрастування – став неодноріднішим і менш 
інтенсивним, з’явився невиражений перифокальний 
набряк без ознак дислокації та деформації стовбура 
мозку. Інші пухлини – без суттєвої динаміки. Такі 
зміни було трактовано як псевдопрогресування. 
Призначено курс стероїдної терапії (схема аналогічна 
першому курсу) і МРТ-контроль. Після курсу стероїдів 
спостерігали позитивну клінічну динаміку у вигляді 
регресу неврологічних розладів, яка корелювала 
із даними МРТ-моніторингу: контроль через 6 тиж 
 –зменшення перифокального набряку. Подальший 
МРТ-контроль (з інтервалом 3–6 міс) засвідчив пос-
тупове зменшення розмірів опромінених пухлин 
протягом наступних 65 міс спостереження. При оцінці 

волюметричним методом ВШ праворуч зменшилась 
на 65,1% від початкового об’єму, парасагітальна 
менінгіома праворуч – на 65,4% після СРХ лікування; 
виявлено ознаки продовженного росту ВШ ліворуч 
(рис. 4). Від хірургічного лікування хвора знову 
відмовилася.

Випадок було повторно розглянуто на мульти-
дисциплінарному консиліумі, який визнав доцільним 
СРХ-лікування ВШ ліворуч, з огляду на позитивний 
результат радіохірургії ВШ і парасагітальної менінгіо-
ми праворуч із забезпеченням локального контролю 
протягом 65 міс. Проведено радіохірургічне лікування 
ВШ ліворуч методикою IMRT із підведенням на 99,3% 
об’єму ВШ ПД 13,0 Гр. Через 3 міс після СРХ стан 
хворої залишається стабільним, відсутня негативна 
динаміка в неврологічному статусі, виконано перший 
МРТ-контроль. Розміри пухлини – без динаміки, пе-
рифокального набряку, ознак дислокації стовбурових 
структур чи ліквородинамічних розладів не виявлено. 
Функціональний статус хворої після радіохірургічного 
лікування не погіршився і залишається на тому самому 
рівні, що і до радіохірургічного лікування (80 балів за 
шкалою Карновського). На жаль, відбувалося посту-
пове збільшення розмірів неопромінених менінгіом, 
локалізованих зліва по оболонкам головного мозку, 
конвекситально.

Рис. 3. МРТ, Т1-зважене зображення із парамагнетиком. Нейрофіброматоз типу ІІ: А – до радіохірургії 
менінгіоми парасагітальної локалізації праворуч; Б – через 7 міс після радіохірургії (псевдопрогресування); 
В – через 65 міс після радіохірургії (зменшення об’єму пухлини на 65,4%)

А Б В

Рис. 4. МРТ. Нейрофіброматоз типу ІІ: А – до радіохірургії вестибулярної шваноми праворуч; Б – через 65 
міс після радіохірургії (зменшення об’єму пухлини на 65,1%)

А Б
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Обговорення
Таким чином, вибір оптимальної лікувальної такти-

ки у хворих із НФ-2 є складною проблемою. Насамперед 
необхідно враховувати агресивніший перебіг захворю-
вання порівняно зі спорадичними формами [1,11,12]. 
Радіохірургія є складовою лікування НФ-2-асоційо-
ваних пухлин, яка забезпечує локальний контроль 
росту та дає змогу проводити лікування в максимально 
комфортних умовах для пацієнта: за один сеанс опро-
мінення в амбулаторних умовах за відсутності необ-
хідності стаціонарного лікування і ризиків, пов’язаних 
з оперативним втручанням (загальне знеболювання, 
кровотеча, інфекційні ускладнення). Можливість од-
ночасного опромінення декількох пухлин (симультанна 
СРХ) є важливою опцією для пацієнтів з НФ-2, з огляду 
на множинність інтрацеребральних НФ-2-асоційованих 
пухлин [5–7]. Рівень збереження функції лицьового та 
трійчастого нервів після радіохірургії ВШ у пацієнтів 
із НФ-2 дорівнює такому для спорадичних ВШ. У біль-
шості публікацій повідомляють про токсичність з боку 
лицьового і трійчастого нервів, пов’язану з лікуванням, 
менше ніж у 10% пацієнтів.

Опромінення великих пухлин, котрі локалізують-
ся у ділянках мозку, застосовують рідко, що зумов-
лено високим ризиком післяпроменевого набряку та 
променевим ураженням критичних структур мозку 
(стовбур мозку, хіазма, зорові тракти і нерви). В таких 
випадках найдоцільнішим є застосування комбінова-
ного методу лікування – мікрохірургічного видалення 
пухлини (частково або субтотально, із забезпеченням 
збереження функції черепних нервів) та радіохірур-
гічного опромінення резидуальної частини пухлини 
[4,13,14].

Не існує консенсусу щодо пріоритетності лікуван-
ня множинних НФ-2-асоційованих інтракраніальних 
пухлин [8–10]. Вирішення цього питання потребує 
мультимодального та індивідуального підходу і 
мультидисциплінарного консиліуму фахівців. Оскільки 
більшість хворих із НФ-2 мають білатеральні ВШ з 
можливістю розвитку двобічної глухоти, доцільним 
є залучення у лікувальний процес сурдолога для 
забезпечення можливості спілкування з хворими та 
соціальної адаптації.

СРХ забезпечує мінімізацію неврологічного дефі-
циту шляхом конформності, що зумовлює збіг потоку 
випромінювання і форми мішені та прецизійного 
підведення дози до мішені (пухлини). Якість нейрові-
зуалізації є ключовим моментом на етапі планування 
радіохірургічного лікування [11,13]. Для мінімізації 
ризиків, пов’язаних із помилками візуалізації при СРХ 
НФ-2-асоційованих ВШ через анатомічну складність 
ділянки мосто-мозочкового кута та необхідність точ-
ного визначення топографії пухлини, ми рекомендує-
мо включати в МРТ-протокол при плануванні СРХ НФ2-
асоційованих пухлин такі послідовності: стандартне 
спін-ехо (SE) високої роздільної здатності (T2W-3D- 
DRIVen Equilibrium sequence) з пригніченням МР-
сигналу від жирової тканини (STIR), збалансованого 
швидкого градієнтного ехо (B-FFE), Т1 з товщиною 
зрізу 1 мм з внутрішньовенним парамагнітним 
контрастуванням препаратами гадолінію (Т1-зважені 
зображення + Gd).

З огляду на те, що частота псевдопрогресування 
після СРХ у хворих із ВШ може становити 74%, 

оцінка відповіді пухлин на радіохірургічне лікування 
є проблемою [15]. Збільшення розмірів після 
радіохірургічного лікування не слід використовувати 
як єдиний критерій ефективності лікування. Остаточні 
результати СРХ щодо забезпечення локального 
контролю НФ-2-асоційованих ВШ та менінгіом слід 
оцінювати не раніше ніж через 24–36 міс після 
опромінення. Транзиторне збільшення розмірів 
опроміненої пухлини може супроводжуватися 
негативною неврологічною динамікою, яка має 
зворотний характер. Симптоматика зазвичай регресує 
після курсу стероїдної та симптоматичної терапії, 
не потребує інвазивного лікування, але потребує 
нейровізуалізаційного моніторингу, за потреби – з 
доповненням діагностичного протоколу перфузійними 
методами обстеження.

Висновки
Наведений клінічний випадок демонструє ре-

зультати радіохірургічного лікування хворої із НФ-
2-асоційованими білатеральними ВШ і множинними 
менінгіомами. Наші дані підтверджують ефективність 
СРХ щодо досягнення локального контролю за ростом 
опромінених пухлин упродовж 65 міс спостережен-
ня зі зменшенням розміру ВШ праворуч на 65,1% 
та парасагітальної менінгіоми праворуч на 65,4%, 
збереженням якості життя та відсутністю збільшення 
неврологічного дефіциту.

Перевагами радіохірургічного лікування хворих 
із НФ-2 є неінвазивність, можливість опромінення де-
кількох пухлин за один сеанс опромінення, лікування 
в амбулаторних умовах, забезпечення локального 
контролю росту пухлин, мінімізація неврологічного 
дефіциту, пов’язаного із токсичністю лікування, збе-
реження якості життя хворих. Однак радіохірургічне 
лікування не впливає на контроль прогресування 
інших НФ-2-асоційованих інтракраніальних пухлин.

Розкриття інформації
Конфлікт інтересів
Автори заявляють про відсутність конфлікту 

інтересів.
Етичні норми
Всі процедури, виконані пацієнту в ході дослід-

ження, відповідають етичним стандартам інституцій-
ного і національного комітетів з етики та Гельсінській 
декларації 1964 року і її пізнішим поправкам або 
аналогічним етичним стандартам.

Інформована згода
Від пацієнта отримана інформована згода.
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