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Что такое клинические 
рекомендации? 





ВЕДЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ ПЕРВЫХ МЕСЯЦЕВ ЖИЗНИ

С ЛОКАЛИЗОВАННЫМИ ОБРАЗОВАНИЯМИ 

НАДПОЧЕЧНИКОВ



Супраренальное образование у ребенка первых трех 
месяцев жизни: рекомендации GPOH

Berthold F, NB2004 trial; Simon T, Klin Padiatr, 2017

2004

КЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ РФ





В случае наличия у ребенка первых 6-х месяцев жизни локализованного объемного образования
надпочечника размерами менее 3 СМ ПРИ СОЛИДНОЙ СТРУКТУРЕ ОБРАЗОВАНИЯ И МЕНЕЕ 5 СМ
ПРИ КИСТОЗНОЙ ФОРМЕ, без компрессии окружающих органов по данным УЗИ ОБП/КТ ОБП с
КУ/МРТ ОБПс КУ ; отсутствии данных за метастатическое поражение по результатам клинического
осмотра и инструментальных методов исследования (УЗИ/КТ/МРТ); L1 СТАДИИ ПО INRGSS; при
удовлетворительном соматическом статусе, ребенок может быть оставлен под динамическим
наблюдением в течение 12 мес. от выявления образования.

ИСКЛЮЧЕНИЕ: БИЛАТЕРАЛЬНОЕ ПОРАЖЕНИЕ НАДПОЧЕЧНИКОВ

ОСОБЕННОСТИ ВЕДЕНИЯ ПАЦИЕНТОВ ПЕРВЫХ МЕСЯЦЕВ ЖИЗНИ С 
ЛОКАЛИЗОВАННЫМИ ОБРАЗОВАНИЯМИ НАДПОЧЕЧНИКОВ



ОСОБЕННОСТИ ВЕДЕНИЯ ПАЦИЕНТОВ ПЕРВЫХ МЕСЯЦЕВ ЖИЗНИ С ЛОКАЛИЗОВАННЫМИ 
ОБРАЗОВАНИЯМИ НАДПОЧЕЧНИКОВ

ПОКАЗАНИЯ К ХИРУРГИЧЕСКОМУ ЛЕЧЕНИЮ:
1. Размеры образования ≥5 см при кистозной форме; ≥ 3 см при солидной структуре;
2. L2 стадия по INRGSS;
3. Увеличение объема опухоли >50% при проведении динамического наблюдения; повышение 
уровня метаболитов катехоламинов мочи (ГВК и ВМК) >50%, не снижающееся до базового уровня в 
течение 12 недель (при возможности их оценки); объемное образование,
сохраняющееся к 12 мес. наблюдения размером> 2 мл (диаметр 1,6 см) 

или любые размеры образования в случае повышения уровня метаболитов катехоламинов. 
4. Подозрение на метастатическое распространение.



ОБСЛЕДОВАНИЯ, НЕОБХОДИМЫЕ ПРИ СОХРАНЕНИИ ОПУХОЛИ В ТЕЧЕНИЕ 12 МЕС. ДИНАМИЧЕСКОГО 
НАБЛЮДЕНИЯ.

В случае сохранения объемного образования надпочечника у ребенка в течение 12 мес. 
динамического наблюдения или при появлении отрицательной динамики в более ранние сроки, 
проводится весь комплекс лабораторных и инструментальных обследований, указанных в разделе 
«Диагностика» и рассмотрение вопроса о хирургическом удалении. 

В случае ПОЛНОЙ РЕГРЕССИИ ОБРАЗОВАНИЯ надпочечника необходимо продолжить динамического 
наблюдение в объеме:
УЗИ ОБП, определения уровня онкомаркеров (НСЕ, ЛДГ) не реже 1 раза в год длительностью не 

менее 3-х лет. 
В случае полной регрессии образования надпочечника, но сохранение повышения уровня 
онкомаркеров, необходимо проведение полного обследования. 



ВЕДЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ ПЕРВЫХ МЕСЯЦЕВ ЖИЗНИ С ЛОКАЛИЗОВАННЫМИ 
ОБРАЗОВАНИЯМИ В ПРОЕКЦИИ НАДПОЧЕЧНИКОВ

2025г.

Тактика длительного динамического наблюдения за пациентами с локализованными 
образованиями надпочечников может быть безопасной и позволяет избежать 
необоснованного выполнения хирургического вмешательства 



1. Возраст менее 6 мес.
2. Размеры образования 

надпочечника ≤ 16 мл при 
солидной структуре и ≤65 мл при 
кистозой форме (≥25% кист)

90 недель 

УЗИ ОБП  и оценка метаболитов 
катехоламинов мочи (ГВК и ВМК) 

КТ/МРТ – 6 и 42 неделя 

Показания к хирургической резекции:
1. Увеличение  объема образования  ≥50%
2. После 90-недельного периода наблюдения резекция 

рекомендовалась для пациентов с остаточными массами 
более 2 мл или с повышеннымиуровнями
катехоламинами независимо от объема массы

Включено в исследование n=83

n=56  - завершили 
наблюдение

n=27 прекратили 
наблюдение досрочно (13-
потеряны из под 
наблюдения)

n=3 – прогрессия (4S, 2В, 4 стадии)

2001-2010гг.



10-летняя БСВ – 93,3%
ОВ – 97,9%
ВБХР -79,9%

БСВ – 94,7%
ОВ – 97,4%
ВБХР -98,1,9%

Для всех пациентов Для пациентов, завершивших наблюдение

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ 



РАДИОИЗОТОПНЫЕ МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ 

• Сцинтиграфия с 123-I-МЙБГ

• сцинтиграфия костей скелета с  99mTc-
фосфатными комплексами

• ПЭТ/КТ с 18F-ФДГ 

• ПЭТ/КТ с ДОПА





РЕКОМЕНДУЕТСЯ всем пациентам с гистологически 
подтвержденным диагнозом НБ – молекулярно-
генетическое исследование на определение амплификации 
гена MYCN и делеции/дисбаланса 1р в биопсийном
(операционном) материале методом флюоресцентной 
гибридизации in situ (FISH) для определения группы риска 
При невозможности выполнения инициальной биопсии 
опухоли или метастаза и при тотальной инфильтрации 
костного мозга опухолевыми клетками (>60%), 
исследование может быть выполнено на препаратах 
костного мозга с последующем подтверждением на ткани 
опухоли при выполнение отсроченного хирургического 
лечения  



ИЗМЕНЕНИЕ В СИСТЕМЕ СТРАТИФИКАЦИИ 
НА ГРУППЫ РИСКА 





Стратификация на группы риска (GPOH 2017)

NB-2017



КОММЕНТАРИИ: пациенты с 1 стадией по системе стадирования INSS и  L1 стадией 
по системе стадирования INRGSS и при наличие амплификации гена MYCN могут 
быть стратифицированы в группу промежуточного риска (с отказом от 
проведения высокодозной химиотерапии и ауто-ТГСК, GD2-иммунотерапии) в 
случае проведения всего комплекса диагностического обследования (включая 
обязательное выполнение сцинтиграфии с 123-IМЙБГ или иных радиоизотопных 
методов исследования (см. выше) перед проведением хирургического 
вмешательства. Тактика ведения этих больных должна быть согласована с 
национальным/федеральным специализированным центром.
Обязательным  является наличие подробного протокола операции, 
подтверждающего макроскопически полное удаление опухоли и послеоперационной 
визуализации (МСКТ/МРТ), свидетельствующей об отсутствии остаточной 
опухоли. 

ГРУППА ВЫСОКОГО РИСКА:
1. Стадия 4 по INSS возраст 1 – 18 лет;
2. Амплификация гена MYCN не зависимо от 

стадии заболевания и возраста.

ИЗМЕНЕНИЯ



КОММЕНТАРИИ: Пациенты с 4 стадией заболевания по системе стадирования INSS или М 
стадией по системе стадирования INRGSS в возрасте от 12 до 18 мес. при отсутствии 
амплификации гена MYCN и других сегментарных аномалий, подтвержденных 
методом MLPА, могут быть стратифицированы в группу промежуточного риска 
(с отказом от проведения высокодозной химиотерапии и ауто-ТГСК и GD2
иммунотерапии). Тактика ведения этих больных должна быть согласована с 
национальным/федеральным специализированным центром . 

ГРУППА ВЫСОКОГО РИСКА:
1. Стадия 4 по INSS возраст 1 – 18 лет;
2. Амплификация гена MYCN не зависимо от 

стадии заболевания и возраста.

ИЗМЕНЕНИЯ



ЛЕЧЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ С НЕЙРОБЛАСТОМОЙ ГРУППЫ ПРОМЕЖУТОЧНОГО 
РИСКА

ИЗМЕНЕНИЯ

Возможен отказ от применения дифференцировочной терапии 13-цис-РК

Решение вопроса о проведение дифференцировочной
терапии #изотретиноином для пациентов с НБ группы 
промежуточного риска остается на усмотрение центра, 
проводящего терапию данному пациенту.

ОБЯЗАТЕЛЬНО ДЛЯ ПРОВЕДЕНИЯ 



ЛЕЧЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ С НЕЙРОБЛАСТОМОЙ ГРУППЫ ВЫСОКОГО РИСКА

ИНТЕНСИФИКАЦИЯ ИНДУКЦИОННОГО ЭТАПА ТЕРАПИИ ДЛЯ 
ПАЦИЕНТОВ С НЕУДОВЛЕТВОРИТЕЛЬНЫМ ОТВЕТОМ* ПОСЛЕ 4-
6 КУРСОВ ПХТ

*Неудовлетворительный ответ :
1. Смешанный ответ
2. Стабилизации 

!!! В соответствии к критериями 
системы оценки ответа 

ИЗМЕНЕНИЯ

Иринотекан/темозоломид/
динутуксимаб бета

2-4 курса 



ПЕРВИЧИНО-РЕФРАКТЕРНАЯ НЕЙРОБЛАСТОМА 

Клинические 
рекомендации РФ 

Интенсификация 
индукции 

2-6 курсов иринотекан/темозоломид/динутуксимаб+ GM-CSF
(оценка ответа после каждых 2-х курсов терапии) 



ЛЕЧЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ С НЕЙРОБЛАСТОМОЙ ГРУППЫ ВЫСОКОГО РИСКА

ИЗМЕНЕНИЯ

Несколько схем высокодозной химиотерапии, в том числе 
одиночная и тандемная ТГСК 
(!!! На усмотрении клиники проводящей ТГСК)

Показания для ТГСК – отсутствие прогрессии заболевания

ЭТАП КОНСОЛИДАЦИИ 

ЛУЧЕВАЯ ТЕРАПИЯ – НА МЕТАБОЛИЧЕСКИ АКТИВНУЮ ОСТАТОЧНУЮ 
ПЕРВИЧНУЮ ОПУХОЛЬ  ОПУХОЛЬ (СРОКИ НАЧАЛА ЛТ ЗАВИСЯТ В ТОМ ЧИСЛЕ 
И ОТ РЕЖИМА ВХТ)



ЛЕЧЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ С НЕЙРОБЛАСТОМОЙ ГРУППЫ ВЫСОКОГО РИСКА

ЭТАП ПОСТКОНСОЛИДАЦИОННОЙ ТЕРАПИИ (13-ЦИС-РК И ИММУНОТЕРАПИЯ)

ИЗМЕНЕНИЯ

ИММУНОТЕРАПИЯ ДИНУТУКСИМАБОМ БЕТА 

ОПТИМАЛЬНЫЕ СРОКИ НАЧАЛА ИММУНОТЕРАПИИ 
60-100 ДНИ ОТ АУТО-ТГСК

С ИЛИ БЕЗ #ИЗОТРЕТИНОИНА 



РАСЧЕТ ДОЗЫ ДИНУТУКСИМАБА БЕТА ПРОИСХОДИТ В ЗАВИСИМОСТИ 
ОТ ПЛОЩАДИ ТЕЛА ИЛИ МАССЫ ПАЦИЕНТА: 
● Пациенты с массой тела >12 кг расчет дозы динутуксимаба бета в 
соответствии с площадью поверхности тела - 10 мг/м2/сут. Суммарная доза 
динутуксимаба бета, вводимая за цикл, составляет 100 мг/м2 поверхности тела. 
● Пациенты с массой тела  <12 кг и > 5 кг расчет дозы динутуксимаба бета 
происходит на массу тела (кг)  - 0,33 мг/кг/сут. Общая доза динутуксимаба, 
вводимого за цикл, составляет 3,3 мг/кг массы тела. 



КАТЕГОРИИ ДЕТЕЙ С КРИТЕРИЕМ НАЗНАЧЕНИЯ ЛЕКАРСТВ:

1. Иммунотерапия в фазе постконсолидации при
достижении по меньшей мере ЧАСТИЧНОГО ОТВЕТА на
индукционную терапию

2. Иммунотерапия  для РЕФРАКТЕРНЫХ ПАЦИЕНТОВ с 
нейробластомой вне зависимости от остаточного 
заболевания 

3. Иммунотерапия для пациентов с РЕЦИДИВАМИ 
НЕЙРОБЛАСТОМЫ
а) достижение стабилизации любыми доступными 
методами 

4. Химиоиммунотерапия в ИНДУКЦИОННОЙ ТЕРАПИИ у 
пациентов с нейробластомой группы высокого риска



АЛГОРИТМ ОБСЛЕДОВАНИЯ ДЛЯ ПАЦИЕНТОВ 
ГРУППЫ ВЫСОКОГО РИСКА 

• МРТ головного мозга с КУ после 6 -го курсов
индукционной терапии, перед началом иммунотерапии и 
далее каждые 6 мес. и перед завершением терапии и 
далее (после завершения терапии) (1 раз в 6 мес.)



Выбор схемы противорецидивной терапии осуществляется в соответствии с 
внутренними рекомендациями клиники.

ПРОТИВОРЕЦИДИВНАЯ ТЕРАПИЯ

✓ ПХТ
✓ ПХТ+ИММУНОТЕРАПИЯ
✓ ЛУЧЕВАЯ ТЕРАПИЯ
✓ ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ
✓ ЛЕЧЕНИЕ ЦНС-РЕЦИДИВОВ
✓ ТГСК
✓ ПОДДЕРЖИВАЮЩАЯ ТЕРАПИЯ 

(МЕТРОНОМНАЯ ТЕРАПИЯ, 
ИММУНОТЕРАПИЯ, МОНОТЕРАПИЯ 
ТЕМОЗОЛОМИДОМ)



Спасибо!


