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В статье представлен обзор литературы о состоянии проблемы диагностики и лечения врожденных опухолей центральной нерв-

ной системы (ЦНС) у детей. Онкологическая настороженность и информированность специалистов, курирующих беременных, 

рожениц и детей раннего возраста, особенности диагностики и уровень технологической помощи детям с врожденными опухо-

лями ЦНС определяют выживаемость и прогноз заболевания. Современные методы диагностики и лечения позволяют достичь 

удовлетворительных результатов у данной категории больных. В команду ведения пациентов и семей обязательно привлечение 

паллиативного специалиста, особенно в случаях выявления некурабельных опухолей. Приведены собственные клинические наблю-

дения больных с врожденными опухолями ЦНС.
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The article presents a review of the literature on the state of the problem of diagnosis and treatment of congenital central nervous system (CNS) 

tumors in children. Oncological alertness and awareness of specialists supervising pregnant women, parturient women, and young children, 

diagnostic features and the level of technological assistance to children with congenital CNS tumors determine the survival and prognosis 

of the disease. Modern methods of diagnosis and treatment make it possible to achieve satisfactory results in this category of patients. 

In the management team of patients and families, it is necessary to involve a palliative specialist, especially in cases of detection of non-

curable tumors. Own clinical observations of patients with congenital CNS tumors are presented.
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Опухоли центральной нервной системы (ЦНС) за-

нимают 17-е место по уровню заболеваемости [1–4]. 

В 2015 г. в России было выявлено 8896 первичных 

больных с опухолями ЦНС, в том числе 655 детей 

в возрасте до 17 лет [5]. В США ежегодно диагности-

руется 2000 новых случаев опухолей ЦНС у пациентов 

в возрасте до 20 лет, в Великобритании – 563 больных 

в возрасте до 19 лет [2, 4]. Опухоли ЦНС у детей, не-

смотря на свою относительную частоту возникнове-

ния (2-я позиция после острых лейкозов), считаются 

редкими заболеваниями (3,5–5,5 на 100 000 детского 

населения) [1–3]. Врожденные опухоли ЦНС еще 

более редкое явление [6–10]. В этой статье мы хоте-

ли бы акцентировать важность онкологической нас-

тороженности со стороны всех служб, работающих

с беременными, роженицами и детьми неонаталь-

ного и раннего возраста. По разным литературным 

данным, среди общей когорты больных с опухолями 

ЦНС врожденные опухоли составляют от 0,5 до 5 % 

[11–14]. А среди всех врожденных опухолей – от 3 до 

11 % [15, 16], следуя за нейробластомами, опухолями 

мягких тканей, лейкозами. 

По гистологической принадлежности среди 

врожденных опухолей ЦНС преобладают глиомы, 

эпендимомы и медуллобластомы [14, 15, 17]. Необ-

ходимо отметить, что у детей до года встречаются 
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фактически все морфологические формы опухолей. 

Однако в связи с опубликованной в 2016 г. новой 

классификацией опухолей ЦНС и появлением новых 

гистомолекулярных диагнозов, частота этих презен-

таций может быть пересмотрена. Так, появились со-

вершенно новые варианты опухолей ЦНС, которые 

диагностируются у детей раннего возраста, например 

эмбриональная опухоль с многослойными розетками 

(ETMR), раньше они маскировались под совершенно 

другие нозологические варианты (глиобластомы, ме-

дуллобластомы, примитивные нейроэктодермальные 

опухоли и проч.) [18].

В 1964 г. G.B. Solitaire и M.R. Krigman были раз-

работаны критерии врожденных опухолей ЦНС [19], 

которые зависят от времени обнаружения новообра-

зования у ребенка, а в 1986 г. проведена их модифи-

кация [17]:

• определенно (definitely) врожденная опухоль – 

презентация клинической симптоматики с рождения 

(или в течение первых 6 недель жизни);

• вероятно (probably) врожденная опухоль – пре-

зентация в течение первой недели (или первых 6 ме-

сяцев) жизни;

• возможно (possibly) врожденная опухоль – пре-

зентация в первые несколько (или 12) месяцев жизни. 

Ранние публикации свидетельствуют о том, что 

врожденные опухоли ЦНС являлись фатальным 

состоянием. Так, по данным L.H. Arnstein et al., 

врожденные опухоли ЦНС редко диагностирова-

лись при жизни [20]. В 1973 г. опубликованы данные 

о смертности от опухолей ЦНС, которая составляет 5 % 

всех неонатальных смертей [21]. В 1999 г. было пока-

зано, что пациенты с опухолью ЦНС в 13 % случаев 

рождаются мертвыми, в 24 % наблюдений погибают 

на первой неделе жизни, а в 83 % – в первые 4 года 

[22]. Также было показано, что врожденная терато-

ма является фатальным заболеванием, а папилломы 

сосудистого сплетения имеют наилучший прогноз 

[10, 23–25]. В дальнейшем публикации о прогнозе 

постепенно улучшались и в 2002 г. появились данные 

о 28 % выживаемости [26]. Вместе с этим известно, что 

общая выживаемость (ОВ) детей с опухолями ЦНС 

составляет примерно 60 %, в последние десятилетия 

она увеличилась с 30 до 60 %, а при некоторых вари-

антах и до 100 % [27]. Это произошло в результате вне-

дрения в практику новых методик морфологической, 

молекулярно-генетической, лучевой диагностики, 

а также применения высокотехнологичных операций, 

безопасных методик лучевой терапии (ЛТ) и химио-

терапии, в отношении врожденных опухолей улуч-

шилась пренатальная и постнатальная диагностика, 

также разрабатывается лечебная тактика. 

Соотношение мальчиков и девочек с врожденны-

ми опухолями ЦНС составляет 4:3 (как и во всех дру-

гих возрастных группах) [17]. По локализации чаще 

всего они диагностируются супратенториально [16, 

23]. 

Прогноз у пациентов с врожденными опухолями 

ЦНС в настоящее время определяется гистологиче-

ским и/или молекулярным вариантом опухоли, ее 

размерами, распространенностью, локализацией, 

наличием у пациента опухолеассоциированного син-

дрома, а также возможностью терапевтического воз-

действия на опухоль – хирургического лечения и/или 

полихимиотерапии (ПХТ).

Необходимо отметить, что 50 % опухолей ЦНС 

у детей связаны с germline-мутациями (мутациями 

в зародышевых клетках), т. е. с опухолеассоцииро-

ванными синдромами [1] (табл. 1). В связи с этим 

при подозрении на такие синдромы необходимо 

выполнять исследования на врожденные мутации 

и исследовать не только саму опухоль, но и кровь 

пациента. 

Подходы в диагностике врожденных опухолей 

ЦНС у детей имеют некоторые отличия от диагности-

ческих подходов, используемых у пациентов старшего 

возраста [10, 30]. Прогноз и успех лечения целиком 

зависят от наличия технологических возможностей, 

профессиональной подготовленности и онкологиче-

ской настороженности специалистов, работающих 

в перинатальной службе (акушеров-гинекологов, 

специалистов ультразвуковой диагностики, неона-

тологов, педиатров), ведущих беременных женщин 

и курирующих рожениц постнатально, а также от воз-

можности привлечь нейроонколога и нейрохирурга 

к выработке тактики совместного перинатального ве-

дения такой беременной и новорожденного. Время 

постановки диагноза (в пренатальный и постнаталь-

ный периоды) играет очень важную роль в прогнозе 

для каждого конкретного пациента. На любом сроке 

обнаружения подозрения на врожденную опухоль 

ЦНС помощь может быть оказана и ее объем зависит 

от конкретной ситуации. 

Как известно, клиническая симптоматика при 

новообразованиях ЦНС зависит от локализации опу-

холи, степени выраженности окклюзионной гидро-

цефалии и возраста ребенка [31]. Симптомы у детей 

раннего возраста могут быть минимальными. Это 

зависит от некоторых особенностей строения черепа 

у плодов и детей раннего возраста, которые напря-

мую влияют на задержку своевременной диагности-

ки врожденных опухолей ЦНС: пластичность костей 

черепа, отсутствие плотного соединения между ними, 

наличие естественных отверстий (большой и малый 

родничок, раскрытые швы). В связи с этим опухоли 

головного мозга у плодов и детей раннего возраста 

длительное время могут протекать бессимптомно, 

и в 75 % случаев у детей раннего и младшего возраста 

к моменту диагностики могут занимать 1/3 интракра-

ниального объема [25, 31]. 
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Таблица 1. Частота презентации врожденных опухолей ЦНС 

в зависимости от гистологии и наличия опухолеассоциированного 

синдрома

Table 1. Frequency of presentation of congenital CNS tumors depending on 

histology and presence of tumor-associated syndrome

№
Гистологический 

вариант
Частота

Опухолеассоциированный 
синдром

1

Тератома, в том 

числе спинного 

мозга

53 % [22] –

2
Медуллобластома 

(тип SHH)

7,8 % 

[11]

50 % детей до 3 лет – 

синдром Горлина

3
Липома 

мозолистого тела
9 % [22] Синдром Паи

4 ETMR [1, 18] – –

5

Атипичная 

тератоидно-

рабдоидная опухоль 

(АТРО), в том числе 

спинного мозга

–

Сочетается с опухолью 

почки – рабдоид-

синдром (RTPS, rabdoid 

tumor predisposition 

syndrom) [1]

6

Инфантильная 

десмопластическая 

ганглиоглиома

– –

7 Краниофарингиома
5,6 % 

[22]
–

8 Глиобластома
14 % [22, 

28]

Синдром Тюрко (ОВ – 

13 % [1])

9

Папиллома 

сосудистого 

сплетения

7,9 % [6, 

22]
Синдром Ли–Фраумени

10

Глиомы при тубе-

розном склерозе 

(болезнь Бурне-

вилля)

–

Субэпендимальная ги-

гантоклеточная астро-

цитома (ОВ – 50 %)

11

Астроцитомы,

в том числе спинно-

го мозга

6,9 % 

[11]

Нейрофиброматоз

I типа

12

Глиомы зритель-

ных путей низкой 

степени злокаче-

ственности

–

Синдром линейно-

го невуса сальных 

желез (Shimmelpenning-

Feuerstein-Mims 

Syndrom) (KRAS/

HRAS)) [1]

13
Гемангиобластома 

спинного мозга
–

Синдром фон Гиппеля–

Ландау [29]

Тем не менее ранняя диагностика возможна уже 

с пренатального периода. В 22 % случаев, по данным 

ультразвукового исследования (УЗИ), развивается 

многоводие, в 61 % – макрокрания и быстрый рост 

окружности головы. Данная симптоматика может 

быть выявлена при УЗИ и/или магнитно-резонанс-

ной томографии (МРТ) плода уже во II–III триместре 

беременности или сразу после рождения (рис. 1). 

Рис. 1. УЗИ плода с опухолью головного мозга на II триместре беремен-

ности [32]

Fig. 1. Ultrasonography of a fetus with a brain tumor in the second trimester 

of pregnancy [32]

В 21 % случаев беременность может закончиться 

выкидышем или мертворождением, в 32 % случаев 

роды могут быть преждевременными, с кесаревым 

сечением. В постнатальном периоде чаще всего вы-

является макрокрания (67 %), очаговая симптомати-

ка (судороги, наклон головы, опистотонус, дистония, 

проптоз, гипотонус, вертикальный нистагм, отек 

кожи головы, двигательные нарушения) встреча-

ется менее чем у 10 % больных, возможно развитие 

гидроцефалии с быстрым ростом окружности голо-

вы, выбухающий родничок, энцефалоцеле (рис. 2), 

общемозговая симптоматика (рвота), встречают-

ся агенезия мозолистого тела или намета мозжечка, 

эпигнатус (тератома из твердого неба с распростране-

нием в полость черепа), а также снижение веса, отста-

вание в развитии, регресс моторных навыков.

Рис. 2. Макрокрания и энцефалоцеле у новорожденного ребенка с тера-

томой головного мозга [32]

Fig. 2. Macrocrania and encephalocele in a newborn child with a teratoma 

of the brain [32]
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В пренатальный период при выявлении опухоли 

и гидроцефалии проводят внутриутробный цефало-

центез для уменьшения водянки, и при сохраняю-

щейся гидроцефалии выполняют родоразрешение на 

34-й неделе гестации [33]. С 2016 г. такие оперативные 

вмешательства стали доступны и в России, в том чис-

ле и с установкой вентрикулоамниотического шунта 

при необходимости [34]. Данный подход позволяет 

уменьшить макрокранию у плода и пролонгировать 

беременность.

В постнатальном периоде применяются следую-

щие стандартные подходы: 

• шунтирующие операции: вентрикулоперитоне-

альное шунтирование [35], тривентрикулостомия; 

• верификация гистологического варианта опухо-

ли: биопсия и/или удаление опухоли;

• лечение с использованием в основном ПХТ 

в соответствии с гистологическим вариантом опухоли 

и выявленными факторами прогноза, ЛТ с 12-месяч-

ного возраста (например, при эпендимомах), а также 

таргетная терапия.

Ранняя интеграция паллиативной помощи с мо-

мента обнаружения врожденной опухоли ЦНС у пло-

да и/или ребенка в комплексном ведении больных 

должна предлагаться всем семьям, особенно при про-

гнозируемом отсутствии куративных подходов.

В постнатальной тактике при обследовании но-

ворожденных и детей раннего возраста обязатель-

ными являются: измерение окружности головы (при 

повышении внутричерепного давления отмечается 

увеличение размеров головы – макроцефалия); кон-

сультация офтальмолога с обязательным осмотром 

глазного дна (отек на глазном дне, изменение сосу-

дов, бледность дисков зрительных нервов). Кроме 

того, чрезвычайно важен мониторинг моторных на-

выков ребенка – их потеря или отсутствие динамики 

развития требует от невролога и педиатра внимания 

с назначением углубленных методов исследования, 

в том числе нейросонографии (в качестве скринин-

га у новорожденных и детей до 6 месяцев жизни) 

и МРТ головного мозга без и с контрастным усиле-

нием. При инфратенториальной локализации лиди-

рующими ранними симптомами могут быть: беспо-

койство, снижение аппетита, головная боль и рвота 

в утреннее время, поздними – координаторные на-

рушения, спонтанный нистагм, гипотония мышц 

конечностей, стволовая симптоматика (мелкоразма-

шистый нистагм, диплопия, разная ширина глазных 

щелей, сглаженность носогубной складки, девиация 

языка, гнусавость голоса, поперхивание). При су-

пратенториальной локализации заболевание чаще 

дебютирует очаговой симптоматикой: судороги, на-

рушение моторики и чувствительности, экзофтальм, 

диэнцефальная симптоматика (ожирение либо гипо-

трофия) и др.

Особое внимание следует уделить врожденным те-

ратомам (рис. 3). Впервые они были описаны в 1864 г. 

немецким патологом E. Rindfleisch. Интракраниаль-

ные тератомы составляют 0,5–2,0 % всех интракра-

ниальных опухолей и 50 % всех врожденных опухолей 

головного мозга (в первые 60 дней жизни). Тератомы, 

как правило, доброкачественные опухоли, содержа-

щие элементы зародышевых эктодермы, мезодермы 

и энтодермы. Они развиваются из эмбриональных 

клеток, которые неправильно закладываются на 3-й 

неделе жизни. Наиболее часто врожденные тератомы 

локализуются супраселлярно в области полушарий, 

желудочков и гипоталамуса. По данным одних авто-

ров, 1/3 плодов с антенатально диагностированными 

тератомами погибают внутриутробно, другие приво-

дят данные о том, что 12 % пациентов выживают [26], 

а ОВ составляет 7,2 % в течение 1 года [36]. Тератомы 

считаются нечувствительными к ПХТ, поэтому един-

ственным эффективным методом лечения является 

удаление опухоли хирургическими методами.

Еще одна группа опухолей, характерная для детско-

го возраста, которая диагностируется в раннем возрас-

те (5–20 % случаев), – опухоли сосудистого сплетения. 

Причем папилломы встречаются чаще, чем карцино-

мы. Они локализуются в основном в боковых желу-

дочках, но могут быть обнаружены и в других отде-

лах желудочковой системы. Характерна повышенная 

продукция ликвора, в связи с чем их наиболее часты-

ми клиническими проявлениями будут макрокрания 

и гидроцефалия. Такие пациенты имеют наилучшие 

показатели выживаемости – 73 % (включая карцино-

му), если получают адекватное лечение (удаление опу-

холи, ПХТ и/или ЛТ). В отношении хирургического 

лечения необходимо помнить, что оперативные вме-

шательства должны выполняться в специализирован-

ных центрах, причем с опытом проведения как высо-

котехнологичных нейрохирургических операций, так 

и последующего этапа лечения – ПХТ. Это обуслов-

лено тем, что именно при этих опухолях имеется вы-

сокий риск интраоперационных фатальных кровоте-

чений, и необходимо сопровождение нейроонколога, 

определяющего тактику ведения больного и владею-

щего техникой проведения ПХТ и разнообразной со-

проводительной терапией у таких пациентов.

В НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева ежегод-

но получают лечение, консультации, обследования 

800–1000 больных с опухолями ЦНС. С 2012 по 2016 г. 

в регистр включены 838 первичных пациентов 

с опухолями ЦНС. Среди них 19 (2,2 %) больных 

в возрасте до 1 года (табл. 2). Из них мальчиков – 12, 

девочек – 7. По гистологическому варианту пациен-

ты распределились следующим образом: 6 (31,6 %) 

с анапластической эпендимомой, 4 (21 %) – с АТРО, 

2 (10,5 %) – с медуллобластомой, 3 (15,7 %) – с де-

смопластической инфантильной ганглиоглиомой, 
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Рис. 3. а – МРТ и б – КТ головного мозга пациента с врожденной те-

ратомой; в – МРТ головного мозга пациента с врожденной папилломой

Fig. 3. a – MRI and б – CT of the brain of the patient with congenital teratoma; 

в – MRI of the brain of a patient with congenital papilloma

3 (15,7 %) больных с атипической хориоидпапилло-

мой, 1 (5,3 %) – с анапластической ганглиоглиомой. 

У 13 больных опухоль локализовалась супратенто-

риально, у 6 – инфратенториально. Двум больным 

диагноз врожденной опухоли был установлен до до-

стижения 6-недельного возраста, 5 пациентам – до 

6 месяцев, 12 – до 12 месяцев. Все пациенты были 

оперированы: 7 (37 %) выполнено удаление опухоли, 

остальным проведено оперативное вмешательство 

в объеме биопсии. Десяти (52,6 %) больным опера-

тивное вмешательство выполнено в федеральных 

центрах, остальным – в региональных клиниках. 

Четырем (21 %) пациентам проведено комплексное 

лечение (операция + ПХТ + ЛТ), 6 (31,6 %) боль-

ным – комбинированное (операция + ПХТ), 7 (36,8 %) 

– только оперативное лечение. При анализе катамнеза: 

живы 10 (52,6 %) больных, умерло 4 (21 %), потеряны 

из-под наблюдения 5 (26 %) пациентов. Сроки жизни 

больных – от 5 мес до 8 лет, с медианой продолжи-

тельности жизни 51 (4 года 3 мес) мес.

Приведем 2 случая из нашей практики.

Случай № 1. Мальчик. Симптомы заболевания со 

2-й недели жизни: рвота, прирост окружности головы. 

В месячном возрасте осмотрен неврологом: голова ги-

дроцефальной формы 42 см, выбухание большого роднич-

ка, без пульсации мозга, симптом Грефе, двигательные 

автоматизмы не вызываются (хоботковый, Бабкина, 

хватательный и др.), тетрапарез. МРТ: объемное обра-

зование мозжечка в виде «гроздьев винограда», компре-

мирует 4-й желудочек, накапливает контрастное ве-

щество. Гидроцефалия. Консультация окулиста: глазные 

яблоки отведены вниз, расходящееся косоглазие. Глазное 

дно: диски зрительного нерва серые, границы стушева-

ны, артерии узкие, вены расширены. Консультация кар-

диолога: множественные пороки сердца (дефект меж-

желудочковой перегородки, дефект межпредсердной 

перегородки, легочная гипертензия). Операция по месту 

жительства – вентрикулоперитонеальное шунтиро-

вание (ВПШ). Операция в ННПЦ ДГОИ им. Дмитрия 

Рогачева: эндоскопическая биопсия опухоли мозжечка 

и 4-го желудочка, ревизия ВПШ. Гистомолекулярный 

диагноз подтвержден в ННПЦ ДГОИ им. Дмитрия Ро-

гачева и лаборатории клиники DKFZ (Хайдельберг, Гер-

мания) с использованием методики метилирования ДНК 

(Illumina 450) k array, верифицирована медуллобластома 

типа SHH (инфантильный тип), моносомия хромо-

сомы 10, MYCN, GLI2-негативная. Проведено 3 блока 

ПХТ (винкристин/циклофосфан/метотрексат/этопо-

зид/цисплатин) по протоколу HIT-MED-2014 с интра-

вентрикулярным и системным введением метотрекса-

та. МРТ ЦНС без и с контрастным усилением – полный 

ответ после 2-го блока и увеличение образования после 

3-го блока (в возрасте 8 месяцев) (рис. 4). Проведена 

“Second-look” операция – удаление вновь возникшего об-

разования, гистологически опухолевого роста не выявле-

но. Ситуация расценена как неспецифическое накопле-

ние контрастного вещества. Проводится динамическое 

наблюдение и коррекция выявленных пороков развития.

 

Рис. 4. МРТ головного мозга пациента с врожденной медуллобластомой 

типа SHH до (а) и после (б) проведения ПХТ

Fig. 4. MRI of the brain of a patient with a congenital medulloblastoma type 

SHH before (a) and after (b) carrying out PCT

Случай № 2. У плода мужского пола в 35 недель геста-

ции по УЗИ выявлено увеличение размеров окружности 

головы, на 39-й неделе выполнено родоразрешение путем 

кесарева сечения. В роддоме макрокрания, гидроцефалия, 

судороги, десатурация, получал противосудорожную 

терапию. На 4-е сутки жизни выполнена МРТ головного 

мозга, выявлена опухоль 3-го желудочка, окклюзионная 

гидроцефалия. В ННПЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева на 

23-е сутки жизни выполнено ВПШ справа, на 30-е сут-

ки – биопсия опухоли. Гистологически верифицирова-

на атипическая папиллома сосудистого сплетения. На 

2-м месяце жизни, учитывая гистологический диагноз, 

выполнено тотальное удаление опухоли левого бокового 

и 3-го желудочка. МРТ ЦНС без и с контрастированием 

а

б

а

в

б
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Таблица 2. Характеристика больных с врожденными опухолями ЦНС

Table 2. Characteristics of patients with congenital CNS tumors

№ Пол Гистология
Возраст на момент

постановки диагноза 
(месяцы)

Локализация Лечение Исход
Продолжительность 

жизни

1 М
Анапластическая 

эпендимома
8 СТ О Ж 4,5 года

2 М АТРО 10 ИТ О + ПХТ Ж 1 год 3 месяца

3 М
Анапластическая 

эпендимома
10 СТ О + ПХТ + ЛТ Ж 5 лет

4 Д
Анапластическая 

эпендимома
7 СТ О + ПХТ Выбыл 7 лет

5 М
Анапластическая 

эпендимома
11 ИТ О + ПХТ + ЛТ Выбыл 7 лет

6 М АТРО 3 СТ О + Н/Д У 5 месяцев

7 М
Анапластическая 

эпендимома
7 ИТ О + Н/Д Ж 3 года 8 месяцев

8 Д Медуллобластома 11 ИТ О + ПХТ + ЛТ У 6 лет 8 месяцев

9 М
Анапластическая 

эпендимома
11 СТ О + ПХТ + ЛТ У 8 лет

10 М Медуллобластома 1 ИТ О + ПХТ Ж 9 месяцев

11 М АТРО 10 ИТ О + ПХТ Ж 2 года

12 Д
Анапластическая ган-

глиоглиома 
5 СТ О + ПХТ Ж 5 лет

13 М

Десмопластическая 

инфантильная 

ганглиоглиома

1 СТ О Ж 3 года

14 Д

Десмопластическая 

инфантильная 

ганглиоглиома

3 СТ О Выбыл 3 года 3 месяца

15 Д

Десмопластическая 

инфантильная 

ганглиоглиома

8 СТ О Выбыл 2 года 9 месяцев

16 М
Атипическая 

хориоидпапиллома
9 СТ О Выбыл 6 лет 2 месяца

17 Д
Атипическая 

хориоидпапиллома
2 СТ О Ж 4 года 10 месяцев

18 М
Атипическая 

хориоидпапиллома
2 СТ О Ж 4 года

19 Д АТРО 11 СТ О + ПХТ У 1 год 4 месяца

Примечание. М – мальчик; Д – девочка; СТ – супратенториальная; ИТ – инфратенториальная; О – операция; Н/Д – нет данных; выбыл – по-

терян из под наблюдения; Ж – жив; У – умер.

не выявляет остатков опухоли и явных признаков мета-

стазирования, сохраняется деформация желудочков за 

счет гидроцефалии. МРТ через 3 мес после операции не 

выявляет остатков опухоли, сохраняется гидроцефа-

лия, требующая коррекции (рис. 5). Клинически сохра-

нен, начал гулить, стал спокойнее, уменьшились разме-

ры головы на 3 см, улучшился аппетит.
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Рис. 5. Фото и МРТ головного мозга мальчика 6 месяцев с врожден-

ной атипической папилломой сосудистого сплетения 3-го и левого бо-

кового желудочка: а – фотография (макрокрания); б – до операции; 

в – через 3 мес после операции, практически полное удаление опухоли

Fig. 5. Photo and MRI of the boy’s brain for 6 months with congenital atypical 

papilloma of the vascular plexus of the 3rd and left lateral ventricle: a – photo 

(macrocrania); б – before surgery; в – 3 months after the operation, almost 

complete removal of the tumor

Заключение
Выживаемость пациентов с врожденными опу-

холями ЦНС улучшилась в последние годы в связи 

с внедрением новых технологий в пренатальной 

и постнатальной диагностике, совершенствованием 

нейрохирургической техники, методик ПХТ и ЛТ. 

Залогом успешного лечения врожденных опухолей 

ЦНС являются как можно более раннее обнаруже-

ние опухоли и ведение роженицы и самого пациента 

в специализированных центрах, где возможно приме-

нение не только УЗИ, но и МРТ-диагностики у плода. 

Необходимо решение этических вопросов прерывания 

беременности при подозрении на некурабельную опу-

холь или ее пролонгация с помощью методик уменьше-

ния макрокрании на 24–26-й неделе с последующим 

родоразрешением путем кесарева сечения. При по-

дозрении на некурабельную врожденную опухоль не-

обходима ранняя интеграция паллиативной помощи 

при ведении семьи и ребенка с врожденной опухолью, 

а также привлечение нейроонкологов и нейрохирур-

гов с момента внутриутробной диагностики врожден-

ной опухоли ЦНС. Необходимы поиск и внедрение 

дополнительных новых маркеров врожденных опухо-

лей ЦНС для как можно более раннего их выявления 

в I триместре беременности: иммуногистохимиче-

ских, серологических или генетических. Внедрение 

персонифицированной геномной медицины за счет 

идентификации пациентов с предполагаемым потен-

циальным ответом на таргетную терапию. Необходи-

мы разработка и внедрение в практику врачей-педи-

атров, неонатологов, детских онкологов стандартов 

ведения пациентов с врожденными опухолями ЦНС.
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