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Подавляющее большинство гипер-
васкулярных поражений позвоноч-
ника у детей относится к гемангио-
мам – доброкачественным опухолям, 
исходящим из кровеносных сосу-
дов. Неагрессивные гемангиомы 
обычно протекают бессимптомно 
либо с умеренным болевым синдро-
мом и нередко обнаруживаются слу-
чайно при лучевом исследовании 
или патологическом переломе. Агрес-
сивные гемангиомы распространяют-
ся экстравертебрально, часто ослож-
няются патологическими переломами 
и компрессией позвоночного кана-
ла. Морфологической особенностью 
гемангиом позвоночника является рас-
ширение межбалочных пространств 
с сохранением в зоне поражения 
истонченных в разной степени кост-
ных балок, что находит отражение 
в лучевой симптоматике: рентгеноло-

гические проявления гемангиом обыч-
но описываются как подчеркнутая тра-
бекулярность структуры позвонков, 
а КТ и МРТ – как симптом polka-dot 
(рассыпанный горох). Формирование 
полостей при гемангиоме позвонков 
обычно отмечается при их агрессив-
ном течении. К менее частым вари-
антам гиперваскулярных опухолей 
позвонков относится аневризмальная 
костная киста, имеющая достаточно 
своеобразную лучевую семиотику.

Нами наблюдается пациентка, нео-
бычная клиническая и лучевая картина 
заболевания у которой оказалась обу-
словлена редким вариантом гиперва-
скулярного поражения позвоночника.

Пациентка А., 14 лет, поступила 
в детскую хирургическую клинику 
СПбНИИФ с дифференциально-диаг-
ностической целью. Жалобы на боли 
в спине беспокоят на протяжении 

трех лет. Выраженность болевого 
синдрома оценивает в 6/10 баллов 
по ВАШ, неврологических и тазовых 
нарушений нет. Профессионально 
занималась гребным спортом. Име-
ет признаки системной дисплазии 
соединительной ткани в виде выра-
женной гипермобильности суста-
вов (рис. 1). Ранний анамнез заболе-
вания четко не помнит, но не может 
исключить факт предшествовавшей 
травмы или инфекционного состо-
яния. Клинические анализы крови 
и мочи, биохимический анализ крови 

– без патологии. При рентгенологиче-
ском исследовании (рис. 2а) выявлена 
деструкция задней половины тела L2, 
по данным КТ (рис. 2б) – очаг раз-
рушения открыт в сторону позвоноч-
ного канала, окружен перифокальным 
склерозом. На представленной МРТ 
в Т1-режиме (пленки представлены 
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в ограниченном варианте, без изобра-
жений в режиме T2) распростране-
ния патологических тканей в позво-
ночный канал нет (рис. 3). Рабочим 
диагнозом являлось подозрение 
на деструкцию позвонка опухолевой 
либо остеомиелитической этиологии, 
поэтому планировалось хирургиче-
ское лечение с предшествующей вери-
фикацией процесса путем чрескож-
ной трепанбиопсии тела позвонка L2. 
Однако из-за определенных сомнений 
(характер разрушения кости не впол-

не типичен для указанных состоя-
ний) решено перед биопсией прове-
сти селективную ангиографию (врач 
М.И. Комиссаров), при которой в зоне 
деструкции обнаружена массивная 
губчатая сосудистая сеть, полностью 
замещающая костные структуры зад-
ней половины тела позвонка, кровос-
набжаемая несколькими расширенны-
ми до 6 мм сегментарными сосудами 
(рис. 4). Проведена селективная эмбо-
лизация питающих сосудов. Жало-
бы на боли в спине исчезли сразу же 

после манипуляции. После обсужде-
ния с ангиохирургами от других диаг-
ностических и лечебных хирургиче-
ских манипуляций решено отказаться 
в пользу динамического наблюдения. 
Начата терапия остеотропными пре-
паратами (остеогенон).

При контроле через 6 мес. и через 
1 год после манипуляции жалоб на боли 
в спине практически не предъявляет, 
ведет обычный образ жизни, освобож-
дена от физкультуры. После физиче-
ских нагрузок возникающие ощу-
щения описывает как дискомфорт 
с оценкой по ВАШ в 1/10 балл.

Результаты КТ-исследования через 
1 год представлены на рис. 5. С учетом 
отсутствия отрицательной клиниче-
ской и лучевой динамики от повтор-
ной ангиографии решено воздер-
жаться. Продолжается динамическое 
наблюдение.

Ретроспективно анализируя клини-
ческие и лучевые данные, мы еще раз 
обратили внимание на некоторые осо-
бенности патологии, отличающие ее от 
банальной гемангиомы позвонка. Пре-
жде всего, имевшийся у девочки боле-
вой синдром высокой интенсивности 
(6/10 баллов по ВАШ) не сопровождал-
ся признаками агрессивного роста опу-
холи: при 3-летнем анамнезе заболева-
ния ангиоматоз не вышел за пределы 
костных границ позвонка ни паравер-
тебрально, ни в позвоночный канал, 
хотя препятствия для этого отсутство-
вали – передняя стенка позвоночного 
канала была полностью разрушена. 
Во-вторых, в зоне разрушения костные 
элементы оказались полностью заме-
щены не единой кровяной полостью, 
как бывает при аневризмальных кост-
ных кистах, а сосудистой сетью.

Похожие костные изменения ранее 
нам удалось увидеть в устном сообще-
нии одного из ведущих отечественных 
специалистов по сосудистой патоло-
гии спинного мозга Т.П. Тиссена, пред-
ставленном в рамках образователь-
ного цикла «Спинальная хирургия» 
14 февраля 2013 г. в Тюмени. Автор 
охарактеризовал патологию как анги-
огенную резорбцию (рассасывание) 
позвонка, или так называемый синд-
ром Горхема.

Рис. 1
Признаки дисплазии соединительной ткани – вальгусная деформация и рекур-
вация локтевых суставов

Рис. 2
Боковая рентгенограмма позвоночника (а) – очаг деструкции в заднем отделе 
тела позвонка L2; сагиттальный и аксиальный КТ-срезы (б) – открытый в позво-
ночный канал очаг деструкции занимает заднюю половину тела L2, полициклич-
ный, со склеротической перифокальной реакцией: на фоне очага какие-либо эле-
менты костной ткани не прослеживаются

а б
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Данный синдром (синонимы 
– синдром или болезнь Горхема, 
болезнь Горхема – Стаута, ангиоген-
ный остеолиз, болезнь исчезающей 
кости, англ. Gorham’s disease, Gorham 

– Stout syndrome / disease, GSD, massive 
osteolysis, vanishing bone disease, phan-
tom bone disease) – редкое заболевание 
неизвестной этиологии, гистологиче-

ской основой которого является про-
грессирующая пролиферация выстлан-
ных эндотелием сосудов в костной 
ткани с ее постепенным замещением 
соединительной тканью [13].

Первое клиническое наблюде-
ние прогрессировавшего в течение 
нескольких лет тотального остеолиза 
плечевой кости принадлежит Jackson 

[24]. Gorham et al. [14] привели опи-
сание пациента с массивным остео-
лизом, сопровождающимся гисто-
логической картиной сосудистой 
пролиферации, а после изучения 
16 описанных в литературе подобных 
случаев и 8 гистологических заклю-
чений, Gorham и Stout [13] пришли 
к выводу о том, что в основе патоло-
гии лежит прогрессирующая пролифе-
рация выстланных эндотелием сосу-
дов в костной ткани [2, 3, 29, 49, 52]. 
Несмотря на очевидный прогресс 
последующих лет, сведения об эпиде-
миологии, этиопатогенезе и эффек-
тивных методах лечения заболевания 
остаются ограниченными. Инфор-
мация о патологии концентрируется 
в научно-исследовательских организа-
циях Lymphatic Malformation Institute 
(LMI) и Gorham’s Disease Alliance 
(GDA), что позволило к сегодняшнему 
дню в англоязычной литературе систе-
матизировать публикации, касающие-
ся около 200 клинических наблюде-
ний. Основные результаты этих работ 
отражены в нашем обзоре.

Эпидемиология. Заболевание может 
развиваться в любом возрасте (от 7 мес. 

Рис. 4
Селективная ангиография в фазе первичного контрастирования (а) и на этапе эмболизации (б): при первичном контрастиро-
вании визуализируется обильная мелкая сосудистая губчатая сеть; после эмболизации двух на уровне L2 и правой на уровне L1 
в момент контрастирования левой сегментарной артерии на L1 хорошо видны большой диаметр питающих артерий, достигаю-
щий 6 мм, и остаточная патологическая сосудистая сеть

Рис. 3
Сагиттальный, аксиальный и коронарный МРТ-срезы (Т1-взвешенное изобра-
жение): задний отдел тела L2 замещен неструктурированной тканью низкой 
интенсивности

а б
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до 83 лет), но чаще диагностируется 
в детском и юношеском; средний воз-
раст пациентов 25–28 лет; расовой 
или генетической детерминированно-
сти не имеется [23, 40]. В представлен-
ном Hu et al. [23] анализе 67 наблюде-
ний GSD соотношение между мужчи-
нами и женщинами составило 43 : 24 
(64,2 % : 35,8 %). Во всех случаях забо-
левание являлось спорадическим, ука-
заний на наличие GSD у нескольких 
членов семьи нет. Согласно этой же 
работе, преобладающей локализа-
цией поражения являлась бедренная 
кость (n = 18; 26,9 %), мультиочаговое 
поражение скелета (более 3 сегмен-
тов!) выявлено у 17 (25,4 %) пациентов, 

суставной характер – у 5 (7,5 %), в 8 
(11,9 %) случаях костные изменения 
сопровождались хилотораксом [22]. 
В представленном несколько раньше 
Рapadakis et al. [39] анализе 191 случа-
ев GSD распределение локализаций 
костных поражений было несколько 
иным (табл.), при этом авторы ссы-
лаются на 18 сообщений о пораже-
ниях позвоночника. Но уже через 
5 лет Sekharappa et al. [47] упоминают 
о 28 случаях вертебральных пораже-
ний, включая мультиочаговые, и при-
водят два собственных наблюдения.

Этиология и патогенез. Причины 
и механизм резорбции костной тка-
ни при GSD до настоящего времени 

не установлены. Sekharappa et al. [47], 
ссылаясь на более ранние публикации, 
выделяет синдром Горхема как один 
из пяти вариантов идиопатического 
рассасывания кости, основной харак-
теристикой которого является ангио-
матоз или гемангиоматоз. Помимо 
cиндрома Горхема, к идиопатическим 
остеолизисам отнесены два вариан-
та наследственных мультиочаговых 
остеолизисов (доминанатный и рецес-
сивный), остеолизис при поражениях 
почек со злокачественной гипертен-
зией и синдром Winchester с пораже-
нием кистей, стоп, кожи, нарушением 
зрения и остеопорозом.

Очевидно, что основными участни-
ками остеолиза являются эндотелиаль-
ные клетки, остеокласты и остеобла-
сты, однако мнения об их роли в раз-
витии синдрома расходятся. Gorham 
и Stout [13] предполагали, что локаль-
ная пролиферация выстланных эндо-
телием сосудов приводит к резорбции 
кости путем увеличения притока кро-
ви, изменения рН и/или механическо-
го давления. Heyden et al. [21] считали 
ее причиной вызванные снижением 
скорости кровотока в остеолитиче-
ских зонах гипоксию и ацидоз, кото-
рые, в свою очередь, повышают актив-
ность гидролитических ферментов.

В противовес гемангиогенным тео-
риям в последние годы появляются 
данные о лимфогенном генезе GSD. 
Установлено, что неконтролируемый 
рост лимфатических сосудов может 
оказывать остеолитическое действие 
не только за счет механического дав-
ления, но и путем секретирования 
лимфатическими эндотелиальными 
клетками ферментов, активирующих 
остеокласты. В частности, при GSD 
отмечен факт бесконтрольного роста 
в очагах поражения лимфатических 
сосудов, опосредованный действием 
группы синтезируемых эндотелиоцита-
ми ферментов, так называемых vascular 
endothelial growth factor (VEGF). Суще-
ственную роль в патогенезе остеолиза 
при GSD отводят активирующему осте-
окласты интерлейкину-6 [27, 28, 34].

Мнения о роли остеокластов 
в деструкции костной ткани при GSD 
противоречивы: ряд исследователей 

Рис. 5
Коронарный и аксиальный КТ-срезы через 1 год после эмболизации: визуализи-
руются эмболы в магистральных и мелких прилежащих сосудах; полость внутри 
позвонка заполнена однородной массой, имеющей однородный низкоинтенсив-
ный сигнал

Таблица

Распределение локализаций костных поражений при синдроме Горхема [38]

Локализация Количество случаев, n (%)

Череп 8 (4)

Челюстно-лицевая область 42 (23)

Позвоночник 18 (9)

Таз 14 (7)

Грудная клетка (включая поражение ключицы) 35 (19)

Верхняя конечность 41 (21)

Нижняя конечность 22 (11)

Многоочаговое поражение 11 (6)

Всего 191 (100)
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подтверждает их высокую активность 
[1, 5, 6, 18, 22, 26, 32, 36, 42, 44, 48, 50], 
другие отмечают их отсутствие в оча-
гах остеолиза [12, 13, 21, 45, 51]. При-
чина такого противоречия, возмож-
но, обусловлена проведением гисто-
логического исследования на разных 
стадиях процесса [4]. Наличие ста-
дийности подтверждают Pazzaglia 
et al. [41], обнаружившие при гисто-
логическом и иммуногистохимиче-
ском (ИГХ) исследовании материала 
одного пациента два разных по кле-
точному составу и гистологической 
картине типа изменений: в зоне мас-
сивного остеолиза с плотно распо-
ложенной клеточной массой и рас-
сеянными в ней остатками костной 
ткани ИГХ-исследование подтвердило 
наличие высокой активности остео-
кластов. Зона костной структуры была 
представлена сохраненной губчатой 
или кортикальной костью, в которой 
располагались эндотелиальные лаку-
ны с развитой сосудистой сетью.

Особенности клинического тече-
ния. Клиническая картина GSD напря-
мую зависит от локализации пораже-
ния. Наиболее распространенным 
симптомом заболевания является 
локальная болезненность, реже – отек 
и функциональное нарушение пора-
женного сегмента. При достаточ-
но частом бессимптомном течении 
манифестация связана с развитием 
осложнений: при поражении грудно-
го лимфатического протока, связан-
ного с хилотораксом, явлениями дыха-
тельной недостаточности или респи-
раторного дистресс-синдрома [53], 
при костном поражении – патологи-
ческим переломом кости, при пора-
жении позвоночника – неврологиче-
скими нарушениями и деформацией. 
По данным Hu et al. [23], боль была 
у 59,7 % пациентов, функциональные 
нарушения и отек отмечены с при-
близительно одинаковой частотой 
(19,4 и 17,9 % соответственно), у 26,9 % 
диагноз установлен после патологи-
ческого перелома. В 3 (4,5 %) случа-
ях остеолитические очаги оказались 
случайной лучевой находкой, в 4 
(6,0 %) диагноз установлен после поте-
ри зубов. В одном случае поражение 

кости сопровождалось дилатацией 
регионарных лимфатических сосудов 
с развитием слоновости конечности.

Диагностика. Есть несколько диаг-
ностических критериев GSD [20]:

– гистологические: верифицирован-
ный ангиоматоз, отсутствие клеточ-
ной атипии, отсутствие или минималь-
ный уровень активности остеобластов, 
отсутствие дистрофической кальци-
фикации, прогрессирующий харак-
тер локального остеолиза, отсутствие 
поражения внутренних органов;

– лучевые: подтверждение рассасы-
вания кости при отсутствии тенден-
ции к экспансивному или изъязвля-
ющему росту; рентгенологическими 
признаками GSD на ранних стадиях 
являются небольшие по размеру фоку-
сы затемнения, сливающиеся по мере 
прогрессирования процесса;

– лабораторные:  исключение 
наследственной, метаболической, 
истинной опухолевой, аутоиммун-
ной или инфекционной этиологии 
поражения.

Кроме того, поражение трубчатых 
костей может проявляться концентри-
ческим сужением кости (симптом таю-
щей свечи) [30], а поражение позвон-
ков у детей – наличием остеопении, 
мультиочагового остеолиза и гетеро-
генностью костной ткани. Характер-
ным признаком гиперваскулярности 
процесса является выявляемый по МРТ 
гиперинтенсивный сигнал от костно-
го мозга в Т1-режиме [30, 41].

С учетом вариабельности скорости 
остеолиза наиболее перспективными 
биомаркерами его активности счита-
ются VGEF-A [7, 10, 37] и интерлей-
кин-6 [12, 17, 18, 43], уровень которых 
при GSD может быть повышен. Вме-
сте с тем показатели этих цитокинов 
могут оставаться и нормальными [25, 
37], поэтому продолжаются активные 
поиски других биомаркеров остеоли-
за – VEGF-C [37], PDGF-BB [25], sRANKL 
и остеопротегерина [18].

Лечение. Единого подхода к лече-
нию пациентов с GSD на сегодняш-
ний день нет, его выбор зависит 
от клинических проявлений, тяже-
сти и распространенности процесса. 
Хирургическое лечение используют 

при хилотораксе, применяют плев-
рэктомию, торакоцентез, перевязку 
и эмболизацию грудного протока [40], 
или по ортопедическим показани-
ям. Стабилизацию и реконструкцию 
пораженных сегментов скелета реко-
мендуют проводить в стабильной фазе 
болезни [20]. Лучевую терапию при-
меняют как в виде монотерапии, так 
и в комплексе с хирургическим лече-
нием [8, 9, 11], указывая на ее клини-
ческую эффективность в 75 % случа-
ев локальных поражений при общей 
дозе облучения 36–45 Гр фракциями 
по 2 Гр [8, 9, 33, 35]. Из медикаментоз-
ных средств используют бисфосфо-
наты и интерферон-альфа-2в, причем 
как изолированно, так и совместно 
[1, 15, 16, 18, 25, 31, 42, 54]. Сообща-
ется также об успешном применении 
бевацизумаба [15], пропранолола [38] 
и кальцитонина [40], однако такие 
сообщения касаются отдельных 
наблюдений.

При всех методах лечения отмеча-
ется возможность прогрессирования 
заболевания [40].

Возвращаясь к нашему наблюде-
нию, мы понимаем, что отсутствие 
морфологического и иммуногисто-
химического подтверждения диагноза 
существенно снижает доказательность 
нашей оценки патологии как синдро-
ма Горхема. Пациентка требует даль-
нейшего наблюдения, так как течение 
заболевания остается не вполне пред-
сказуемым, хотя и контролируемым. 
Мы сочли возможным представить 
данный клинический случай не толь-
ко для обсуждения диагноза, но и 
для того, чтобы показать сложности 
диагностики редкой формы гемангио-
матозного поражения позвонка и кли-
ническую эффективность выбранной 
тактики эндоваскулярного лечения. 
Можно только теоретически пред-
ставить себе те потенциальные риски, 
с которыми мы могли бы столкнуться 
при выполнении как закрытой трепан-
биопсии тела позвонка, так и открыто-
го вмешательства. 
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