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Ганглионейробластома шеи у 6-летнего ребенка  
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Аннотация

Ганглионейробластома – это примитивная нейроэктодермальная опухоль из нейробластов, находящихся на разных стадиях 

дифференцировки, и зрелых клеток симпатических ганглиев. Как правило, опухоль локализуется в надпочечниках и забрюшинном 

пространстве, очень редко – паравертебрально в шейном отделе. В статье представлены описание клинического случая ганглио-

нейробластомы шеи у мальчика 6 лет и обзор литературы, посвященный особенностям диагностики ганглионейробластомы шеи  

у детей и тактике ведения пациентов с морфологически верифицированным диагнозом.
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Abstract

Ganglioneuroblastoma is a primitive neuroectodermal tumor that contains neuroblasts at various degrees of differentiation and 

mature ganglion cells. The tumor is usually located in the adrenal glands and the retroperitoneum. Paravertebral ganglioneuroblastomas 

are extremely rare. The article presents a clinical case of cervical ganglioneuroblastoma in a 9-year-old boy and a literature review on 

clinical features of cervical ganglioneuroblastoma diagnosis in children, as well as management of patients with a morphologically 

verified tumor. 
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Злокачественные новообразования (ЗНО) го-
ловы и шеи у детей представляют собой гете-
рогенную группу онкологических заболеваний, 
распространенность которых затруднительно 
оценить достоверно. По данным различных ав-
торов, частота ЗНО головы и шеи составляет от  
5  до 10 % всех ЗНО у детей [1, 2]. В структуре ЗНО 
головы и шеи среди злокачественных опухолей 
симпатической нервной системы представляет-
ся возможным определить место только нейро-
бластомы – 5 %, что обусловлено отсутствием 
посвященных ганглионейробластоме и ганглио- 
нейроме исследований за последние 10 лет.  
В соответствии с классификацией Shimada в мо-
дификации Международного комитета по пато-
логии НБ (International Neuroblastoma Pathology 
Committee, INPC) нейрогенные опухоли гистоло-
гически разделяются на 4 подтипа: нейробласто-
ма, узловая ганглионейробластома, смешанная 
ганглионейробластома, ганглионейрома [3].

В 2018 г. в  возрасте 6 лет мальчик перенес 
острый подчелюстной лимфаденит слева, кли-
ническая картина характеризовалась болезнен-
ным увеличением подчелюстного лимфатиче-
ского узла слева, повышением температуры тела 
до  фебрильных значений. Родители обратились 
к педиатру по месту жительства, была назначе-
на консервативная антибактериальная терапия, 
на  фоне которой отмечалась положительная 
динамика в  виде уменьшения размеров увели-
ченного подчелюстного лимфатического узла 
слева, нормализации температуры тела. Однако 
после купирования воспалительного процесса 
оставались жалобы на сохраняющееся увеличе-
ние подчелюстного лимфатического узла слева. 
В  дальнейшем мальчик наблюдался педиатром 
в детской городской поликлинике (ДГП) по месту 
жительства, дополнительных лабораторно-ин-
струментальных исследований не проводилось.

В связи с сохраняющимся увеличением подче-
люстного лимфатического узла слева 10.09.2018  
в  условиях ДГП по  месту жительства было вы-
полнено ультразвуковое исследование (УЗИ) 
шейных лимфатических узлов, по  результатам 
которого слева выявлен единичный подчелюст-
ной лимфатический узел размерами 45х27х31 мм  
со сниженной эхогенностью и нарушением кор-
тико-медуллярной дифференцировки (КМД). 
Уточняющих методов исследования не проводи-
лось, мальчик оставался под наблюдением педи-
атра в ДГП по месту жительства.

В связи с жалобами на прогрессирующее уве-
личение подчелюстного лимфатического узла 
слева 24.08.2019 в  условиях ДГП по  месту жи-
тельства было выполнено повторное УЗИ шейных 
лимфатических узлов, по  результатам которого 
на границе угла нижней челюсти и передней по-
верхности шеи слева обнаружено образование 
размерами 51х24х62 мм, с типичной для лимфа-
тического узла КМД, микрокальцинатами 2 мм.

29.08.2019 ребенок был консультирован че-
люстно-лицевым хирургом, предположен диа-
гноз «лимфаденопатия боковой поверхности шеи 
слева», рекомендована консультация онколо-
га-гематолога.

26.11.2019 мальчик был консультирован окруж-
ным гематологом, рекомендовано проведение 
контрольного УЗИ шейных лимфатических 
узлов. 12.12.2019 в  условиях ДГП по  месту жи-
тельства было проведено контрольное УЗИ шей-
ных лимфатических узлов, по данным которого 
на границе угла нижней челюсти и передней по-
верхности шеи слева сохранялось образование 
48х24х62 мм, с  типичной для л/у КМД, микро-
кальцинатами 2 мм.

15.12.2019 родители пациента самостоятельно 
обратились в  приемное отделение ГБУЗ «Моро-
зовская ДГКБ ДЗМ», в  приемном отделении ре-
бенок был консультирован хирургом: в  связи 
с  отсутствием показаний к  экстренной госпи-
тализации рекомендована плановая госпитали-
зация в  отделение челюстно-лицевой хирургии 
ГБУЗ «Морозовская ДГКБ ДЗМ». Рекомендации 
не были выполнены, мальчик продолжал нахо-
диться под наблюдением педиатра и окружного 
гематолога по  месту жительства. Проводилась 
терапия иммуномодулирующими препаратами 
и гомеопатическими средствами.

23.01.2020 в  условиях ДГП по  месту житель-
ства было проведено контрольное УЗИ шей-
ных лимфатических узлов, по данным которого 
на границе угла нижней челюсти и передней по-
верхности шеи слева сохранялось образование 
48х33х65 мм, с  типичной для  лимфатического 
узла КМД, микрокальцинатами 2 мм.

18.03.2020 мальчик был консультирован дет-
ским онкологом Центра амбулаторной онкологи-
ческой помощи ГБУЗ «Морозовская ДГКБ ДЗМ», 
рекомендована морфологическая верификация 
диагноза.

С 25.03.2020  по 03.04.2020 ребенок находился 
на госпитализации в отделении челюстно-лице-
вой хирургии ГБУЗ «Морозовская ДГКБ ДЗМ». 
26.03.2020 было выполнено удаление объемного 
образования, гистологическое заключение: ган-
глионейробластома, нодулярный вариант. По ре-
зультатам комплексного проведенного обсле-
дования (определение NSE, МРТ мягких тканей 

Введение

Описание клинического случая
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Ганглионейробластома (ГНБ)  – это примитив-
ная нейроэктодермальная опухоль из  нейро- 
бластов, находящихся на  разных стадиях диф-
ференцировки, и  зрелых клеток симпатических 
ганглиев [4]. В 80 % случаев ГНБ диагностирует-
ся у детей младше 5 лет, крайне редко возника-
ет в  подростковом возрасте. Не отмечается до-
стоверных различий в  частоте заболеваемости 
в  зависимости от пола пациентов [5]. ГНБ чаще 
всего локализуется в надпочечниках (35 %) и за-
брюшинном пространстве (30 %), реже – в заднем 
средостении (20 %). Такие локализации, как ма-
лый таз и мягкие ткани шеи, встречаются редко  
(2–3 % и 1–5 %, соответственно) [6]. В литературе 
описаны единичные случаи диагностики ГНБ 
в  тимусе, терминальной нити, почках и  легких 
[7–10]. 

ГНБ шеи представлена плотной безболез-
ненной опухолью, располагающейся параверте-
брально или ретрофарингеально. Клиническая 
картина неспецифична и чаще всего обусловлена 
масс-эффектом опухоли: компримированием че-
репных нервов или шейного сплетения (синдром 
Горнера), сдавлением пищевода (дисфагия) или 
дыхательных путей (кашель, стридор) [11].

Диагноз ГНБ может быть верифицирован толь-
ко на основании морфологического исследования 
опухоли. Диагностический план включает лабо-
раторно-инструментальные методы диагности-
ки; для определения точной локализации и объ-
ема поражения применяются методы лучевой 
диагностики: компьютерная томография (КТ) или 
магнитно-резонансная томография (МРТ) пора- 
женных областей с применением внутривенного 
контрастного усиления. Визуализация позволяет 
определить точные размеры объемного образо-
вания, составить представление о  его структу-
ре, васкуляризации и отношении к прилежащим 
тканям и органам. В опубликованных исследова-
ниях присутствует информация о такой особен-
ности ГНБ, как наличие кальцификатов в ткани 
опухоли по результатам КТ [12, 13]. 

Дополнительным методом исследования 
для пациентов с нейрогенными опухолями явля-
ется сцинтиграфия с метайодбензилгуанидином 
(МЙБГ), меченным 123I или 131I [14]. В случае ней-
робластомы сцинтиграфия с 123I-МЙБГ является 
высокоспецифичным (88–93 %) и высокочувстви-
тельным (83–92 %) методом [15]. В настоящее вре-
мя отсутствуют исследования частоты накопле-
ния 123I-МЙБГ при ГНБ, включающие большое 
количество данных.

Определение стадии ГНБ основано на исполь-
зовании Международной системы стадирова-
ния нейробластомы (International Neuroblastoma 
Staging System, INSS) (табл.) [16]. 

шеи с внутривенным контрастированием, КТ ор-
ганов грудной клетки и органов брюшной поло-
сти, сцинтиграфия с  123-МЙБГ) был установлен 
диагноз «ганглионейробластома шеи слева, ста-
дия 1 по  INSS», мальчик был стратифицирован 
в группу наблюдения. 

В настоящее время период катамнестического 
наблюдения составляет 18 месяцев, по результа-
там регулярно проводимых контрольных обсле-
дований признаков рецидива основного заболе-
вания не выявлено. 

Обсуждение

Таблица. Стадии нейробластомы по Международной системе стадиро- 
вания нейробластомы (International Neuroblastoma Staging System, INSS).
Table. Stages of neuroblastoma according to the International  
Neuroblastoma Staging System (INSS)

Ста-
дия Описание

1 Локализованная макроскопически полностью 
удаленная опухоль с или без микроскопически 
остаточной опухоли; ипсилатеральные лимфа-
тические узлы не поражены, что подтверждено 
микроскопически (допускается вовлечение 
непосредственно прилежащих к опухоли полностью 
удаленных лимфатических узлов)

2А Макроскопически неполностью удаленная локали-
зованная опухоль; ипсилатеральные, не связанные 
с опухолью лимфатические узлы не поражены, что 
подтверждено микроскопически

2В Локализованная опухоль макроскопически 
полностью или не полностью удалена; поражение 
ипсилатеральных, не связанных с опухолью 
лимфатических узлов. Отсутствие поражения 
увеличенных контрлатеральных лимфатических 
узлов должно быть подтверждено микроскопически

3 Неполностью удаленная унилатеральная опухоль, 
переходящая срединную линию (за срединную 
линию принимается позвоночный столб), с или без  
поражения лимфатических узлов; или локали-
зованная унилатеральная опухоль с поражением 
контралатеральных лимфатических узлов;  
или не полностью удаленная срединная опухоль 
с билатеральным распространением за счет 
инфильтративного роста или двустороннего 
поражения лимфатических узлов

4 Любая первичная опухоль с диссеминацией опухоли  
в удаленные лимфатические узлы, кости, костный 
мозг, печень, кожу и/или другие органы (за исклю-
чением ситуаций, относящихся к 4S стадии)

4S

Локализованная первичная опухоль (соответству-
ющая 1-й, 2А или 2В стадиям) с диссеминацией, 
ограниченной только печенью, кожей  
и/или костным мозгом, у детей младше 1 года
Поражение КМ при 4S стадии не должно превы-
шать 10 % от числа ядросодержащих клеток при 
оценке миелограммы. Должно отсутствовать 
патологическое накопление радиофармпрепарата  
в костном мозге при сцинтиграфии с 123I-МЙБГ
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Основным методом лечения ГНБ является 
оперативное вмешательство в объеме удаления 
опухоли. В тех случаях, когда резекция ГНБ не 
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Прогноз при ГНБ обычно благоприятный, 
3-летняя выживаемость превышает 75 % [17].  
В целом исход заболевания зависит от возраста 
пациента и стадии – для детей в возрасте младше  
1 года прогноз более благоприятен по сравнению 
с детьми старшего возраста с той же стадией за-
болевания. Крайне редко встречаются случаи 
метастазирования ГНБ в кости, печень, легкие, 
головной мозг, а также поражение костного моз-
га [18].

В статье представлен клинический случай 
ганглионейробластомы шеи у мальчика 6 лет. 
Длительный период времени между дебютом 
заболевания и морфологической верификаци-
ей диагноза подтверждает целесообразность 
проведения тщательного обследования детей  
и подростков с объемными образованиями голо- 
вы и шеи с позиции онкологической насторожен-
ности. Диагностический план должен включать  
в себя лабораторные методы обследования, ме-
тоды функциональной и лучевой диагностики.  
При выявлении опухоли нейрогенной приро-
ды дополнительно проводится сцинтиграфия  
с 123I-МЙБГ.
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