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ПЕРЕДОВАЯ

Несмотря на появление новых возможностей 
в области диагностики и лечения злокаче-

ственных новообразований, сохраняется тенден-
ция к росту онкологической заболеваемости. Так, 
за период с 2007 по 2017 г. число случаев онкологи-
ческих заболеваний у взрослых выросло более чем 
на 30%. Аналогичная тенденция прослеживается и в 
детском возрасте. По прогнозам Всемирной органи-
зации здравоохранения, к 2030 г. общая заболевае-
мость раком увеличится еще на 20% [1]. 

По данным многочисленных многоцентро-
вых клинических исследований, детские злокаче-
ственные новообразования составляют почти 17 
на 100 тыс. детского населения [2–4]. Анализ забо-
леваемости в Республике Татарстан (РТ) с 2008 
по 2018 г. показал, что в последние годы имеется 
тенденция к росту общего числа детей со злокаче-
ственными новообразованиями: заболеваемость 
составляла 12,9 и 15,8 на 100 тыс. населения в 2008 
и 2018 гг. соответственно. 
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В статье представлены данные о современном состоянии отечественной детской нейроонкологической службы и освещены 
основные тенденции ее развития за последнее десятилетие. Авторы обобщили и проанализировали сведения о распростра-
ненности злокачественных новообразований центральной нервной системы у детей в Республике Татарстан в сравнительном 
аспекте с данными крупных многоцентровых исследований. Представлена возрастно-половая, гистомолекулярная струк-
тура опухолей центральной нервной системы через призму новой классификации Всемирной организации здравоохранения 
от 2016 г., определившей особенности направлений развития будущих систем учета, диагностики, лечения и реабилитации 
детей с опухолями головного и спинного мозга. 
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ПЕРЕДОВАЯ

Среди солидных злокачественных образова-
ний у детей наиболее часто встречаются опухоли 
центральной нервной системы (ЦНС). Их частота 
составляет от 2,6 до 5,6 на 100 тыс. детского насе-
ления [5–7]. В структуре онкологической заболе-
ваемости детского возраста на их долю приходится 
около 18% [2]. В РТ первичные злокачественные 
опухоли ЦНС занимают второе место среди всех 
детских онкологических заболеваний, следуя за зло-
качественными новообразованиями лимфоидной, 
кроветворной и родственной им тканей. По данным 
нашего анализа за 2008–2018 гг., злокачественные 
новообразования ЦНС составляли от 8,6 до 26% всех 
случаев детского рака в РТ, а общая заболеваемость 
варьирует от 1,4 до 3,7 случая на 100 тыс. детского 
населения. При этом в разные годы у мальчиков она 
составляла от 1 до 3, а у девочек – от 0,8 до 4,5 случая 
на 100 тыс. Пик заболеваемости с небольшим преоб-
ладанием мальчиков отмечался в возрасте до 6 лет. 
Таким образом, наши данные в целом сопоставимы 
с данными зарубежных и отечественных эпидеми-
ологических исследований [3, 4]. По нашему мне-
нию, это результат совершенствования региональных 
систем учета детских злокачественных новообразо-
ваний, цель таких систем – отражение современных 
международных критериев.

Среди злокачественных новообразований ЦНС 
у детей наиболее распространены супратенториаль-
ные опухоли (25% случаев), затем следуют опухоли 
мозжечка – 20%, ствола мозга – 12%, супраселляр-
ной области –8%, черепных нервов – 6,4%, желудоч-
ков – 6,4%, спинного мозга – 4,3% [8, 9]. По нашим 
данным, опухоли ЦНС у детей в РТ (2008–2018 гг.) 
в 40% случаев были расположены супратентори-
ально, в 46% – инфратенториально, в 5% – в спин-
ном мозге, в 8% случаев наблюдалось поражение 
головного мозга выше и ниже намета мозжечка.

Благодаря внедрению в широкую клиническую 
практику новых молекулярно-генетических мето-
дов и иммуногистохимии удалось разделить злока-
чественные новообразования ЦНС на разнообраз-
ные гистомолекулярные группы. В детском возрасте 
чаще всего диагностируются глиомы (50%) и эмбри-
ональные новообразования (12%), большинство 
из которых представлены медуллобластомами, осо-
бенно часто встречающимися у детей младше 4 лет. 
Известно, что до 15 лет преобладают эмбриональные 
опухоли и астроцитомы различной степени диф-
ференцировки, остальные варианты встречаются 
редко. У подростков частота эмбриональных опухо-
лей уменьшается, и возрастает число новообразова-
ний, характерных для взрослых [10]. Данная тенден-
ция также подтверждается результатами собственных 
исследований по ретроспективному анализу случаев 
возникновения злокачественных новообразова-
ний ЦНС у детей от 0 до 17 лет включительно в РТ 
за период с 2008 по 2018 г. 

Важным шагом в совершенствовании диагно-
стических и лечебных подходов к опухолям ЦНС 
стала принятая ВОЗ в 2016 г. «Классификация опу-
холей центральной нервной системы», в основу 
которой легли не только гистологическое строение 
того или иного новообразования, но и его наиболее 
важная молекулярно-генетическая характеристика, 
или хромосомная аберрация, что изменило схему 
постановки диагноза глиом, медуллобластом и дру-
гих эмбриональных опухолей [11]. Проведенная 
структуризация первичных новообразований ЦНС 
у детей в РТ, выявленных за период с 2008 по 2018 г., 
позволила сгруппировать отдельные случаи в соот-
ветствии с новой классификацией ВОЗ от 2016 г., 
что может стать основой для унификации дальней-
ших клинических и эпидемиологических исследо-
ваний. Эмбриональные опухоли составили 28% всех 
проанализированных эпизодов, диффузные астро-
цитарные и олигодендроглиальные – 16,5%, другие 
астроцитарные – 16%, эпендимарные – 13%, герми-
ногенные опухоли – 4,8%, опухоли черепных и спи-
нальных нервов – 1,6%, менингиомы – 1%, ней-
рональные и смешанные нейронально-глиальные 
опухоли – 0,5%, метастатические – 0,5%. В остав-
шихся 17% оказались неуточненные виды новообра-
зований ЦНС. 

Детальный и стратифицированный статистиче-
ский анализ заболеваемости, выживаемости и смерт-
ности при опухолях ЦНС стал возможен благодаря 
реализации проектов по созданию федеральных 
и региональных канцер-регистров, которые также 
позволяют оценить уровни риска развития того 
или иного злокачественного новообразования в раз-
личных группах населения. В последнее десятилетие 
в работу популяционных канцер-регистров активно 
внедряются международные стандарты и рекомен-
дации. Представляя собой специальные программы 
сбора, хранения и анализа информации о раке 
в определенной популяции, они позволяют оценить 
выживаемость в регионах в зависимости от вида лече-
ния и своевременности проведения диагностических 
мероприятий в каждом конкретном случае и в реги-
оне в целом. Трендом последнего десятилетия явля-
ется анализ объединенных данных канцер-регистров, 
при котором оцениваются популяционные показа-
тели заболеваемости, смертности, выживаемости 
и их тенденции. Так, программа SEER (Surveillance, 
Epidemiology end End Results) обрабатывает данные 
восемнадцати регистров США, характеризуя распре-
деление во времени заболеваемости, распространен-
ности и смертности при всех видах злокачествен-
ных новообразований в соответствующих регионах. 
В программе SEER показатель заболеваемости раком 
стандартизирован по возрасту, что корректирует 
распределение случаев рака внутри или среди групп 
населения и позволяет сравнивать показатели забо-
леваемости между группами различных рас и гео-
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графических местоположений [12, 13]. Важно отме-
тить отсутствие единого методологического подхода 
по учету распространенности и структуры новообра-
зований у детей, что создает трудности во взаимодей-
ствии канцер-регистров не только экономически раз-
витых, но и развивающихся стран.

В последние 20 лет в Российской Федерации 
функционирует канцер-регистр, который состоит 
из двух звеньев. Первое представляет собой террито-
риальные системы учета, функционирующие на базе 
онкодиспансеров, второе звено – федеральный 
регистр, аккумулирующий все сведения субъектов 
РФ, в том числе по детскому населению. К сожа-
лению, в настоящее время отдельный детский кан-
цер-регистр не сформирован как на федеральном, 
так и на региональном уровнях. Его создание – акту-
альная задача современной онкологической службы, 
в том числе в РТ [13].

Современная тенденция онкологии в целом 
и нейроонкологии в частности состоит в стремлении 
к ранней диагностике новообразований, что позво-
ляет значительно улучшить прогноз и повысить 
выживаемость пациентов. Важное направление оте-
чественной нейроонкологии – внедрение в практику 
передовых молекулярно-генетических методов диаг- 
ностики. В настоящее время представляет большой 
интерес разработка стратегий прогнозирования тяже-
сти течения, ответа на терапию и исходов опухолей 
ЦНС. Перспективным считается изучение различ-
ных молекулярно-генетических маркеров, например 
гена APEX, участвующего в формировании рефрак-
терности к радиотерапии у пациентов с эмбриональ-
ными опухолями ЦНС. Этот ген кодирует апурино-
вую эндонуклеазу – фермент, представляющий собой 
мультифункциональный протеин, который вовлечен 
в процессы репарации ДНК. Он инициирует удале-
ние фрагментированной дезоксирибозы и интактных 
участков и имеет большое значение в формировании 
резистентности к лучевой терапии. Таким образом, 
исследование гена APEX может стать важным в дет-
ской онкологии с целью прогнозирования ответа 
на программную терапию у детей с эмбриональными 
опухолями ЦНС. 

Совершенствование методов лучевой диагностики 
в нейроонкологии и внедрение новых анестезиологи-
ческих пособий определили тенденцию к увеличе-
нию количества радикальных операций с тотальным 
удалением опухоли [14]. В течение последнего деся-
тилетия в программном лечении детских опухолей 
головного мозга все большее значение приобретает 
высокодозная терапия с поддержкой собственными 
стволовыми клетками – аутотрансплантацией. 

Основная задача онкологической службы в насто-
ящее время состоит в индивидуализации терапии. 
Это нашло отражение и в разработке новых подходов 
в лечении, например, терапия медуллобластом учи-
тывает группу риска и возраст пациента, напрямую 
зависит от М-стадии, гистологического варианта, 
объема операции, а также строится с учетом различ-
ных молекулярно-генетических факторов [8].

Одной из новых тенденций в детской нейроонколо-
гии остается широкое использование такого критерия 
оценки эффективности лечения, как качество жизни 
больного. В связи с этим важную роль играет реаби-
литация пациентов. В последнее время она стала важ-
нейшим компонентом, отражающим общие тенден-
ции к индивидуализации тактики восстановительных 
мероприятий [14]. Следует отметить, что современная 
качественная нейроонкологическая помощь требует 
мультидисциплинарного подхода с участием нейрохи-
рургов, онкологов, педиатров, неврологов, ортопедов, 
врачей-реабилитологов, а также врачей функциональ-
ной, лучевой и лабораторной диагностики. 

Таким образом, современная детская онколо-
гия находится на важном этапе своего развития, 
позволяющем индивидуализировать диагностиче-
скую и лечебную тактику у детей с опухолями ЦНС. 
Командный подход, совершенствование нейрови-
зуализации, внедрение молекулярно-генетического 
анализа и таргетного воздействия на злокачествен-
ное новообразование у детей различных возрастных 
групп, на наш взгляд, позволяют улучшать исходы 
и прогноз раковых заболеваний. Описанные тренды 
определяют дальнейшие перспективы развития дет-
ской нейроонкологии и соответствуют общим миро-
вым тенденциям.
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