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ГУ «Институт нейрохирургии им. акад. А.П. Ромоданова НАМН Украины», Киев

СУПРАТЕНТОРИАЛЬНЫЕ ПРИМИТИВНЫЕ 
НЕЙРОЭКТОДЕРМАЛЬНЫЕ ОПУХОЛИ 
У ДЕТЕЙ

Примитивные нейроэктодермальные опухоли головного мозга являются 
одними из наиболее распространенных среди злокачественных новооб-
разований центральной нервной системы у детей. Стандартными методами 
лечения примитивных нейроэктодермальных опухолей признаны хирур-
гическое удаление опухоли, лучевая и химиотерапия. Статья посвящена 
результатам лечения, прогнозированию и оценке качества жизни 53 детей 
с супратенториальными примитивными нейроэктодермальными опухолями. 
Полученные результаты ретроспективного исследования свидетельствуют 
о необходимости применения в отношении этих злокачественных опухолей 
более агрессивной лечебной тактики. Радикальность операции, использова-
ние лучевой и химиотерапии оказывают значительное влияние на качество 
и продолжительность жизни детей с супратенториальными примитивными 
нейроэктодермальными опухолями головного мозга. 

ВВЕДЕНИЕ
Гистологически все эмбриональные 

опухоли центральной нервной системы 
(ЦНС), независимо от локализации и про-
исхождения, относятся к примитивным 
нейроэктодермальным опухолям [23]. 
В группе супратенториальных прими-
тивных нейроэктодермальных опухолей 
(СПНЭО) выделяют опухоли с отчет-
ливым нейрональным компонентом  — 
нейробластомы, содержащие клетки 
ганглиев — ганглионейробластомы. Все 
СПНЭО отнесены ВОЗ к опухолям IV сте-
пени злокачественности [20]. В настоящее 
время известно, что СПНЭО отличаются 
от инфратенториальных ПНЭО (медул-
лобластомы) прогнозом, молекулярно-
генетическими особенностями и должны 
рассматриваться отдельно от последних 
[8]. СПНЭО составляют от 1 до 2% всех 
опухолей головного мозга у детей [6, 11]. 
Пик заболеваемости СПНЭО приходится 
на трехлетний возраст, а ⅔ случаев встре-
чаются у детей до 5 лет [2, 22]. Прогноз 
для этих опухолей долгое время оставался 
крайне плохим, однако внедрение клини-
ческих протоколов лечения злокачествен-
ных новообразований у детей, созданных 
на базе протокола HIT-2000, несколько 
улучшило показатели безрецидивной 
и 5-летней выживаемости больных [20]. 
Тем не менее частота возникновения ре-
цидивов остается высокой [21]. 

Целью настоящей работы является 
ретроспективный анализ наблюдений 
СПНЭО головного мозга у детей, лечив-
шихся в отделе нейрохирургии детского 
возраста ГУ «Институт нейрохирургии 
им. акад. А.П. Ромоданова НАМН Укра-
ины» за период с 1998 по 2011 год. 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 
ИССЛЕДОВАНИЯ
За период 1998–2011  гг. находи-

лись на лечении 53 ребенка с СПНЭО 
головного мозга: 30 (56,6%) мальчиков 
и 23 (43,4%) девочки. По половому при-
знаку доминировали мальчики — 1,3:1. 
Средний возраст пациентов составлял 
5 лет (от 1 мес до 17 лет). Дети до 3 лет 
(17 наблюдений) составили 32,1%. Ком-
пьютерная томография (КТ) выполнена 
53 больным, магнитно-резонансная томо-
графия (МРТ) — 45 пациентам, нейросо-
нография — 8 больным и 1 — ангиография 
сосудов головного мозга.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Период от первых проявлений за-

болевания до госпитализации составил 
в среднем 6 мес (от 1 нед до 48 мес). 
При поступлении 29 (54,7%) детей нахо-
дились в удовлетворительном состоянии, 
18 (33,9%) — в состоянии средней тяже-
сти и 5 (5,4%) — в тяжелом состоянии. 
У 36 (68%) детей отмечены признаки вну-
тричерепной гипертензии. В 68% наблюде-
ний выявлены изменения на глазном дне 
(51% — отек зрительных нервов различной 
степени и 17%  — атрофия зрительных 
нервов). В 21 (39,6%) случае наблюдался 
гемипарез и в 9 (16,9%) — судорожный 
синдром. Статокоординаторные наруше-
ния обнаружены у 10 (18,8%) больных. 

При КТ-исследовании определялось 
повышенной плотности объемное обра-
зование, обычно больших размеров, ко-
торое гетерогенно усиливалось после вве-
дения контрастного вещества (рис.1 а, б). 
У 20 (37,7%) больных обнаружена киста, 
у 6 (11,3%) — геморрагии и у 2 (3,8%) — 
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кальцинаты в ткань опухоли. Смещение 
срединных структур отмечено в 36 (67,9%) 
наблюдениях, а сопутствующая гидроце-
фалия — в 14 (26,4%) случаях.

На МРТ у больных определялся хоро-
шо отграниченный гетерогенный гипо-
интенсивный сигнал на Т1-взвешенных 
изображениях. При Т2-взвешенных 
изображениях визуализировался гипе-
ринтенсивный сигнал гетерогенного 
характера (рис. 2 а, б). Средние размеры 
опухолей были 71×61×67 мм.

Мультифокальное поражение ЦНС 
диагностировано в 6 (11,3%) случаях, 
количество очагов — от 2 до 4. Метаста-
тические очаги располагались в пределах 
головного мозга (3 наблюдения) и в спин-
ном мозгу (3 наблюдения). В 27 (50,9%) 
наблюдениях опухоль занимала проекцию 
нескольких отделов большого мозга, чаще 
всего лобную и височную долю. Опухоль 
смещала срединные структуры и/или 
распространялась на противоположную 
сторону. Учитывая размеры опухоли, 
можно условно говорить о локализации 
образования в проекции определенной 
анатомической структуры мозга. Пре-
имущественно в лобной области ново-
образование локализовалось в 8 (15,1%) 
наблюдениях, в височной доле — в 4 (7,5%) 
случаях. Значительно реже СПНЭО обна-
руживались в теменной и лобно-каллезной 
области — по 2 и по 1 наблюдению соот-
ветственно, когда опухоль выявлена в про-
зрачной перегородке и затылочной доле. 
Оперативное вмешательство проведено 
у всех детей. Тотальное удаление опухоли 
выполнено в 33 (62,3%), субтотальное — 
в 16 (30,2%), частичное — в 2 (3,8%) и био
псия в 2 (3,8%) наблюдениях. У 2 больных 
удаление опухоли было дополнено ликво-
рошунтирующей операцией. Опухоли хо-
рошо кровоснабжались, и часто удаление 
сопровождалось значительной потерей 
крови. В 26 случаях кровопотеря превы-
шала 500 мл, что расценивалось нами как 
осложнение оперативного вмешательства. 

Гистологический диагноз «супратен-
ториальная примитивная нейроэктодер-
мальная опухоль» установлен в 28 (52,8%) 
случаях. В 21 (39,7%) наблюдении опухоли 
имели нейрональную дифференцировку 
и классифицированы как нейробластомы, 
а в 4 (7,5%) — как ганглионейробласто-
мы. Эпендимарной дифференцировки 
мы не наблюдали.

Послеоперационная смертность соста-
вила 7,5%. Основной причиной летального 
исхода было нарушение мозгового кро-
вообращения в диэнцефально-стволовых 
отделах на фоне фалькс-тенториального 
вклинения височной доли и отека гипота-
ламуса. Во всех наблюдениях смерть насту-
пила в течение 1-й недели после операции. 

С целью выявления метастазирова-
ния в послеоперационный период детям 
проводились МРТ головного и спинного 
мозга с внутривенным усилением, цито-
логическое исследование «люмбального» 

ликвора через 12 дней после операции. 
Наличие опухолевых клеток в спинномоз-
говой жидкости обнаружено в 13 (24,5%) 
случаях (в 2 наблюдениях цитологиче-
ское исследование не производилось). 
Метастазирование, как уже отмечено, 
в другие отделы нервной системы диа-
гностировано в 6 (11,4%) наблюдениях: 
в 3 (5,7%) — в другие отделы головного 
мозга, в спинной мозг — также в 3 (5,7%) 
случаях. Экстраневральных метастазов 
на момент оперативного вмешательства 
не обнаружено.

Таким образом, согласно стадирова-
нию по C. Chang [7] наши наблюдения 
распределились следующим образом: 
М0 (отсутствие метастазирования)  — 
34 (64,1%) наблюдения, М1 (опухоле-
вые клетки в ликворе)  — 13 (24,5%), 
М2 (метастазирование в головной 
мозг) — 3 (5,7%), М3 (метастазирование 
в спинной мозг)  — 3 (5,7%), М4 (экс-
траневральное метастазирование)  — 
не отмечалось. Наличие метастазов, 
не удаленная основная масса опухоли 
или возраст до 3 лет позволяли отнести 
29 пациентов (54,7%) в группу высоко-
го риска, результаты лечения которых 
значительно хуже, как и при медулло-
бластомах мозжечка [2, 7, 15, 21].

Всем больным повторяли МРТ го-
ловного и спинного мозга через 2 мес, 
когда можно достоверно говорить о ра-
дикальности удаления опухоли (рис. 3 а, 
б, в). После удаления опухоли детей на-
правляли к онкологу для продолжения 
лечения. Адъювантная терапия проведе-
на в 43 из 49 наблюдений (отказ от ее про-
ведения был связан с тяжестью состоя-
ния пациентов). Химиотерапия проведе-
на у 18 детей, использованы клинические 
протоколы лечения злокачественных 
новообразований у детей, созданные 
на базе протоколов НIT-1991, HIT-
2000. Курсы лучевой и химиотерапии 
прошли 25 детей. После прохождения 
химиотерапии и/или лучевой терапии 
больные продолжали наблюдаться у ней-
рохирурга и онколога с периодическим 
проведением нейровизуализирующих 
исследований.

Катамнез известен в 49 (92,5%) на-
блюдениях. Средняя длительность на-
блюдения составила 21,8 мес — от 2 мес 
до 10 лет. В различные сроки после опе-
рации (от 2 мес до 5 лет) умерли 8 детей 
(15,1%). Дети, не получавшие лучевую 
и химиотерапию после операции, умерли 
в ближайшие 2–4 мес. Общая 5-летняя 
выживаемость составила 53,7% с медиа-
ной выживаемости 28 мес. В 7 (14,3%) на-
блюдениях детям выполнялось повторное 
удаление опухоли из-за ее продолженного 
роста. Отмечена прямо пропорциональ-
ная зависимость возраста пациентов 
и показателей их выживаемости. Отри-
цательное влияние на показатель выжи-
ваемости также оказывает нерадикальное 
удаление опухоли. В возрастной группе 
до 3 лет 5-летней выживаемости не на-
блюдали, в старшей возрастной группе 
она достигала 50,6%. При частичном 
удалении или биопсии выживаемость 
не достигала 3 лет. 

Оценка качества жизни проведена 
после окончания комплексного лечения. 
У 19 (38,8%) детей качество жизни было 
хорошее (100–80 баллов), в 18 (36,7%) 
наблюдениях  — удовлетворительное 
(75–50 баллов) и в 4 (8,2%) случаях — пло-
хое (45–30 баллов). Для оценки качества 
жизни мы использовали «Шкалу качества 

Рис. 1. КТ ребенка Л. до (а) и после  
(б) операции

Рис. 2. МРТ ребенка П. до (а) и после 
(б) операции
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жизни детей с поражением нервной си-
стемы» Ю.А. Орлова [1].

ОБСУЖДЕНИЕ
В 1925 г. P. Bailey и H. Cushing пер-

выми применили термин «медуллобла-
стома» для описания плохо дифферен-
цируемой опухоли мозжечка [4]. M. Hart 
и K. Earle в 1973 г. назвали медуллобла-
стомы и схожие по строению опухоли 
большого мозга термином «примитивные 
нейроэктодермальные опухоли» [14]. Ги-
стологически медуллобластома и ПНЭО 
состоят из недифференцируемых или 
плохо дифференцируемых нейроэпи-
телиальных клеток. Эти опухоли могут 
дифференцироваться по неврональному, 
глиальному, эпендимарному или фото-
рецепторному пути. Супратенториально 
расположенные примитивные нейроэк-
тодермальные опухоли обозначают как 
СПНЭО, они составляют от 1 до 2% всех 
опухолей мозга у детей [6, 11].

По данным литературы, СПНЭО 
в основном располагаются в гемисферах 
большого мозга (80%), вокруг III желудоч-
ка (10%) и в мозолистом теле [5]. В наших 
наблюдениях 94,3% опухолей располага-
лись в гемисферах мозга, 3,8% — в области 
мозолистого тела и 1,9% — в области III 
желудочка. 

Средний возраст на момент установле-
ния диагноза СПНЭО — 3 года. Также при 
этих опухолях в отличие от медуллобла-
стом отсутствует половое доминирование 
[2]. По данным литературы, метастазиро-
вание при СПНЭО встречается в 5–39% 
случаев, в отличие от медуллобластом, 
где диссеминация процесса составляет 
40–60% [7–9, 15]. Метастазирование выяв-
лено у 35,9% наблюдаемых нами больных. 

Хирургическое удаление опухоли 
является первым этапом в лечении 
СПНЭО. Операция преследует цели 
уменьшения объема опухоли для про-
ведения дальнейшего лечения, снижения 
интенсивности неврологической сим-
птоматики, возникшей от воздействия 
объемного образования на структуры 
мозга, получения образца опухоли для 

проведения гистологического и иммуно-
гистохимического исследования. Перед 
удалением опухоли детям с повышенным 
внутричерепным давлением назначается 
гормональная терапия, а при сопутству-
ющей гидроцефалии накладывается 
временный вентрикулярный дренаж. 
После удаления опухоли вентрикуляр-
ный дренаж удаляется или заменяется 
на ликворошунтирующую систему. 
На следующий день после операции 
проводится нейровизуализирующее ис-
следование с целью послеоперационного 
контроля и определения резидуальных 
фрагментов опухоли. 

Высокая радиочувствительность 
СПНЭО подчеркивает важность про-
ведения лучевой терапии, которую, как 
правило, назначают детям в возрасте 
старше 3 лет [13]. Учитывая склонность 
опухоли метастазировать по ликворонос-
ным путям, облучают как ложе удаленной 
опухоли, так и весь головной и спинной 
мозг. Проведенные исследования эм-
бриональных опухолей доказали, что 
общая и безрецидивная выживаемость 
значительно ниже, если лучевая тера-
пия не проводится, или доза облучения 
уменьшается [8, 10]. Возраст, в котором 
можно относительно безопасно прово-
дить лучевую терапию, не установлен; 
большинство авторов считают, что ра-
диотерапия показана после 3 лет, другие 
исследователи склонны рекомендовать 
облучение после 5 лет [15, 17]. 

СПНЭО менее чувствительны к хи-
миотерпии и считаются биологически 
более агрессивными, чем инфратенто-
риальные опухоли. После радикального 
удаления, химиотерапии и лучевой тера
пии 3-летняя выживаемость при СПНЭО 
составляет от 45 до 47%; для сравнения: 
выживаемость для медуллобластом — 
более 80% [3, 8, 19]. Прогноз для СПНЭО 
хуже, чем при медуллобластомах. Пло-
хими прогностическими факторами 
при СПНЭО считаются ранний возраст 
больного, неполное удаление опухоли 
и очаги некроза в опухоли [15]. Учитывая 
способность опухоли к диссеминации, 

даже при радикальном удалении опухоли 
невозможно гарантировать длительной 
выживаемости. Использование лучевой 
терапии у пациентов младшего возраста 
приводит к задержке развития и значи-
тельным эндокринным нарушением, что 
делает ее применение нежелательным. 
Тотальное удаление опухоли корре-
лирует с длительной выживаемостью. 
Так, 1-летняя безрецидивная выжи-
ваемость после тотального удаления 
составляет 50% против 8% у пациентов 
с нерадикально удаленной опухолью [15]. 
Для детей младшей возрастной группы 
даже после использования протоколов 
с агрессивным лечением уровень общей 
выживаемости — менее 20% в течение 
года от установления диагноза [20]. Если 
у детей старшего возраста общая 5-летняя 
выживаемость составляет 34%, то у па-
циентов в возрасте младше 2 лет прогноз 
значительно хуже [19, 20]. В большинстве 
случаев в течение года диагностируются 
рецидив опухоли и/или метастазирова-
ние, и ребенок погибает [16, 20].

Анализируя результаты хирургическо-
го лечения в наших наблюдениях, мы выя-
вили, что при тотальном удалении опухоли 
летальность составила 3%, а выживаемость 
в среднем — 24,5 мес. Смертность после 
субтотального удаления — 18,7%, а выжи-
ваемость — 10,7 мес. Частичное удаление 
проводили в 2 наблюдениях, и в обоих 
обнаружены метастазы: в одном — М1, 
втором  — М2. В обоих случаях через 
2 и 22 мес диагностирован продолженный 
рост опухолей, и больные умерли; один — 
после повторной операции. Мы считаем, 
что агрессивная хирургическая тактика 
оправдана и ассоциируется с более низким 
уровнем послеоперационной смертности 
и длительной выживаемостью. 

Лучевая терапия проведена в 25 (47,1%) 
случаях нашего исследования. Все эти 
больные получали также химиотерапию, 
так что мы можем судить только о совмест-
ном влиянии адъювантной терапии. Дли-
тельность катамнеза в среднем составила 
19,2 мес. У детей, получавших лучевую 
и химиотерапию, 5-летняя выживаемость 

Рис. 3. МРТ ребенка П.: а — до операции, б — после операции с внутривенным усилением, в — через 2 мес после операции
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Супратенторіальні примітивні нейроектодермальні 
пухлини у дітей
Ю.О. Орлов, А.В. Шаверський, В.І. Зябченко

ДУ «Інститут нейрохірургії ім. акад. А.П. Ромоданова НАМН 
України», Київ

Резюме. Примітивні нейроектодермальні пухлини головного 
мозку є одними із найпоширеніших серед злоякісних новоутворень 
центральної нервової системи у дітей. Стандартними методами 
лікування примітивних нейроектодермальних пухлин визнані 
хірургічне видалення пухлини, променева та хіміотерапія. Стаття 
присвячена результатам лікування, прогнозуванню й оцінці якості 
життя 53 дітей із супратенторіальними примітивними нейроекто-
дермальними пухлинами. Отримані результати ретроспективного 
дослідження свідчать про необхідність застосування стосовно 
цих злоякісних пухлин більш агресивної лікувальної тактики. 
Радикальність операції, застосування променевої та хіміотерапії 
мають значний вплив на якість і тривалість життя дітей із супра-
тенторіальними примітивними нейроектодермальними пухлинами 
головного мозку. 

Ключові слова: примітивні нейроектодермальні пухлини, 
ембріональні пухлини центральної нервової системи, діагностика, 
лікування, результати, діти. 

Supratentorial primitive neuroectodermal  
tumors in children.
Yr.O. Orlov, A.V. Shaversky, V.I. Zyabchenko

Institute of neurosurgery named after acad. A.P. Romodanov, 
NAMSU, Kiev

Summary. Primitive neuroectodermal tumors of the brain are 
of the most common cancers of the central nervous system in children. 
Standard methods of treatment of primitive neuroectodermal tumors 
is surgical resection, radiotherapy and chemotherapy. This article 
is devoted to results of treatment, prognosis and assessment of life 
quality of 53 children with supratentorial primitive neuroectodermal 
tumors. The results of a retrospective study show the need to apply 
for these cancers more aggressive treatment strategy. Radical surgery, 
using radiotherapy and chemotherapy have a significant impact on the 
quality and life expectancy of children with supratentorial primitive 
neuroectodermal tumors of the brain. 

Key words: primitive neuroectodermal tumors, embryonal tu-
mors of the central nervous system, diagnostics, treatments, results, 
children.

составила 41,5%, безрецидивная — 28,3%. 
На момент окончания исследования из-
вестно о смерти 3 детей. Рекомендуется 
проводить дальнейшие исследования 
в определении влияния химиотерапии 
на ПНЭО [12], но учитывая схожесть стро-
ения данной опухоли с медуллобластомой, 
в основные протоколы лечения СПНЭО 
включают химиотерапию [18]. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
СПНЭО у детей встречаются относи-

тельно редко и являются одними из наи-
более злокачественных опухолей голов-
ного мозга. Агрессивная хирургическая 
тактика ассоциируется с низким уровнем 
послеоперационной смертности и более 
высокой выживаемостью. Результаты 
хирургического лечения примитивных 
нейроэктодермальных опухолей нельзя 
признать удовлетворительными. После
операционная летальность составляет 
7,5%, а средняя выживаемость — 21,8 мес. 
Включение в комплекс лечебных меропри-
ятий лучевой и химиотерапии повышает 
выживаемость. Возраст больных старше 
3 лет, М0 стадия опухолевого процесса, 
а также комплексный подход в лечении 
достоверно являются положительными 
факторами прогноза выживаемости.
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