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Нейрофиброматоз I типа (НФ1) – наследственный опухолевый синдром, обусловленный мутацией в онкосупрессорном гене 

NF1 и встречающийся с частотой 1:3000 населения. У больных НФ1 развиваются множественные кожные, подкожные 

и плексиформные нейрофибромы (ПН), которые вызывают серьезные косметические дефекты внешности. Так как в клиническую 

практику до сих пор не внедрен эффективный способ терапии НФ1, позволяющий полностью избавиться от множественных 

новообразований, методом выбора для лечения кожных и подкожных нейрофибром остается хирургическое удаление или 

использование методов фотодеструкции. Однако ПН характеризуются инфильтративным ростом, в связи с чем их полное 

удаление зачастую невозможно. Поэтому хирургическая тактика показана при локализованных формах ПН и в экстренных 

ситуациях при их локализации вблизи жизненноважных структур или при наличии масс-эффекта. Более того, даже стандартное 

иссечение кожных и подкожных нейрофибром может спровоцировать образование и рост новых опухолей, что обусловлено 

ролью иммунной системы в развитии нейрофибром при НФ1 – инициаторами роста нейрофибром служат дегранулирующие 

тучные клетки. Во избежание диссеминации опухолей важно также соблюдение принципов антибластики. Поэтому наиболее 

перспективно комплексное лечение НФ1 с применением классического подхода, хирургического лазера, кетотифена и ингибитора 

митоген-активируемой киназы. Данный метод может быть рекомендован для лечения злокачественных опухолей оболочек 

периферических нервов, а также спорадических неоплазм, резистентность которых обусловлена соматической мутацией в гене 

NF1. Целью лечения НФ1 является улучшение качества жизни пациента в целом и снижение болевого синдрома с использованием 

комплексного мультидисциплинарного подхода.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: злокачественные опухоли, инициация онкогенеза, комплексное лечение, нейрофибромы, рецидив, 
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Questions on surgical treatment of neurofibromatosis type 1
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Neurofibromatosis type 1 (NF1) is a hereditary tumor syndrome caused by a mutation in tumor suppressor gene NF1. The disease 

occurs with a frequency of 1:3000 of the population. Typical manifestations of NF1 are multiple cutaneous, subcutaneous and plexiform 

neurofibromas, which cause serious cosmetic defects in the appearance of patients. Since an effective method for the treatment of NF1 has 

not yet been introduced into clinical practice, which makes it possible to completely get rid of multiple neoplasms, surgical removal or the 

use of photodestruction methods remains the method of choice for the treatment of cutaneous and subcutaneous neurofibromas.  However, 

plexiform neurofibromas infiltratively grow into the surrounding tissues, so their complete excision is often impossible. Therefore, surgical 

excision is indicated for localized forms of plexiform neurofibromas and in emergency situations when they are located near vital structures 

or in the presence of a mass effect. Moreover, excision of cutaneous and subcutaneous neurofibromas may initiate formation and growth of 

new tumors. This is due to the degranulation of mast cells in response to tumor damage, since the pathology of the immune system plays an 

important role in the development of neurofibromas. In order to avoid dissemination of tumors, it is also important to adhere to the principles 

of antiblastic surgery. Therefore, the most promising is the complex treatment of NF1 with the combined use of a classical approach, surgical 

laser, ketotifen, and an inhibitor of mitogen-activated kinase. This method can be recommended for the treatment of malignant peripheral 

nerve sheath tumors, as well as sporadic neoplasms, the resistance of which is caused by a somatic mutation in the NF1 gene. The goal of NF1 

treatment is to improve the quality of life of the patient as a whole and reduce pain using an integrated multidisciplinary approach.
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Введение
Нейрофиброматоз I типа (НФ1) является самым 

распространенным аутосомно-доминантным фако-

матозом, который встречается с частотой в среднем 

1 на 3000 новорожденных в мире. Болезнь характе-

ризуется полной пенетрантностью к 8 годам жизни 

и обусловлена гетерозиготной герминативной мута-

цией в гене NF1, локализованном на 17q11.2 [1, 2]. 

Диагностическими критериями НФ1 являются пятна 

цвета кофе с молоком на коже (café au lait macules), 

узелки Лиша на радужной оболочке глаз, дисплазия 

костей и множественные кожные или подкожные 

нейрофибромы [2]. Согласно обновленным в мае 

2021 г. данным, к специфическим для НФ1 признакам 

относятся также глиомы, веснушки в областях кожных 

складок, ювенильные ксантогранулемы, анемический 

невус, хориоидальные аномалии, наличие фокальных 

областей интенсивности сигнала (focal areas of signal 

intensity, FASI) на магнитно-резонансной томографии 

головного мозга, семейный анамнез по НФ1 и иден-

тификация мутаций в гене NF1. При этом молеку-

лярно-генетическим методам диагностики придается 

наибольшее значение, особенно при атипичных 

формах НФ1, проявляющихся, например, только дву-

сторонними нейрофибромами спинного мозга. Для 

детей, рожденных от родителей с НФ1 (соответствую-

щих диагностическим критериям болезни) постанов-

ка диагноза приемлема при наличии одного признака 

НФ1 или более [3].

Глиомы зрительных нервов (ГЗН) развиваются 

у 15–20 %, стромальные опухоли желудочно-кишеч-

ного тракта – у 4–25 %, феохромоцитома – у 0,1–7 %, 

рабдомиосаркома – у 1,4–6 %, карциноидные опухоли 

двенадцатиперстной кишки – у 1 % пациентов с НФ1 

[4]. Для больных НФ1 характерен повышенный риск 

развития злокачественных новообразований различ-

ной локализации: показатель RR (rate ratios) для кост-

ной ткани составляет 19,6; щитовидной железы – 4,9; 

печени – 3,8; пищевода – 3,3; желудка – 2,8; толстой 

кишки – 2,0 [5]. Опухоли ствола головного мозга 

выявляются у 10 % пациентов с НФ1 [6].

Спинальные нейрофибромы возникают из прокси-

мальной области спинномозговых нервов или кореш-

ков, главным образом в шейном и пояснично-кре-

стцовом отделах, и выявляются у 70 % больных НФ1 

в возрасте до 10 лет, у 80 % – от 10 до 18 лет и у 89 %

взрослых пациентов. Плексиформные нейрофибромы 

(ПН) определяются у 50 % больных НФ1 [7]. Несмотря 

на доброкачественность, ПН диффузно прорастают 

в окружающие ткани, достигают больших размеров 

из-за быстрого роста и часто перерождаются в злока-

чественные опухоли оболочек периферических нервов 

(malignant peripheral nerve sheath tumors, MPNST) 

[2]. Скелетные аномалии развиваются у 60 % боль-

ных НФ1 [8], в том числе врожденный псевдоартроз 

длинных трубчатых костей у 5,7 % (двусторонний –

у 2,19 %) [9]. MPNST развиваются у 5–10 % больных 

НФ1 [10], являются агрессивными злокачественными 

опухолями и служат частыми причинами смерти [11]. 

Несмотря на проводимое лечение, 5-летняя выжива-

емость при MPNST составляет всего 21 % [10]. В то 

же время риск развития MPNST в общей популяции 

составляет всего 0,001 %, что в 10 000 раз реже, чем 

при НФ1 [4].

Развитие множественных опухолей при НФ1 

обусловлено дефицитом онкосупрессорного белка 

нейрофибромина, кодируемого геном NF1. В норме 

этот белок инактивирует онкоген RAS, превращая его 

из ГТФ-связанных в ГДФ-связанные формы. Соот-

ветственно, герминативная мутация в гене NF1 ведет 

к активации путей Raf/MEK/ERK [12]. Это объясняет 

эффективность внедряемых в клинику ингибиторов 

митоген-активируемой протеинкиназы в активиро-

ванных при данной болезни путях [13–17]. Несмотря 

на то, что нейрофибромы считаются доброкачествен-

ными опухолями, их развитие при НФ1 носит систем-

ный характер с множественностью поражений. Кроме 

того, в патогенезе нейрофибром при НФ1 важную 

роль играет иммунная система. Поэтому во избежа-

ние провоцирования развития новых нейрофибром 

[4, 18] при хирургическом лечении опухолей при НФ1 

наиболее приемлемо соблюдение антибластики.

О роли иммунной системы в развитии нейрофи-

бром свидетельствует содержание в их составе пре-

имущественно провоспалительных М1-макрофагов 

(по сравнению с М2-протуморогенными), что гово-

рит о роли воспалительных процессов в иницииро-

вании и развитии опухолей [19]. В нейрофибромах 

определяются также дендритные и тучные клетки, 

Т-лимфоциты. Основой для роста опухоли являются 

NF1-/- клетки Шванна, продуцирующие цитоки-

ны и факторы роста, которые привлекают в ткань 

иммунные клетки. Вначале вербуются макрофаги 

и тучные клетки, позже – Т-лимфоциты (посредством 

CXCL10/CXCR3), которые вместо противоопухолево-

го ответа инициируют и поддерживают рост опухоли 

[20]. В свою очередь, активированные мастоциты 

стимулируют фибробласты для выработки повышен-

ного количества коллагена и трансформирующего 

фактора роста TGF-β, что вызывает рост опухоли. 

Тучные клетки при НФ1 секретируют фактор роста 

эндотелия сосудов VEGF и матриксные металлопро-

теиназы ММР, стимулируя ангиогенез нейрофибром. 

Т-лимфоциты вырабатывают воспалительные цито-

кины, которые способствуют секреции хемокинового 

лиганда CCL15 клетками микроглии и макрофагами 
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[21]. Данные особенности патогенеза опухолей при 

НФ1 необходимо учитывать в лечении ряда споради-

ческих неоплазм, поскольку в них часто обнаружи-

ваются мутации в гене NF1, которые способствуют 

резистентности к стандартной химиотерапии [12].

Консервативная терапия нейрофиброматоза I типа
Лечение НФ1 проводится в нескольких направ-

лениях: 1) симптоматическое – снятие болевого 

синдрома; 2) химиотерапия; 3) хирургическое иссе-

чение нейрофибром; 4) таргетная терапия инги-

биторами митоген-активируемой киназы (MEK) 

и 5) лучевая терапия. Несмотря на предпочтитель-

ность пунктов 3 и 4, лонгитюдное (с 2014 по 2017 гг.)

исследование 383 больных НФ1 детей с ПН пока-

зало, что лишь у 7,1 % из них было проведено 

хирургическое удаление опухолей и для 1,6 % были 

использованы ингибиторы MEK [2]. В связи с этим 

вопрос о необходимости внедрения в клиническую 

практику радикальных способов лечения остается 

открытым. Наиболее приемлемым предполагается 

комбинированное лечение НФ1 с использовани-

ем хирургических и фармакологических методов, 

в особенности с помощью ингибиторов MEK [11]. 

В 2016 г. E. Dombi et al. сообщили о результатах лече-

ния 24 больных НФ1 детей с помощью ингибитора 

MEK селуметиниба перорально в дозе 25 мг на 1 м2 

площади 28-дневными курсами. У 71 % детей опре-

делялось снижение объема нейрофибром [13]. Селу-

метиниб показал свою эффективность при опухолях 

головного мозга у больных НФ1. Проведено лече-

ние 6 групп пациентов в возрасте от 3 лет до 21 года

с использованием селуметиниба в дозе 25 мг/м2 дваж-

ды в день – 26 курсов по 28 дней. У 36 % (9 из 25) паци-

ентов с пилоцитарной астроцитомой I стадии и у 40 %

(10 из 25) больных с глиомой низкой степени злока-

чественности показан стойкий клинический эффект. 

Соответственно, в среднем у 38 % больных НФ1 пока-

зана эффективность препарата в лечении опухолей 

головного мозга [14].

В 2020 г. FDA (Food and Drug Administration, США) 

одобрила селуметиниб (AZD6244 или ARRY-142886) 

для лечения ПН. В том же году были опубликованы 

результаты нескольких работ об эффективном при-

менении данного препарата в клинике. F. Baldo et al. 

опубликовали данные о лечении 17 детей с ПН в тече-

ние 12 мес с помощью селуметиниба. Уменьшение 

размеров (более 20 % объема) опухолей определено 

у 16 из 17 больных НФ1 [15]. V.E. Santo et al. описали 

эффективность селуметиниба в лечении ПН у 18 (95 %)

из 19 больных НФ1 в первые 60–90 дней лечения [16]. 

В 2020 г. в исследовании A.M. Gross et al. во II фазе 

открытого клинического исследования детей с НФ1 

применение селуметиниба по непрерывному графику 

(28-дневные циклы) способствовало стойкому умень-

шению размеров неоперабельных ПН у 35 (70 %) из 44 

пациентов [17].

Спинальные нейрофибромы при НФ1 вызыва-

ют прогрессирующую компрессию спинного мозга 

и неврологическую дисфункцию. Лечение с помощью 

селуметинаба (12 циклов) 24 больных НФ1 в возрас-

те от 6 до 60 лет со спинальными нейрофибромами 

(у 20 пациентов отмечалась деформация спинного 

мозга) показало свою клиническую эффективность 

у 18 (75 %) исследованных индивидов [7]. Несмотря на 

эффективность применения ингибиторов MEK, дан-

ные препараты приводили к уменьшению размеров 

опухолей, но не к полному их исчезновению. Поэтому 

хирургическое удаление нейрофибром, особенно ПН, 

остается единственным способом избавить пациентов 

от косметических дефектов [22]. Однако для бессим-

птомных неоперабельных ПН рекомендуется избегать 

планового хирургического лечения в связи с наличием 

высоких рисков интраоперационного кровотечения, 

инвалидизирующих последствий операции и частых 

рецидивов.

Хирургическое лечение нейрофиброматоза I типа
Удаление нейрофибром или использование мето-

дов фотодеструкции является вариантом выбора 

в отношении кожных и подкожных нейрофибром, 

поскольку позволяет устранить косметический 

дефект при данной болезни. При распространенных 

ПН хирургическое лечение в целях устранения дефек-

та не всегда возможно – оно может быть выполнено 

при локализованных формах ПН, а также в экстрен-

ных ситуациях при наличии клинической симпто-

матики в случае локализации ПН вблизи жизненно 

важных структур или при наличии масс-эффекта. 

Высокая частота рецидивов при иссечении ПН может 

быть обусловлена активацией воспалительных путей 

патогенеза нейрофибром с вовлечением мастоцитов 

вследствие хирургического повреждения. Кроме того, 

наличие уже существующей ПН увеличивает риск 

MPNST в 20 раз [23], который значительно повыша-

ется в случае предшествующей лучевой терапии и при 

наличии крупных мутаций (микроделеций, захва-

тывающих весь ген NF1 с соседними с ним генами) 

[24]. Анализ оперативного лечения ПН у 90 больных 

НФ1 показал трансформацию опухолей в MPNST 

у 2 (2,2 %) из них после удаления. Основной тактикой 

при наличии MPNST была ампутация пораженной 

конечности [22]. Исследование 121 ребенка с НФ1 за 

20-летний период после удаления ПН показало отсут-

ствие прогрессии в послеоперационном периоде лишь 

у 54 % пациентов. Почти у половины (46 %) выявлены 

рецидивы опухоли [25]. Сходные данные получены 

в другой работе при анализе результатов лечения 

154 больных НФ1 детей с ПН за период с 1997 по

2007 г. Определены высокая смертность (3,2 %) и часто-

та рецидивов опухолей после их удаления (43 %).

Серьезным послеоперационным осложнением явля-

ется также неврологический дефицит, который был 

выявлен даже после субтотальной резекции опухоли 

в 11,8 % или частичном иссечении в 5,6 % случаев [26]. 

При исследовании данных 41 пациента после удале-

ния нейрофибром головы и шеи в течение в среднем 

74 мес у больных НФ1 процент излечения составил 

42,9 % (при радикальной резекции – 73,5 %, при 

частичной – 14,3 %) [27]. Анализ результатов удаления 



57

РОССИЙСКИЙ ЖУРНАЛ 
ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ  // Russian Journal of Pediatric Hematology аnd Oncology

2022
ТОМ/VOL. 92
,

Об
зо

ры
 л

ит
ер

ат
ур

ы
  /

/ 
 L

ite
ra

tu
re

 re
vi

ew
s

ПН у 22 пациентов показал, что медиана прогрессиро-

вания опухоли составляет 0,6 % за год с наибольшим 

показателем для индивидов в возрасте младше 21 года. 

В течение года у 19 % проведена повторная операция 

в связи с прогрессированием роста ПН [28].

ГЗН [4] являются причинами развития слепоты, 

дисфункции гипоталамуса и гипофиза, гидроцефалии 

и преждевременной смерти. Однако хирургическая 

тактика в их лечении играет не первостепенную роль, 

поскольку может привести к необратимым невро-

логическим повреждениям. Методом лечения боль-

шинства больных НФ1 с симптоматическими ГЗН 

1-й линией служит химиотерапия в рамках протокола 

SIOP-LGG по схеме карбоплатин/винкристин [29]. 

В рамках  клинических исследований обнадеживаю-

щие результаты показывает таргетная терапия [14]. 

Ретроспективный анализ терапии 121 пациента с ГЗН 

за период с 1990 по 2020 г. показал, что у 50 из них 

были проведены оперативные вмешательства. Из них: 

31 биопсия, 20 субтотальных или тотальных резекций, 

17 дренирований кист, 9 введений резервуаров Оммайя, 

27 отведений спинномозговой жидкости. За этот пери-

од общая смертность составила 6 %, гипоталамиче-

ская дисфункция – 18 %, эндокринные нарушения –

20 %, когнитивный дефицит – 42 % [30].

Хирургическая резекция является стандартным 

методом лечения MPNST, однако она часто бывает 

неэффективной в связи с диффузным ростом опухо-

ли. Частым осложнением при этом является потеря 

функции пораженного нерва [11]. Эффективность 

ингибиторов MEK в отношении уменьшения разме-

ров ПН свидетельствует о возможности комбинации 

применения данных препаратов с хирургическими 

способами лечения MPNST [22], поскольку для дан-

ных опухолей также показана перспективность при-

менения ингибиторов MEK. На линии клеток MPNST 

(NF1-/-) была показана эффективность селуметиниба 

в комплексной терапии с LDN-193189 (ингибитор 

рецептора BMP2 I типа), в то время как изолирован-

ное применение LDN-193189 не давало должного 

антипролиферативного эффекта [10]. Для лечения 

MPNST предложена комбинация наночастиц для 

фототермальной терапии с ингибиторами MEK [11]. 

Однако на данный момент не зарегистрировано новых 

эффективных методов лечения MPNST, поэтому стан-

дартом терапии данной агрессивной опухоли является 

классический подход – радикальное хирургическое 

иссечение (если таковое возможно) с негативными 

краями резекции. В то же время использование адъю-

вантной/неоадъювантной сарком-ориентированной 

химиотерапии и лекарственной терапии остается дис-

кутабельным [31].

Помимо опухолевого синдрома хирургическое 

лечение больных НФ1 требуется при тяжелом сколио-

зе и деформации грудной клетки, а также в большин-

стве случаев псевдоартроза [9]. Так, в исследовании 

K.V. Mladenov et al. показано, что у 67 % больных НФ1 

с деформациями позвоночника проводится хирурги-

ческое лечение, при этом у 60 % в послеоперационном 

периоде удалось остановить прогрессирование пато-

логии. У 89 % пациентов с НФ1 с патологическими 

переломами также проведено хирургическое вмеша-

тельство, которое заключалось в резекции псевдоар-

троза, костной аутотрансплантации и остеосинтезе [8].

В связи с рисками рецидивов после удаления 

опухолей при НФ1 рассматриваются пути преодо-

ления послеоперационных осложнений. Посколь-

ку при НФ1 большая часть кожных нейрофибром 

расположена в дерме, для успешного исхода пред-

ложено их хирургическое удаление в более глу-

боких слоях. Использование данной методики на 

12 пациентах показало хорошие результаты [32]. Для 

устранения массивного кровотечения и соблюдения 

антибластики при удалении гигантских ПН исполь-

зуется эмболизация питающих опухоль артерий, 

а для заживления раны применяется кожный лоскут 

или трансплантат [33]. Электродессикация позволяет 

обезвоживать и денатурировать опухоли 

и окружающую их клетчатку, что отвечает принципам 

антибластики. Данный метод позволяет удалять за 

1 сеанс большое количество новообразований. Так, 

ретроспективное исследование 97 больных НФ1 после 

электродессикации кожных и подкожных нейрофи-

бром показало, что за 1 сеанс было удалено в среднем 

450 опухолей. При этом наблюдались незначительный 

дискомфорт, минимальное количество послеопе-

рационных рубцов и удовлетворенность пациентов 

результатами [34]. Более перспективно использование 

хирургического лазера, соответствующего принципам 

антибластики, благодаря чему исключается диссеми-

нация опухолей как возможного фактора прогрессиро-

вания болезни после операции, помимо предполагае-

мого воспаления, инициирующего туморогенез [18].

Хирургический лазер в лечении нейрофиброматоза 
I типа

Иссечение кожных нейрофибром с помощью 

СО
2
-лазера может значительно улучшить эстетиче-

ский вид и самочувствие больных НФ1 [1]. Обычно 

удаление большого количества нейрофибром при 

помощи лазера проводится под общим наркозом. 

Еще в 1987 г. R.K. Roenigk et al. описали 4 пациентов, 

каждому из которых с помощью СО
2
-лазера было 

удалено более 100 нейрофибром в течение менее часа 

операции. В результате получены хорошие космети-

ческие результаты [35]. В 1992 г. сообщалось о ради-

кальном удалении множественных кожных опухолей 

у 21 больного НФ1 с помощью аргонового и СО
2
-ла-

зера – рецидивов не наблюдалось [36]. В 2001 г. 

B. Algermissen et al. опубликовали данные о 5-летнем 

опыте удаления 75 000 нейрофибром у 119 пациентов 

с помощью CO
2
-лазера с хорошими отдаленными 

результатами и отсутствием рецидивов [37]. Сходные 

данные получены в том же году J.C. Moreno et al. при 

лечении 13 больных НФ1 с помощью СО
2
-лазера [38].

В 2008 г. представлена работа об использовании 

неодим-иттрий-алюминиево-гранатового (Nd:YAG) 

лазера в лечении 12 больных НФ1 с помощью длинно-

импульсной фотокоагуляции для плоских поражений 

и интерстициальной фотокоагуляции непрерывной 
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волны для более объемных поражений. В течение 

последующих 14 мес наблюдений были отмечены хоро-

шие результаты [39]. Данные об эффективном приме-

нении Nd:YAG-лазера получены в 2012 г. при удалении 

сотен кожных нейрофибром у 35-летнего мужчины 

[40]. В 2012 г. при сравнении электродиссекации, 

СО
2
-лазера и эрбий-иттрий-алюминиево-гранатового 

(Er:YAG) лазера в лечении нейрофибром у 12 больных 

НФ1 было показано преимущество Er:YAG-лазера 

в отношении минимального термического поврежде-

ния и отсутствия коагуляции раны. Гистологический 

анализ показал, что диапазон повреждения дермы 

под влиянием CO
2
-лазера составил 430–920 мкм,

а под влиянием Er:YAG-лазера – 70–230 мкм, при исполь-

зовании электрокоагуляции проволочной петлей –

290–780 мкм и иглой Colorado – 410–970 мкм [41].

В 2014 г. при сравнении СО
2
-лазера с Er:YAG-ла-

зером была показана бóльшая эффективность послед-

него при удалении множественных кожных нейрофи-

бром у 44 больных НФ1. Через 36 мес после лечения 

Er:YAG-лазером не наблюдалось гипертрофических 

рубцов, редко – депигментации [42]. В 2015 г. было 

проведено ретроспективное исследование 106 боль-

ных НФ1 после удаления нейрофибром с помощью 

CO
2
-лазера. Более 90 % пациентов были удовлет-

ворены лечением, которое сопровождалось мини-

мальным болевым синдромом [1]. Однако, несмотря 

на успешное применение удаления нейрофибром 

с помощью лазера, этот метод остается труднодоступ-

ным для пациентов [33], о чем свидетельствуют также 

скудное количество публикаций по данной методике 

и небольшое число больных НФ1 в опубликованных 

результатах: от 1 [40] – 4 [35], в среднем – 12 [39, 41], 

13 [38], 21 [36], 44 [42], до максимум 106 [1] – 119 [37]. 

Сходная ситуация наблюдается в отношении приме-

нения ингибиторов MEK [13–17], высокая стоимость 

которых делает их недоступными для больных НФ1, 

а назначение в рамках общественных организаций 

возможно только для детей от 2 до 18 лет с наличием 

ПН. Однако следует отметить, что MEK-ингибитор 

селуметиниб зарегистрирован в Российской Федера-

ции для применения у детей от 3 до 18 лет, что позво-

ляет надеяться на его активное внедрение в клинику 

с достоверной оценкой результатов.

Заключение
Анализ научной литературы свидетельствует об 

эффективности хирургического лечения опухолей 

при НФ1 в большинстве случаев, даже в отношении 

ПН. Рецидивы, наиболее вероятно, обусловлены 

несоблюдением правил антибластики при удалении 

нейрофибром, которые, несмотря на доброкаче-

ственность, при НФ1 склонны к диссеминации при 

их повреждении. Об этом свидетельствует высокая 

эффективность хирургического лазера, обеспечива-

ющего коагуляцию сосудов при удалении нейрофи-

бром. Поэтому при оперативном лечении больных 

НФ1 необходимо соблюдение антибластики во избе-

жание рецидива и диссеминации опухолей. Наибо-

лее перспективна комбинация с доказавшими свою 

эффективность ингибиторами MEK, которые пода-

вляют рост и уменьшают размеры опухолей. Особенно 

актуален данный подход для лечения MPNST, кото-

рые склонны к частым рецидивам и метастазирова-

нию. MEK-ингибиторы продемонстрировали актив-

ность в доклинических исследованиях в отношении 

MPNST, однако об их клинической эффективности 

в лечении данного агрессивного злокачественного 

новообразования пока не сообщалось. Тема хирурги-

ческого лечения нейрофибром, в особенности ПН, 

у больных НФ1 остается дискутабельной и требует 

коллегиального обсуждения с мультидисциплинар-

ным подходом. Появление эффективной патогенети-

ческой терапии опухолей при НФ1 может позволить 

получить наилучшие результаты в терапии больных 

с персонализированным подходом с участием вра-

чей-хирургов, онкологов, а при необходимости – 

неврологов и ортопедов.
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