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Резюме
В структуре онкологической заболеваемости детского возраста нейробластома занимает 4-е место. Данная опухоль впер-
вые была описана в 1865 г. немецким ученым Рудольфом Вирховым и считается самым частым экстракраниальным 
злокачественным новообразованием у детей. Нейробластома обладает уникальной способностью к повышению уров-
ня дифференцировки клеток с трансформацией в ганглионеврому. В отдельных случаях заболевание может протекать 
бессимптомно и завершаться самостоятельной регрессией или созреванием до доброкачественной опухоли. Однако 
нередко нейробластома имеет агрессивное течение с ранним метастазированием. В связи с неоднозначностью клиниче-
ской симптоматики первичная диагностика нейробластом у детей требует от педиатра онкологической настороженности 
относительно таких симптомов, как увеличение размеров и асимметрия живота, неврологическая симптоматика, болевой 
синдром и дизурические расстройства. У пациентов группы низкого риска при минимальной терапии, включаю щей только 
хирургическое лечение, удается достичь долгосрочной выживаемости более чем в 90% случаев. Сохранение таких же 
высоких показателей выживаемости в группе промежуточного риска возможно только при использовании современных 
схем полихимиотерапии в сочетании с хирургическим лечением и в ряде случаев лучевой терапии. Пациенты группы 
высокого риска нуждаются в комбинации описанных методов совместно с аутологичной или аллогенной транспланта-
цией гемопоэтических стволовых клеток, при этом показатели долгосрочной общей выживаемости не превышают 50%. 
Наиболее благоприятный прогноз имеют пациенты с локализованной стадией заболевания в возрасте до 1 года. В статье 
описаны особенности развития опухоли, течения заболевания, а также трансформация диагностического поиска и тера-
певтической тактики ведения от прошлого к настоящему.
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Abstract
Among the childhood cancers, neuroblastoma ranks fourth. This tumour is considered the most common extracranial malignant 
neoplasm in children and was first described in 1865 by the German scientist Rudolf Virchow. Neuroblastoma has the unique 
ability to undergo increased cell differentiation and transform into ganglioneuroma. In some cases, the disease can be asymp-
tomatic and may undergo spontaneous regression or maturation into a benign tumour. However, neuroblastoma often has an 
aggressive course with early metastasis. Due to the ambiguity of clinical symptoms, the primary diagnosis of neuroblastoma 
in children requires pediatricians to be acutely aware of oncological emergencies and initial signs such as increased abdominal 
size and asymmetry, neurological symptoms, pain, and dysuria. In low-risk patients, minimal therapy, including surgery alone, 
achieves long-term survival in more than 90% of cases. Achieving similarly high survival rates in the intermediate-risk group is 
possible only with the use of modern polychemotherapy regimens in combination with surgical treatment and, in some cases, 
radiation therapy. High-risk patients require a combination of the aforementioned methods together with autologous or allo-
geneic hematopoietic stem cell transplantation, with long-term overall survival rates not exceeding 50%. The most favorable 
prognosis is seen in patients with localised disease under the age of one year. This article describes the features of tumour 
development, the course of the disease, and the evolution of diagnostic and therapeutic strategies from the past to the present.
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ВВЕДЕНИЕ

Нейробластома (НБ) у детей – это злокачественная 
опухоль эмбрионального происхождения, развиваю-
щаяся из клеток- предшественников симпатической нерв-
ной системы [1]. Впервые описана в 1865 г. немецким 
ученым R. Virchow, который назвал ее детской глиомой. 
Позднее, в 1910 г., J. Wright показал, что новообразова-
ния забрюшинного пространства и заднего средостения 
морфологически схожи с незрелой примитивной нерв-
ной тканью и предложил название НБ. В 1927 г. H. Cushing 
и S. Wolbach продемонстрировали, что не все НБ злока-
чественные, в редких случаях они становятся доброка-
чественными ганглионевромами, которые могут исче-
зать сами по себе. НБ обладает уникальной способностью 
к повышению уровня дифференцировки клеток с транс-
формацией в ганглионеврому. В отдельных случаях забо-
левание может протекать бессимптомно и завершаться 
самостоятельной регрессией или созреванием до добро-
качественной опухоли1. Однако нередко НБ имеет агрес-
сивное течение с ранним метастазированием. 

До середины XX в. диагностика НБ ограничивалась па-
томорфологическими исследованиями опухолевой тка-
ни, а лечение заключалось в хирургическом удалении. 
С 1950- х гг. начинает активно развиваться лекарствен-
ная и лучевая терапия (ЛТ) онкологических заболеваний, 
добавление этих опций несколько улучшило результаты 
лечения пациентов с НБ, особенно с не полностью уда-
ленной опухолью. В 1980-е гг. сделан ряд открытий в об-
ласти биологии опухолей. Обнаружение связи опреде-
ленных генетических изменений в опухолях с прогнозом 
заболевания создало предпосылки для разработки бо-
лее целенаправленных терапевтических стратегий. Им 
способствовало и развитие в последующие десятилетия 
лучевых методов диагностики: появление компьютерной 
(КТ), магнитно- резонансной (МРТ), а также позитронно- 
эмиссионной томографии (ПЭТ-КТ) и MBIG-сцинтигра-
фии (метайодбензилгуанидин (МЙБГ) – белок, который 
абсорбируется большинством клеток НБ), позволяющих 
не только определять распространенность НБ, но и оце-
нивать ответ на полученное лечение. В первые десятиле-
тия XXI в. активно разрабатываются и внедряются пер-
сонализированные подходы к лечению, основанные на 
генетических, молекулярных и иммунологических харак-
теристиках опухоли, направленные на конкретные пути 
ее роста [2]. Современная терапия НБ включает комби-
нацию хирургического, химиотерапевтического лече-
ния, ЛТ, иммунотерапии и таргетных препаратов, а также 
поддерживаю щие и паллиативные меры для улучшения 
качества жизни пациентов [3]. 

1 Конева ЕВ. Нейробластома. Режим доступа: https://www.krasotaimedicina.ru/diseases/
oncologic/neuroblastoma. 

НБ составляет до 10% всех злокачественных ново-
образований детского возраста, занимая 4-е место в струк-
туре онкологической заболеваемости у детей [3– 6]. По-
казатель заболеваемости НБ составляет 0,95–1,4  на 
100 000 детского населения в возрасте 0–14 лет, воз-
растной пик приходится на детей первых лет жизни 
(0–5 лет) [1]. Актуальность изучения НБ обусловлена со-
циальной значимостью: несмотря на совместные уси-
лия педиатров, хирургов, онкологов, биологов, генетиков 
и других специалистов здравоохранения, данная опухоль 
стабильно занимает 3-е место в структуре смертности от 
онкологических заболеваний у детей в экономически раз-
витых странах (до 15%), уступая лейкозам и опухолям цен-
тральной нервной системы [1, 7–9]. За последние деся-
тилетия достигнуты существенные успехи в лечении НБ. 
С 1975 по 2010 г. 5-летняя общая выживаемость (ОВ) детей 
с НБ увеличилась с 86 до 95% у пациентов младше 1 года 
и с 34 до 68% – у детей старше 1 года [10]. Однако среди 
пациентов высокой группы риска, составляющих около по-
ловины всех больных НБ, данный показатель остается низ-
ким – 20%, несмотря на применение агрессивного проти-
воопухолевого лечения и таргетной терапии [10, 11].

В статье проанализировано развитие различных науч-
но обоснованных методов диагностики и тактики ведения 
детей с НБ путем обзора научной литературы, рандомизи-
рованных клинических испытаний и метаанализов иссле-
дований по детской онкологии.

ГЕНЕТИЧЕСКИЕ АСПЕКТЫ НЕЙРОБЛАСТОМ 

Большинство случаев НБ детского возраста рассма-
триваются как спорадические [12]. Вклад наследствен-
ных факторов в развитие НБ незначителен – до 2% [13]. 
Проведение технологий полногеномного анализа ассо-
циаций доказало, что спорадические ненаследственные 
случаи НБ относятся к сложным заболеваниям, при кото-
рых полиморфизм ряда аллелей способствует опухолевой 
трансформации [13, 14]. Генетические нарушения, лежа-
щие в основе биологической и клинической гетерогенно-
сти НБ, могут быть объединены в две группы: 

 ■ увеличение числа хромосом без нарушения их структуры; 
 ■ сегментарные хромосомные вариации числа копий. 

Первая наиболее часто встречается у пациентов пер-
вого года жизни и ассоциируется с благоприятным про-
гнозом заболевания. Вторая обнаруживается у  более 
старших пациентов с агрессивным течением НБ. Почти 
половина случаев НБ характеризуется дупликацией 17q, 
в 30% имеется делеция 11q, в 20% – делеция 1p [1, 15]. 
Ключевой генетической аберрацией в развитии НБ в на-
стоящее время считается амплификация гена MYCN, кото-
рый локализован на 2-й хромосоме и кодирует транскрип-
ционный фактор N-MYC – протоонкоген семейства MYC.  
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При развитии НБ приблизительно в 20– 25% случаев воз-
никает амплификация гена MYCN (число повторов – бо-
лее 10)  [15], который был идентифицирован в 1983  г. 
Установление взаимосвязи его амплификации с небла-
гоприятным исходом при НБ стало первым объяснением 
зависимости прогноза НБ от молекулярно- генетических 
факторов  [16]. Повышать риск развития НБ могут как 
определенные однонуклеотидные полиморфизмы, так 
и делеции крупных участков дезоксирибонуклеиновой 
кислоты (ДНК). Впервые на примере НБ показано, что 
герминальные микроделеции в локусе 1q21.1 ответствен-
ны за ряд спорадических случаев. В этом локусе распо-
лагается ген NBPF23  (Neuroblastoma Breakpoint Family, 
member 23) [17].

Благодаря широкому внедрению молекулярно- 
генетических исследований выявлены семейные формы 
заболевания, при которых имеется агрегация случаев опу-
холей симпатической нервной системы в семье и генети-
ческих синдромов, предрасполагаю щих к развитию НБ. 
При этом семейные случаи заболевания НБ могут отсут-
ствовать, так как генетическое событие может происхо-
дить de novo [13]. Семейные формы НБ гетерогенны даже 
в пределах одной семьи, могут включать локальные, ме-
тастатические формы, а  также ганглионевромы. Часть 
семейных случаев могут сочетаться с такими заболева-
ниями, как болезнь Гиршпрунга и врожденный синдром 
центральной гиповентиляции [13, 18–20].

В 2004 г. впервые был описан ген, ответственный за 
наследственную предрасположенность к НБ, – PHOX2B 
(Paired-like homebox 2B), расположенный на хромосо-
ме 4 в регионе 4p12. Он кодирует регулятор формирова-
ния центральной и нервной системы – транскрипцион-
ный фактор из 314 аминокислот. Герминальные мутации 
в  гене PHOX2B ответственны менее чем за 10%  слу-
чаев семейных форм заболевания [13], тип наследова-
ния – аутосомно- доминантный [13]. Второй доказанный 
ген, ответственный за развитие семейных форм НБ, – 
ген ALK – расположен в локусе 2p23 и кодирует рецеп-
торную тирозинкиназу [13]. При НБ в основе изменений 
этого гена лежат точечные мутации и  реже  – ампли-
фикации. Мутации гена ALK ответственны за большин-
ство случаев семейных форм НБ, тип наследования  – 
аутосомно- доминантный. Следует отметить, что иногда они 
сопровождаются выраженными нарушениями развития, 
в том числе нейрокогнитивного, что доказывает роль это-
го гена в формировании нервной системы [1, 13].

Повышение риска возникновения НБ отмечает-
ся и при ряде генетических синдромов [13]. К ним отно-
сятся синдромы, сопровождаю щиеся макросомией: син-
дром Беквита – Видемана, синдром Сотоса (ген NSD1), 
синдром Уивера (ген EZH2) и RAS-патии, в основе которых 
лежат герминальные мутации генов, вовлеченных в сиг-
нальный путь RAS – MAPK: нейрофиброматоз 1-го типа 
(ген NFT1), синдром Нунан (ген PTPN11), синдром Костел-
ло (ген HRAS). В некоторых исследованиях показано вов-
лечение пути RAS – MAPK в патогенез НБ высокой груп-
пы риска [13, 15, 20]. Несмотря на относительную редкость 
генетической предрасположенности к  развитию НБ, 

в передовых детских онкологических центрах в коман-
ду специалистов, оказываю щих помощь пациентам с НБ, 
включен медицинский генетик2, а в клиническую практику 
внедряются различные генетические тесты, в том числе для 
поиска герминальных мутаций в генах ALK и PHOX2 [13].

ИЗМЕНЕНИЕ ВЗГЛЯДОВ  
НА КЛАССИФИКАЦИИ НЕЙРОБЛАСТОМ

Врожденная НБ составляет 5% от общего числа паци-
ентов с данным диагнозом и характеризуется благопри-
ятным отдаленным прогнозом. Большинство пациентов 
стратифицируются в группу низкого риска и не нуждаются 
в химиотерапии. Однако в ряде случаев при 4S стадии за-
болевания возможно развитие жизнеугрожаю щих симпто-
мов (ЖУС) [21]. Согласно Международной классификации 
болезней, НБ в детском возрасте принято классифици-
ровать в зависимости от места их возникновения, а ста-
дию заболевания мультифокальных опухолей оценивать 
по наиболее пораженной стороне, т. е. по объему хирур-
гического вмешательства, и обозначать буквой М [1, 12]. 
Оценка распространенности процесса при НБ проводит-
ся в рамках международной постхирургической системы 
стадирования INSS (International Neuroblastoma Staging 
System) [1, 22]. Однако в 2009 г. введена новая предопе-
рационная система стратификации стадирования – INRG 
(International Neuroblastoma Risk Group Staging System) 
с выделением 4 стадий: L1, L2, M и MS, основанная на 
выявлении факторов риска – IDRF (Image Defined Risk 
Factors) по данным визуализационных методов исследо-
вания – КТ и МРТ [1]. IDRF включают вовлечение опухо-
лью крупных сосудов, нервных стволов, почечной ножки 
и других факторов, которые могут ограничить объем хи-
рургического вмешательства и предопределить хирурги-
ческие осложнения [1, 23, 24]. В настоящее время меж-
дународная система стадирования НБ INSS3 учитывает 
выявленные по данным КТ и МРТ факторы риска. Грамот-
ное распределение детей с НБ в соответствующие группы 
риска имеет важное значение для прогноза индивидуаль-
ного риска пациента при постановке диагноза и выборе 
наиболее адекватных схем терапии. Также по результатам 
постоперационного исследования опухоли выделяют сте-
пень распространенности процесса [12, 24]. Стратифика-
ция детей с НБ по группам риска имеет важное значение 
при постановке диагноза и выборе терапии.

РАЗНООБРАЗИЕ КЛИНИЧЕСКИХ ПРОЯВЛЕНИЙ 
НЕЙРОБЛАСТОМ

Клиническая картина заболевания характеризует-
ся неоднородностью симптомов. Так, НБ может протекать 
бессимптомно и быть случайно обнаруженной при прове-
дении плановых обследований, например, в декретиро-
ванные сроки. Симптомы НБ зависят от локализации пер-
вичной опухоли, степени ее проникновения в прилежащие 
2 Качанов ДЮ. Результаты риск-адаптированной терапии нейробластомы у детей: 
автореф. дис. … д-ра мед. наук. М.; 2017. 
3 Нейробластома. Режим доступа: https://together.stjude.org/ru-ru/onkozabolevaniya-u- 
detej/vidy/nejroblastoma.html.
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органы и ткани и наличия метастазов4 [12, 25–28]. Типич-
ные симптомы у детей включают: 

 ■ при НБ брюшной полости и забрюшинного пространства: 
• увеличение живота в размерах и (или) пальпируе-
мые опухолевые массы в брюшной полости; 
• болевой синдром; 
• потеря аппетита; 
• раздражительность; 

 ■ при НБ средостения: 
• кашель; 
• одышка; 

 ■ при проникновении опухоли в спинномозговой канал: 
• неврологические нарушения (парезы, параличи, отек 
конечностей) из-за сдавления периферических нерв-
ных стволов [1, 12, 29–32].
Клиническая картина заболевания в первую очередь 

обусловлена анатомической локализацией первичной 
опухоли, метастазов, степенью инвазии и компрессии при-
лежащих органов и тканей [1]. Его выявление при про-
ведении диспансерного обследования или обследования 
по поводу другого заболевания при бессимптомном тече-
нии может явиться случайной находкой. При обнаружении 
пальпируемых опухолевых масс проявляется увеличени-
ем в размерах живота, болевым синдромом. При локали-
зации опухоли в средостении возможны кашель и одышка. 
В случаях прорастания в спинномозговой канал наблюда-
ются парезы, параличи, нарушение функции тазовых орга-
нов, отек конечностей [5, 33]. При метастатических формах 
клиническая симптоматика также варьирует от случайной 
находки при выполнении обследования до формирова-
ния синдромов в зависимости от локализации метастазов: 

 ■ анемический синдром – при поражение костного мозга; 
 ■ болевой – при наличии метастазов в костях; 
 ■ нарушение зрения или его потеря – при поражении 

орбиты; 
 ■ гепатомегалия – при массивном метастазировании 

в печень и т. д. [1, 33]. 
В случаях метастазирования НБ в костный мозг воз-

можно развитие анемического синдрома в орбиту гла-
за – нарушение зрения вплоть до полной слепоты, экзо-
фтальм, темные круги вокруг глаз (гематомы), синдром 
Горнера (опущение века, сужение зрачка и прекращение 
потоотделения на одной половине лица)5. Наличие и ха-
рактер паранеопластического синдрома также обусловли-
вает характер клинической симптоматики. НБ представля-
ет собой высокоиммуногенную опухоль, которая наиболее 
часто сопровождается развитием следующих иммуноопо-
средованных паранеопластических синдромов: 

 ■ первичная и вторичная секреторная диарея; 
 ■ запоры; 
 ■ артериальная гипертензия; 
 ■ опсоклонус- миоклонус синдром и др. [34]. 

В частности, опсоклонус- миоклонус синдром встреча-
ется с частотой 2–4% и известен как синдром танцующих 
глаз и энцефалопатия Кинсбурна. Указанные симптомы 
4 Федякова ЮС. Нейробластома у детей. Клинико-эпидемиологическое исследование: 
автореф. дис. … канд. мед. наук. М.; 2010. 91 с. 
5 Нейробластома. Режим доступа: https://together.stjude.org/ru-ru/onkozabolevaniya-u- 
detej/vidy/nejroblastoma.html.

связаны с поведенческими изменениями, расстройства-
ми сна и когнитивными нарушениями [1, 35].

В связи с неоднозначностью клинической симптомати-
ки первичная диагностика НБ у детей требует от педиатра 
пристального внимания на приеме. Первоначально симпто-
мы НБ не имеют специфичности и могут имитировать раз-
личные педиатрические заболевания [36]. При локализации 
объемного образования в области забрюшинного простран-
ства и надпочечника пациенты могут предъявлять жалобы 
на боли в животе. При первичном осмотре на амбулаторном 
этапе педиатр может выявить увеличение размеров и асим-
метрию живота. Напротив, при расположении новообразо-
вания в заднем средостении родители пациента указывают 
на наличие кашля, одышки. При подозрении на пневмонию 
проведение рентгенографии зачастую может способство-
вать случайному обнаружению опухоли. В ряде случаев мо-
жет развиться синдром Горнера (птоз, миоз и энофтальм) 
на стороне поражения при локализации первичного оча-
га в области шеи и задне- верхнего средостения. При рас-
положении НБ в области малого таза могут развиться бо-
левой синдром, нарушение мочеиспускания и констипация. 

В связи с этим при первичном осмотре ребенка не-
обходимо: 

 ■ тщательно собрать семейный анамнез; 
 ■ выслушать все жалобы: время их появления, динами-

ку развития симптомов, состояние памяти, зрения, слуха; 
 ■ проанализировать антропометрические данные, вклю-

чая окружность живота; 
 ■ оценить состояние слизистых, кожи и лимфатических 

узлов; 
 ■ пальпировать живот; 
 ■ оценить двигательную активность (мышечную силу) 

и  неврологический статус (равновесие, координацию 
и рефлексы) [12]. 

 ■ особое внимание направить на визуальную оценку по-
роков развития и аномалий, которые могут свидетельство-
вать о наличии генетических синдромов, таких как пятна 
«кофе с молоком», асимметрия конечностей, аномалии 
скелета, наличие нейрофибром и др. 

При выявлении описанных проявлений необходима он-
кологическая настороженность и своевременное направ-
ление на консультацию к детскому онкологу, гематологу.

ДИАГНОСТИЧЕСКИЙ ПОИСК 
И СТРАТИФИКАЦИЯ ГРУПП РИСКА

При подозрении на НБ основным методом первично-
го обследования у всех пациентов детского возраста яв-
ляется ультразвуковое исследование (УЗИ) шеи, органов 
брюшной полости (ОБП), забрюшинного пространства, ко-
торое позволяет определить локализацию первичной опу-
холи, выявить наличие метастазов и оценить состояние 
близлежащих органов и систем [12, 32]. При подозрении 
на внутригрудную локализацию опухоли делают рентге-
нограмму грудной клетки. Мультиспиральную компьютер-
ную томографию (МСКТ) и МРТ проводят с внутривенным 
контрастированием, что позволяет точно определить лока-
лизацию первичной опухоли, ее метастазов, выявить или 

https://together.stjude.org/ru-ru/onkozabolevaniya-u-
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исключить вторичное поражение легких и внутригрудных 
лимфатических узлов [12]. МРТ целесообразно использо-
вать у детей раннего возраста для проведения дифферен-
циальной диагностики между 4-й и 4S стадией [1].

При необходимости могут быть назначены: 
 ■ сцинтиграфия в режиме «все тело» или остеосцинтиграфия; 
 ■ ПЭТ- или MBIG-сканирование; 
 ■ пункция из 4 точек для получения цитологического ми-

кропрепарата костного мозга; 
 ■ миелограмма с целью цитологического исследования 

мазка костного мозга; 
 ■ аудиологическое обследование и др. [1, 12, 24, 37]. 

Различают 3 типа опухолей, отличаю щихся друг от дру-
га степенью дифференциации: ганглионеврому, ганглиоНБ 
и НБ [38–40].

Окончательный диагноз НБ или ганглиоНБ ставят на 
основании одного из 3 типов исследований: 

1) иммуногистохимическое исследование ткани пер-
вичной опухоли / метастаза / трепанобиоптата костного 
мозга [12, 32]; 

2) патолого- анатомическое исследование той же ткани 
и повышение уровня метаболитов катехоламинов в сыво-
ротке крови и (или) моче (ванилилминдальной и гомова-
нилиновой кислоты)6; 

3) выявление клеток НБ в костном мозге, полученном 
при костномозговых пункциях и (или) трепанобиопсии, 
и повышение уровня метаболитов катехоламинов в сы-
воротке крови и (или) моче [1]. 

Катехоламины выделяются нейробластами. Таким об-
разом, у детей с НБ часто наблюдается их высокий уро-
вень. Кроме того, исследование уровня этих веществ мо-
жет использоваться для контроля ответа на лечение [1].

В  отдельную категорию принято выделять детей 
до 3 мес. жизни с локализованным образованием над-
почечников [1] по результатам УЗИ. Это может быть как 
НБ надпочечника, так и кровоизлияние. В таких случа-
ях назначаются анализы крови с оценкой функции пече-
ни и почек, коагулограмма, УЗИ шеи, ОБП, таза и головно-
го мозга [12]. Если по результатам указанного комплекса 
исследований не обнаруживают компрессии окружаю щих 
органов, метастатических поражений и ребенок находит-
ся в удовлетворительном состоянии, то его оставляют под 
наблюдением до 3-месячного возраста [1, 12]. Если же ло-
кализованное образование к этому возрасту сохраняется, 
то начинают полный комплекс диагностических меропри-
ятий согласно клиническим рекомендациям.

Новорожденные и пациенты в возрасте до 3 мес. в хо-
рошем клиническом состоянии с локализованным обра-
зованием надпочечников имеют хороший прогноз даже 
без специфического лечения [1, 41]. Первичное обсле-
дование включает стандартные обследования, проводи-
мые у всех детей в первые 3 мес. жизни. При выявлении 
у новорожденного локализованного объемного образо-
вания надпочечника без компрессии окружаю щих орга-
нов, в отсутствие метастатического поражения по резуль-
татам клинического осмотра и по данным УЗИ ОБП на 

6 Качанов ДЮ. Результаты риск-адаптированной терапии нейробластомы у детей: 
автореф. дис. … д-ра мед. наук. М.; 2017.

фоне удовлетворительного соматического статуса ребен-
ка оставляют под динамическим наблюдением до дости-
жения возраста 3 мес. с регулярным анализом состояния 
и проведением УЗИ ОБП не реже 1 раза в 2 нед. [1]. До-
полнительные исследования в этом случае должны быть 
выполнены в возрасте 3 мес. при условии сохранения 
объемного образования перед противоопухолевой тера-
пией [1]. При сборе анамнеза важно обращать внимание 
на наличие жалоб и время их появления. Клиническая 
симптоматика при НБ обусловлена анатомической лока-
лизацией первичной опухоли и метастазов [33]. Всем па-
циентам с подозрением на НБ для оценки общего сома-
тического статуса и распространенности заболевания до 
начала химиотерапии и выполнения хирургических вме-
шательств рекомендуется проведение первичного осмо-
тра [1, 42] с физикальным обследованием и лабораторно- 
диагностическими исследованиями, включая:

 ■ клинический и биохимический анализ крови; 
 ■ коагулограмма (особенно для пациентов с 4S стади-

ей заболевания при метастатическом поражении печени); 
 ■ определение основных групп крови по системе AB0, 

антигена D системы Резус (резус- фактор); 
 ■ определение антигенов вирусов гепатита B, C; 
 ■ определение антител классов M, G к ВИЧ-1, ВИЧ-2 в крови; 
 ■ молекулярно- биологическое исследование крови на 

цитомегаловирус; 
 ■ оценка электролитного баланса; 
 ■ определение уровней нейронспецифической енола-

зы (НСЕ), метаболитов катехоламинов в сыворотке крови; 
 ■ общий анализ мочи; 
 ■ оценка креатинина и фосфора в моче для исключения 

сопутствующей патологии;
 ■ проведение аудиологического обследования; 
 ■ регистрация зрительных вызванных потенциалов ко-

ры головного мозга; 
 ■ электрокардиография (ЭКГ); 
 ■ эхокардиография (ЭхоКГ); 
 ■ рентгенография грудной клетки, МСКТ и МРТ с внутри-

венным контрастным усилением [1, 43–45]. 
В ряде случаев для постановки диагноза при первич-

ной оценке распространенности опухолевого процесса, 
эффективности проводимой терапии [1] во время дина-
мического наблюдения и перед планированием других те-
рапевтических опций может быть назначено проведение 
сцинтиграфии с 123I-МЙБГ в режиме «все тело», включая 
протоколы однофотонной эмиссионной компьютерной то-
мографии или совмещенной с КТ, для поиска костных ме-
тастазов – сцинтиграфии костей скелета с 99mTc фосфат-
ными комплексами в режиме «все тело» [1]. Пациентам 
с гистологически верифицированной НБ рекомендуется 
выполнение ПЭТ-КТ с 18F-фтордезоксиглюкозой в режи-
ме «все тело» для оценки распространенности процес-
са при первичной МЙБГ-негативной НБ, при наличии со-
мнительных/противоречивых результатов сцинтиграфии 
с 123I-МЙБГ и результатов КТ/МРТ, при распространенно-
сти процесса у 123I-МЙБГ-негативных пациентов [1, 45, 46]. 
Всем пациентам с  подозрением на НБ рекомендова-
но цитологическое исследование мазка костного мозга, 
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полученного пункционно из 4  точек  [1]. Детям старше 
1  года необходимо проведение трепанобиопсии из 
2 точек, а также патолого- анатомическое исследование 
биопсийного материала костного мозга с применением 
иммуногистохимических методов для выявления/исключе-
ния наличия атипичных клеток и определения стадии за-
болевания [1, 35, 47]. В некоторых ситуациях возникает не-
обходимость проведения биопсии метастатических очагов, 
в частности при подкожных метастазах, метастазах печени 
при 4S стадии НБ, метастатически пораженных отдален-
ных лимфатических узлов и др. Привлечение специали-
стов (детский онколог- гематолог, невролог, офтальмолог, 
детский хирург, анестезиолог- реаниматолог, оторинола-
ринголог) целесообразно для исключения сопутствующей 
патологии, выбора тактики ведения пациентов с НБ, разра-
ботки комплекса реабилитации [1].

ЛЕЧЕНИЕ НЕЙРОБЛАСТОМЫ

Подходы к терапии НБ эволюционировали на протя-
жении последних десятилетий. Исторически первым ме-
тодом лечения этой опухоли, как и  всех других ново-
образований, было хирургическое вмешательство7. На 
сегодняшний день основными задачами оперативного ле-
чения НБ остаются полная резекция опухоли (более 90%), 
соблюдение ее целостности и предотвращение поврежде-
ния окружаю щих органов и тканей. До сих пор в между-
народной литературе активно ведутся дебаты о способах 
и объеме хирургической резекции НБ. Единого подхода 
к ее проведению нет, так как выбор техники и оптималь-
ных сроков операции зависит от локализации и характе-
ра НБ8 [48]. Следует отметить, что очень хорошие резуль-
таты ОВ и бессобытийной выживаемости современными 
исследовательскими группами продемонстрировало вы-
жидательное наблюдение детей с НБ младше 6 мес. с не-
большими (L1) опухолями надпочечников [49]. Поэтому 
для пациентов с НБ 4S стадии рекомендовано воздер-
жаться от инициального хирургического вмешательства 
и проводить динамическое наблюдение9 [1].

В середине XX в. к хирургическому лечению НБ доба-
вились различные комбинации химиопрепаратов и облу-
чение, что позволило несколько улучшить выживаемость 
пациентов с НБ10. Несколько десятилетий назад ЛТ актив-
но использовалась для локального контроля НБ, но в свя-
зи с развитием отдаленных осложнений частота ее про-
ведения значительно снизилась: с 60% в 1973–1976 гг. до 
25% в 2005–2008 гг.  [50]. Тем не менее проведение ЛТ 
на ложе удаленной опухоли после хирургической резек-
ции и при наличии персистирующих метастатических уз-
лов вносит значительный вклад в профилактику локаль-
ного рецидива, доказывая свою огромную роль в таких 
ситуациях11 [51].
7 Шаманская ТВ. Оптимизация терапии нейробластомы группы высокого риска у детей 
и подростков: автореф. дис. … канд. мед. наук. М.; 2023. 
8 Михайлова ЕА. Результаты риск-адаптированной терапии нейробластомы у детей: 
автореф. дис. … канд. мед. наук. СПб.; 2024. 
9 Там же.
10 Шаманская ТВ. Оптимизация терапии нейробластомы группы высокого риска у детей 
и подростков: автореф. дис. … канд. мед. наук. М.; 2023. 
11 Михайлова ЕА. Результаты риск-адаптированной терапии нейробластомы у детей: 
автореф. дис. … канд. мед. наук. СПб.; 2024. 

Одними из первых лекарственных препаратов, приме-
няемых при НБ, были циклофосфамид и винкристин [13]. 
Они начали применяться в 1950–1960-е гг. у детей с рас-
пространенными формами НБ, что несколько улучшило ре-
зультаты лечения [1]. Основной прогресс в терапии НБ свя-
зан с пониманием гетерогенности опухоли, выделением 
прогностических факторов и разработкой дифференциро-
ванных лечебных подходов в зависимости от группы ри-
ска12. В 1970-е гг. группа исследователей из Детского го-
спиталя Филадельфии (A. Evans et al.) продемонстрировали, 
что часть пациентов с локализованными формами заболе-
вания могут быть излечены без применения дополнитель-
ной адъювантной терапии, а пациенты с остаточной опу-
холью должны получать ЛТ на ложе опухоли13. Кроме того, 
они доказали, что комбинация цитостатических препаратов 
винкристина и циклофосфамида в течение 12 мес. приво-
дит к клиническому улучшению у части пациентов с мета-
статической формой НБ и костными метастазами14. Дости-
жение длительных ремиссий у пациентов с 4-й стадией НБ 
стало возможным с внедрением интенсивной цитостатиче-
ской терапии в 1980-е гг., когда появились технологии ауто-
логичной и аллогенной трансплантации костного мозга15.

Понимание того, что в основе онкологических заболе-
ваний лежат генетические изменения в ДНК клетки, послу-
жило началом исследований молекулярно- генетических 
изменений при злокачественных новообразованиях, в том 
числе при НБ. Описание амплификации гена MYCN как 
важнейшего прогностического фактора при НБ привело 
к тому, что дифференцированные терапевтические под-
ходы к ведению пациентов с этой опухолью стали осно-
вываться не только на ее клинических, но и молекулярно- 
генетических особенностях16. 

В последние годы лечение пациентов с НБ группы вы-
сокого риска рецидива/прогрессирования стало включать 
биологическую терапию для лечения минимального оста-
точного заболевания17 [52, 53]. Открытие дисганглиозида 
GD2 на клеточной мембране клеток НБ в 1986 г. Z.L. Wu 
и дальнейшее доказательство корреляции его концентра-
ции со степенью злокачественности НБ дали старт тера-
певтическим разработкам, основанным на использовании 
антигена GD2 для иммунной атаки на клетки НБ. В 2010 г. 
A.L. Lu et al. доказали успешность применения химерно-
го моноклонального антигена к GD2 у детей с НБ группы 
высокого риска. В настоящее время применение монокло-
нальных антител к GD2 входит в стандарты поддерживаю-
щей терапии НБ высокого риска в большинстве протоко-
лов18 терапии, в том числе применяемом в Российской 
Федерации19 [1]. Стандартом оказания специализирован-
ной медицинской помощи пациентам с НБ является диф-
ференцированный подход к их лечению с проведением 

12 Шаманская ТВ. Оптимизация терапии нейробластомы группы высокого риска у детей 
и подростков: автореф. дис. … канд. мед. наук. М.; 2023. 
13 Качанов ДЮ. Результаты риск-адаптированной терапии нейробластомы у детей: 
автореф. дис. … д-ра мед. наук. М.; 2017.
14 Там же.
15 Там же.
16 Там же.
17 Михайлова ЕА. Результаты риск-адаптированной терапии нейробластомы у детей: 
автореф. дис. … канд. мед. наук. СПб.; 2024. 
18 Там же.
19 Качанов ДЮ. Результаты риск-адаптированной терапии нейробластомы у детей: 
автореф. дис. … д-ра мед. наук. М.; 2017. 



112 МЕДИЦИНСКИЙ СОВЕТ 2024;18(10):106–116

О
нк

ог
ем

ат
ол

ог
ия

анализа различных клинических характеристик и биоло-
гических особенностей опухоли, которые влияют на тече-
ние и прогноз заболевания, а также к определению объе-
ма и интенсивности противоопухолевой терапии [1]. 

Основной целью терапии является минимализация те-
рапевтического воздействия у детей с благоприятными ха-
рактеристиками НБ путем снижения доз цитостатических 
препаратов, ЛТ и проведения объемных хирургических 
вмешательств [1]. Это способствует уменьшению риска не-
гативных отдаленных последствий терапии, сохраняет вы-
сокую частоту показателей бессобытийной выживаемости 
и ОВ. У пациентов с сочетанием неблагоприятных характе-
ристик НБ терапия является интенсивной и направленной 
на снижение влияния на прогноз заболевания негативных 
факторов [1]. Лечение пациентов с НБ комплексное, зави-
сит от стадии заболевания, группы риска и включает дието-
терапию, обезболивание и медикаментозную терапию [41]. 

Объем терапии пациентов определяется в зависимо-
сти от распространенности опухолевого процесса и на-
личия ЖУС на момент постановки диагноза [1]. Так, паци-
ентов с гистологически подтвержденным диагнозом НБ 
рекомендовано относить к группе наблюдения (низкого 
риска) при их соответствии следующим критериям: 

 ■ стадия 1, возраст 0–18 лет, отсутствие амплификации 
гена MYCN; 

 ■ стадия 2, возраст 0–18 лет, отсутствие амплификации 
гена MYCN, отсутствие аберраций 1р (del1p, imb1p); 

 ■ стадия 3, возраст 0–2 года, отсутствие амплификации 
гена MYCN, отсутствие аберраций 1р (del1p, imb1p); 

 ■ стадия 4S [1]. 
Пациентов с гистологически подтвержденным диагно-

зом НБ относят к группе промежуточного риска при соот-
ветствии критериям: 

 ■ стадия 2/3, возраст 0–18 лет, отсутствие амплификации 
гена MYCN, наличие аберраций 1р (del1p, imb1p); 

 ■ стадия 3, возраст 2–18 лет, отсутствие амплификации 
гена MYCN; 

 ■ стадия 4 [1, 33].
Пациентов с гистологически подтвержденным диагно-

зом НБ рекомендуется относить к группе высокого риска 
при их соответствии следующим критериям [33]: 

 ■ стадия 4, возраст 1–18 лет, амплификация гена MYCN 
независимо от стадии заболевания и возраста [1].

Лечение детей и подростков с НБ зависит от их возрас-
та на момент постановки диагноза20, стадии заболевания, 
молекулярно- генетических характеристик опухоли, вклю-
чая статус гена MYCN и делецию 1р [1], и отнесения к груп-
пе риска [12]. Тактика лечения пациентов группы низкого 
риска зависит от распространенности опухолевого про-
цесса и наличия ЖУС: тяжелое общее состояние, дыхатель-
ная, сосудистая, печеночная/почечная недостаточность, 
интракраниальное распространение опухоли [12]. Пациен-
там группы низкого риска без инициальных ЖУС не реко-
мендуется проведение высокодозной полихимиотерапии 
(ПХТ) после оперативного вмешательства [12, 33, 54]. Она 
может быть рекомендована по схеме 4 пациентам группы 

20 Качанов ДЮ. Результаты риск-адаптированной терапии нейробластомы у детей: 
автореф. дис. … д-ра мед. наук. М.; 2017. 

наблюдения с установленным диагнозом НБ при нали-
чии инициальных ЖУС или при их появлении в процессе 
динамического наблюдения после оперативного вмеша-
тельства. Интенсивная ПХТ рекомендуется пациентам до 
1 года группы промежуточного риска и пациентам стар-
ше 1 года группы высокого риска с установленным диа-
гнозом НБ 1–3-й, 4S стадии при констатации трансформа-
ции в 4-ю стадию [1]. Дополнительно к основному лечению 
пациентам с установленным диагнозом НБ 4S стадии при 
прогрессировании степени тяжести ЖУС за счет массивной 
гепатомегалии и развития абдоминального компартмент- 
синдрома рекомендовано проведение ЛТ на область пече-
ни, суммарная очаговая доза (СОД) 4,5–6 Гр [1, 55]. Оценка 
органной дисфункции и выбор терапевтических подходов 
для своевременной курации ЖУС рекомендованы пациен-
там с установленным диагнозом НБ 4S стадии при разви-
тии абдоминального компартмент- синдрома как ЖУС, об-
условленного большими размерами первичной опухоли 
и (или) метастатическим поражением печени [1, 56–58]. 
Динамическое обследование во время лечения должно 
охватывать следующий диагностический объем: 

 ■ клиническое обследование; 
 ■ опухолевые маркеры; 
 ■ УЗИ зон расположения первичной опухоли и метастазов; 
 ■ ЭКГ/ЭхоКГ; 
 ■ МРТ/КТ пораженной анатомической области с кон-

трастным усилением; 
 ■ 123I-МЙБГ-сцинтиграфию, если отмечено накопление 

до операции [1]. 
Для анализа эффективности проводимой терапии ис-

пользуются международные критерии оценки ответа на 
терапию у пациентов с НБ: полный ответ, очень хороший 
частичный ответ, частичный ответ, смешанный ответ, стаби-
лизация и прогрессирование. Оценка ответа для пациентов 
группы наблюдения проводится через 3 мес. после прове-
дения хирургического лечения или окончания ПХТ (для па-
циентов с ЖУС, которым проводилась химиотерапия) [1].

В группе промежуточного риска также проводится уда-
ление первичного очага опухоли, при этом радикальное 
удаление показано, если предполагаемый риск развития 
послеоперационных осложнений является низким, а сама 
операция не подразумевает удаление жизненно важного 
органа [1, 12]. При невозможности вместо удаления опухо-
ли проводят ее биопсию и оценку факторов риска для по-
вторного хирургического вмешательства [12]. Пациентам 
проводят курсы химиотерапии и назначают поддерживаю-
щую терапию и ЛТ [12]. Проведение 6 курсов индукционной 
терапии по схемам 5 и 6 в альтернирующем режиме (сле-
дующий курс начинается на 21-й день от 1-го дня преды-
дущего курса) рекомендуется пациентам в возрасте 6 мес. 
и старше с установленным диагнозом НБ группы промежу-
точного риска после проведения инициального оператив-
ного вмешательства [1]. Пациентам младше 6 мес. при ана-
логичных условиях проводят указанный курс лечения по 
схеме 4 [33]. В случае отсутствия признаков прогрессиро-
вания и отсроченного оперативного вмешательства после 
завершения индукционной терапии, включаю щей 6 курсов 
интенсивной терапии, рекомендовано проведение 4 курсов 
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химиотерапии по схеме 7 [1], а затем проведение диффе-
ренцировочной терапии изотретиноином [59]. При наличии 
метаболически активной остаточной опухоли целесообраз-
но проведение 7 курсов ЛТ одновременно с поддерживаю-
щей терапией [1, 33]. С целью контроля симптомов и оценки 
ответа на проводимую терапию пациентам с установлен-
ным диагнозом НБ группы промежуточного риска следует 
проводить обследование в следующем объеме: 

 ■ после каждого курса индукционной, поддерживаю щей 
терапии и терапии изотретиноином оценивать уровень НСЕ; 

 ■ после каждого курса индукционной терапии, после 
2-го и 4-го курса поддерживаю щей терапии и далее 1 раз 
в 6 нед. на фоне терапии изотретиноином проводить УЗИ 
пораженной области; 

 ■ после 2, 4 и 6-го курса индукционной терапии и далее 
после 6-го и 9-го курса терапии изотретиноином исследо-
вать пораженную анатомическую область КТ/МРТ; 

 ■ после 6 курсов индукционной терапии, поддерживаю щей 
терапии и ее окончания выполнять MBIG-сцинтиграфию; 

 ■ у пациентов до 1 года при 4-й стадии заболевания 
с поражением костного мозга, у всех пациентов после 2, 4 
(в случае отсутствия санации после 2-го курса), 6-го кур-
са и перед завершением терапии следует проводить ми-
елограмму [1, 33]. 

Оценка ответа для пациентов группы промежуточного 
риска проводится после завершения этапа индукционной 
терапии и по окончании всего плана терапии [1].

Пациентам группы высокого риска может потребо-
ваться очень интенсивное лечение, включая хирургиче-
ское вмешательство, химиотерапию и ЛТ, аутологичную 
(ауто- ТГСК) и (или) аллогенную трансплантацию гемопо-
этических стволовых клеток (алло- ТГСК), аферез перифе-
рических стволовых клеток, иммунотерапию [12, 52, 53]. 
Пациентам группы высокого риска с установленным диа-
гнозом НБ после проведения комплексного обследования 
рекомендовано выполнение хирургического вмешатель-
ства, сроки и объем которого определяются индивидуально 
врачебным консилиумом, включаю щим детских онкологов, 
хирургов и специалистов по визуализации, с целью удале-
ния первичного очага опухоли [1, 43, 60]. После оператив-
ного вмешательства целесообразно проведение 6 курсов 
химиотерапии по схемам 5 и 6 в альтернирующем режи-
ме [33]. Пациентам в возрасте до 6 мес. после оператив-
ного вмешательства рекомендованы 6 курсов химиотера-
пии по схеме 4, после исполнения 6 мес. – продолжение 
терапии по схемам 5 и 6 до 6 циклов интенсивной химио-
терапии [1, 41]. В случае подтверждения санации костного 
мозга по данным миелограммы после 3-го или 5-го курса 
терапии рекомендуется проведение мобилизации и афере-
за периферических стволовых клеток [1]. После заверше-
ния этапа индукционной терапии, включаю щего 6 курсов 
интенсивной ПХТ, и, как правило, отсроченного хирурги-
ческого вмешательства в случае отсутствия данных о про-
грессировании по результатам комплексного обследования 
целесообразно проведение высокодозной ПХТ с последу-
ющей ауто- ТГСК и (или) алло- ТГСК [1, 61], а затем – диффе-
ренцировочной терапии изотретиноином [62]. При сохра-
нении метаболически активной опухоли после 6 курсов 

индукционной терапии и хирургического вмешательства 
перед этапом ауто- ТГСК и (или) алло- ТГСК рекомендуется 
проведение дистанционной ЛТ в СОД 36–40 Гр при клас-
сическом фракционировании (1 раз в день 5 дней в не-
делю) [1] и разовой очаговой дозе 1,6–1,8 Гр [63]. Объем 
обследования пациентов группы высокого риска с уста-
новленным диагнозом НБ с целью контроля симптомов 
и оценки ответа на проводимую терапию должен включать: 

 ■ оценку уровня НСЕ после каждого курса индукционной 
терапии, ауто- ТГСК и (или) алло- ТГСК и каждого курса те-
рапии изотретиноином; 

 ■ УЗИ пораженной области после каждого курса индук-
ционной терапии, ауто- ТГСК и  (или) алло- ТГСК и далее 
1 раз в 6 нед. на фоне терапии изотретиноином; 

 ■ КТ/МРТ пораженной анатомической области после 2, 4, 
6-го курса индукционной терапии, далее – через 3, 6, 9 мес. 
после ауто- ТГСК и (или) алло- ТГСК; 

 ■ MBIG-сцинтиграфию после 4-го и 6-го курса индук-
ционной терапии, через 3 мес. после ауто- ТГСК и (или) 
алло- ТГСК (в случае сохранения патологического накопле-
ния при предшествующем исследовании), далее – каждые 
6 мес. до нормализации; 

 ■ оценку миелограммы (у пациентов с поражением кост-
ного мозга) после 2-го (в случае отсутствия санации после 
2-го и 6-го курса), 4-го курса терапии (в случае отсутствия 
санации после 2-го курса), через 3 мес. после ауто- ТГСК 
и (или) алло- ТГСК (в случае отсутствия санации до ТГСК) 
и перед завершением терапии [1, 33]. 

Оценка ответа для пациентов группы высокого ри-
ска проводится после завершения этапа индукции, через 
3 мес. после ауто- ТГСК и (или) алло- ТГСК и по окончании 
всего плана терапии [1]. Врачи и ученые постоянно рабо-
тают над поиском новых методов лечения пациентов с НБ, 
в частности, активно изучается применение моноклональ-
ных антител [1, 12].

Всем пациентам, получаю щим лечение в стационаре 
по поводу НБ, при поступлении и далее от 1 до 4 раз в ме-
сяц рекомендуется проводить нутритивный скрининг с це-
лью выявления белково- энергетической недостаточности 
либо риска ее развития [1, 64], а при ее выявлении или 
риске развития – проведение нутритивной поддержки 
(парентеральное питание) [1, 65]. 

Всем пациентам с НБ на всех этапах терапии заболе-
вания, а также после завершения лечения рекомендует-
ся комплексная реабилитация, а также при необходимо-
сти сопроводительная терапия для улучшения результатов 
лечения и качества жизни [1, 66]. Хотя не существует одно-
значного метода профилактики НБ, здоровый образ жизни 
зачастую позволяет снизить риск возникновения онкоза-
болеваний. В ситуации, когда у двух или более членов се-
мьи диагностирована НБ, рекомендуется проведение скри-
нинга других членов семьи с осуществлением генетических 
исследований упомянутых генов и проведением УЗИ [1].

Прогноз при НБ имеет зависимость от стадии забо-
левания и группы риска на момент постановки диагно-
за  [12]. Показатель выживаемости пациентов группы 
низкого риска превышает 90% даже после операции по 
удалению опухоли или просто динамического наблюдения 
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за пациентами. Вероятность рецидива при этом составляет 
5–15%. Пациенты группы промежуточного риска имеют от-
личные показатели 5-летней ОВ – более 90% при прове-
дении химиотерапии и резекции опухоли [12, 51, 52]. У па-
циентов группы высокого риска 5-летняя ОВ по-прежнему 
не превышает 50%, 10-тилетняя – 20% [12]. Это связано 
с резистентностью опухолевых клеток к существующей 
терапии, появлением у них устойчивых к химио терапии 
рецидивов, которые могут возникать спустя годы от по-
явления первоначальной опухоли [12]. Для пациентов вы-
сокого риска вероятность рецидива достигает 50%. Наи-
более часто рецидив наступает в первые 2 года после 
завершения лечения. При отсутствии признаков заболе-
вания спустя 5 лет с момента завершения лечения веро-
ятность возникновения рецидива крайне низка21 [3, 12].

Вероятность выздоровления при НБ зависит: 
 ■ от возраста ребенка на момент постановки диагноза; 
 ■ особенности опухоли, включая гистологические харак-

теристики, генные изменения и скорость роста клеток; 
 ■ группы риска; 
 ■ расположения опухоли; 
 ■ метастазирования; 
 ■ возможности ее полного удаления хирургическим путем; 
 ■ реакции опухоли на лечение; 
 ■ наличия рецидива заболевания; 
 ■ времени до наступления рецидива22 [1].

21 Нейробластома. Режим доступа: https://together.stjude.org/ru-ru/onkozabolevaniya-u- 
detej/vidy/nejroblastoma.html. 
22 Там же. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

НБ является самой частой экстракраниальной злокаче-
ственной опухолью из клеток нервного гребня. Дебют за-
болевания, как правило, носит неспецифический характер, 
в связи с чем неоднозначность клинической симптоматики 
на этапе первичной диагностики НБ у детей требует от пе-
диатра онкологической настороженности. Необходимость 
выполнения адекватного и грамотного диагностического 
поиска продиктована важностью постановки четкого ди-
агноза с определением группы риска. Именно с этим свя-
зана разработка риск-адаптированных терапевтических 
подходов и выделение трех групп риска – низкой, проме-
жуточной и высокой. Так, при минимальной терапии у паци-
ентов группы низкого риска удается достичь долгосрочной 
выживаемости в подавляющем большинстве случаев [12]. 
В группе пациентов промежуточного риска сохранение по-
добного прогностически значимого уровня выживаемости 
возможно благодаря использованию современных схем 
ПХТ в сочетании с хирургической резекцией и (или) ЛТ. Па-
циенты группы высокого риска нуждаются в комбинации 
описанных методов совместно с ауто- ТГСК и (или) алло- 
ТГСК. В группе высокого риска показатели долгосрочной 
ОВ достигают 50%. В настоящее время у пациентов перво-
го года жизни с локализованной стадией заболевания на-
блюдается наиболее благоприятный прогноз. 
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