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Введение. Нейробластома (НБ) – наиболее часто встречающаяся экстракраниальная солидная опухоль у детей. Как правило, 

НБ локализуется в надпочечнике, забрюшинном пространстве и заднем средостении. Область головы и шеи относится к редким 

локализациям НБ, на долю которой приходится 2,6 % случаев, и наиболее часто встречается у детей в возрасте 0–3 лет. 

Локализация НБ в области шеи в большинстве наблюдений имеет благоприятный прогноз.

Материалы и методы. За период с сентября 2013 г. по сентябрь 2017 г. (48 мес) в НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева получа-

ли лечение 8 пациентов с НБ в области шеи. Обследование, оценка распространенности процесса и стратификация на группы 

риска у всех больных проводились согласно рекомендациям протокола немецкой группы по лечению НБ NB-2004. В целях гистоло-

гической верификации диагноза и выявления неблагоприятных молекулярно-генетических маркеров пациентам было выполнено 

хирургическое вмешательство. Всем больным проводилась риск-адаптированная терапия по протоколу NB-2004.

Результаты. Медиана возраста постановки диагноза составила 8,7 (1,2–34,1) мес. В нашей когорте пациентов в 87,5 % слу-

чаев диагноз был установлен на первом году жизни. В большинстве наблюдений имело место не только выявление опухолевых 

масс, но и другие симптомы заболевания. У 3 (37,5 %) пациентов установлена 2-я стадия, у 1 (12,5 %) больного – 3-я ста-

дия, у 3 (37,5 %) пациентов – 4-я стадия заболевания и у 1 (12,5 %) больного – 4S стадия заболевания. При стратификации 

пациентов на группы риска в группу наблюдения и группу высокого риска стратифицировано по 3 (37,5 %) ребенка, 2 (25 %) 

больных – в группу промежуточного риска. У 3 (37,5 %) пациентов выявлены неблагоприятные цитогенетические аномалии. 

При оценке ответа на проводимую терапию у большинства больных констатирован полный и очень хороший частичный ответ. 

Общая (ОВ) и бессобытийная (БСВ) выживаемость составили 75 ± 15 % и 50 ± 17 % соответственно. Медиана наблюдения – 

43 (26–61) мес.

Обсуждение. НБ с локализацией первичной опухоли в области головы и шеи является благоприятной формой с точки зрения ста-

дии заболевания и группы риска, однако следует отметить, что в нашей когорте пациентов у половины исследуемых отмечено 

развитие тех или иных неблагоприятных событий, что нашло отражение и в цифрах ОВ и БСВ. Более того, данная локализация 

диктует свои риски с точки зрения хирургического этапа лечения. Главной опасностью являются осложнения после оперативно-

го лечения, связанные с анатомической близостью центральных артериовенозных стволов, черепных нервов и их вовлеченностью 

в опухолевый процесс. В случае развития жизнеугрожающих состояний (ЖУС) возможно применение низкоинтенсивных курсов 

полихимиотерапии.

Заключение. Опыт НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева показывает необходимость своевременной диагностики и начала ле-

чения НБ с локализацией в области шеи. Выбор тактики ведения в пользу проведения только хирургического лечения возможен 

у больных группы наблюдения без развития ЖУС. Далеко не всегда локализация НБ в области шеи коррелирует с благоприятным 

прогнозом.

Ключевые слова: дети, нейробластома, онкология, область шеи, возраст, локализация, группа риска, химиотерапия, выживае-

мость, жизнеугрожающие состояния
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Introduction. Neuroblastoma (NB) is the most common extracranial solid tumor in children. As a rule, NB is localized in the adrenal gland, 

retroperitoneal space and posterior mediastinum. The head and neck area belongs to the rare localization of NB, which accounts for 2.6 % 

of cases, and is most common in children aged 0–3 years. Localization of NB in the neck in most cases has a favorable prognosis.

Materials and methods. For the period from September 2013 to September 2017 (48 months) in the Dmitry Rogachev National Medical 

Research Center of Pediatric Hematology, Oncology and Immunology received treatment for 8 patients with NB in the neck. Examination, 
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assessment of the prevalence of the process and stratification into risk groups in all patients were carried out according to the recommendations 

of the protocol of the German group for the treatment of NB NB-2004. For the purpose of histological verification of the diagnosis and 

detection of unfavorable molecular genetic markers, patients underwent surgical intervention, performed risk-adapted therapy according to 

the NB-2004 protocol.

Results. The median age of diagnosis was 8.7 (1.2–34.1) months. In our cohort of patients in 87.5 % of cases, the diagnosis was made in the 

first year of life. In most cases, there was not only the identification of tumor masses, but also other symptoms of the disease. In 3 (37.5 %) 

patients the 2nd stage was established, in 1 (12.5 %) patient – the 3rd stage, in 3 (37.5 %) patients – the 4th stage and in 1 (12.5 %) patient – 

4S stage of the disease. When stratifying patients into risk groups, in the observation group and the high-risk group was stratified by 3 (37.5 %) 

children and 2 (25 %) patients were classified as high-risk group. 3 (37.5 %) patients showed unfavorable cytogenetic abnormalities.

When evaluating the response to therapy in most patients, a complete and very good partial response was stated. Overall (OS) and event-free 

(EFS) survival rates were 75 ± 15 % and 50 ± 17 %, respectively. The median of observation is 43 (26–61) months.

Discussion. NB with the localization of the primary tumor in the head and neck area is a favorable form in terms of the stage of the disease 

and the risk group, however, it should be noted that in our patient cohort half of the subjects showed the development of certain adverse 

events, which was also reflected in the OS and EFS. Moreover, this localization dictates its risks from the point of view of the surgical stage 

of treatment. The main danger is complications after surgical treatment associated with the anatomical proximity of the central arteriovenous 

trunks, cranial nerves, and their involvement in the tumor process. In the case of the development of life threatening conditions (LTC), it is 

possible to use low-intensity chemotherapy courses.

Conclusion. Experience Dmitry Rogachev National Medical Research Center of Pediatric Hematology, Oncology and Immunology shows the 

need for timely diagnosis and the start of treatment of NB with localization in the neck. The choice of management tactics in favor of carrying 

out only surgical treatment is possible in patients of the observation group without the development of LTC. Not always the localization of NB 

in the neck region correlates with a favorable prognosis.
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Введение
Нейробластома (НБ) является эмбриональной опу-

холью симпатической нервной системы, это наиболее 

часто встречающаяся экстракраниальная солидная 

опухоль у детей, на которую [1] приходится до 10 % 

общего числа случаев злокачественных новообразо-

ваний (ЗНО) в детском возрасте [2]. В свою очередь, 

по данным ряда исследователей, у детей первого года 

жизни НБ является самым частым видом ЗНО [3, 4]. 

Течение заболевания у детей этого возрастного пери-

ода варьирует от спонтанной регрессии опухоли до 

генерализованной прогрессии заболевания. Как пра-

вило, в данном возрасте встречаются благоприятные 

формы заболевания, однако наличие определенных 

молекулярно-генетических характеристик опухоли не 

является гарантией позитивного исхода заболевания [5]. 

При определении тактики терапии НБ у детей учиты-

ваются возраст, стадия заболевания, наличие небла-

гоприятных молекулярно-биологических маркеров, 

характер клинического течения заболевания, а также 

наличие жизнеугрожающих состояний (ЖУС). 

Необходимо отметить, что гистологический тип 

опухоли определяется согласно критериям междуна-

родной классификации International Neuroblastoma 

Pathology Classification (INPC), широко известной 

как система Шимада, в которую входят такие крите-

рии, как оценка гистологических характеристик НБ 

(развитие стромы, степень дифференцировки, индекс 

митоз-кариорексис (MKI). Согласно данной класси-

фикации, выделяют следующие виды заболевания: 

НБ (недифференцированный подтип, низкодиффе-

ренцированный подтип, дифференцирующийся под-

тип), смешанная ганглионейробластома, нодулярная 

ганглионейробластома и доброкачественная ганглио-

нейрома [6]. 

Одним из наиболее важных вопросов диагности-

ки и лечения НБ наряду с гистологической картиной 

является локализация первичной опухоли. Как прави-

ло, она локализуется в надпочечнике, забрюшинном 

пространстве и заднем средостении. К редким локали-

зациям относятся область шеи и область малого таза. 

В табл. 1 представлены варианты локализации первич-

ной опухоли в зависимости от стадии заболевания.

В структуре заболеваемости ЗНО у детей на долю 

первичной опухоли в области головы и шеи вне зави-

симости от гистологического вида приходится около 
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s 12 % наблюдений. В свою очередь, на долю шейно-

го отдела симпатического ствола только 2,6 % всех 

случаев НБ. По данным же M. Csanady et al., часто-

та встречаемости данной локализации первичной 

опухоли при НБ не превышает 5 % и наиболее часто 

встречается у детей в возрасте 0–3 лет. Важно отме-

тить, что наличие опухолевых клеток в области шеи 

может быть обусловлено не только локализацией пер-

вичной опухоли, но и метастатическим поражением 

лимфатических узлов (ЛУ) шеи при 4-й стадии забо-

левания [8–12].

Формирование представления о первичной лока-

лизации процесса крайне важно, так как, по данным 

Международной группы по изучению НБ (International 

Neuroblastoma Risk Group, INRG), имеются различия 

в 5-летней выживаемости пациентов в зависимости 

от локализации первичного очага. Показано, что 

при локализации в области шеи как общая (ОВ), так 

и бессобытийная (БСВ) выживаемость выше (рис. 1). 

Такие результаты обусловлены в первую очередь бла-

гоприятными молекулярно-генетическими характе-

ристиками опухоли. Так, по данным K.T. Vo et al., из 

229 пациентов с НБ в области шеи лишь у 44 (20 %) 

была установлена 4-я стадия заболевания. Амплифи-

кация гена MYCN и вовсе имела место у 4 (2 %) боль-

ных. Делеция 1p обнаружена у 5 (11 %) пациентов [14].

Анализ результатов лечения пациентов с НБ, лока-

лизованной в области шеи, небольшой. Так, S. Alvi 

et al. описали 6 случаев заболевания, из которых лишь 

в 1 (14 %) наблюдении имела место 4-я стадия заболе-

вания [4]. S. Sajid et al. опубликовали данные о 9 паци-

ентах с НБ в области шеи, у всех больных имела место 

локализованная форма заболевания и отсутствовала 

амплификация гена MYCN [14]. 

Дифференциальный диагноз НБ области шеи дол-

жен проводиться с доброкачественными новообразо-

ваниями, врожденными пороками развития шейного 

отдела позвоночника, инфекционными процессами 

(абсцесс, лимфаденит), другими ЗНО (рабдоидная 

опухоль, саркома мягких тканей) и неопухолевыми 

заболеваниями [15, 16]. 

Одной из главных проблем ведения пациентов 

с НБ шеи является сама локализация опухолево-

го процесса, а именно непосредственная близость 

опухолевых масс к жизненно важным структурам, 

таким как магистральные сосуды, крупные нервные 

стволы, а также к спинномозговому каналу. Такое 

расположение, порой, становится препятствием для 

проведения не только радикальной операции, но 

и частичной резекции опухоли, а в некоторых случаях 

оставляет возможность исключительно для проведе-

ния биопсии. Одним из важнейших показателей сте-

пени хирургических рисков при данной локализации 

опухолевого процесса является оценка по критериям 

IDFR (image-defined risk factors), которые позволяют 

рассчитать риск развития хирургических осложнений 

у пациентов с НБ различной локализации и включа-

ют оценку вовлечения сосудистых структур, объем 

распространения опухоли в спинномозговой канал 

и другие факторы, на основании данных визуализа-

ции [17].

Таблица 1. Наиболее часто встречающаяся локализация первичной опухоли 

при НБ в зависимости от стадии заболевания (адаптировано из [7])

Table 1. The most common localization of the primary tumor in neuroblastoma, 

depending on the stage of the disease (adapted from [7])

Локализация 
первичного очага
Localization of the 

primary focus

1–3-я 
стадии, %
Stage 1–3, 

%

4-я стадия, 
%

Stage 4, 
%

4S стадия, 
%

Stage 4S, %

Всего, %
Total, %

Область шеи
Neck area

3,9 0,7 2,6 2,6

Заднее средостение

Posterior
19,5 8,4 12,2 14,7

Надпочечники

Adrenal glands
41,4 62,3 63,8 51,3

Забрюшинное про-

странство (ганглии 

симпатического 

ствола)

Retroperitoneal space 
(sympathetic ganglia)

33,2 23,0 17,8 27,9

Первично множе-

ственная локали-

зация

Primary multiple 
localization

1,8 2,9 1,0 2,1

Другие локализа-

ции

Other localizations
0,2 0,1 0 0,2

Первичный очаг 

опухоли не уста-

новлен

Primary tumor focus 
not established

0 2,5 2,6 1,2

Рис. 1. БСВ (а) и ОВ (б) пациентов с НБ в зависимости от локализа-

ции первичной опухоли [13]

Fig. 1. Event-free (a) and overall (б) survival of patients with neuroblastoma 

depending on the location of the primary tumor [13]

а

б
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Целью исследования явился анализ собственного 

опыта НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева по лече-

нию пациентов с НБ с локализацией в области шеи.

Материалы и методы
За период с сентября 2013 г. по сентябрь 2017 г. 

в НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева получали лече-

ние 8 пациентов с НБ в области шеи. Всем больным 

обследование, оценка распространенности процесса, 

стратификация на группы риска и терапия проводи-

лись согласно рекомендациям модифицированного 

протокола немецкой группы по лечению НБ NB-2004, 

утвержденного ученым советом Центра [18]. В рамках 

первичного обследования всем пациентам выпол-

нялись лабораторные исследования (определение 

уровня нейронспецифической енолазы, лактатдеги-

дрогеназы, ферритина) и визуализационные методы 

обследования (ультразвуковое исследование пер-

вичного очага опухоли, компьютерная томография 

(КТ) с внутривенным контрастированием, магнит-

но-резонансная томография (МРТ). Сцинтиграфия 

с 123I-метайодбензилгуанидином (МЙБГ) проведена 

7 (87,5 %) пациентам, 1 (12,5 %) больному данное 

обследование не выполнялось ввиду тяжести общего 

состояния при поступлении. Пяти (62,5 %) пациентам 

проведена сцинтиграфия с технецием в целях выяв-

ления метастатического поражения костей скелета 

при подозрении на него. Всем больным выполнялась 

костномозговая пункция из 4 точек. В целях гистоло-

гической верификации диагноза 5 (62,5 %) пациентам 

проводилась биопсия первичной опухоли, 2 (25 %) – 

оперативное вмешательство в объеме удаления опухо-

ли и 1 (12,5 %) ребенку – биопсия метастатического 

очага. Всем больным после гистологического под-

тверждения диагноза выполнялось цитогенетическое 

исследование ткани опухоли в целях выявления моле-

кулярно-биологических маркеров опухоли (амплифи-

кация гена MYCN и делеция короткого плеча хромо-

сомы 1 (del1p)). Стадия заболевания определялась по 

Международной оценке распространенности процес-

са при НБ (International Neuroblastoma Staging System, 

INSS). Всем пациентам проводилась противоопухоле-

вая терапия согласно модифицированному протоколу 

NB-2004. 

Результаты
Характеристика пациентов, включенных в иссле-

дование, представлена в табл. 2. Медиана возраста 

постановки диагноза составила 8,7 (1,2–34,1) мес. 

В 7 (87,5 %) случаях диагноз был установлен на пер-

вом году жизни. Девочки заболевали несколько чаще 

(соотношение мальчики:девочки составило 0,6:1). 

Анализ клинической картины заболевания не 

показал превалирование его бессимптомного тече-

ния. В 6 (75 %) случаях из 8 были отмечены те или 

иные симптомы на момент постановки диагноза НБ. 

Во всех наблюдениях симптомы заболевания были 

связаны с нарушением симпатической иннервации 

орбиты и глазного яблока (синдром Бернара–Гор-

нера – 4 (66,6 %), птоз верхнего века – 2 (33,3 %)). 

У 1 пациента клиника птоза сочеталась с развитием 

эпидуральной компрессии. 

У 2 (25 %) больных с бессимптомным течением 

опухоль обнаружена родителями самостоятельно. 

Следует отметить, что у 1 (12,5 %) пациента из нашей 

когорты отмечалось первично-множественное рас-

пространение опухоли. 

Анализ тяжести состояния на момент постановки 

диагноза показал, что лишь у 2 (25 %) больных при-

сутствовали ЖУС, которые были обусловлены сдавле-

нием трахеи и компрессией спинного мозга (рис. 2, 3). 

Рис. 2. Эпидуральная компрессия на уровне С3-Th3 (МРТ с контрас-

том), аксиальные срезы

Fig. 2. Epidural compression at C3-Th3 level (MRI with contrast), axial 

sections

Рис. 3. Эпидуральная компрессия на уровне С3-Th3 (МРТ с контрас-

том), сагиттальные срезы

Fig. 3. Epidural compression at C3-Th3 level (MRI with contrast), sagittal 

sections

После проведения необходимого лабораторного 

и инструментального обследования всем пациен-

там было выполнено хирургическое вмешательство 

в целях гистологической верификации диагноза: 



ТОМ | VOL. 54 2018  

Российский журнал ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ

The Russ ian Journal  of  Pediatr ic  Hematology аnd Oncology

26

О
р

и
г

и
н

а
л

ь
н

ы
е

 и
с

с
л

е
д

о
в

а
н

и
я

  
|| 

 O
ri

g
in

a
l 

s
tu

d
ie

s

Таблица. 2. Характеристики пациентов с НБ в области шеи, включенных в исследование (собственные данные)

Table 2. Characteristics of patients with neuroblastoma in the neck area included in the study (own data)

№

Возраст на мо-
мент постановки 
диагноза, месяцы
Age at the time of 
diagnosis, months

Гистология + MKI
Histology + MKI

Стадия по 
INSS

INSS Stage

Группа риска
Risk group

Наличие ЖУС на 
момент постанов-

ки диагноза
Presence of 

life-threatening 
symptoms at the 
time of diagnosis

Наличие, локализация 
метастазов

Presence, localization 
of metastases

Методика 
постановки 

диагноза
Method of 
diagnosis

1 1,2 Недифференцирован-

ная НБ, < 2 %

Undifferentiated 
neuroblastoma, < 2 %

2В Группа

наблюдения

Observation
group

Нет

No
Нет

No
Гистология 

первичной 

опухоли

Histology of the 
primary tumor

2 8,8 Низкодифференциро-

ванная НБ, > 4 %

Poorly differentiated 
neuroblastoma, > 4 %

4 Группа про-

межуточного 

риска

Intermediate 
risk group

Нет

No
Костный мозг (КМ), 

отдаленные ЛУ

Bone marrow, distant 
lymph nodes

Гистология 

метастатиче-

ского очага

Histology of 
the metastatic 

focus

3 7,0 Недифференцирован-

ная НБ, > 4 %

Undifferentiated 
neuroblastoma, > 4 %

2В Группа 

высокого 

риска

High risk 
group

Нет

No
Нет

No
Гистология 

первичной 

опухоли

Histology of the 
primary tumor

4 9,6 Низкодифференциро-

ванная НБ, > 4 %

Poorly differentiated 
neuroblastoma, > 4 %

4 Группа 

высокого 

риска

High risk 
group

Да, сдавление 

трахеи

Yes, trachea 
compression

Легкие/плевра

Lungs/pleura
Гистология 

первичной 

опухоли

Histology of the 
primary 

5 8,6 Низкодифференциро-

ванная НБ, > 4 %

Poorly differentiated 
neuroblastoma, > 4 %

4S Группа на-

блюдения

Observation
group

Нет

No
КМ

Bone marrow
Гистология 

первичной 

опухоли

Histology of the 
primary

6 6,1 Низкодифференциро-

ванная НБ, > 4 %

Poorly differentiated 
neuroblastoma, > 4 %

4 Группа про-

межуточного 

риска

Intermediate 
risk group

Нет

No
Кости скелета, КМ, 

отдаленные ЛУ

Skeleton bones,bone 
marrow, distant lymph 

nodes

Гистология 

первичной 

опухоли

Histology of the 
primary

7 34,1 Низкодифференциро-

ванная НБ, > 2 %

Poorly differentiated 
neuroblastoma, > 2 %

2В Группа 

высокого 

риска

High risk 
group

Нет

No
Нет

No
Гистология 

первичной 

опухоли

Histology of the 
primary

8 11,8 Низкодифференциро-

ванная НБ, > 4 %

Poorly differentiated 
neuroblastoma, > 4 %

3-я, пер-

вично-мно-

жественная 

локализа-

ция

Stage 3, 
primary 
multiple 

localization

Группа на-

блюдения

Observation
group

Эпидуральная 

компрессия на 

уровне С3-Th3

Epidural 
compression 

at C3-Th3 level

Нет

No
Гистология 

первичной 

опухоли

Histology of the 
primary



ТОМ | VOL. 54 2018  

Российский журнал ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ

The Russ ian Journal  of  Pediatr ic  Hematology аnd Oncology

27

О
р

и
г

и
н

а
л

ь
н

ы
е

 и
с

с
л

е
д

о
в

а
н

и
я

  
|| 

 O
ri

g
in

a
l 

s
tu

d
ie

s

Первые симптомы/
клинические 

синдромы
First symptoms/clini-

cal syndromes

Наличие 
неблагоприятных 
цитогенетических 

маркеров
Presence of unfa-

vorable cytogenetic 
markers

МЙБГ-статус 
при инициальной 

диагностике
MIBG-status with 
initial diagnostics

Объем терапии
Scope of therapy

Ответ на терапию
Response to therapy

Статус на момент 
написания статьи, 

длительность наблю-
дения (мес)

Status at the time of 
writing, duration of 

observation (months)

Визуально, образо-

вание на шее

Visually, neoplasm of 
the neck

Нет

No
Негативный

Negative
Удаление опухоли, радикаль-

ная операция

Removal of the tumor, radical 
surgery

Полный ответ

Complete response
Жив без признаков 

заболевания (61,2)

Alive without disease 
(61.2)

Синдром Горнера, 

с 4 месяцев при-

пухлость в области 

шеи

Horner’s syndrome, 
from 4 months of age 
swelling in the neck

Нет

No
Позитивный

Positive
Расширенная биопсия, 10 кур-

сов полихимиотерапии (ПХТ), 

13-цис-Ретиноевая кислота 

(13-цис-РК)

Extended biopsy, 10 courses of 
polychemotherapy, 13-cis-Retinoic 

acid

Очень хороший 

частичный ответ

Very good partial 
response

Жив без признаков 

заболевания (55,4)

Alive without disease 
(55.4)

Синдром Горнера

Horner’s syndrome
Амплификация 

MYCN; 

LOH/del1p

MYCN 
amplification; 

LOH/del1p

Позитивный

Positive
6 курсов ПХТ, ауто-ТГСК, 

13-цис-РК, циторедуктивная 

операция

6 courses of polychemotherapy, 
autologous hematopoietic stem cell 
transplantation, 13-cis-Retinoic 

acid, cytoreductive surgery

Полный ответ

Complete response
Рецидив (10,1) 

Смерть (11,2)

Relapse (10.1) 
Death (11.2)

Птоз, изменение 

зрачка

Ptosis, pupil change

Амплификация 

MYCN; 

LOH/del1p

MYCN 
amplification; 

LOH/del1p

Исследование 

не проводилось

Study was not 
conducted

Биопсия образования + 

4 курса ПХТ

Neoplasm biopsy + 4 courses 
of polychemotherapy

Прогрессия

Progression
Прогрессия (1,6)

Смерть (3,4)

Progression (1.6) 
Death (3.4)

Увеличение шей-

ных ЛУ, синдром 

Горнера

Enlarged cervical 
lymph nodes, 

Horner’s syndrome

Нет

No
Негативный

Negative
Биопсия образования + 

2 курса ПХТ

Neoplasm biopsy + 2 courses 
of polychemotherapy

Очень хороший 

частичный ответ

Very good partial 
response

Жив без признаков 

заболевания (41,3)

Alive without disease 
(41.3)

Птоз, образование 

на шее

Ptosis, neoplasm 
of the neck

Нет

No
Позитивный

Positive
Циторедуктивная операция + 

удаление подчелюстного ЛУ + 

10 курсов ПХТ, 13-цис-РК

Cytoreductive surgery + removal 
of the submandibular lymph node + 

10 courses of polychemotherapy, 
13-cis-Retinoic acid

Полный ответ

Complete response
Жив без признаков 

заболевания (28,9)

Alive without
disease (28.9)

Синдром Горнера, 

после удара головой

Horner’s syndrome, 
after hitting his head

Амплификация 

MYCN; 

LOH/del1p

MYCN 
amplification; 

LOH/del1p

Позитивный

Positive
6 курсов ПХТ, ауто-ТГСК, 

13-цис-РК, радикальная 

операция + биопсия подче-

люстного ЛУ

6 courses of polychemotherapy, 
autologous hematopoietic stem 

cell transplantation, 13-cis-
Retinoic acid, radical surgery + 

submandibular lymph node biopsy

Полный ответ

Complete response
Рецидив (26,0), 

жив

Relapse (26.0),
alive

Образование на 

шее

Neoplasm of the 
neck

Нет

No
Позитивный

Positive
Биопсия, 2 курса ПХТ

Biopsy, 2 courses 
of polychemotherapy

Стабилизация

Stabilization
Прогрессия, 

жив (13,6)

Progression, 
alive (13.6)

Таблица. 2. Характеристики пациентов с НБ в области шеи, включенных в исследование (собственные данные)

Table 2. Characteristics of patients with neuroblastoma in the neck area included in the study (own data)
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5 (62,5 %) больным из 8 – биопсия первичной опу-

холи, 2 (25 %) из 8 – радикальное удаление опухоли 

и 1 (12,5 %) ребенку – биопсия ЛУ. В 6 (75 %) случаях 

установлена НБ низкодифференцированного под-

типа. Всем пациентам проведено цитогенетическое 

исследование ткани опухоли и у 3 (37,5 %) больных из 

8 выявлены неблагоприятные молекулярно-генетиче-

ские маркеры. Во всех случаях обнаружено сочетание 

амплификации гена MYCN и делеции 1p. 

В нашей когорте пациентов у 3 (37,5 %) установ-

лена 2-я стадия, у 1 (12,5 %) – 3-я стадия, у 3 (37,5 %) 

детей – 4-я стадия заболевания и у 1 (12,5 %) боль-

ного – 4S стадия заболевания. При стратификации 

пациентов на группы риска в группу наблюдения 

и группу высокого риска отнесены по 3 (37,5 %) паци-

ента, 2 (25 %) больных стратифицированы в группу 

промежуточного риска. Необходимо отметить, что 

у 4 (50,0 %) пациентов были обнаружены отдаленные 

метастазы опухоли.

Противоопухолевая терапия проводилась паци-

ентам в соответствии с рекомендациями протокола 

NB-2004. Следует отметить, что в нашем исследовании 

2 (66,6 %) из 3 пациентов группы наблюдения прове-

дено 2 курса ПХТ и лишь у 1 (33,3%) больного лечение 

ограничилось проведением только хирургического 

этапа в объеме удаления опухоли. Два (25 %) ребенка 

получили терапию для группы промежуточного риска, 

3 (37,5 %) – для пациентов группы высокого риска. 

Трем (37,5 %) больным проводились повторные опера-

тивные вмешательства в целях удаления образования, 

во всех случаях после биопсии на этапе диагностики.

При оценке эффективности на проводимую тера-

пию у 4 (50 %) пациентов отмечен полный ответ, 

у 2 (25 %) – очень хороший частичный ответ. Живы без 

развития неблагоприятных событий 4 (50 %) больных. 

Неблагоприятные события отмечены у 4 (50 %) 

пациентов, из которых у 1 (25 %) отмечено прогрес-

сирование на этапе ПХТ, у 1 – рецидив после дости-

жения полного ответа на терапию. Оба пациента 

представляли группу высокого риска с наличием 

неблагоприятных цитогенетических характеристик 

опухоли и погибли вскоре после развития событий. 

Двое других больных живы после констатации про-

грессирования и рецидива заболевания.

Медиана наблюдения составила 43 (26–61) мес. 

Показатели ОВ и БСВ представлены на рис. 4, они 

составили более 70 % и 50 % соответственно.

Рис. 4. Показатели ОВ и БСВ

Fig. 4. Indicators of overall survival and event-free survival

Обсуждение
В зависимости от описанных выше особенностей, 

таких как гистологический тип, возраст манифеста-

ции основного заболевания, распространенность 

опухолевого процесса, наличие отдаленных метаста-

зов, цитогенетические аномалии, НБ имеет самое 

различное течение и прогноз. Локализация первичной 

опухоли является важной характеристикой в оценке 

возможности применения и эффективности того или 

иного метода лечения [13]. 

Наиболее часто источником НБ в области шеи 

является верхний шейный ганглий симпатического 

ствола, который находится позади внутренней сонной 

артерии [14]. С точки зрения эпидемиологических 

данных эта локализация является довольно редкой [4, 

9–11], что влечет за собой высокую вероятность ошиб-

ки в постановке диагноза на этапе оценки клинических 

симптомов и проведения первичного обследования. 

Клиническая картина при НБ области шеи богата сво-

им разнообразием и не имеет высокоспецифических 

признаков. Клинически на первый план выходят как 

сама опухоль, часто пальпируемая в области шеи [10] 

(рис. 5–8), так и симптомы, обусловленные сдавле-

нием крупных вен и артерий, проходящих в данной 

анатомической области, трахеи, пищевода, черепных 

нервов, симпатического ствола опухолевыми масса-

ми. Одним из наиболее опасных для жизни является 

нарушение акта дыхания, аспирация жидкости и пищи 

при нарушении глотания [19]. В статье Т. Okazaki et al. 

у 12 из 16 пациентов с НБ области шеи были выявлены 

те или иные проблемы со стороны дыхательной систе-

мы (стридор, диспноэ) [20]. S. Alvi описал клинический 

случай потери голоса у больного с НБ в области шеи, 

обусловленный параличом голосовых связок вследствие 

агрессивного воздействия на них опухолевых масс [4].

Высокоспецифичным симптомом для НБ в области 

шеи является синдром Бернара–Горнера, который пред-

ставляет собой целый комплекс, включающий птоз, миоз, 

патологию сфинктера зрачка, энофтальм, дисгидроз [8], 

по данным T. Okazaki, он встречается в 43,7 % случаев [19]. 

Эти данные были подтверждены и в ряде других иссле-

дований [10, 21]. В нашей когорте пациентов синдром 

Бернара–Горнера выявлен у 4 (50 %) из 8 пациентов, 

что вполне коррелирует с международными данными.

Рис. 5. Опухолевые массы с поражением шейных ЛУ (мультиспираль-

ная КТ с контрастом), сагиттальные срезы

Fig. 5. Tumor masses with lesions of the cervical lymph nodes (multispiral 

computed tomography with contrast), sagittal sections
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Рис. 6. Опухолевые массы с поражением шейных ЛУ и распростране-

нием на надключичную область (фронтальные срезы)

Fig. 6. Tumor masses with damage to the cervical lymph nodes and spread 

to the supraclavicular region (frontal sections)

Рис. 7. Опухолевые массы в области шеи (сагиттальные срезы)

Fig. 7. Tumor masses in the neck (sagittal sections)

Рис. 8. Опухолевые массы в области шеи (фронтальные срезы)

Fig. 8. Tumor masses in the neck (frontal sections)

Другими клиническими признаками НБ шеи явля-

ются нарушения глотания и патология со стороны 

дыхательной системы, что обусловливает необходи-

мость онкологической настороженности у врачей-пе-

диатров. Одним из грозных ЖУС при НБ шеи служит 

интраспинальное распространение опухоли, его след-

ствие – эпидуральная компрессия с развитием харак-

терной неврологической симптоматики.

По данным мировой литературы, метастатическая 

форма НБ шеи и неблагоприятные молекулярно-

генетические маркеры опухоли встречаются крайне 

редко. Чаще всего преобладают локализованные фор-

мы заболевания [4, 9, 13, 21]. При этом стоит отметить 

работу французских ученых, по данным которой из 

225 пациентов с локализованной формой НБ, вне 

зависимости от локализации первичного очага, лишь 

у 22 (10 %) обнаружена амплификация гена MYCN [22]. 

В нашей когорте больных у 37,5 % были обнаружены 

неблагоприятные цитогенетические аномалии и у всех 

пациентов отмечено развитие неблагоприятных собы-

тий за период наблюдения. Данный факт подтверждает 

всю важность определения цитогенетического профи-

ля НБ вне зависимости от распространенности опухо-

левого процесса. Несмотря на данные мировой литера-

туры, приведенные выше, согласно которым в случае 

развития НБ в области шеи в целом можно говорить 

о благоприятном прогнозе, могут иметь место случаи 

неудач в лечении и гибели пациентов.

Тем не менее в случае стратификации больного 

в группу наблюдения ввиду большого количества тяже-

лых осложнений химиотерапии методом выбора для 

пациентов с НБ в области шеи часто является хирур-

гическое лечение в объеме радикального удаления опу-

холи. Таким образом, главную опасность для больных 

данной группы представляют хирургические риски, 

а также осложнения после оперативного лечения, 

связанные, в первую очередь, с анатомической близо-

стью центральных артериовенозных стволов, черепных 

нервов и их вовлеченностью в опухолевый процесс [7], 

вследствие чего необходимо с особой внимательностью 

подойти к планированию объема и техники выполнения 

оперативного вмешательства. Возможно применение 

современных шкал оценки хирургических рисков, таких 

как шкала IDFR. Внедрение современных подходов 

к планированию хирургического вмешательства по дан-

ным визуализации требует высокой степени вовлечен-

ности врачей-радиологов, владеющих соответствующи-

ми навыками. Однако в случае развития ЖУС возможно 

применение комбинированного лечения с низкоинтен-

сивными курсами ПХТ и оценкой ответа после каждого 

курса по данным КТ и МРТ. В случае купирования ЖУС 

при локализованных формах заболевания рекомендо-

вано динамическое наблюдение. 

Заключение
Опыт НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева пока-

зывает необходимость индивидуализированного под-

хода в рамках риск-адаптированной терапии в случае 

развития НБ в области шеи. Необходимым условием 
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достижения успеха является своевременная диагно-

стика и определение тактики ведения пациента муль-

тидисциплинарной командой, включая врача-детского 

онколога, невролога, офтальмолога, рентгенолога 

и детского хирурга со специализацией в области хирур-

гии головы-шеи, с учетом клинической картины забо-

левания. Для адекватной стратификации пациентов 

в группы риска требуется определение цитогенети-

ческого профиля опухоли. Необходимо подчеркнуть, 

что, несмотря на имеющиеся литературные данные, 

мировой опыт лечения пациентов с НБ шеи, в нашей 

когорте согласно цифрам ОВ и БСВ у значительного 

числа больных имело место весьма неблагоприятное 

течение болезни. Это является неопровержимым дока-

зательством необходимости проведения всего спек-

тра диагностических мероприятий с привлечением 

специалистов различных дисциплин и организации 

коллаборативного подхода ведения пациентов с НБ 

шеи в целях реализации всех возможных терапевтиче-

ских опций. Следует подчеркнуть, что выбор тактики 

ведения в пользу проведения только хирургического 

лечения, без проведения ПХТ, возможен лишь у боль-

ных группы наблюдения без неблагоприятных моле-

кулярно-генетических факторов.


