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ОТ РЕДАКЦИИ ВЫСОКИЕ ТЕХНОЛОГИИ

Уважаемые коллеги!

Пандемия COVID‑19 нарушила наши 
планы по объединению обществ специ‑
алистов (НОДГО и РАДО) в 2019 г. Лишь 
недавно удалось зарегистрировать объ‑
единенную организацию РАДОГ (Рос‑
сийская ассоциация детских онкологов 
и гематологов). Cистемная работа 
нашего объединения специалистов 
увенчалась приказами Минздрава РФ 
«Об утверждении Порядка оказания 
медицинской помощи по профилю 
"детская онкология и гематология"» 
от 05.02.2021 г. № 55Н и «Об утвержде‑
нии Порядка диспансерного наблюде‑
ния детей с онкологическими и ге ‑
матологическими заболеваниями» 
от 10.06.2021 г. № 629н (зарегистриро‑
ваны Минюстом РФ 16.03.2021 г. под 
№ 62765 и 15.07.2021 г. под № 64274 
соответственно). На утверждении 
в Минтруде и Минздраве РФ находится 
«Паспорт специалиста — детского онколо‑ 
га‑гематолога».

Благодаря НМИЦ им. Д. Рогачева ре‑ 
шены вопросы обеспечения детей 
в 2020–2021 г. аспарагиназой, пэгас‑
паргазой и другими незаменимыми 
препаратами. В законодательные 
органы внесены поправки в ФЗ № 323 
об использовании препаратов off label 
у детей. Даны поручения Правитель‑
ства РФ о включении детской онколо‑
гии и гематологии в программу «Онко‑
логия». При поддержке фонда «Круг 
добра» решены вопросы обеспечения 
пациентов с нейробластомой, трансло‑
кацией гена NTRK таргетными препа‑
ратами (ТП) и оплаты инновационных 
гаплоидентичных трансплантаций 
с деплецией αβ‑лимфоцитов при гемо‑
бластозах и приобретенном иммуно‑
дефиците (ПИД). Дети с аутовоспали‑
тельными заболеваниями теперь обес‑ 
печены ТП, а больные ПИД с нарушен‑
ным антителообразованием — под‑
кожными иммуноглобулинами.

Мы были инициаторами клинических 
рекомендаций по ПИД и подтолкнули 
Правительство России к решению 
о национальном неонатальном скри‑
нинге ПИД и организации Националь‑
ного банка доноров костного мозга.

Бесплатная подписка на газету     http://abvpress.ru/registration

Д.м.н., академик РАН, научный руководитель 
ФБГУ «НМИЦ детской гематологии,  
онкологии и иммунологии имени Дмитрия 
Рогачева»

Александр 
Григорьевич 
РУМЯНЦЕВ

Трансплантация гемопоэтических стволовых клеток (ТГСК) — это уникальный высо‑
котехнологичный метод лечения ряда тяжелых, неизлечимых другими способами 
заболеваний у детей и взрослых. Речь идет об онкологических, злокачественных 
и доброкачественных заболеваниях системы крови, наследственных болезнях, при кото‑
рых после курса цитостатических препаратов и/или лучевой терапии для обеспечения 
иммунологической толерантности и приживления реципиенту вводят гемопоэтические 
стволовые клетки донора с целью замещения кроветворения.

ПОЛВЕКА В АКТИВЕ
История развития трансплантации гемо‑
поэтических стволовых клеток (ТГСК) 
в мире насчитывает более 50 лет. Первая 
успешная аллогенная трансплантация кост‑
ного мозга/гемопоэтических стволовых 
клеток (ТКМ/ТГСК) была произведена 
в 1968 году в США группой Роберта Гуда 
(Robert A. Good) мальчику с тяжелой фор‑
мой врожденного иммунодефицита. В трех 
поколениях семьи этого пациента насчи‑
тывалось 11 случаев данного заболевания 
с летальным исходом. В 1990 году Д. Томас 
(Donnall Thomas) из США получил Нобелев‑
скую премию по медицине за разработку 
и внедрение ТКМ.

В Россию ТКМ пришла несколько позже — 
в начале 1990‑х. Тогда в Москве, Ленин‑
граде и других городах страны в специа‑
лизированных отделениях детской 
гематологии и онкологии, опираясь 
на общемировой опыт, начали использо‑
вать современные протоколы химиоте‑
рапии (ХТ). Тогда же в СССР были пред‑
приняты первые попытки применения 
ТКМ от родственного донора у взрослых 
пациентов. В 1987 году в ленинградском 
НИИ онкологии им. Н.Н. Петрова откры‑
 ли первое отделение ТКМ под руковод‑
ством профессора Бориса Владимировича 
Афанасьева. Трансплантация была цен‑
тром его научных и клинических инте‑
ресов. Тридцать лет назад, а именно 
17 декабря 1991 года, сотрудниками этого 
нового отделения ТКМ на базе город‑ 
ской больницы № 31 им. Я.М. Свердлова 
была выполнена первая успешная алло‑
генная ТКМ у ребенка. Ее зарегистриро‑
вали как первую ТКМ из СССР в Европей‑
ской группе по трансплантации костного 
мозга (European group for Blood and 
Marrow Transplantation — EBMT). Успехи 
в развитии этого направления в Санкт‑ 

Петербурге неразрывно связаны с неоце‑ 
нимой помощью ведущих специалистов 
Европы и США, в первую очередь дирек‑
тора Центра трансплантации костного 
мозга Гамбургского университета — про‑
фессора А. Цандера (Axel Zander), а так   ‑ 
же профессоров Т. Бюхнера, Г‑Й. Кольба, 
Д. Хёльтцера (Thomas Büchner, Hans‑ 
Jochem Kolb, Dieter Hoelzer) из Германии, 
Р. Гейла (Robert Gale) из США, Г. Вагема‑
кера (Gerard Wagemaker) из Нидерландов 
и многих других (рис. 1, 2). Развитие метода ТГСК требовало квали‑

фицированной организационной работы, 
направленной на расширение спектра 
оказания высокотехнологичной медицин‑
ской помощи (ВМП), обеспечение всех 
видов сопроводительной терапии у детей 
и взрослых. Это стало возможным только 
в условиях работы в alma mater профес‑
сора Б.В. Афанасьева — Первом медицин‑
ском институте им. академика И.П. Пав‑
лова (ныне Первый Санкт‑ Петербургский 
государственный медицинский универ‑
ситет им. академика И.П. Павлова).

При поддержке его ректора — академика 
РАН, профессора Н.А. Яицкого — здесь 
в 1997 году был создан Центр гематологии. 
В 2000 году в ПСПбГМУ им. акад. И.П. Пав‑
лова открыта первая в России универси‑
тетская клиника ТКМ. С этого времени 
в стране была начата программа по широ‑
кому внедрению аллогенной ТКМ от не‑ 
родственного донора у детей и взрослых, 
сделаны первые шаги по созданию единой 
базы данных (регистра) неродственных 
доноров костного мозга.

В 2007 году в ПСПбГМУ им. акад. И.П. Пав‑
лова открылся Институт детской онко‑
логии, гематологии и трансплантологии 
им. Р.М. Горбачевой (ныне НИИ ДОГиТ 
им.  Р.М. Горбачевой), построенный 

Продолжение на стр. 2

Заместитель директора по педиатрии НИИ 
детской онкологии, гематологии и транспланто-
логии им. Р.М. Горбачевой

Инна  
Викторовна  
МАРКОВА 

первой аллогенной трансплантации 
гемопоэтических стволовых клеток  
у ребенка в России

30  
лет

Рисунок 1. Профессор Б.В. Афанасьев, 
профессор Л.С. Зубаровская и гематолог 
К.О. Сицкая с первым пациентом после 
успешной аллогенной трансплантации костного 
мозга (1999 г.)

Рисунок 2. Директор Центра трансплантации 
костного мозга Гамбургского университета 
профессор А. Цандер (Axel Zander)
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по  ини    циативе ПСПбГМУ им.  акад. 
И.П. Павлова и Фонда М.С. Горбачева  
при финансовой поддержке Националь‑
ного резервного банка. Инициатором соз‑
дания института и первым его директо‑
ром был профессор Б.В. Афанасьев. 
В 2013 году под его руководством в рамках 
реализации программы по аллогенной 
ТГСК в НИИ ДОГиТ им. Р.М. Горбачевой 
ПСПбГМУ им. И.П. Павлова разработана, 
внедрена и результативно используется 
автоматизированная информационная 
система поиска доноров (Bone Morrow 
Donor Search). Она позволяет успешно 
искать и активировать российс   ких доно‑ 

р  ов для па циентов института и других 
клиник России, специализирующихся 
в области трансплантации. 

Развитие аллогенной ТГСК у детей в Санкт‑ 
Петербурге связано с целым рядом важ‑
ных событий (рис. 3).

МИССИЯ ВЫПОЛНИМА
Ежегодно в клинике института детям 
выполняют до 190 ТГСК всех видов — 
аутологичных, от родственных и нерод‑
ственных доноров с  разной степенью 
совместимости (полностью, частично 
совместимых, гаплоидентичных). Исполь‑
зуют различные источники гемопоэтиче‑
ских стволовых клеток (костный мозг, 
периферическая кровь). В клинике внед‑
рены режимы кондиционирования раз‑
личной интенсивности: миелоаблатив‑
ные, сниженной токсичности и интен‑ 
сивности, немиелоаблативные.

В  программной терапии пациентов 
с рецидивами заболеваний и первичной 
резистентностью к ХТ используют таргет‑
ные препараты, иммунотерапию. 

Разрабатывают и  внедряют новые 
методы профилактики и лечения ранних 
и поздних осложнений аллогенной ТГСК. 
Перечисленные факторы позволили 
существенно улучшить долгосрочные 
результаты лечения злокачественных 
и  незлокачественных заболеваний 
системы крови у детей (особое место 
среди них занимает острый лимфобласт‑
ный лейкоз — ОЛЛ), солидных опухолей, 
ряда наследственных заболеваний.

Представленный двадцатилетний опыт 
НИИ ДОГиТ им. Р.М. Горбачевой убеди‑
тельно демонстрирует, что даже у пациен‑
тов из группы неблагоприятного про‑
гноза при своевременно выполненной 
аллогенной ТГСК независимо от  типа 
донора результаты лечения приближа‑
ются к таковым у пациентов группы бо ‑
лее благоприятного прогноза.

На фоне успехов в области аллогенной 
ТГСК у детей увеличивается когорта паци‑
ентов с продолжительной выживаемостью 
без прогрессирования. И этим детям необ‑
ходимо обеспечить полноценное 

мультидисциплинарное наблюдение 
на протяжении всей жизни. Повышается 
значение преемственности на всех этапах 
наблюдения, внедрения различных реаби‑
литационных программ. После выздоров‑
ления пациенты полностью социально 
адаптируются, получают образование, 
взрослеют, создают семьи, у них появля‑
ются собственные дети.

Под руководством профессора Б.В. Афа‑
насьева НИИ ДОГиТ им. Р.М. Горбачевой 
стал крупнейшим в  России и  Европе 
цент ром по оказанию ВМП методом ТКМ 
детям, подросткам и взрослым с различ‑
ными вариантами лейкозов, депресси‑
ями кроветворения, солидными опухо‑
лями, включая опухоли центральной 
нервной системы (ЦНС) у детей, и наслед‑
ственными заболеваниями. За  годы 
работы в  клинике выполнено более 
4500 трансплантаций гемопоэтических 
стволовых клеток у детей и взрослых.

НИИ ДОГиТ им. Р.М. Горбачевой инте‑
грирован в  работу международного 
специализированного сообщества, 
является членом Европейской группы 
по  трансплантации костного мозга 
(ЕВМТ), Нацио нальной программы 
доноров США (Marrow National Donor 
Program). Созданный профессором 
Б.В. Афанасьевым коллектив специали‑
стов известен как команда CIC 725 
ЕВМТ. В 2018 году за выдающийся вклад 
в развитие ТГСК в Санкт‑ Петербурге 
и  России профессор Б.В. Афанасьев 
награжден Премией высших клиниче‑
ских достижений ЕВМТ.

За прошедшие 30 лет со времени первой 
успешной аллогенной ТГСК у  ребенка 
в нашей стране в области детской гемато‑
логии/онкологии сделано очень много. 
Достигнутые успехи, накопленный опыт, 
кооперация российских и международ  ‑ 
ных специалистов позволяют надеяться 
на новые открытия, на улучшение резуль‑
татов лечения детей со злокачественными 
и доброкачественными заболеваниями 
системы крови, солидными опухолями 
и наследственной патологией, при кото‑
рых показана аллогенная ТГСК. 

ВЫСОКИЕ ТЕХНОЛОГИИ

30 лет первой 
аллогенной 
трансплантации 
гемопоэтических 
стволовых клеток  
у ребенка в России

Окончание, начало на стр. 1

БОЛЕЗНЬ ПО НАСЛЕДСТВУ

Рисунок 3. Исторические вехи развития аллогенной ТГСК у детей в Санкт-Петербурге. 
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17.12.1991 
первая успешная аллогенная ТГСК  
от родственного совместимого донора 
у ребенка с острым лейкозом в СССР

28.01.2003  
первая аллогенная ТГСК у ребенка  
с острым лейкозом с использованием 
режима кондиционирования  
со сниженной интенсивностью доз

14.07.1992 
первая аллогенная ТГСК  
от родственного совместимого донора 
у ребенка с миелодиспластическим 
синдромом (МДС)

30.08.2001 
первая аллогенная ТГСК  
от родственного частично совместимо-
го (гаплоидентичного) донора 
у ребенка

05.05.2005  
первая аллогенная ТГСК  
у ребенка с врожденным 
иммунодефицитом

29.11.2005  
первая аллогенная ТГСК 
от неродственного донора  
у ребенка с МДС

11.06.2008   
впервые при 
гаплоидентичной 
трансплантации 
у ребенка 
использован 
неманипулирован-
ный трансплантат

29.07.2010    
впервые для 
профилактики реакции 
«трансплантат против 
хозяина» у детей 
использована 
риск-адаптированная 
стратегия на основе 
посттрансплантацион-
ного циклофосфамида

15.02.2001  
первая аллогенная ТГСК  
от неродственного совместимого 
донора у ребенка с острым лейкозом

09.04.2008   
первая аллогенная ТГСК  
от гаплоидентичного донора  
у ребенка с нейробластомой

29.12.2008    
первая аллогенная ТГСК  
от гаплоидентичного донора  
у ребенка с апластической анемией

20.04.2016    
впервые в мире 
ребенку с синдромом 
Швахмана – Даймонда 
после предшествующей 
предымплантационной 
диагностики выполнена 
аллогенная ТГСК  
от полностью 
совместимого 
родственного донора

11.03.1993  
первая аллогенная ТГСК  
от родственного совместимого 
донора у ребенка  
с апластической анемией

23.04.1993  
первая аллогенная ТГСК  
от родственного совместимого 
донора у ребенка с солидным 
злокачественным образованием

20.09.2007

Синдром Гурлер
Мукополисахаридоз 1‑го типа относится к наследственным нарушениям обмена. 
Это группа заболеваний, при которых из‑за генетического дефекта блокируется 
процесс метаболизма, что приводит к накоплению метаболитов или дефициту про‑
дукции фермента. Большинство наследственных нарушений обмена веществ крайне 
редки по отдельности, но в целом они составляют довольно распространенную 
группу расстройств среди детей.

МУТАЦИИ В СТРУКТУРНОМ ГЕНЕ
Мукополисахаридоз (МПС) 1‑го типа насле‑
дуется по аутосомно‑ рецессивному типу. 
По разным данным, в популяции он встре‑
чается с частотой один случай на 40 000–
100 000 новорожденных. Развитие заболе‑
вания связано с мутациями в структурном 
гене лизосомального фермента альфа‑ L‑
идуронидазы IDUA, что приводит к дефи‑
циту фермента и накоплению в тканях 
нерасщепленных продуктов обмена — гли‑
козаминогликанов (ГАГ). Изменения прак‑
тически во всех органах и тканях клини‑
чески проявляются поражением нервной 

системы, умственной отсталостью, 
сердечно‑ легочными нарушениями, гепа‑
тоспленомегалией, задержкой роста, 
деформациями скелета, множественным 
дизостозом, помутнением роговицы.

Выделяют три формы МПС 1‑го типа:
• синдром Гурлер (МПС I‑H — тяжелая 

форма) встречается примерно у  50–
80 % пациентов;

• синдром Гурлер — Шейе (МПС I‑H/S — 
промежуточная форма);

• синдром Шейе (МПС I‑S — легкая  
форма).

СТРАТЕГИИ ТЕРАПИИ
Сегодня широко применяются две стра‑
тегии терапии МПС 1‑Н. Во‑первых, кон‑
сервативная фермент‑ заместительная 
терапия (ФЗТ), максимально продлеваю‑
щая жизнь пациентов — до 6–12 лет. Этот 
относительно безопасный и эффектив‑
ный метод демонстрирует улучшение 
функции легких и физической активно‑
сти, снижение уровня ГАГ в  тканях, 
уменьшение выраженности гепатоспле‑
номегалии. Однако он не позволяет наде‑
яться на сохранение нормальной функ‑
ции центральной нервной системы 

(ЦНС), поскольку препарат не проникает 
через гематоэнцефалический барьер. 
Другая проблема ФЗТ — возможное сни‑
жение эффективности терапии ввиду 
иммуногенности препарата. Во‑вторых, 
используется аллогенная трансплантация 
гемопоэтических стволовых клеток (алло‑ 
ТГСК), направленная на  коррекцию 
дефекта восстановлением физиологиче‑
ских функций. Алло‑ ТГСК приводит к эндо‑
генному обеспечению недостающим фер‑
ментом всех тканей и органов. Ее успех 
зависит от нескольких факторов, главные 
из которых — возраст ребенка на момент 

К.м.н., зав. отделением трансплантации костного 
мозга для детей с орфанными заболеваниями 
НИИ ДОГиТ им. Р.М. Горбачевой

Татьяна  
Александровна 
БЫКОВА
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трансплантации и степень тяжести клини‑
ческих проявлений заболевания. Сохране‑
ние когнитивных функций наблюдается 
у детей в возрасте до 24 месяцев с более 
высоким коэффициентом психомоторного 
развития, что дает наибольший эффект 
алло‑ ТГСК в данной группе пациентов. Дол‑
госрочная выживаемость зависит также 
от выбора оптимального донора для обес‑
печения стойкого приживления с дости‑
жением полного донорского химеризма 
и от поддержания нормального уровня 
фермента после алло‑ ТГСК с минималь‑
ным риском развития реакции «транс‑
плантат против хозяина» (РТПХ). Среди 
возможных вариантов рассматривается 
использование совместимого по генам 
HLA‑системы родственного донора, 
не  являющегося носителем, а  также 
совместимого неродственного донора. 
При этом в создании иммунологической 
толерантности, необходимой как для 
приживления, так и для минимизации 
проявлений иммунологического кон‑
фликта, важную роль играют режимы 
кондиционирования (РК) и способы про‑
филактики РТПХ. При выборе режима 
кондиционирования и его интенсивно‑
сти у детей, тем более с наследствен‑
ными заболеваниями, необходимо учи‑
тывать степень риска токсических 
осложнений.

СОБСТВЕННЫЙ ОПЫТ
В клинике НИИ ДОГиТ им. Р.М. Горбачевой 
ПСПбГМУ им.  И.П. Павлова в  период 
с апреля 2010 г. по февраль 2020 г. выпол‑
нены алло‑ ТГСК 28 пациентам с МПС 1‑Н. 
Диагноз устанавливали на  основании 
характерной клинической картины, кри‑
тически низкого уровня альфа‑ L‑иду‑
ронидазы, повышения уровня экскреции 
ГАГ в моче, молекулярно‑ генетически под‑
твержденного дефекта гена IDUA. Медиана 
возраста на момент постановки диагноза 
составила 15 (3–35) мес. В качестве терапии 
на этапе до трансплантации использовали 
ФЗТ ларонидазой в стандартном режиме — 
100 Ед/кг еженедельно в виде внутривен‑
ной инфузии. Медиана возраста на начало 
ФЗТ — 20 (4–40) мес, длительности тера‑
пии — 5 (1–20) мес. Возраст пациентов 
на  момент алло‑ ТГСК составлял от  10 
до 44 месяцев, медиана — 24 мес. В боль‑
шинстве случаев (27/28) алло‑ ТГСК выпол‑
няли от неродственного донора, как пол‑
ностью (n  = 23), так и  частично (n  =  4)  
совместимого по генам HLA‑системы. В ка‑
честве РК использовали миелоаблативные 
схемы (МАК) (14/28) на основе бусульфана 
либо треосульфана, а также флударабин + 
мелфалан‑ содержащие РК со сниженной 
интенсивностью доз (РИК) (14/28). Основа‑
нием для применения РИК был более стар‑
ший возраст пациентов на момент алло‑ 
ТГСК (медиана возраста в  группе МАК 

составила 23 мес, в группе РИК — 28 мес), 
а также значимые осложнения основ‑
ного заболевания, в частности острое 
нарушение мозгового кровообращения 
в анамнезе, кардиомиопатия и хрониче‑
ский миокардит, тяжелая пневмония 

смешанного генеза (по одному эпизоду) 
и др. Пятилетняя общая выживаемость 
(ОВ) в группе пациентов, получивших 
алло‑ ТГСК, составила 89 % (рис. 1а), бессо‑
бытийная выживаемость (БСВ) — 57 %. 
Приживление трансплантата достигнуто 
у 27/28 пациентов. Медиана восстанов‑
ления лейкоцитов до >1,0×109/л соста‑
вила 19 (12–33) дней, нейтрофилов 
до >0,5×109/л — 23 (12–33) дня. У 1 па ‑
циента зарегистрировано первичное 
неприживление трансплантата после 
алло‑ ТГСК от полностью HLA‑совмес ти‑
мого неродственного донора с МАК (Bu12/
Flu150). Возраст этого пациента на мо ‑
мент выполнения алло‑ ТГСК составил 
44 месяца. Пациенту выполнена повтор‑
ная алло‑ ТГСК от того же донора с дости‑
жением восстановления показателей 
периферической крови и полного донор‑
ского химеризма.

Вторичное отторжение трансплантата 
в отдаленном периоде алло‑ ТГСК после 
имевшегося приживления зарегистриро‑
вано у 4 пациентов. Все они получили 
повторную алло‑ ТГСК без смены донора, 
приживление достигнуто во всех случаях, 
однако у 1 пациента на Д+105 зарегистри‑
ровано повторное отторжение трансплан‑
тата, в  связи с  чем возобновлена ФЗТ. 
Острая РТПХ II–IV степени тяжести зареги‑
стрирована у 12, III–IV степени — у 5 паци‑
ентов. Таким образом, кумулятивная 
частота острой РТПХ II–IV степени соста‑
вила 43 %, III–IV степени — 18 %. Фактором, 
значимо снижающим риски развития дан‑
ного осложнения, стало использование 
посттрансплантационного циклофосфа‑
мида в  режиме профилактики острой 
РТПХ (69 % против 33 %, р = 0,013). Выпол‑
нение алло‑ ТГСК в  срок более 13 мес 
от постановки диагноза увеличивает веро‑
ятность развития острой РТПХ (80 % про‑
тив 43 %, р = 0,014). Хроническая РТПХ 
зарегистрирована у 10 пациентов, но лишь 
2 ребенка имели рас пространенную 
форму, требующую назначения систем‑
ной̆ терапии. У всех пациентов, достигших 

приживления трансплантата, нормализа‑
ция уровня фермента регистрировалась 
уже в первой точке контроля в проме‑
жутке между Д+30 и Д+60 и далее сохраня‑
лась в диапазоне нормальных значений, 
в связи с чем ФЗТ прекращали. При оттор‑
жении трансплантата, подтвержденном 
снижением уровня альфа‑ L‑идуронидазы, 
ФЗТ возобновляли до выполнения повтор‑
ной алло‑ ТГСК. Также оценивали дина‑
мику экскреции ГАГ с мочой (рис. 2б), где 
после алло‑ ТГСК зарегистрировано плав‑
ное снижение показателя до нормальных 
значений. Основной фактор, определяю‑
щий успешность алло‑ ТГСК у пациентов 
с МПС I‑Н, — восстановление интеллекту‑
ального развития детей. Тестирование 
когнитивных функций было проведено 
у  18 пациентов (срок после алло‑ ТГСК  
превышал 12 мес). Когнитивные функ‑ 
ции оценивали посредством анализа 

показателей внимания и концентрации 
(методика «10 предметов»), объема словар‑
ного запаса (методика речевых игр), уме‑
ния считать, выполнять инструкции, 
абстрактного мышления (методика ассо‑
циативных рядов), способности к умоза‑
ключениям (тесты на словесно‑ логическое 
мышление). До алло‑ ТГСК все протестиро‑
ванные пациенты имели темповую 
задержку развития, а также отсутствие 
речевых навыков. На момент выполнения 
анализа 4 пациента, достигшие школьного 
возраста, посещали общеобразовательную 
школу, 10 детей младшего возраста посе‑
щали учреждения дошкольного образова‑
ния общего типа. В таблице представлены 
результаты оценки основных когнитив‑
ных функций. Возможность сохранения 
когнитивных способностей существует 
и в случаях, когда алло‑ ТГСК выполнена 
в более позднем возрасте по сравнению 
с рекомендованными сроками. Все паци‑
енты в  последующем находились под 
наблюдением врачей, осуществлявших 
коррекцию имевшихся до алло‑ ТГСК нару‑
шений (окулисты, ортопеды, ЛОР и др.), 
реабилитологов.

Синдром Гурлер — заболевание с вариа‑
бельной клинической симптоматикой 
и прогрессирующим характером, веду‑
щее к инвалидизации. В первые месяцы 
жизни дети зачастую длительно наблю‑
даются у врачей различных специально‑
стей с изолированными диагнозами, что 
затягивает своевременную постановку 
основного диагноза. Комплексный под‑
ход к наблюдению подобных пациентов 
позволяет своевременно распознать забо‑
левание и определить тактику дальней‑
шей терапии. Необходимо отметить, что 
полиморфизм клинических проявлений 
МПС 1‑Н требует внимательного подхода 
на этапе диагностики. Это снижает веро‑
ятность ошибочного диагноза, уменьшает 
сроки его установления. Ранняя диагно‑
стика способствует своевременности 
выполнения алло‑ ТГСК у детей с синдро‑
мом Гурлер. 

БОЛЕЗНЬ ПО НАСЛЕДСТВУ

ХАРАКТЕРНЫЕ ОСОБЕННОСТИ  
СИНДРОМА ГУРЛЕР

1. Манифестация на первом году жизни.
2. Прогрессирующая кардиореспираторная недостаточность.
3. Ярко выраженная неврологическая симптоматика с задержкой психомотор‑

ного развития, умственной отсталостью с утратой приобретенных навыков.
4. Характерные изменения лица с признаками гаргоилизма: большая голова, 

выступающие лобные бугры, широкие скулы, запавшая переносица, короткие 
носовые ходы с вывернутыми наружу ноздрями, полуоткрытый рот, большой 
язык, толстые губы.

5. Наиболее частые манифестные симптомы: пупочные или пахово‑ мошоночные 
грыжи, тугоподвижность мелких и крупных суставов, кифоз поясничного 
отдела позвоночника (поясничный гибус), хронические отиты и частые инфек‑
ционные заболевания верхних дыхательных путей.

6. Другие отклонения: характерна задержка роста, часто наблюдается прогрес‑
сирующее помутнение роговицы.

Таблица. Результаты оценки когнитивных функций у пациентов с МПС I‑Н после алло‑ТГСК 

Параметр
Characteristic

Пол пациентов
Patients' sex

М
M

Ж
F

М
M

Ж
F

Ж
F

М
M

М
M

М
M

Ж
F

Ж
F

Ж
F

М
M

Ж
F

Ж
F

Ж
F

Ж
F

Ж
F

М
M

Возраст на момент  
алло-ТГСК, месяцы
Age at the of allo-HSCT, 
months

20 24 41 29 29 25 16 20 19 29 20 24 16 22 15 25 24 23

Возраст на момент 
оценки, годы
Age at the time  
of assesment, years

10 10 11 8 8 5 4 4 4 5 4 4 3 4 2 3 3 3

Период от алло-ТГСК  
до оценки, месяцы
Time from allo-HSCT  
to the assesment, months

112 102 101 73 70 44 39 37 33 33 29 28 28 28 17 14 13 12

Внимание  
и концентрация
Attention and 
concentration

Словарный запас
Vocabulary size 

Счет
Counting skills

Выполнение инструкций
Following instructions

Абстрактное мышление
Abstract thinking

Способность  
к умозаключениям
Reasoning

* Зеленым цветом обозначены ячейки с возрастной нормой, желтым — с незначительными отклонениями, красным — со значимой задержкой развития того или 
иного навыка.
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Глиомы у детей до года: 
новейшие методы терапии
Глиомы низкой степени злокачественности — самые распространенные опухоли головного мозга у детей. Чаще 
всего они локализуются в хиазмально‑ селлярной области и представлены пилоцитарными астроцитомами. Несмотря 
на доброкачественную гистологию и сходство данных опухолей между собой на гистологическом уровне, у детей 
до одного года они отличаются крайне агрессивным клиническим течением.

ДИАГНОЗ ПО СИМПТОМАМ
Диэнцефальная кахексия, прогрессирую‑
щее снижение зрения и глазодвигатель‑
ные нарушения — вот основные клиниче‑
ские симптомы, позволяющие заподоз‑ 
рить данное заболевание. Локализация 
в срединных структурах головного мозга 
делает невозможным радикальное удале‑
ние этих опухолей. Диэнцефальная кахек‑
сия обусловлена вовлечением в опухоле‑
вый процесс гипоталамических структур. 
Изолированное наличие данного сим‑
птома делает затруднительным своевре‑ 
менную постановку диагноза, поскольку 
пациенты долгое время наблюдаются 
у врачей смежных специальностей (гастро‑
энтерологи, диетологи). Кроме того, в боль‑
шом проценте случаев у пациентов с ин‑ 
фантильными глиомами зрительного пути 
присутствует инициальное метастатиче‑
ское распространение, что также ухудшает 
прогноз заболевания.

ТЕРАПЕВТИЧЕСКИЙ СТАНДАРТ
Стандартом лечения глиом низкой сте‑
пени злокачественности является прото‑
кол SIOP LGG — комбинированная терапия 

карбоплатин/винкристин. У пациентов 
с инфантильными глиомами использова‑
ние стандартных режимов химиотерапии 
(ХТ) не показало высокой эффективности 
(рис. 1). Лучевая терапия у детей раннего 
возраста невозможна из‑за высокого риска 
развития осложнений.

Открытие молекулярного патогенеза 
глиом низкой степени злокачественности 
способствовало развитию новейших мето‑
дов лечения, в частности таргетной тера‑
пии (ТТ). Использование ТТ возможно 
только при выявлении в ткани опухоли 
конкретной генетической аберрации. 
Уникальной генетической характеристи‑
кой пилоцитарных астроцитом является 
химерный ген KIAA1549-BRAF, образую‑
щийся в результате дупликации хромо  ‑
сом ного фрагмента 7q34. При выявлении  
данного химерного гена/транскрипта воз‑
можно расширение терапевтических оп ‑
ций — назначение таргетной терапии 
MEK‑ингибитором.

Представляем вашему вниманию успеш‑
ный пример использования таргетной 
терапии (MEK‑ингибитор траметиниб) 
у  пациента с  инфантильной пилоци‑ 
тарной астроцитомой хиазмально‑ сел‑ 
лярной области с наличием химерного 
гена KIAA1549-BRAF. Назначение таргет‑
ной терапии привело к выраженному 
сокращению размеров опухоли, а также 
значительной прибавке в весе и улучше‑
нию неврологического статуса. Сейчас 
ребенок продолжает терапию в амбула‑
торных условиях по месту жительства.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Девочка Н., 1 год и 7 месяцев. Из анамнеза 
заболевания известно, что в 7 месяцев поя‑
вились периодические подергивания глаз‑
ных яблок, прогрессирующее снижение 
остроты зрения, выраженное уменьшение 
массы тела. По месту жительства ребенок 
осмотрен неврологом, рекомендовано про‑
ведение магнитно‑ резонансной томогра‑
фии (МРТ) головного мозга. По результатам 
МРТ выявлено объемное образование 
хиазмально‑ селлярной области размерами 
3,5 х 4,2 х 2,6 см (V = 20 см3) (рис. 2).

Пациентка госпитализирована в отделе‑
ние хирургии НМИЦ ДГОИ имени Дми‑
трия Рогачева. При поступлении в воз‑
расте 10 месяцев вес ребенка составлял 
7,5 кг. В неврологическом статусе отмеча‑
лись нистагм, мышечная гипотония, 
нарушение психомоторного развития. 
Проведена диагностическая биопсия 
с целью гистологической верификации 
и уточнения молекулярных характери‑
стик опухоли. По данным гистологиче‑
ского исследования была установлена 
пилоидная астроцитома. Молекулярно‑ 
генетическое исследование ткани опу‑
холи методом полимеразной цепной реак‑
ции выявило экспрессию химерного гена 
KIAA1549 (15‑й экзон) — BRAF (9‑й экзон). 

Учитывая гистологический диагноз, была 
инициирована химиотерапия по прото‑
колу SIOP‑LGG‑2004 (режим «карбоплатин 
+ винкристин»). Через 2 недели от начала 
терапии отмечалось прогрессивное ухуд‑
шение состояния в виде снижения зре‑
ния, сонливости, рвоты, электролитных 
нарушений, появления стойкой лихо‑
радки без выявленных очагов инфекции. 
По данным проведенной компьютерной 
томографии (КТ) выявлено нарастание 
гидроцефалии, признаки начального 
отека головного мозга, на основании чего 
проведена установка вентрикуло‑ пери‑ 
тонеального шунта.

В последующие сутки состояние ребенка 
продолжало ухудшаться: угнетение 
сознания вплоть до сопора, анемический 
синдром. Экстренно выполнена КТ, 
по результатам которой зафиксировано 
массивное кровоизлияние в  опухоль 

(рис. 3). По данным обследования мето‑
дом зрительных вызванных потенциалов 
(ЗВП) зарегистрировано нарушение зри‑
тельной афферентации на кору с обеих 
сторон с отсутствием достоверных кор‑
ковых ответов на  световой стимул. 
По результатам МРТ определялось увели‑
чение объемов образования более чем 
в 3,3 раза в сравнении с данными преды‑
дущей визуализации, появление в струк‑
туре опухоли массивного кровоизли‑ 

яния. Констатировано прогрессирование 
заболевания (рис. 3). Учитывая прогрес‑
сирование заболевания на фоне стан‑
дартной химиотерапии, данные мо‑ 
лекулярно‑ генетического исследования, 
решением врачебной комиссии в рамках 
программы расширенного доступа 
фирмы‑ производителя было иницииро‑
вано назначение таргетной терапии 
MEK‑ингибитором траметинибом в дози‑
ровке 0,032  мг/кг ежедневно, через 
гастростому. Контрольное обследование 
через 2 месяца после начала приема пре‑
парата выявило значительное сокраще‑
ние размеров опухоли (на 36 %). В невро‑
логическом и соматическом статусе от‑ 
мечалась выраженная положительная 
динамика в виде прибавки веса, отсут‑
ствия лихорадки и электролитных нару‑
шений, нистагма, а также улучшения 
зрения. Из нежелательных побочных 
эффектов терапии отмечалась только 

кожная токсичность I–II степени (шелу‑
шение и зуд кожных покровов).

В связи с  легкостью приема и  отсут‑
ствием выраженной токсичности паци‑
ентка продолжает использование препа‑
рата по месту жительства с регулярным 
осмотром у детского онколога для конт‑
роля соматического статуса, мониторин‑
 га нежелательных явлений и дальней‑
шей оценки ответа на терапию. 

АКТУАЛЬНАЯ ПРОБЛЕМА

К.м.н., зав. отделом оптимизации терапии 
опухолей центральной нервной системы 
ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева»

Людмила 
Ивановна  
ПАПУША

Врач клинической лабораторной диагностики 
лаборатории молекулярной онкологии  
ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева»

Маргарита 
Алексеевна  
ЗАЙЦЕВА

Рисунок 1. Показатели общей выживаемости  
пациентов с глиомами низкой степени 
злокачественности (красная кривая — дети  
до 1 года, черная кривая — дети от 1 года  
до 18 лет) 
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Рисунок 2. Инициальные МРТ-исследования головного и спинного мозга с контрастным усилением. 
Аксиальная и сагиттальная проекции. Объемное образование хиазмально-селлярной области  
(V = 20 см3). Мелкие узловые метастазы по оболочкам спинного мозга

Рисунок 3. МРТ-исследование с контрастным усилением на фоне химиотерапии. Аксиальная  
и сагиттальная проекции. Объемное образование хиазмально-селлярной области (до V = 70 см3). 
Массивное кровоизлияние в структуре опухоли (до V = 20 см3)
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Клинический пример терапии ингибитором рецептора 
интерлейкина‑1 — препаратом анакинра — у пациента 
с криопирин‑ ассоциированным периодическим синдромом

А.Л. Козлова, А.Л. Хорева, В.И. Бурлаков, З.А. Нестеренко, В.О. Блудова, Е.В. Райкина, Т.В. Варламова М.А. Курникова, А.А. Моисеева, С.А. Дибирова, Н.Ю. Кан, А.А. Роппельт, Д.А. Юхачева, 

К.В. Воронин, Е.В. Дерипапа, Ю.А. Родина, О.А. Швец, Е.А. Деордиева, Н.Б. Кузьменко, А.А. Мухина, Г.А. Новичкова, А.Ю. Щербина

ФГБУ «Национальный медицинский исследовательский центр детской гематологии, онкологии и иммунологии имени Дмитрия Рогачева» Министерства здравоохранения РФ

Криопирин‑ ассоциированные перио‑
дические синдромы (CAPS/cryopyrin‑ 
associated periodic syndromes) включа    ют 
три клинических фенотипа с  возрас‑
тающей степенью тяжести: семейный 
хо лодовой аутовоспалительный синд ром 
(Familial Cold Autoinflammatory Syndrome/
FCAS), синдром Макла – Уэллса (Muckle–
Wells Syndrome/MWS) и хронический мла‑
денческий нервно‑ кожно‑артикулярный 
синдром/младенческое мультисистемное 
воспалительное заболевание (Chronic 
Infantile Onset Neurologic Cutneous 
Articular/Neonatal Onset Multisystem 
Inflammatory Disease, CINCA/NOMID). Эпи‑
зоды лихорадок, крапивницы, боли 
в суставах и повышение острофазовых 
белков крови беспокоят при всех формах 
CAPS. Более легкая форма CAPS — FCAS 
— характеризуется эпизодами макуло‑ 
папулезной сыпи, сопровождающейся 
повышением температуры тела, недомо‑
ганием, артралгией, миалгией, реже — 
конъюнктивитом. MWS имеет сходные 
с FCAS симптомы, но клинические прояв‑
ления и лабораторные признаки воспале‑
ния обычно присутствуют почти посто‑
янно. У больных прогрессируют лимфа‑     
де нопатия, гепатоспленомегалия, а также 
снижение слуха, являющееся следст вием 
кохлеарного воспаления. Помимо нару‑
шения качества жизни и задержки роста 
прогноз определяется поражением глаз, 
нарушением слуха и развитием амилои‑
доза внутренних органов.

Самая тяжелая форма — CINCA/NOMID — 
характеризуется неонатальным или ран‑
ним младенческим началом и сопровожда‑
ется лихорадкой, крапивницей, конъюнк‑    
тивитом, признаками асептического 
менингита и повышенного внутричереп‑
ного давления, болями в суставах и череп‑
но‑ лицевым дисморфизмом. Кроме того, 
у этих пациентов наблюдаются прогресси‑
рующая сенсоневральная потеря слуха, 
нарушение зрения из‑за хронического 
отека диска зрительного нерва и когнитив‑
ные нарушения. Примерно 20 % пациен‑   
тов с синдромом CINCA/NOMID не дожи‑
вают до взрослого возраста без лечения.

Причиной развития CAPS являются гете‑
розиготные мутации в гене NLRP3, коди‑
рующем криопирин, которые приводят 
к  избыточной активации каспазы‑1 
и  переходу про‑ IL‑1b в  его активную 
форму. Передача сигнала через рецептор 
IL‑1 имеет важное значение в патогенезе 
CAPS, что было подтверждено в  ряде 
исследований у пациентов, получавших 
рекомбинантный антагонист рецептора 
IL‑1 (IL‑1Ra) — препарат анакинра.

С 2012 года препарат анакинра одобрен 
для лечения NOMID в США, с 2013‑го — 
для всех типов CAPS в  Европейском 
Союзе, с 2014‑го — в Австралии; в фев‑
рале 2021 года зарегистрирован в РФ для 
всех типов CAPS. Ниже представлено 
клиническое наблюдение пациентки 
8 месяцев с гетерозиготной мутацией 
в  гене NLRP3, проходившей лечение 
в отделении иммунологии НМИЦ ДГОИ 
им. Д. Рогачева МЗ РФ.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Девочка, 8 месяцев, родилась в срок с нор‑    
мальными весо‑ростовыми показателями. 
Семейный анамнез не отягощен. С первых 
дней жизни отмечались периодические 
высыпания на теле по типу крапивницы, 
частый разжиженный стул, эпизоды повы‑
шения температуры тела, а так     же воспали‑
тельные изменения в  крови. Получала 
антибактериальную терапию без эффекта.

Госпитализация в стационар в возрасте 
5 месяцев в связи с сохраняющейся лихо‑
радкой и появлением прожилок крови 
в стуле. Лабораторно отмечались при‑
знаки анемии (Hb до 69 г/л), лейкоци  ‑ 
тоза — до 14 х 109/л, тромбоцитоза — 
до 650 х 109/л, повышение уровня С‑реак‑
тивного белка (СРБ) до 173 мг/л (норма 
0–5 мг/л), СОЭ до 64 мм/час (норма — 
до 10). По данным МСКТ органов грудной 
клетки выявлены признаки двусторон‑
ней нижнедолевой полисегментарной 
пневмонии, по данным МРТ головного 
мозга — признаки слабо выраженной 
субатрофии паренхимы вещества голов‑
ного мозга (лобно‑ теменно‑височных 
областей), расширение наружных лик‑
ворных пространств (рис. 1). На фоне 
проводимой антибактериальной тера‑
пии признаки пневмонии, колита были 
нивелированы, однако сохранялись феб‑
рильные подъемы температуры тела, 
а также повышение острофазовых бел‑
ков крови.

В связи с подозрением на аутовоспали‑
тельный синдром ребенок был госпита‑
лизирован в отделение иммунологии 
НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева.

При поступлении обращал на себя вни‑
мание лицевой дисморфизм в  виде 
выступающих лобных бугров, гипопла‑
зии средней зоны лица, а также распро‑
страненный кожный синдром (пятнисто‑ 
папулезная сыпь) (рис. 2).

По данным проведенного молекуляр‑      
но‑ генетического обследования выяв‑  
лена мутация гене NLRP3 c.1912C>G, 
p.Gln638Glu в гетерозиготном состоя‑
нии. На основании данных анамнеза, 
а также клинико‑ лабораторной картины 
был верифицирован диагноз «первич‑
ный иммунодефицит: аутовоспалитель‑
ный синдром — криопирин‑ассоцииро‑
ванный периодический синдром 
(синдром CINCA/NOMID)», в связи с чем 
было принято решение о начале тера‑

пии ингибитором рецептора ИЛ‑1 — 
препаратом анакинра. Дополнительно 
было проведено офтальмологическое 
обследование, а  также аудиометрия, 
по данным которых отклонений выяв‑
лено не было. Терапия была одобрена 
консилиумом специалистов, матерью 
пациента подписано информированное 
согласие на проведение терапии. В ус ‑
ловиях отделения иммунологии НМИЦ 
ДГОИ была инициирована терапия пре‑
паратом анакинра в дозе 3 мг/кг/сутки, 
подкожно, на фоне которой в течение 
первых суток отмечено ку  пирование 
лихорадки, сыпи, а  через неделю — 
улучшение лабораторных показателей 

крови (табл.). Нежелательных явлений 
на фоне терапии отмечено не было.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Криопирин‑ ассоциированный периодиче‑
ский синдром — крайне редкая патология 
(частота — 1:1 000 000), но, несмотря на ред‑
кость, в настоящее время она является 
одной из самых изученных моногенных 
форм аутовоспалительных заболеваний. 
В основе патогенеза заболевания лежит 
молекулярный дефект, приводящий 
к избыточному образованию ИЛ‑1̆, что 
предопределяет выбор таргетной генно‑ 
инженерной биологической терапии. Бло‑
кирование рецептора ИЛ‑1 приводит к раз‑
витию быстрого терапевтического 
эффекта, купированию признаков систем‑
ного воспаления и контролю основных 

проявлений заболевания. Данные нашего 
клинического случая, а также международ‑
ного исследования у пациентов с тяжелой 
формой CAPS — NOMID свидетельствуют 
о высокой эффективности и безопасности 
терапии ингибитором рецептора ИЛ‑1 — 
препаратом анакинра.

Таргетная терапия криопирин‑ ассоци‑
ированного периодического синдрома 
является серьезной задачей, и только свое‑
временное назначение патогенетической 
терапии способствует контролю над забо‑
леванием, улучшению качества жизни 
и предупреждению развития тяжелых, не‑    
совместимых с жизнью осложнений. 

Список литературы находится в редакции

СЛУЧАЙ ИЗ ПРАКТИКИ

Рисунок 1. МРТ головного мозга пациента 
с CAPS

Рисунок 2. Пятнисто-папулезная сыпь 
у пациента с CAPS

Таблица. Показатели крови до и на фоне терапии препаратом анакинра

Показатель При поступлении В динамике  
на фоне терапии Норма

Гемоглобин, г/л 67 82 110–140

Эритроциты х1012/л 3,58 3,9 3,5–4,8

Лейкоциты х109/л 12,18 8,66 5,5–12,5

Тромбоциты х109/л 675 597 180–400

СОЭ, мм/ч 120 – 0–10

СРБ, мг/л 59 9,9 0–5 

Реклама
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Опухолевый  
тромбоз нижней полой вены 
с распространением в правое предсердие

Вынесенный в заголовок диагноз относится к числу редко встречающихся осложнений при злокачественных 
опухолях у детей. Это состояние требует слаженной работы междисциплинарной команды специалистов раз‑
личного профиля и своевременного планирования всех этапов лечения, в том числе хирургического. В статье 
представлен опыт лечения годовалой пациентки с нефробластомой левой почки и опухолевым тромбозом ниж‑
ней полой вены и правого предсердия.

МУЛЬТИМОДАЛЬНЫЙ ПОДХОД
Высокие достижения современной дет‑
ской онкологии связаны с  развитием 
мультимодального подхода к лечению — 
внедрением эффективных схем химиоте‑
рапии (ХТ) и методов локального лечения: 
лучевой терапии (ЛТ) и хирургического 
этапа. Так, внедрение протокола SIOP 
2001, а затем SIOP‑RTSG 2016 Umbrella обе‑
спечивает достижение хороших результа‑
тов и излечение большинства больных 
с нефробластомой. Тем не менее отдель‑
ные редкие формы этой второй по частоте 
встречаемости солидной экстракраниаль‑
ной опухоли детского возраста трудно 
поддаются лечению. Одной из таких форм 
является тромбоз нижней полой вены 
(ТНПВ). ТНПВ — редкое осложнение в дет‑
ской онкологии — при нефробластоме 
обнаруживается в 4–10 % наблюдений 
(Giannoulia‑ Karadana A., 2000). Наиболее 
тяжелым состоянием является распро‑
странение опухолевого тромба в полость 
правого предсердия (ПП). Оно встречается 
значительно реже (1–6 % случаев) и тре‑
бует высокотехнологичной медицинской 
помощи (ВМП) и  включения помимо 
онкологов в  междисциплинарную ко‑
манду хирургов, лучевых терапевтов 
и бригады кардиохирургов.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Представляем собственный опыт лечения 
годовалой пациентки с нефробластомой 
левой почки с опухолевым тромбом НПВ 
и  правого предсердия. В  конце июля 
2021 года при отсутствии  каких‑либо кли‑
нических проявлений болезни мама 
девочки обратила внимание на увеличе‑
ние правой половины живота. Родители 
обратились за медицинской помощью 
в  стационар по  месту жительства. 
По результатам ультразвукового исследо‑
вания (УЗИ) и мультиспиральной компью‑
терной томографии органов брюшной 
полости (МСКТ ОБП) с контрастным усиле‑
нием были выявлены крупное новообра‑
зование почки размером 100 x 93 x 104 мм 
и  тромбоз НПВ, распространяющийся 
в полость ПП.  После телемедицинской 
консультации со  специалистами ФГБУ 
«НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» МЗ 
РФ выставлен диагноз — «нефробластома 
левой почки, тромбоз НПВ и ПП», начата 
предоперационная ХТ в  соответствии 
с протоколом SIOP‑RTSG 2016 Umbrella. 
Пациентка перенесла ХТ удовлетвори‑
тельно, однако на фоне проведенного лече‑
ния не было достигнуто сокращения опу‑
холи и опухолевого тромба. Состояние 
ребенка оставалось стабильным, гемоди‑
намические показатели были удовлетво‑
рительными и не требовали проведения 
дополнительной терапии. Радикальное 
удаление опухоли с тромбом из полости 

ПП невозможно без использования искус‑
ственного кровообращения и совместной 
работы оперирующих онкологов и кардио‑
хирургов. На этапе предоперационной ХТ 
клинический случай пациентки был 
обсужден на  совместном консилиуме 
со  специалистами ФГБУ «НМИЦ ССХ 
им. А.Н. Бакулева» МЗ РФ. При планирова‑
нии стратегии оперативного вмешатель‑
ства учитывали рентгенологические 
характеристики тромба, необходимость 
экстирпации нижней полой вены и ее 
последующего протезирования. Паци‑
ентку перевели в НМИЦ ССХ им. А.Н. Баку‑
лева, где после плановых подготовитель‑
ных мероприятий было выполнено 
оперативное вмешательство.

ОПЕРАЦИЯ НА СЕРДЦЕ
На первом этапе к хирургическому вмеша‑
тельству приступила бригада онкохирур‑
гов. После осуществления доступа в брюш‑
ную полость и забрюшинное пространство 
проведена ревизия. Левая почка замещена 
крупной многоузловой опухолью, в про‑
свете левой почечной вены определяются 
тромботические массы. НПВ расширена 
от уровня почечных вен и выше, уплот‑
нена за счет опухолевого тромба.

Левая почка была полностью мобилизо‑
вана, лигированы левая почечная артерия 
и мочеточник. НПВ мобилизована цирку‑
лярно от уровня слияния подвздошных 
вен до устьев печеночных вен с последова‑
тельным пересечением коротких комму‑
никантных вен от  1, 6, 7‑го сегментов 
печени. Таким образом будущий препарат 
был мобилизован единым блоком. После 
сагиттальной диафрагмотомии бригада 
приступила ко второму, кардиохирургиче‑
скому, этапу операции (рис.).

Канюлировали аорту и верхнюю полую 
вену. Венозная кровь из системы НПВ 
собиралась в канюлю, установленную 
через просвет правой бедренной вены. 
В условиях искусственного кровообраще‑
ния выполнена атриотомия (рассечение 
ПП). Фрагмент опухолевого тромба иссе‑
чен с частичной резекцией стенки пра‑
вого предсердия и  межпредсердной 
перегородки.

НПВ пересекли на уровне правой печеноч‑
ной вены, а также выполнили пересече‑
ние устьев печеночных вен. Последнее 
оказалось сложной задачей, учитывая 
плотную обтурацию тромбом: для дости‑
жения радикальности операции отсечены 
устья правой печеночной вены и единое 
устье средней и левой печеночных вен. 
Препарат, включающий правую почку 
с НПВ с тромбом и фрагменты ПП, удален. 
В это время кровообращение в системе 

воротной вены и печени сохранялось, 
а забор крови из печеночных вен осущест‑
влялся в коронарный аспиратор с немед‑
ленным возвращением в циркуляцию. 

Для реконструкции НПВ выбран бескла‑
панный ксенокондуит из яремной вены 
быка. Сначала сформировали анастомоз 
с  ПП. Затем объединили медиальную 
и  латеральную стенки устьев правой 
и средней печеночных вен и создали 
печеночно‑ кавальный анастомоз. В по‑ 
следнюю очередь, после пуска кровотока, 
анастомозированы ксенокондуит и НПВ 
на уровне устья правой почечной вены. 
Выполнена обязательная для хирургии 
нефробластомы биопсия лимфатических 
узлов парааортальной и  аортокаваль ‑ 
ной групп. После согревания синусовый 
ритм у пациентки восстановился само‑ 
стоятельно.

Послеоперационный период протекал без 
осложнений, пациентка наблюдалась 
в отделении реанимации и интенсивной 
терапии в течение первых послеопераци‑
онных суток, после чего переведена 
в онкологическое отделение НМИЦ ДГОИ 
им. Дмитрия Рогачева. Плановое гистоло‑
гическое исследование подтвердило 
регрессивный тип нефробластомы (группа 
промежуточного риска). С учетом опухоле‑
вого тромбоза НПВ и ПП, а также метаста‑
тического поражения удаленных лимфа‑
тических узлов установлена III локальная 
стадия болезни. На 13‑е послеоперацион‑
ные сутки пациентке проведен первый 
блок послеоперационной ХТ. На совмест‑
ном обсуждении со специалистами ЛТ 

запланировано ее проведение в  связи  
с III локальной стадией болезни.

СПЛОЧЕННАЯ РАБОТА
Данное клиническое наблюдение — при‑
мер сплоченной работы междисципли‑
нарной команды онкологов с привлече‑
нием врачей других специальностей. 
«Высокий» опухолевый тромбоз НПВ 
встречается редко. Тем не менее у паци‑
ентов детского возраста, в  том числе 
с нефробластомой, накопленный миро‑
вой опыт демонстрирует важность пред‑
операционной ХТ. У большинства паци‑
ентов на ее фоне отмечают сокращение 
тромба, из‑за чего у некоторых больных 
отпадает необходимость в проведении 
операции в  условиях искусственного 
кровообращения (Shamberger R.C. 2001, 
Hadley G.P. 2010). В ряде случаев сокраще‑
ния размера тромба не  наблюдается 
(Elayadi M., 2020), что требует поиска 
оптимальной хирургической тактики 
и  привлечения к  совместной работе 
кардиохирургов.

Этапы проведения и технические осо‑
бенности операции нуждаются в предва‑
рительном обсуждении и планировании. 
Выполнение первым абдоминального 
этапа необходимо для сокращения вре‑
мени искусственного кровообращения. 
Использование коронарного аспиратора 
исключает необходимость в тотальной 
сосудистой изоляции печени на этапе 
реконструкции НПВ. Последовательная 
реконструкция НПВ от предсердия позво‑
ляет осуществить пуск кровотока до фор‑
мирования нижнего кавального анасто‑
моза и как можно раньше восстановить 
естественную циркуляцию в  печени 
и венозный отток от нее. При выборе 
материала для протезирования НПВ 
необходимо учитывать небольшой диа‑
метр протезируемых сосудов. Исполь‑
зование аутотрансплантатов у  детей  
раннего возраста невозможно из‑за отсут‑
ствия достаточного по размеру доступ‑
ного материала, в связи с чем предпочте‑
ние было отдано отдано ксенографту.

Радикальное удаление образования еди‑
ным блоком, неосложненное течение 
послеоперационного периода и своевре‑
менное начало послеоперационной ХТ 
позволяют рассчитывать на благоприят‑
ный прогноз у данной пациентки. Нако‑
пление опыта лечения таких больных 
и отлаженный алгоритм работы междис‑
циплинарной команды специалистов 
обеспечивают наилучшие результаты 
лечения детей с  распространенными 
формами злокачественных опухолей, 
которые не так давно считались неопе‑
рабельными. 

МЕЖДИСЦИПЛИНАРНАЯ ПРОБЛЕМА

К.м.н. руководитель группы торакоабдоминальной 
хирургии, детский хирург, онколог  
ФБГУ «НМИЦ детской гематологии, онкологии 
и иммунологии имени Дмитрия Рогачева»

Дмитрий 
Гурамович 
АХАЛАДЗЕ

Рисунок. Совместная работа бригады
онко- и кардиохирургов.
Глава бригады онкохирургов —
к.м.н. Д.Г. Ахаладзе и кардиохирургов —
д.м.н., профессор К.В. Шаталов
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Современные 
возможности лучевой 
визуализации

Лучевая диагностика в центре Дмитрия Рогачева развивается в свете самых совре‑
менных тенденций и возможностей визуализации. Здесь можно провести исследо‑
вание любой зоны и анатомической области с соблюдением всех современных 
стандартов и методик, с выполнением болюсного фазового контрастирования, в том 
числе с применением анестезиологического пособия.

КОМАНДНАЯ РАБОТА
Высокий уровень проводимых в центре 
исследований — результат командной 
междисциплинарной работы клиници‑
стов, анестезиологов и диагностов. Соот‑
ветствие выполняемой работы между‑
народным стандартам, требованиям 
современных протоколов, быстрое реа‑
гирование на изменения в самочувствии 
ребенка, комплексный подход в наблю‑
дении за пациентом создают уникальные 
возможности для развития новых мето‑
дик исследования, диагностических под‑
ходов и современных научно‑ исследо‑ 
вательских протоколов.

Хочется коснуться нескольких направле‑
ний в развитии лучевой диагностики 

в педиатрии, реализованных в нашем 
центре: от  пилотного до  научно‑ кли‑ 
нического исследования, протокола кли‑
нической апробации и  клинических 
рекомендаций. Прежде всего это приме‑
нение методик магнитно‑ резонансного 
сканирования пациентов под наркозом 
на свободном дыхании (рис. 1). 

Крайне важной для педиатрии является 
замена инвазивных диагностических 
методик на информативные и безопас‑
ные неинвазивные. В нашем центре раз‑
работана и  внедрена в  практику ме ‑
тодика магнитно‑ резонансной томо‑ 
графии — МРТ‑диагностики перегрузки 
железом паренхиматозных органов 
у пациентов с регулярными гемотранс‑
фузиями. Это позволило отказаться 
от биопсии паренхимы печени для опре‑
деления степени гемосидероза и  за ‑
менить ее специальной методикой 
МРТ‑сканирования.

Применение количественных методов 
оценки в педиатрии позволяет не только 
избавляться от инвазивных способов 

диагностики (биопсия печени, трепано‑
биопсия костного мозга), но и использо‑
вать их в качестве диагностических био‑
маркеров опухолей и гематологических 
заболеваний (рис. 2).

Данный подход, используемый для 
замены ряда инвазивных методик 

обследования пациентов при развитии 
жизнеугрожающих состояний, уже нахо‑
дит применение в практической педиа‑
трии. В свою очередь, он требует стандар‑
тизации получения изображений, в том 
числе с использованием соответствую‑
щих фантомов. Созданные в центре Дмит‑
рия Рогачева фантомы оценки количе‑
ства железа — это шаг к распространению 
методики в МРТ‑отделения любого педиа‑
трического учреждения РФ (рис. 3).

Неинвазивная диагностика стала реаль‑
ностью сегодняшней педиатрической 
практики. Безусловно, подобные мето‑
дики будут непрерывно развиваться, 
повышая комфортность и информатив‑
ность исследований у детей. 

НЕИНВАЗИВНАЯ ДИАГНОСТИКА

Реклама

К.м.н., руководитель научного отдела лучевой 
диагностики, зав. отделением рентгенологии 
ФБГУ «НМИЦ детской гематологии, онкологии 
и иммунологии имени Дмитрия Рогачева»

Галина 
Викторовна 
ТЕРЕЩЕНКО

ФГБУ
«НМИЦ ДГОИ

ИМ. ДМИТРИЯ
РОГАЧЕВА»

Рисунок 1. Магнитно-резонансное сканирование на задержке и при свободном дыхании

a

c

b

d

а и с — исследование на задержке дыхания с динамическими артефактами изображения; 

b и d — исследование на свободном дыхании без артефактов

Рисунок 2. МРТ-картирование фракции жира

a b c

a — здоровый доброволец; 

b — пациент в острой фазе острого лимфобластного лейкоза; 

c — пациент после курса химиотерапевтического лечения

Рисунок 3. Фантомы различных концентраций 
железа
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ПРАКТИЧЕСКАЯ РАБОТА

Роль педиатра в успешном лечении 
гемобластозов у детей
Гемобластозы — злокачественные опухоли кроветворной (лейкозы) и лимфоидной (злокачественные лимфомы) 
ткани — наиболее частый вид злокачественных опухолей в практике педиатра. На их долю приходится почти 
половина всех случаев злокачественных опухолей детского возраста. Ежегодно по всей стране до 4,5 тыс. детей 
заболевают гемобластозами. С этой патологией сталкиваются педиатры в практической работе. 

ПЛОДЫ ПРОГРЕССА
Заболеваемость злокачественными ново‑
образованиями (ЗНО) в  зависимости 
от возраста ребенка приведена в табл. 1. 
Прогресс в лечении гемобластозов, осо‑
бенно в последние 15–20 лет, позволил 
изменить отношение к ним: из фатальной 
патологии эти формы ЗНО у детей превра‑
тились во вполне курабельные — стало 
возможно достижение продолжительных 
стойких ремиссий и  выздоровления. 

В  то  же время среди причин детской 
смертности в России ЗНО занимают пятое 
место, а основная часть летальных исхо‑
дов, обусловленных злокачественным 
процессом у детей, это гемобластозы.

Успешность лечения опухолей крове‑
творной и лимфоидной тканей зависит 
от целого ряда факторов. Крайне важна 
своевременная диагностика заболева‑
ния, зависящая от врачей первичного 
звена. Причины поздней диагности  ‑ 
ки гемобластозов у детей представлены 
в табл. 2.

Знание клинических проявлений гемо‑
бластозов, круга заболеваний, имеющих 
сходные симптомы, их дифференциально‑ 
диагностических критериев, входящих 
в понятие «онкологической насторожен‑
ности», позволяет снизить частоту запу‑
щенных случаев, которая все еще высока 
и достигает 65 %. Врачи всех специально‑
стей любого лечебно‑ профилактического 
учреждения должны помнить о возмож‑
ности развития у пациента онкологиче‑
ского заболевания. Принцип, который 
давно пропагандируется во  взрослой 
практике: «При сомнении в диагнозе — 
думай о раке», — должен быть принят 
и  в  педиатрии. Также важны знания 
об организации онкологической службы 
и  быстрое направление ребенка при 
необходимости в соответствующее специ‑
ализированное отделение, так как 
от адекватности выбора первичного лече‑
ния зависит его конечный результат.

 Обследование ребенка при подозрении 
на злокачественную опухоль очень важно 
проводить в максимально сжатые сроки 
с привлечением необходимых специали‑
стов. Первый уровень специализирован‑
ной помощи детям с гемобластозами — 
это детские онкологи и  гематологи 
стационаров, в которых проводится лече‑
ние таких пациентов. В Москве суще‑
ствует служба окружных детских онколо‑
гов, гематологов в поликлиниках округов 
столицы. 

Здесь осуществляют консультации и дис‑
пансерное наблюдение, ведут учет 
основных показателей оказания по‑ 
мощи пациентам с онкологическими 
заболеваниями, включая гемобластозы, 
а также заболеваемости и смертности. 
Второй уровень оказания специализи‑
рованной помощи детям — это специа‑
лизированные отделения районных, 
городских и областных детских боль‑
ниц, а третий — специализированные 
центры федерального значения. Пе ‑
диатры имеют возможность прокон‑ 
сультировать больных со  специалиc‑ 
тами любого уровня. В последние годы 
внедряются цифровые технологии с ока‑
занием консультативной помощи на рас‑
стоянии, используя телемедицину, за ‑
очные консультации по  имеющейся 
медицинской документации. Необхо‑
димо только не упустить вероятность 
развития у пациента онкологической 
патологии и проводить необходимые 
обследования для снятия или под‑
тверждения диагноза.

Большое значение для ранней диагно‑
стики имеют выделение групп риска 
по развитию той или иной формы гемо‑
бластоза и активное наблюдение за эти‑ 
ми пациентами.

К группе риска относятся дети с отягощен‑
ной наследственностью по онкологиче‑
ским заболеваниям, при этом очень важно 
их наличие у ближайших родственников, 
а также накопление онкологических забо‑
леваний в семье, особенно с доказанным 
наследственным характером передачи 
(ретинобластома, нейрофиброматоз 
I типа). Следует упомянуть и синдром пред‑
расположенности к развитию злокаче‑
ственных опухолей (cancer predisposition 
syndrome), при котором вероятность  
развития ЗНО у  ребенка повышается 
в десятки и сотни раз. 

Доказан высокий риск развития гемо‑
бластозов при врожденных генетических 
синдромах (Дауна, Нунан). В патогенезе 
опухолей кроветворной и лимфоидной 
тканей имеет значение нарушение работы 
иммунной системы. В связи с этим риск 
развития ЗНО возрастает, и педиатру необ‑
ходимо уделять пристальное внимание 
наблюдению за детьми с подобными состо‑
яниями, консультироваться с иммуно‑ 

логами и детскими онкологами. К группе 
риска относятся часто болеющие дети 
(более 4 раз в год).

Имеет значение вес ребенка при рожде‑
нии: дети с высокой массой тела чаще 
заболевают и  гемобластозами. Важен 
характер течения беременности у матери, 
ее заболевания во время беременности, 
особенно во 2 и 3‑м триместре, хрониче‑
ская патология у мамы с нарушением 
дезинтоксикационной функции печени, 
пожилой возраст родителей, производ‑
ственные вредности у них. Наличие этих 
факторов также требует более присталь‑
ного внимания педиатра при диспансер‑
ном наблюдении за детьми. Для выделе‑
ния пациента в  группу риска имеет 
значение и экологическая обстановка 
мест проживания ребенка как экзоген‑
ный фактор онкогенеза. Для гемобласто‑
зов, как и для других злокачественных 
новообразований у детей, характерно 
развитие общего опухолевого симптомо‑
комплекса, включающего гиподинамию, 
вялость, слабость, быструю утомляемость, 
капризность, отсутствие аппетита, изме‑
нение пищевых пристрастий, похудание, 
субфебрилитет, анемию. Все это указы‑
вает на неблагополучие и требует обсле‑
дования ребенка для уточнения диагноза, 
в первую очередь исключения лейкозов 
и неходжкинских лимфом.

ПАРАНЕОПЛАСТИЧЕСКИЙ СИНДРОМ
Нередко в ответ на наличие опухолевого, 
иммунологически чужеродного антигена 
развивается реакция иммунной системы, 
лежащая в основе клинической симптома‑
тики дерматомиозита, ревматоидного 
артрита, аутоиммунной гемолитической 
анемии и других аутоиммунных процес‑
сов, входящих в так называемый паранео‑
пластический синдром. В некоторых слу‑
чаях эти клинические проявления пред‑       
шествуют местным симптомам опухоли, 
в  других — появляются одновременно 
с ними, иногда после верификации опухо‑
левого процесса. Наибольшие трудности 
возникают, когда данные проявления 
со стороны иммунной системы тракту‑
ются как самостоятельные заболевания 
или синдромы, что приводит к назначе‑
нию неоправданного лечения и выявле‑
нию гемобластозов на поздних стадиях.

Знание клинической симптоматики ге‑
мобластозов, масок, под которыми про‑
текают эти заболевания, диффе рен‑ 
циально‑ диагностических критериев чрез  ‑
вычайно важно для своевременной диа‑
гностики. Эти знания педиатры могут 
почерпнуть из публикаций, методичес‑
ких рекомендаций по ранней диагно‑
стике гемобластозов на краткосрочных 
циклах повышения квалификации, орга‑
низуемых конференциях, клинических 
разборах, таких как «Трудный случай» 
и другие.

Д.м.н., зав. отделением химиотерапии гемо-
бластозов № 1 НИИ детской онкологии и гемато-
логии ФГБУ «НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина» 
МЗ РФ, профессор кафедры детской онкологии 
ФГБОУ ДПО РМАНПО МЗ РФ

Тимур 
Теймуразович 
ВАЛИЕВ

Д.м.н., научный консультант отделения химиотера-
пии гемобластозов № 1 НИИ детской онкологии  
и гематологии ФГБУ «НМИЦ онкологии  
им. Н.Н. Блохина», профессор кафедры детской 
онкологии ФГБОУ ДПО РМАНПО МЗ РФ

Наталья 
Александровна 
СУСУЛЕВА

Таблица 1. Возрастная структура заболеваемости детей ЗНО

Менее 5 лет 5–10 лет Более 10 лет 

Нейробластома Неходжкинские лимфомы Неходжкинские лимфомы 

Нефробластома Лимфома Ходжкина Лимфома Ходжкина 

Опухоли желточного мешка Опухоли ЦНС Опухоли ЦНС 

Ретинобластома Мягкотканные саркомы Герминогенно-клеточные 
опухоли 

Таблица 2. Причины поздней диагностики гемобластозов у детей

Медицинские Социальные  
(родительские) 

Особенности биологическо‑
го поведения опухоли 

1. Недостаточно знаний  
о детском раке

1. Не обращаются  
к врачам

1. Малый первичный очаг 

2. Редкие заболевания. Врачи 
о них знают, но не ожидают  
встретить в клинической 
практике 

2. Обращаются,  
но не доверяют мнению 
врачей 

2. Быстрая диссеминация

3. Знают, обращают внимание, 
но не доверяют себе (направ-
ляют детей к узким специали-
стам, не по профилю заболе-
вания)

3. Обращаются, но 
выбирают нетрадицион-
ные методы лечения

3. Высокая пролиферативная 
активность

4.Обращаются, соглаша-
ются с диагнозом (прини-
мают диагноз), но отказы-
ваются от лечения в 
клиниках РФ, сбор денег 
на лечение за рубежом

Продолжение на стр. 12
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НАУКА МИЛОСЕРДИЯ

Неважно, сколько дней в твоей жизни. 
Важно, сколько жизни в твоих днях!
Эти слова я прочитала в соцсети на странице С.В. Шарикова, руководителя федерального проектного офиса 
«УчимЗнаем». Флагманская площадка проекта «УчимЗнаем» — Национальный медицинский исследовательский 
центр детской гематологии, онкологии и иммунологии имени Дмитрия Рогачева. Сергей Витальевич рассказал 
историю мальчика, боровшегося за свою жизнь. И в тот момент я осознала, что в этих словах заключается суть 
моей жизни и работы.

СОЮЗ ПАЦИЕНТОВ
Международный союз пациентов был 
создан при поддержке академика РАН, 
доктора медицинских наук, профессора 
А.Г. Румянцева и руководителя федераль‑
ного проектного офиса «УчимЗнаем» 
С.В. Шарикова в 2017 году. Задач было 
несколько:
• Объединение пациентских организа‑

ций, врачей, некоммерческих пар‑
тнерств помощи пациентам, благотво‑

рительных фондов и представителей 
бизнеса для повышения качества жиз‑
ни и оказания помощи пациентам.

• Организация просветительской рабо‑
ты по борьбе с заболеваниями в СМИ.

• Привлечение средств и  ресурсов для 
организации помощи населению при 
содействии государственных структур 
в партнерстве с общественными орга‑
низациями и социально‑ ориентирован‑ 
ными бизнес‑ структурами с целью:
◊  создания прочных и прозрачных 

связей для укрепления здоровья 
нации, оказания помощи паци‑
ентам и  повышения качества 
их жизни;

◊  отслеживания и  представления 
мнения пациентов на  всероссий‑
ских и международных конгрессах, 
включая построение системы сбо‑
ра информации, анализ и структу‑
рирование данных, организацию 
коммуникации между сообщества‑
ми, экспертами, органами власти 

регионального и  федерального 
уровня;

◊  развития и  популяризации ран‑
ней диагностики заболеваний 
в стране, а также проведения диа‑
гностики по различным нозологи‑
ям с дальнейшей маршрутизаци‑
ей в  государственные больницы 
и частные клиники по ОМС;

◊  осуществления издательской дея‑
тельности, нацеленной на улучше‑
ние качества жизни пациентов;

◊  организации просветительской 
работы в СМИ по борьбе с заболе‑
ваниями среди населения;

◊  проведения школ пациентов 
в больницах России с размещени‑
ем видеотрансляций в  социаль‑
ных сетях и на соответствующих 
сайтах;

◊  помощи в  поиске информации 
о заболевании, лечении, реабили‑
тации. Плюс маршрутизация при 
лечении, поиск благотворительно‑

го фонда и группы взаимопомощи 
в  каждом регионе, обеспечение 
общения врача и пациента на раз‑
ных уровнях по всей стране;

◊  получения второго мнения веду‑
щих российских врачей и возмож‑
ности узнать мнение зарубежных 
специалистов, возможности уча‑
стия в клинических исследованиях.

МЫ БУДЕМ ЖИТЬ
За время работы Международный союз 
пациентов организовал и осуществил про‑
екты всероссийского масштаба. Первый 
из  них — это национальная премия 
«Мы будем жить!», приуроченная ко Все‑
мирному дню борьбы с онкологическими 
заболеваниями. Цель проекта состоит 
в привлечении внимания общественно‑
сти к осведомленности о профилактике 
онкологических заболеваний и в консо‑
лидации усилий граждан в  борьбе 
с  раком. Очень важно дать надежду 

Председатель Международного союза помощи 
и поддержки пациентов, член общественного 
совета при Росздравнадзоре, член этического 
комитета ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия 
Рогачева» МЗ РФ

Ольга  
Владимировна 
ВОСТРИКОВА

Реклама

Только для медицинских работников

Продолжение на стр. 12
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ПРОБЛЕМЫ И ПЕРСПЕКТИВЫ

Адоптивная клеточная 
иммунотерапия солидных 
опухолей у детей
Иммунотерапия злокачественных новообразований имеет длительную историю. Причем случаи спонтанных 
регрессий опухоли на фоне инфекции и лихорадки регистрировались с античных времен. Отцом иммунотерапии 
опухолей считается американский хирург Уильям Коули, который вызывал регрессию саркомы стимуляцией 
иммунной системы инактивированными бактериями Streptococcus pyogenes и Serratia marcescen (так называе‑
мыми токсинами Коули).

ИСТОРИЧЕСКИЙ МОМЕНТ
Основоположником современной адоп‑
тивной (adoptive — привнесенный) клеточ‑
ной иммунотерапии стал С. Розенберг, 
разработавший и внедривший в клиниче‑
скую практику онкологии в 1990‑е годы 
метод иммунотерапии (ИТ) злокачествен‑
ных новообразований (ЗНО) высокими 
дозами интерлейкина‑2 (IL‑2) и лимфокин‑ 
активированными киллерами (LAK‑клет‑
ками). Результаты клинических испыта‑
ний комбинации LAK‑клеток и высоко‑ 
дозной IL‑2‑терапии не показали такой 
эффективности, как ожидалось изна‑
чально. Более 70 % пациентов с распростра‑
ненными формами ЗНО не  ответили 
на такое лечение. А у некоторых больных 
возникли выраженные нежелательные 
явления (НЯ), связанные с введением высо‑
ких доз IL‑2. Однако у 25–30 % пациентов 

с метастатической меланомой и раком 
почек, резистентных к стандартной тера‑
пии, был зарегистрирован объективный 
ответ на LAK/IL‑2‑ИТ. 

Последующие исследования, проведен‑
ные в НМИЦ онкологии им. Н.Н. Бло‑
хина, показали высокую эффективность 
и хорошую переносимость комбинации 
низких (иммуностимулирующих) доз IL‑2 
и LAK‑клеток при локальных и локореги‑
ональных введениях, а также для профи‑
лактики рецидива гемобластозов у детей.

Одна из модификаций LAK‑клеток — это 
цитокин‑ активированные киллеры (CIK). 
Они продемонстрировали эффектив‑
ность главным образом в адъювантном 
режиме, увеличив безрецидивный 
период жизни больных с  солидными 
опухолями.

Важной вехой развития адоптивной 
иммунотерапии ЗНО стала разработка 
противоопухолевых вакцин на основе 
дендритных клеток, нагруженных опухо‑
левым антигеном. Хотя эти клетки 
и не показали значимой эффективности 
в монорежиме, они активно использу‑
ются в комбинации с другими видами 
иммунотерапии. Революционным этапом 
в развитии иммуноонкологии стало вне‑
дрение в клиническую практику ингиби‑
торов контрольных точек иммунитета 
(ИКТИ) и генетически модифицирован‑
ных лимфоцитов с химерным Т‑клеточ‑
ным рецептором (CAR‑NK‑клеток).

ДЕТСКИЙ РАКУРС
Хотя методы адоптивной ИТ продолжают 
открывать новые горизонты лечения ЗНО 
у  взрослых, успехи в  педиатрической 
практике значительно скромнее в связи 
с тем, что для ЗНО у детей характерен 
относительно низкий уровень мутаций. 
Низкая мутационная нагрузка с частым 
отсутствием экспрессии неоантигенов 
ограничивает эффективность различных 
видов ИТ, включая цитокины, ИКТИ 
и биомедицинские клеточные продукты. 
Наиболее успешные на сегодня методы 
адоптивной ИТ нацелены на нормальные 
(дифференцированные) мембранные 
антигены, такие как CD19.

При внедрении в  педиатрическую 
онкологию‑ гематологию зарекомендо‑
вавших себя у  взрослых методов ИТ 

следует учитывать особенности иммун‑
ного ответа детей разных возрастных 
групп. Одна из нерешенных проблем 
тут — НЯ. Они менее длительны, чем при 
химио‑ и  лучевой терапии (ХТ  и ЛТ), 
но могут проявляться в виде синдрома 
высвобождения цитокинов — «цитоки‑
нового шторма», аутоиммунных реакций 
и нейротоксичности. Тем не менее адоп‑
тивная клеточная терапия активно внед‑
ряется в практику онкопедиатрии, о чем 
свидетельствуют многочисленные публи‑
кации и клинические испытания раз‑
личных иммунотерпевтических страте‑
гий у детей не только с гемобластозами, 
но и с солидными опухолями.

КЛЕТОЧНАЯ ТЕРАПИЯ
Одно из перспективных направлений 
лечения солидных опухолей у детей — 
использование активированных эффек‑
торов врожденного иммунитета. Это 
γδТ‑лимфоциты, натуральные киллеры 
(НК‑клетки) и НКТ‑клетки (экспрессирую‑
щие как маркеры НK‑клеток, так и Т‑кле‑
точные дифференцировочные антигены), 
которые играют ведущую роль в противо‑
опухолевом иммунитете. Преимущество 
этих субпопуляций лимфоцитов заключа‑
ется в  их способности распознавать 
и  уничтожать опухолевые клетки не ‑
зависимо от  экспрессии опухоль‑ ас‑ 
социированного антигена и молекул глав‑
ного комплекса гистосовместимости 
(ГКГС1). Это особенно важно для детей, 
поскольку, как уже говорилось выше, их 
опухоли обычно имеют низкую мутаци‑
онную нагрузку и, соответственно, низ‑
кий уровень экспрессии целевых опухо‑
левых антигенов.

Способность опухолевой клетки в своем 
безумии ускользания от иммунного над‑
зора утрачивать или снижать плотность 
экспрессии молекул ГКГС1 является сигна‑
лом для эффекторов врожденного имму‑
нитета к уничтожению трансформирован‑
ной клетки. Еще один важный механизм, 
опосредующий противоопухолевый 
эффект НК и НКТ, связан с антителозави‑
симой цитотоксичностью. Это свидетель‑
ствует о целесообразности комбинирова‑
ния таргетных препаратов на  основе 
моноклональных антител и  эффектов 
врожденного иммунитета. Вместе с тем 
субпопуляции НК и НКТ‑лимфоцитов мало‑
численны и в неактивированном состоя‑
нии не обладают выраженной противо‑
опухолевой цитотоксичностью. Поэтому 
для экспансии и активации НК и НКТ 
используют методы экстракорпорального 
культивирования лимфоцитов в присут‑
ствии стимулирующих факторов — IL‑2 
и его комбинаций с другими цитокинами 
или индукторами пролиферации.

Отработанные в ФГБУ «НМИЦ онкологии 
им. Н.Н. Блохина» Минздрава России тех‑
нологические подходы позволяют полу‑
чить в условиях ex vivo значительное коли‑
чество активированных НК и НКТ‑лимфо‑ 
цитов с  высокой противоопухолевой 
активностью по отношению к аутологич‑
ным и аллогенным злокачественно транс‑
формированным клеткам. Несомненное 
преимущество активированных НК и НКТ 
состоит в низкой вероятности развития 
реакции «трансплантат против хозяина» 
(РТПХ), даже когда не проводилась депле‑
ция Т‑лимфоцитов за счет снижения их 
содержания в процессе генерации активи‑
рованных лимфоцитов.

Активированные аутологичные и алло‑
генные НК и НКТ‑клетки, включая лим‑
фокин(цитокин)‑активированные кил‑
леры, продемонстрировали клиническую 
эффективность при лечении солидных 
опухолей у взрослых. Сейчас зарегистри‑
ровано более 1000 клинических испыта‑
ний НК. Несколько завершенных иссле‑
дований активированных ex vivo НК 
и НКТ‑клеток включали детей с солид‑
ными опухолями, в том числе с нейро‑
бластомой. Эти клинические испытания 
показали, что комбинация адоптивной 
ИТ с использованием активированных 
НК в сочетании с ХТ и моноклональными 
антителами позволяет повысить эффек‑
тивность противоопухолевого лечения.

Применение активированных эффекторов 
врожденного иммунитета в детской онко‑
логии и гематологии, очевидно, является 
наиболее перспективной стратегией 
иммунологического контроля роста солид‑
ных опухолей. Ведь этот вариант адоптив‑
ной ИТ не  требует наличия опухоль‑ 
ассоциированных антигенов или  нео‑    
антигенов, необходимых для реализации 
эффектов CD8 + T‑клеток, и одновременно 
может нивелировать иммуносупрессию. 
Сейчас проводятся клинические исследо‑
вания эффективности НК у детей с со ‑
лидными опухолями, включая саркому 
Юинга, рабдомиосаркому, остеосаркому, 
нейробластому и опухоли ЦНС. Учитывая 
участие НК‑клеток в реализации антитело‑ 
зависимой цитотоксичности, исследуется 
эффективность их комбинации с анти‑ GD2 
моноклональными антителами в несколь‑
ких клинических испытаниях, включаю‑
щих детей с нейробластомой.

Накопленные данные и перспективные 
исследования свидетельствуют о том, что 
НК‑клетки имеют большой терапевтиче‑
ский потенциал в монорежиме или в ком‑
бинации с другими методами лечения 
солидных опухолей у детей. В качестве 
связующего звена между врожденной 
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ПРОБЛЕМЫ И ПЕРСПЕКТИВЫ

симоктоког альфа

• Первый в России1 рекомбинантный фактор свертывания 
крови VIII 4-го поколения2, полученный из клеточной 
линии человека

• У 85% пациентов при индивидуально подобранном режиме 
профилактики частота инфузий составила 2 раза в неделю 
или реже3,4

• Может применяться у всех возрастных групп3

1. Государственный реестр лекарственных средств https://grls.rosminzdrav.ru/Default.aspx 2. Меморандум FDA (STN 125555\0), 9 октября 2014 г. 3. Инструкция по медицинскому применению лекарственного препарата Нувик, РФ 2021. 
4. Данные клнического исследования GENA-21. Промежуточный отчет, август 2019 г.

Представительство в России: Представительство АOOO Октафарма Нордик АБ, Швеция 
119002 Москва, Денежный пер., 11, стр. 1
Тел.: +7 (495) 785 45 55, факс: +7 (495) 785 45 58, www.octapharmaru.com

Перед назначением препарата Нувик, пожалуйста, ознакомьтесь 
с действующей версией подробной инструкции 

по медицинскому применению, утвержденной в РФ

Реклама

и  адаптивной иммунной системой 
НК‑клетки посредством антиген‑ неза‑ 
висимых механизмов способны разли‑
чать нормальные и  злокачественные 
клетки. А значит, они могут быть исполь‑
зованы для нацеливания на опухолевые 
клетки, которые используют утрату или 
снижение уровня экспрессии ГКГС1 для 
уклонения от адаптивного иммунного 
надзора. Проведенные клинические 
испытания показали, что адоптивная ИТ 
с применением НК‑клеток достаточно 
хорошо переносится детьми с солидными 
опухолями.

К ВОПРОСУ О ТГСК
Трансплантация гемопоэтических стволо‑
вых клеток (ТГСК) — перспективный метод 
терапии, способный вызывать длитель‑
ную ремиссию у детей с солидными ЗНО, 
в частности с рецидивирующей или реф‑
рактерной нейробластомой высокого 
риска. При этом аллогенная ТГСК доноров 
является важным терапевтическим вари‑
антом для данной категории детей. Клини‑
ческая эффективность ТГСК преимуще‑
ственно опосредуется НК‑клетками, 
которые являются ключевыми эффекто‑
рами врожденного противоопухолевого 
иммунитета. НК‑клетки составляют всего 
5–12  % лимфоцитов периферической 
крови и недостаточно эффективны в неак‑
тивированном состоянии. Очевидно, что 
процедура мобилизации стволовых клеток 
посредством колониестимулирующих фак‑
торов приводит к активации и пролифе‑
рации НК и повышает их возможности 
в реализации противоопухолевой актив‑
ности. Основным препятствием для алло‑
генных или гаплоидентичных ТГСК 
у детей с солидными опухолями служит 
РТПХ. Для нивелирования ее выраженно‑
сти можно использовать аутологичные 
или аллогенные мезенхимальные мульти‑
потентные стромальные клетки (МСК). 
МСК обладают толлерогенными свой‑
ствами и способны уменьшать проявле‑
ния цитокинового шторма при ТГСК.

Отработанные в  НМИЦ онкологии 
им. Н.Н. Блохина способы культивирова‑
ния МСК костного мозга позволяют полу‑
чить достаточное количество МСК для 
лечения и профилактики РТПХ при алло‑
генных ТГСК у детей. Другой перспектив‑
ной стратегией снижения проявлений 
РТПХ является удаление потенциально 
аллореактивных Т‑ и В‑клеток посредством 
аппаратной деплеции CD3 (αβ Т‑клеток)/
CD19 лимфоцитов. Данная методика пока‑
зала свою эффективность как при гемо‑
бластозах, так и при солидных ЗНО у детей.

ПРОТИВООПУХОЛЕВЫЕ ВАКЦИНЫ
Дендритные клетки (ДК) — это «профес‑
сиональные» антигенпрезентирующие 
клетки, которые специализируются 
на процессинге и представлении антиге‑
нов для праймирования CD4+ и CD8+ 
Т‑клеток и способствуют формированию 
специфических клонов Т‑лимфоцитов. 
ДК действуют как мост между врожден‑
ным и адаптивным иммунитетом. Для 
клеточных вакцин используют получен‑
ные из  моноцитов периферической 
крови в условиях ex vivo аутологичные 
ДК, нагруженные опухолевым антигеном 
перед инъекцией пациенту.

Согласно данным I и II фаз клинических 
исследований, вакцины на основе ДК обла‑
дают минимальной токсичностью у детей 
с разнообразным спектром злокачествен‑
ных новообразований. Несколько испыта‑
ний вакцин на основе ДК установили уве‑
личение времени до прогрессирования 
у детей с метастатическими или реци‑   

дивирующими саркомами и опухолями 
ЦНС. Эффективность ДК‑вакцин напря‑
мую коррелировала со степенью ответа 
цитотоксических Т‑лимфоцитов. Клиниче‑
ские исследования ДК‑вакцин сосредото‑
чены главным образом на их комбина‑
циях с другими методами иммунотерапии 
ЗНО.

ХИМЕРНЫЙ РЕЦЕПТОР
Важной вехой в развитии методов адоп‑
тивной ИТ ЗНО стала разработка генети‑
чески модифицированных лимфоцитов 
с  химерным Т‑клеточным рецептором 
(CAR‑лимфоциты). CAR‑T‑лимфоциты спо‑
собны распознавать антигены трансфор‑
мированных клеток независимо от экс‑
прессии ГКГС. Основываясь на  этом 
открытии, Эшхар и его коллеги разрабо‑
тали первое поколение конструкции CAR 
с антигенсвязывающим доменом антитела 
Neu/Her2 для обеспечения ГКГС‑независи‑
мого распознавания CAR‑Т‑клетками Her2+ 
аденокарциномы. Эти результаты способ‑
ствовали созданию и использованию CD19‑
CAR‑T‑клеток для лечения хронического 
лимфобластного лейкоза, продемонстри‑
ровавшего высокую частоту полных 
ремиссий. Результаты клинических испы‑
таний привели к утверждению несколь‑
ких биомедицинских клеточных продук‑
тов на  основе CD19‑CAR‑T‑клеток для 
лечения В‑клеточных гемобластозов, в том 
числе и у детей.

Сегодня по всему мире проводится более 
600 клинических испытаний CAR‑Т‑кле‑
ток, которые направлены на лечение 
не только гематологических заболева‑
ний, но  также и  солидных опухолей. 
Однако эффективность CAR‑T‑клеток при 
солидных опухолях оказалась невысо‑
кой. При этом наблюдались выраженные 
побочные эффекты в виде цитокинового 
шторма, нейротоксичности и аутоим‑
мунных реакций, которые в ряде случаев 
имели фатальный характер. Одно из наи‑
более грозных появлений токсичности 
CAR‑T‑клеток — нейротоксичность, обу‑
словленная нарушением проницаемости 
гематоэнцефалического барьера из‑за 
гиперпродукции цитокинов длительно 
персистирующими CAR‑T‑клетками и их 
инфильтрацией мозговой ткани. НЯ, 
вызываемые CAR‑T‑клетками, нацелен‑
ными на опухоль‑ ассоциированные анти‑
гены солидных ЗНО, сильнее по сравне‑
нию с CD19‑CAR‑T‑клетками из‑за пре‑       
красного реагирования с аналогичными 
структурами нормальных тканей. Выра‑
женность побочных эффектов CAR‑T‑кле‑
ток оказалась настолько значимой, что 
инициировала разработку стратегий уда‑
ления генетически модифицированных 
лимфоцитов с использованием специфи‑
ческих антител или дополнительной 
модификации посредством внедрения 
суицидальных генов, запускающих ги‑
бель CAR‑T‑клеток. Одним из возмож‑
ных путей повышения эффективности 
генетически модифицированных лим‑
фоцитов считается создание CAR‑НК или 
CAR‑НК‑НКТ(CIK) клеток, реализующих 
про тивоопухолевую активность за счет 
эффекторов врожденного противоопу‑
холевого иммунитета, нацеленных 
на конкретный опухоль‑ ассоци ирован‑
ный антиген.

Проведенные в  НМИЦ онкологии 
им. Н.Н. Блохина исследования позволили 
создать оригинальную конструкцию 
антиHER‑CAR‑Т‑НК клеток. В доклиниче‑
ских испытаниях она продемонстриро‑
вала высокую противоопухолевую актив‑
ность и  отсутствие явлений острой 
и субхронической токсичности. Рецептор 

эпидермального фактора роста человека 
2 (HER2) экспрессируется не  только 
на  опухолях взрослых пациентов, 
но и в ЗНО у детей (глиобластомы, гли‑
омы и медуллобластомы, остеогенные 
саркомы), при этом гиперэкспрессия 
HER2 связана с худшим прогнозом. Пер‑
вые клинические исследования у детей 
с  опухолями центральной нервной 
системы обнаружили, что применение 
антиHER2‑CAR‑Т клеток позволяет в ряде 
случаев добиваться стойкой ремиссии. 
Некоторые исследования показали, что 
раково‑ эмбриональный антиген NY‑ESO‑1 
экспрессируется на клетках ряда солид‑
ных детских опухолей, что привело к соз‑
данию антиNY‑ESO‑1‑CAR‑Т‑клеток.

ГРУППА РИСКА
Лечение детей (особенно из высокой 
группы риска) с солидными ЗНО и реци‑
дивными/рефрактерными формами 
представляет собой трудную задачу. Один 
из базовых элементов терапии — выпол‑
нение аутологичной ТГСК (ауто‑ ТГСК) как 
неотъемлемого этапа терапии, но при 
этом последующие этапы не  должны 
откладываться. Это означает, что этап 
ауто‑ ТГСК должен быть осуществлен 
в полном объеме, с минимальным чис‑
лом осложнений.

Для успешного выполнения данного 
этапа необходимы как мультидисципли‑
нарное взаимодействие внутри одного 
учреждения, так и мультицентровая коо‑
перация. Ведь определенные этапы тера‑
пии пациент может получать в  цент‑    
ре детской онкологии и гематологии 
в од ном из субъектов РФ. В этом случае 

в  федеральном центре выполняются 
сбор ГСК для последующей ауто‑ ТГСК, 
хирургическое лечение и сама транс‑    
плантация.

Одно из приоритетных направлений дея‑
тельности НМИЦ онкологии им. Н.Н. Бло‑
хина — расширение работы по лечению 
детей первого года жизни со ЗНО. В цен‑
тре внимания специалистов находятся 
дети, нуждающиеся в высокодозной ХТ, 
инновационном хирургическом лечении 
и ауто‑ ТГСК. В нашем центре накоплен 
большой опыт сбора ГСК у маловесных 
детей и младенцев. Только за 2021 г. сбор 
был успешно выполнен у 25 подобных 
пациентов. Это дети с нейро‑, ретино‑ 
и  плевропульмональной бластомой, 
а  также другими эмбриональными 
опухолями.

Отдельно стоит отметить рост трансплан‑
тационной активности в НМИЦ онколо‑
гии им.  Н.Н. Блохина, в  особенности 
со стороны ауто‑ ТГСК у детей с солид‑
ными ЗНО. Это стало возможным благо‑
даря запуску в феврале 2021 г. новых 
корпусов НИИ ДОиГ.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Перспективным направлением представ‑
ляется сочетание нескольких видов ИТ 
для решения проблем, с которыми стал‑
кивается детская иммунотерапия рака. 
Эта концепция включает в себя сочета‑
ние адоптивной клеточной иммунотера‑
пии, таргетных препаратов на основе 
моноклональных антител, онколитиче‑
ских вирусов и ингибиторов контроль‑
ных точек иммунитета. 
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23–24 февраля  Великобритания, Беркшир

36-й глобальный саммит по педиатрии «Достижения 
и инновации в педиатрии — 2022»

с онлайн- участием https://global.pediatricsconferences.org

Конец февраля – начало марта Москва, Россия

ХХIV конгресс Союза педиатров России c международным 
участием

www.pediatr-russia.ru

15–17 апреля Москва, Россия

Научно-практическая конференция с международным 
участием «Первичные иммунодефициты — на стыке 
специальностей!»

www.fnkc.online

23–24 мая Бангкок, Таиланд

25-й ежегодный всемирный конгресс педиатров  
и неонатологов

https://world.pediatricsconferences.com

26–28 сентября  Москва, Россия

VIII Московский городской съезд педиатров  
с межрегиональным и международным участием

    www.pediatr-mos.ru

Начало октября Москва, Россия

XVII Всероссийский конгресс специалистов  
перинатальной медицины

www.raspm.ru

Октябрь Москва, Россия

Российский конгресс «Инновационные технологии  
в педиатрии и детской хирургии» с международным участием 

https://congress-pedklin.ru/pgs/congress

Ноябрь Москва, Россия

Конгресс Российской ассоциации детских онкологов  
и гематологов 

https://nodgo.org

на выздоровление онкологическим паци‑
ентам, показав примеры успешного лече‑
ния в России, и познакомить соотече‑
ственников с инновационными методами 
лечения рака. В 2020 году эта инициатива 
получила продолжение и  выросла 
в информационный проект #РакУрок, 
объединив не  только медицинское 
и  пациентское сообщества, но  и  рок‑
звезд, которые стали послами (амбассадо‑
рами) проекта. Во время пандемии мы 
столкнулись с проблемами мам, которые 
привозят своих детей в федеральные кли‑
ники Москвы. Больницы принимают 
на лечение детей из всех регионов России, 
но не каждая семья может позволить себе 
навещать ребенка вдали от  дома. 

К  тому  же в  связи с  коронавирусной 
инфекцией посещение пациентов в ста‑
ционаре запрещено. Дети находятся 
в больнице под присмотром медицин‑
ского персонала, но не видят родителей, 
чьи тепло и забота им так необходимы. 
И только с совсем маленькими в боль‑
нице находятся мамы, причем круглосу‑
точно на всем протяжении лечения. Они 
не могут оставить ребенка одного даже 
на час, чтобы немного отдохнуть, разгру‑
зиться психологически и потом с новыми 
силами вернуться к своему малышу. Учи‑
тывая все эти факты, мы решили органи‑
зовать добровольческое движение «Мама 
на  час», направленное на  оказание 
помощи детям, которые лечатся в ФГБУЗ 
«Центральная детская клиническая боль‑
ница ФМБА России», и мамам, сопрово‑
ждающим их. Универсальное средство 
борьбы с  любой болезнью и  бедой — 
помощь нуждающимся и гражданская 
ответственность. Движение «Мама на час» 
направлено на  повышение качества 
жизни детей через вовлечение их 

в творческую деятельность, создание вну‑
треннего пространства больницы, друже‑
ственного ребенку, проведение празд‑
ников на  территории стационаров 
и разгрузку мам, пребывающих в палате 
вместе с больными малышами.

ЗА РАННЮЮ ДИАГНОСТИКУ
Союз занимается просветительской рабо‑
той среди здорового населения. За про‑
шедшие годы удалось организовать 
и  провести акции по  ранней диагно‑
стике онкологических заболеваний. 
Международный союз пациентов высту‑
пает организатором ежегодной Европей‑
ской акции по ранней диагностике забо‑
леваний головы и шеи в России. В рамках 
ежегодной недели ранней диагностики 
рака головы и шеи в течение 2017–2019 гг. 
было осмотрено более 100 000 человек. 
Все они пришли на  скрининг, узнав 
об акции. Проведено информирование 
врачебного сообщества о проблеме ран‑
ней диагностики и онконастороженно‑
сти специалистов — онкологов, ЛОР‑вра‑ 

чей, челюстно‑ лицевых хирургов, стома‑
тологов, эндокринологов, дерматологов; 
организованы скрининги условно здоро‑
вого населения. 

В  2019  году совместно с  автономной 
некоммерческой организацией содей‑
ствия развитию здравоохранения «Муль‑
тидисциплинарное врачебное содруже‑
ство» были инициированы ежегодная 
акция по ранней диагностике рака про‑
статы «Усабрь», акция по проверке жен‑
ского здоровья и многие другие. Какую 
работу мы проводим по объединению 
некоммерческих организаций, спросите 
вы? Международный союз пациентов 
при поддержке Ассоциации организато‑
ров здравоохранения в  онкологии 
создали советы общественных организа‑
ций, которые оказывают помощь онко‑
логическим пациентам в Центральном 
и Приволжском федеральных округах. 
И эта работа продолжается в других реги‑
онах. Только объединив усилия, мы смо‑
жем помочь многим! 

ПРАКТИЧЕСКАЯ РАБОТА
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НАУКА МИЛОСЕРДИЯ

МНОГОЭТАПНОЕ ЛЕЧЕНИЕ
На педиатра также ложится контроль 
за обеспечением систематичности лече‑
ния. Терапия больных злокачествен‑
ными опухолями, как правило, мно   ‑ 
го этапная, цикличная, с перерывами, 
во вре    мя которых возможно развитие 
побочных проявлений и осложнений 
от  проводимого противоопухолевого 

лечения. Нередко наблюдается присое‑
динение инфекционных заболеваний, 
протекающих атипично, а порой и стре‑
мительно. Своевременная диагностика 
подобных состояний чрезвычайно важна 
и определяет исход лечения.

Педиатры участвуют в  организации 
медицинской и социальной реабилита‑
ции, наблюдения за детьми, перенес‑
шими онкологические заболевания. При 
этом важны знания поздних осложнений 
проводимого лечения, в том числе разви‑
тия вторых опухолей, диагностика 
и пути их профилактики, своевременная 
диагностика рецидивов заболевания, 
клинические проявления которых могут 

значительно отличаться от первичной 
картины болезни.

Чрезвычайно важен и психологический 
аспект лечения больных, настрой детей, 
родителей и близкого окружения на поло‑
жительный результат и благоприятный 
исход. Нередко мнение участкового педи‑
атра является для них определяющим. Это 
диктует необходимость более широкой 
подготовки педиатров в вопросах лечения 
гемобластозов и постоянного совершен‑
ствования ими полученных знаний.

Лечение гемобластозов относится к высо‑
котехнологичной медицинской помощи, 
требующей наукоемкой диагностики, 

высокоинтенсивной химиотерапии 
и комп   лексной сопроводительной тера‑
пии. Наука не стоит на месте — разраба‑
тываются новые, более совершенные 
методы диагностики, индивидуализиро‑
ванное, учитывающее особенности кон‑
кретного больного лечение. Современные 
достижения в  области терапии гемо‑
бластозов позволяют добиться многолет‑
ней выживаемости и  выздоровления 
более чем 90 % детей даже с распростра‑
ненными стадиями заболевания. Идет 
борьба за хорошее качество жизни. Успех 
лечения детей, больных гемобластозами, 
зависит от слаженной работы команды 
врачей, в которой важное место занимают 
педиатры. 

Роль педиатра  
в успешном лечении 
гемобластозов  
у детей

Неважно, сколько 
дней в твоей жизни. 
Важно, сколько 
жизни в твоих днях!

Окончание, начало на стр. 8

Окончание, начало на стр. 9

ПЕДИАТРИЯ
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КАЛЕНДАРЬ 
МЕРОПРИЯТИЙ


