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Введение. Нейробластома (НБ) наиболее часто выявляется у детей первых двух лет жизни. В дальнейшем частота выявления 

НБ значительно меньше и лишь в 1–2 % случаев НБ впервые выявляют у подростков или молодых взрослых. Как правило, заболе-

вание в этой группе пациентов характеризуется рядом биологических особенностей, обусловливающих длительное индолентное 

течение и неблагоприятный прогноз заболевания. В данной статье представлен анализ серии наблюдений пациентов с НБ, кото-

рые на момент постановки диагноза были в возрасте старше 10 лет.

Описание серии клинических случаев. В период с 2008 по 2019 г. в клинике НИИ ДОГиТ им. Р.М. Горбачевой получали лечение 

или наблюдались 11 подростков и молодых взрослых с НБ с медианой возраста на момент постановки диагноза 14 (10–28) лет. 

У 7 из 11 пациентов опухоль локализовалась в заднем средостении, в остальных случаях – в забрюшинном пространстве (n = 2), 

малом тазу (n = 1), в 1 случае первичный очаг выявить не удалось. У 10 из 11 больных наблюдалась первично-диссеминирован-

ная форма НБ с метастатическим поражением лимфатических узлов (n = 5), костей (n = 5), костного мозга (n = 3), печени 

(n = 1). Морфологическое и цитогенетическое исследования выполнялись у всех пациентов, в 4 наблюдениях дополнитель-

но проводили таргетное секвенирование потенциально патогенных генов. Во всех случаях проводилась химиотерапия соглас-

но рекомендациям для группы высокого риска и применялись методы локального контроля. Семь пациентов дополнительно 

получили терапию 2–3-й линии. В 7 из 11 наблюдений при достижении ответа выполнена высокодозная полихимиотерапия 

с аутологичной трансплантацией гемопоэтических стволовых клеток (ауто-ТГСК). При развитии первичной резистент-

ности, прогрессировании или рецидиве заболевания дополнительно применялись таргетная или иммунотерапия, терапия 

с метайодбензилгуанидином. У 6 больных морфологические характеристики опухоли соответствовали недифференцирован-

ной НБ, в 5 случаях – ганглионейробластоме. Описанная серия наблюдений характеризуется рядом особенностей, относящих-

ся к биологическим факторам риска. Амплификация гена MYCN не выявлена ни в одном из случаев, по данным цитогенети-

ческого исследования определялись следующие поломки: +2 (n = 2), del1p (n = 1), g17q (n = 1). У всех 4 пациентов, которым 

выполнялось таргетное секвенирование, выявлены потенциально патогенные мутации: ATRX (у 2 больных в возрасте 19 и 28 

лет на момент постановки диагноза), TP53 и PIK3CA, FBXW7. В 9 из 11 случаев зафиксировано первично-резистентное те-

чение заболевания, в 7 наблюдениях ответ достигнут на фоне 2-й и последующих линий терапии. В 2 случаях зафиксирован 

полный ответ при добавлении к схеме лечения таргетной терапии, в 3 – длительный (16–32 мес) ответ на иммунотерапию. 

У 6 из 7 пациентов, получивших ауто-ТГСК, в пределах года развился рецидив заболевания. В настоящий момент живы 6 из 

11 пациентов. В 2 случаях сохраняется полный ответ по данным сцинтиграфии с 123I-МЙБГ, продолжающийся 86 и 14 мес

после завершения терапии соответственно.

Выводы. Особенности биологических характеристик НБ у подростков и молодых взрослых обусловливают длительное индолент-

ное течение заболевания с высоким риском рецидива. Учитывая высокую частоту развития химиорезистентности в этой группе 

и значительное число рецидивов после завершения стандартной терапии для группы высокого риска, в их лечении большую роль 

могут играть таргетная и иммунотерапия.

Ключевые слова: нейробластома, подростки и молодые взрослые, высокодозная полихимиотерапия, таргетная терапия, 

иммунотерапия
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Clinical and biological characteristics of neuroblastoma in adolescents and young adults. Case study and literature review
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Introduction. Neuroblastoma (NB) is the most common extracranial solid tumor in infants, but it is more rarely found in older children. 

Only 1–2 % of cases are registered in adolescents and young adults. The long-term prognosis in these patients is highly unfavorable due 

to indolent clinical course formed by peculiar biological characteristics of tumors. We publish a case study of 11 patients with NB older than 

10 years at the time of diagnosis.

Case series description. In 2008 to 2020 a total of 11 adolescent and young adults patients with median age of 14 (10–28) years were 

treated in Raisa Gorbacheva Memorial Research Institute of Children Oncology, Hematology and Transplantation, First Pavlov State 

Medical University of St. Petersburg. Seven of 11 patients had mediastinal neuroblastoma, in other cases the primary lesion was abdominal 

(n = 2), pelvic (n = 1), and in one case no primary lesion was defined. Ten of 11 patients had primary disseminated disease with lymph nodes 
(n = 5), bone (n = 5), bone marrow (n = 3), or hepatic (n = 1) metastases. Tumor morphology and cytogenetics were assessed in all patients, 

in 4 cases additional targeted sequencing of potentially pathogenic genes was performed. All patients received chemotherapy and local control 

measures according to high-risk NB guidelines, in 7 of 11 cases additional chemotherapy regimens were used. Seven of 11 patients also 

received dose-intensive consolidation with autologous hemopoietic stem cell transplantation (auto-HSCT). In case of primary resistance 

MIBG-therapy, targeted or immunotherapy were used. In 6 cases tumor morphology corresponded to undifferentiated neuroblastoma, in 

5 cases to ganglioneuroblastoma. Although all cases were high-risk, they mostly lacked high-risk biological features seen in younger patients. 

None had MYCN amplification, the cytogenetic assay yielded the following aberrations: +2 (n = 2), del1p (n = 1), g17q (n = 1). All patients, 

in whom the targeted sequencing was performed had pathogenic mutations: ATRX (in two patients 19 and 28 years at diagnosis), TP53 and 

PIK3CA, FBXW7. Nine of 11 patients had primary resistant disease, in 7 cases response was obtained on second or subsequent therapy lines. 

Two patients responded two chemo- and targeted therapy combination, in 3 cases mono- or combined immunotherapy yielded prolonged 

(16–32 months) response. Six of 7 auto-HSCT recipients developed a relapse. 6 out of 11 patients are currently alive. In 2 cases, a complete 

response is maintained according to scintigraphy with 123I-MIBG, lasting 86 and 14 months after completion of therapy.

Conclusions. NB is biologically different in adolescents and young adults. It is characterized by indolent clinical course with very high risk 

of late relapse. As most patients in this group are chemoresistant, the standard dose-intensive tactics may be less effective and perhaps more 

attention should be given to targeted and immunotherapy-based approaches.
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Введение
Нейробластома (НБ) – самая частая экстракрани-

альная солидная опухоль у детей в возрасте до 1 года, 

в дальнейшем частота НБ в значительной степени 

снижается [1, 2]. Доля пациентов старше 5 лет на 

момент постановки диагноза составляет около 10 % 

и лишь в 2–2,5 % опухоль впервые выявляется в воз-

расте старше 10 лет [1]. Несмотря на то, что в рамках 

крупных международных когорт прогностически 

значимым стало только пороговое значение в 18 меся-

цев [1, 3], которое используется при стратификации 

пациентов, для больных с первично-диссеминиро-

ванными формами НБ возраст старше 5 лет выступает 

в качестве независимого неблагоприятного прогно-

стического фактора [4]. По мере увеличения возраста 

прогноз заболевания продолжает ухудшаться [2], что 

становится еще более заметным при анализе долго-

срочных результатов [1]. Кроме того, несмотря на 

малочисленность групп подростов и молодых взрос-

лых с НБ, они вносят достаточно заметный вклад 

в общую структуру смертности от заболевания, что 

также отражает ухудшение прогноза с возрастом [5]. 

Несмотря на значительно менее частое выявление 

биологических факторов риска в старших возрастных 

группах, многие из этих пациентов относятся к группе 

высокого риска, причем в большинстве случаев забо-

левание характеризуется индолентным клиническим 

течением и склонностью к развитию поздних рециди-

вов [1, 6] в силу влияния биологических механизмов, 

которые сравнительно редко играют роль в развитии 

НБ у детей младшего возраста [7]. Учитывая малочис-

ленность описанных когорт пациентов с НБ подрост-

кового [1, 6] и взрослого [8] возраста, для них отсут-

ствует отдельный единый подход к терапии несмотря 

на то, что принципы лечения, используемые у паци-

ентов младшего возраста, в том числе дозоинтенсив-

ная консолидация, у них менее эффективны [1, 8].

Несмотря на наличие косвенных данных о возмож-

ной эффективности методов лечения, основанных на 

применении иммунотерапии [8], доказательная база 

для их применения пока в достаточной мере не сфор-

мирована. Это связано с тем, что опубликованные 

данные национальных [6] и международных [1] иссле-

дований описывают когорты пациентов, большин-

ство из которых получали лечение в 1990-х и начале 

2000-х годов, когда методы иммунотерапии еще не 

успели получить широкое распространение. Тем не 

менее остается потребность в эффективных методах 

лечения для пациентов старшего возраста.

В рамках данного ретроспективного исследования 

мы рассматриваем клинические и биологические 

характеристики опухолей, ответ на терапию у под-

ростков и молодых взрослых с НБ, получавших лече-

ние в НИИ ДОГиТ им. Р.М. Горбачевой.

Описание серии клинических случаев
В данную ретроспективную когорту включены 

пациенты, у которых диагноз НБ был установлен 

в подростковом или взрослом возрасте. Согласно 

критериям Всемирной организации здравоохранения 

(ВОЗ), подростковый возраст – это 10–19 лет. Меди-

ана срока наблюдения с момента постановки диагно-

за равнялась 46 (8–92) мес. Всего в период с 2008 по 

2019 г. в клинике НИИ ДОГиТ им. Р.М. Горбачевой 

получали лечение 217 пациентов с НБ, 11 (1,9 %) из 

которых были старше 10 лет на момент постановки 

диагноза. Медиана возраста на момент постановки 

диагноза составила 14 (10–28) лет. В 9 из 11 случаев 

НБ была выявлена в подростковом возрасте (табли-

ца). В большинстве (7 из 11) наблюдений первичный 

очаг поражения локализовался в заднем средостении, 

в остальных случаях – в забрюшинном пространстве 

(n = 2), малом тазу (n = 1), в 1 случае первичный очаг 

не был установлен. У 10 из 11 пациентов на момент 

постановки диагноза выявлены отдаленные метаста-

зы в лимфатические узлы (ЛУ) (n = 5), кости (n = 5), 

костный мозг (n = 3), печень (n = 1).

В 6 случаях морфологические характеристики 

опухоли соответствовали недифференцированной 

НБ, в 5 наблюдениях – ганглионейробластоме. У всех 

пациентов выполнялись цитогенетические и молеку-

лярно-биологические исследования. Амплификация 

MYCN, del1q, del11q23 не были выявлены ни в одном 

случае. По данным цитогенетического исследования 

обнаружены следующие хромосомные аберрации: 

+2 (n = 2), del 1p (n = 1), g17q (n = 1). Дополнительно 

в 6 из 11 случаев определялись перестройки и изме-

нение числа копий гена ALK методом FISH (n = 6), 

в 6 наблюдениях выполнялось секвенирование гена 

ALK. Ни в одном наблюдении амплификация или 

мутация гена, которые могли бы послужить мишенью 

терапии, выявлены не были. У 4 пациентов в лабора-

тории молекулярной онкологии ФГБУ «Националь-

ный медицинский исследовательский центр детской 

гематологии, онкологии и иммунологии имени Дми-

трия Рогачева» Минздрава России дополнительно 

выполнено таргетное секвенирование. Использо-

вана панель «генетическая характеристика детских 

солидных опухолей». Во всех 4 случаях выявлены 

патогенные и потенциально патогенные мутации. 

У 2 пациентов (возраст – 19 и 28 лет на момент поста-

новки диагноза) выявлены мутации ATRX, в одном из 

этих случаев зарегистрирован ряд дополнительных 

мутаций, у 1 больного – мутации TP53 и PIK3CA 

и у 1 – определена мутация FBXW7 (см. таблицу).

Все пациенты кроме одного исходно стратифици-

рованы в группу высокого риска в силу возраста на 

момент заболевания и выявления метастатического 

поражения на момент постановки диагноза. Один 

больной с локализованной опухолью получал лечение 

согласно рекомендациям для группы среднего риска. 

У 10 из 11 пациентов не наблюдалось полного ответа 

на полихимиотерапию (ПХТ) 1-й линии. В 1 случае 

не было возможности оценить эффект лекарствен-

ной терапии (радикальная резекция первичного 

очага). В 4 наблюдениях достигнут ответ на терапию 

2-й линии. В 1 случае отмечено кратковременное 

сокращение объема опухоли более чем на 80 % на 
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фоне комбинированной ХТ и таргетной терапии (схе-

ма RIST). У 2 пациентов наблюдалось прогрессиро-

вание заболевания на фоне 2-й и 3-й линий терапии. 

В остальных случаях использовались меры локально-

го контроля.

У 5 из 11 пациентов выполнена высокодозная ПХТ 

(ВДПХТ) с аутологичной трансплантацией гемопоэ-

тических стволовых клеток (ауто-ТГСК). В 2 случаях 

ВДПХТ с ауто-ТГСК проводилась при 1-м рециди-

ве заболевания. У 1 пациента в 1-й линии терапии 

выполнена алло-ТГСК от гаплоидентичного донора. 

В 4 наблюдениях – радикальная резекция первич-

ного очага поражения. В этой подгруппе локальный 

рецидив развился только в 1 случае через 24 мес после 

хирургического лечения. У 4 больных выполнение 

радикальной операции было невозможно в связи 

с особенностями локализации опухоли (параверте-

брально с прорастанием в спинномозговой канал). 

В 2 случаях дополнительно проводилась локальная 

лучевая терапия (ЛТ) в суммарной очаговой дозе 

(СОД) 24 и 36 Гр. После частичного удаления опухо-

ли во всех 4 наблюдениях зафиксирован локальный 

рецидив заболевания. При этом после проведения ЛТ 

локальный рецидив развился через 11 и 33 мес, при 

отсутствии ЛТ локальное прогрессирование заболева-

ние наблюдалось в срок 2 и 6 мес после завершения 

терапии. В 3 случаях у пациентов с первично-рези-

стентным течением заболевания хирургическое лече-

ние не проводилось. В 1 – зафиксирована стабилиза-

ция в течение 11 мес после проведения ЛТ в СОД 36 Гр.

У 6 из 7 пациентов, достигших частичного или 

полного ответа и получивших ВДПХТ с ауто-ТГСК, 

в сроки от 8 до 33 мес после завершения терапии раз-

вился локальный (n = 2) или системный (n = 4) реци-

див заболевания. Все больные получали системную 

терапию 2-й и 3-й линии. У 3 пациентов применялась 

комбинированная ХТ и таргетная терапия по схеме 

RIST с максимальным клиническим эффектом в виде 

стабилизации заболевания в течение 21 мес. В 1 слу-

чае использована МЙБГ-терапия, на фоне которой 

достигнут частичный ответ. Повторное хирургическое 

лечение применялось у 3 и повторная ЛТ – у 5 паци-

ентов. Во всех случаях развилось локальное прогрес-

сирование заболевания в срок от 2 до 6 мес после 

завершения терапии. ИИКТ применялись в виде 

монотерапии в 2 наблюдениях. В одном из них уда-

лось добиться длительного (16 мес) ответа по данным 

сцинтиграфии с 123I-МЙБГ и позитронно-эмиссион-

ной томографии (ПЭТ) с 18F-фтордезоксиглюкозой 

у пациента со значительным объемом поражения. 

В 1 случае удалось получить частичный ответ при 

использовании комбинации ИИКТ с ХТ. В другом 

наблюдении терапия ИИКТ проводилась после алло-

ТГСК в комбинации с антителами к GD2 у пациента 

с первично-резистентным течением заболевания. На 

фоне комбинированной терапии был достигнут ответ 

по данным сцинтиграфии с 123I-МЙБГ и ПЭТ. Этот 

случай уже был описан ранее [9]. Двум пациентам 

с рецидивом заболевания в качестве консолидации 

выполнена алло-ТГСК от гаплоидентичного донора. 

При этом у одного из них наблюдается прогрессиро-

вание заболевания через 8 мес после трансплантации, 

а второй больной умер от инфекционных осложнений 

в раннем посттрансплантационном периоде.

В настоящий момент живы 6 из 11 пациентов. 

В 2 случаях сохраняется полный ответ по данным сцин-

тиграфии с 123I-МЙБГ, продолжающийся 86 и 14 мес

после завершения терапии.

Обсуждение
У подростков и молодых взрослых НБ встречает-

ся крайне редко. По данным европейских регистров, 

доля пациентов подросткового возраста колеблется от 

1 до 2,5 % [2], а наибольшая группа из 200 больных 

описана в рамках когорты Intentional Neuroblastoma 

Risk Group (INRG) Project [1], в которой доля пациен-

тов в возрасте от 10 лет до 21 года составила 2,3 %. Эта 

частота совпадает с нашим опытом, согласно которому 

НБ впервые выявлена в возрасте старше 10 лет у 1,9 % 

пациентов. Обычно в силу своей малочисленности 

данная возрастная группа не учитывается при стра-

тификации пациентов на группы риска. Тем не менее 

существуют данные, позволяющие сделать выводы 

о наличии существенных особенностей клинического 

течения и биологических факторов риска, которые 

сопряжены с большей частотой развития рецидивов 

по сравнению с другими возрастными группами. Сле-

дует отметить, что это в меньшей степени касается 

больных с локализованными формами заболевания, 

которые встречаются у подростков сравнительно ред-

ко (26 % в когорте INRG) [1]. Так, по данным INRG 

для пациентов с 1-й и 2-й стадиями по International 

Neuroblastoma Staging System (INSS) 5-летние бессо-

бытийная (БСВ) и общая (ОВ) выживаемость соста-

вили 74 ± 9 % и 91 ± 5 % соответственно. В описан-

ной нами группе только у 1 из 11 пациентов исходно 

выявлена локализованная опухоль. Во всех остальных 

случаях наблюдался исходно диссеминированный 

вариант поражения. Прогноз у таких больных в рам-

ках описанных когорт значительно хуже. Несмотря 

на то, что в рамках когорты INRG в группе пациентов 

с первично-диссеминированными формами заболе-

вания, получивших ВДПХТ с ауто-ТГСК (33 из 92), 

5-летняя БСВ и ОВ составили 20 ± 6 %  и 37 ± 13 % 

соответственно, следует отметить тот факт, что 59 из 

92 больных не получили ТГСК, вероятнее всего по при-

чине первично-резистентного течения заболевания. 

В этой группе 5-летние БСВ и ОВ составили 7 ± 4 % 

и 18 ± 6 % соответственно. Кроме того, в общей группе 

реципиентов ауто-ТГСК 10-летние БСВ и ОВ не пре-

вышают 3 ± 3 % и 5 ± 5 % соответственно, что говорит 

о значительном числе поздних рецидивов заболевания 

и позволяет поставить под сомнение эффективность 

дозоинтенсивной консолидации в данной возрастной 

группе. В описанной нами группе пациентов ответ 

после ВДПХТ с ауто-ТГСК сохраняется только в 1 из 

7 случаев. Более ранний анализ данных итальянского 

регистра пациентов с НБ, в который были включе-
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ны 53 пациента в возрасте от 10 до 18 лет [6], также 

фиксирует тенденцию к развитию поздних рецидивов 

и индолентному течению заболевания, при котором 

долгосрочные результаты лечения значительно хуже. 

Описанные нами больные также в большинстве слу-

чаев характеризовались плохим ответом на терапию 

1-й линии. В когортах взрослых пациентов [8, 10] 

подчеркивалась важность эффективного локального 

контроля, что соответствует нашему опыту, согласно 

которому радикальность хирургического лечения 

играет решающую роль в предотвращении местного 

рецидива заболевания, а методы ЛТ не демонстриру-

ют достаточной эффективности.

Начиная с 5-летнего возраста, в крупных когор-

тах пациентов с НБ становится заметным изменение 

спектра биологических факторов риска [1, 3]. Несмо-

тря на сохранение значительного числа больных груп-

пы высокого риска и ухудшение результатов лечения 

по мере увеличения возраста на момент диагноза [4], 

у таких пациентов крайне редко выявляются многие 

биологические факторы неблагоприятного прогноза, 

используемые в настоящее время при стратификации 

на группы риска, в первую очередь амплификация 

гена MYCN. Так, в когорте INRG [1] амплифика-

ция MYCN выявлена у 14 (9 %) пациентов старше 

10 лет, а в описанной нами группе она не выявлена ни 

в одном случае. Вероятнее всего, у подростков и моло-

дых взрослых с НБ клиническое течение заболевания 

определяется другими биологическими механизмами, 

связанными с альтернативными путями удлинения 

теломер, в основе которых лежат потеря функции гена 

ATRX и реаранжировки hTERT [7, 11] (рисунок). Это 

же может объяснять сравнительно высокую частоту 

хромосомных аберраций с вовлечением 11q у пациен-

тов старше 10 лет, встречающуюся, по данным INRG, 

в 33 % случаев [1]. Вовлечение региона 11q часто 

ассоциировано с мутациями гена ATRX, и в силу пато-

генеза заболевания эти мутации обычно исключают 

одновременное выявление амплификации MYCN 

[12]. При выполнении таргетного секвенирования 

в описанной нами группе в 2 из 4 случаев были выяв-

лены мутации ATRX. Несмотря на то, что подростки 

и молодые взрослые с НБ являются наиболее яркой 

иллюстрацией взаимосвязи MYCN-независимого 

патогенеза заболевания и особенностей клинического 

течения, доля таких больных, вероятно, составляет до 

50–60 % общей численности группы высокого риска 

[7, 11]. К сожалению, данные крупных исследований 

пока отсутствуют, а в достаточной степени подробно 

охарактеризованы лишь небольшие когорты пациен-

тов [13] с относительно небольшой долей больных, 

у которых выполнялась молекулярная характеристи-

ка опухоли. Дальнейшее совершенствование стра-

тификации пациентов высокого риска, в том числе 

с использованием дополнительных иммуногистохи-

мических маркеров [14], может способствовать более 

эффективному выбору терапии в тех случаях, когда 

мы сталкиваемся с первично-резистентным течением 

заболевания.

Учитывая химиорезистентность и склонность 

к индолентному течению заболевания у пациентов 

старше 10 лет с первично-диссеминированной НБ, 

становится актуальным вопрос выбора альтернатив-

ной тактики системной терапии. Несмотря на то, что 

опыт нашего Центра свидетельствует о потенциаль-

ной эффективности комбинированной ХТ и таргет-

Telomere length maintenance
No

MYCN
No MYCN amplification

TERT 
No TERT rearrangements

 ATRX 
No ATRX mutations

Rare chromosomal aberrations

Low mutation count

Triploid karyotype (3N)

•

•

•

•

•

•

Low/medium risk High risk

del11q

del11q

p53 mutations

Alternative way of lengthening

hTERT
mRNA hTERT expression

Telomerase activity

Yes

Telomere length maintenance

MYCN
MYCN amplification (2N)

ATRX
Loss of ATRX function (3N)

 hTERT 
hTERT rearrangements (2/4N)

Роль поддержания длины теломер в патогенезе НБ, адаптировано из [7, 11]

The role of telomere length maintenance in the pathogenesis of neuroblastoma, adapted from [7, 11]
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ной терапии по схеме RIST у отдельных категорий 

пациентов [15], в рамках описанной группы только 

в 1 случае наблюдался выраженный клинический 

эффект. Учитывая потенциальную роль в патогенезе 

НБ гена ALK, он также может сыграть роль мишени 

для таргетной терапии [16], но эффективному исполь-

зованию ингибиторов ALK препятствует ряд факто-

ров. В первую очередь это сравнительная редкость 

выявления клинически значимых мутаций. В рамках 

описанной нами когорты изменения с вовлечением 

ALK при исследовании методом FISH либо секвени-

ровании не были выявлены ни в одном наблюдении. 

Кроме того, характерные для НБ мутации гена ассо-

циированы с резистентностью к ингибиторам ALK 

первого поколения [16], хотя последующие поколе-

ния сохраняют потенциальную эффективность [17]. 

Достоверные данные о результативности иммуноте-

рапии у подростков с НБ в данный момент отсутству-

ют. Важно отметить тот факт, что данные о наиболее 

крупных когортах пациентов с НБ старше 10 лет на 

момент постановки диагноза относятся к периоду 

1990–2002 гг. [1, 2], т. е. на их примере невозмож-

но оценить роль поддерживающей иммунотерапии 

антителами к GD2, которые вошли в клиническую 

практику в более поздний период. Тем не менее на 

примере отдельных групп взрослых пациентов с НБ 

описана продуктивность подобной тактики [10]. Дан-

ные об эффективности подхода, связанного с приме-

нением алло-ТГСК у подростков и молодых взрослых 

с НБ, также отсутствуют. Наш крайне ограниченный 

опыт (алло-ТГСК у 3 пациентов) также не позво-

ляет сделать даже предварительные выводы. Тем не 

менее, учитывая сложности хирургического лечения, 

связанные с особенностями местного распростране-

ния опухоли у пациентов старшего возраста, и часто 

выявляемую химиорезистентность, ассоциирован-

ную со значительной остаточной опухолью, можно 

предположить, что алло-ТГСК скорее может исполь-

зоваться в качестве «платформы» для дополнитель-

ной иммунотерапии. Возможность такого подхода 

продемонстрирована в рамках одного из описанных 

нами клинических случаев [9]. Учитывая тенденцию 

к увеличению числа экспрессируемых опухолевых 

антигенов у больных с индолентным течением заболе-

вания [8], в отдельных случаях можно рассматривать 

применение ИИКТ. В частности, в 1 наблюдении нам 

удалось добиться полного ответа по данным сцинти-

графии с 123I-МЙБГ и ПЭТ. Следует отметить, что дан-

ный случай характеризовался рядом биологических 

особенностей. Только в рамках использованной при 

таргетном секвенировании панели кроме мутации 

ATRX были выявлены 6 дополнительных потенциаль-

но патогенных мутаций, что говорит о значительной 

мутационной нагрузке.

Заключение
Особенности биологических характеристик НБ 

у подростков и молодых взрослых обусловливают дли-

тельное индолентное течение заболевания с высоким 

риском рецидива. Учитывая высокую частоту развития 

химиорезистентности в этой группе и значительное 

число рецидивов после завершения стандартной тера-

пии для группы высокого риска, в их лечении большую 

роль могут играть таргетная и иммунотерапия.
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