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Обзор литературы посвящен нейрогенным опухолям средостения. Дан краткий анализ их морфо-
логической классификации. Подробно изложены эпидемиология, клиническая картина, диагностика и 
принципы лечения нейрогенных опухолей средостения. Особое внимание обращается на тактику хи-
рургического лечения больных с новообразованиями, растущими в форме песочных часов. Изложены 
меры профилактики и лечения интра- и послеоперационных осложнений. Наряду с хирургическими 
обсуждаются вопросы комбинированных методов лечения в зависимости от гистологической структу-
ры и характера роста опухоли.
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Нейрогенные опухоли средостения представляют со-
бой различные по структуре новообразования, возни-
кающие из элементов нервной ткани. Они занимают 1-е 
место по распространенности среди новообразований 
средостения. По данным Л. М. Гудовского, из 1258 боль-
ных с новообразованиями средостения нейрогенные 
опухоли выявлены у 211 (16,8%)  [8]. Источниками воз-
никновения нейрогенных опухолей являются элемен-
ты пограничного симпатического ствола, межреберных 
нервов, оболочек корешков спинного мозга, значитель-
но реже блуждающего, диафрагмального, возвратного 
и сердечных нервов и еще реже — других нервных эле-
ментов средостения.

Первое описание нейрогенных опухолей принад-
лежит W.  Loretz (1870), в отечественной литературе — 
Ф. Л. Листовичу (1908), а первое сообщение об успешной 
операции — Г. А. Бельцу (1932).

Этиология и гистогенез нейрогенных опухолей до на-
стоящего времени остаются спорными. Больше основа-
ний полагать, что эти опухоли развиваются не из сформи-
ровавшихся и закончивших свой рост нервных клеток, а 
из сохранившихся стволовых клеток. Зачатком нервной 
системы зародыша является медуллярная трубка, образо-
ванная из наружного зародышевого листка и состоящая 
из однородных цилиндрических клеток. При развитии 
нервной системы клетки, передвигаясь и дифференци-

руясь, проходят сложный процесс трансформации из 
клеток первичного нервного (медуллярного) эпителия и 
ганглиозной пластики в зрелые клетки периферической 
нервной системы, как соматической, так и симпатиче-
ской  [7]. При размножении нервных клеток возможно 
обособление отдельных примитивных малодифференци-
рованных клеток с образованием «клеток покоя» [2]. Эти 
клетки способны к пролиферации в любом периоде жиз-
ни организма с возникновением как доброкачественных, 
так и злокачественных опухолей.

Классификации нейрогенных опухолей средостения 
построены в основном по принципу их гистологическо-
го строения. Одна из первых классификаций была пред-
ставлена H. R. Wahl в 1914 г. и послужила основой для по-
следующей систематизации нейрогенных опухолей [93]. 
В настоящее время общепринятой является классифика-
ция Всемирной организации здравоохранения. В основу 
последней ее редакции (2002) заложен гистогенетиче-
ский принцип.

В средостении наблюдается возникновение двух ги-
стогенетических групп опухолей. Первая  — опухоли, 
происходящие из элементов собственно нервной тка-
ни — нервных клеток и оболочек нервных волокон (ней-
робластомы, ганглионейробластомы, ганглионевромы, 
параганглиомы (феохромоцитомы). Вторая  — опухоли, 
происходящие из элементов оболочек периферических 
нервов: шванномы (старое название — невринома), ней-
рофибромы, злокачественные опухоли оболочек пери-
ферических нервов (старое название — нейросаркома и 
нейрофибросаркома).
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Как правило, нейрогенные опухоли локализуются 
в заднем средостении (в костно-вертебральном углу) 
и по мере роста распространяются на боковую по-
верхность позвоночника и начальные отделы ребер. 
Новообразования могут располагаться в разных отделах 
средостения, на разных уровнях — от VII шейного до ХII 
грудного позвонка, в основном с одной стороны. Но мо-
гут находиться и кпереди от позвоночника, вдаваясь в 
обе плевральные полости  [15]. В переднем средостении 
и в других отделах нейрогенные опухоли локализуются 
редко [5; 15; 20].

Эти новообразования встречаются и у новорожден-
ных, и у стариков, наиболее часто — в возрасте от 10 до 
30 лет. 

Нейробластома (симпатогониома, симпатобласто-
ма) — незрелая опухоль из симпатических нервов, раз-
вивается из нейробластов, мигрировавших на ранних 
этапах эмбриогенеза из нервного гребешка. По структу-
ре напоминает эмбриональную стадию развития симпа-
тических ганглиев, состоит из лимфоцитоподобных ма-
лодифференцированных клеток, похожих по строению 
на клетки круглоклеточной саркомы. В части опухолей 
нейробласты располагаются близко друг к другу и обра-
зуют розетки с нейропилями в центре. Для нейробластов 
характерна экспрессия таких маркеров нервной тка-
ни, как синаптофизин, хромогранин А, CD56 (N-CAM), 
CD57. Часто в нейробластомах появляются признаки 
морфологического созревания, клетки с обширной ци-
топлазмой, окрашивающейся по Нисслю, и крупным ва-
куолизированным ядром с отчетливым ядрышком. Этот 
процесс заканчивается появлением зрелых ганглиозных 
клеток с выраженной экспрессией нейрофиламентов. 
Опухоль с ганглиозными клетками принято называть 
ганглионейробластомой. Последняя у части пациентов 
может полностью вызреть в ганглионеврому  [84; 90]. 
Считается, что ганглионевромы заднего средостения 
представляют собой созревшие после лечения метаста-
зы нейробластомы. В то же время описаны случаи транс-
формации ганглионевромы в злокачественную опухоль 
оболочек периферических нервов [51; 85].

Медиастинальная нейробластома встречается редко, 
излюбленная локализация — задневерхний отдел средо-
стения. Это одна из наиболее часто встречающихся опу-
холей у детей (7,5% всех «детских» злокачественных опу-
холей), крайне редко наблюдается в другом возрасте. У 
взрослых протекает более злокачественно: характерны 
быстрый инфильтрирующий рост, раннее лимфогенное 
и гематогенное метастазирование. Основным методом 
лечения считают удаление опухоли с послеоперацион-
ной химиолучевой терапией [82].

В литературе описан случай длительного (8 лет) без-
рецидивного периода жизни больного после комби-
нированного лечения (операция + адъювантное хи-
миолучевое лечение)  [71]. Одной из наиболее важных 
особенностей нейробластомы является продукция ка-

техоламинов и их метаболитов, которые определяют 
развитие паранеопластического синдрома. Для нее ха-
рактерны кальцификация первичной опухоли, легко  
выявляемая при компьютерной томографии (КТ), мета-
стазирование в лимфатические узлы и костный мозг.

Ганглионеврома  — доброкачественная опухоль из 
симпатических нервов, которая может рассматриваться 
как полностью зрелый аналог ганглионейробластомы. 
Возникает чаще всего в детском и юношеском возрасте, 
встречается несколько чаще у женщин. В литературе опи-
саны наблюдения у больных старше 70 лет [11]. Наиболее 
частой локализацией являются: заднее средостение, за-
брюшинное пространство, малый таз, надпочечники. 
В заднем средостении опухоли преимущественно рас-
полагаются в верхнем этаже, имеют одностороннюю 
локализацию. При дорсальной локализации опухоль 
может проникать в спинномозговой канал, вызывая ком-
прессионный паралич. Макроскопически опухоль имеет 
вид инкапсулированного узла диаметром от 3 до 10  см, 
бело-желтого цвета на разрезе. Как правило, наблюда-
ются единичные опухоли, однако описаны случаи мно-
жественных, изолированных один от другого узлов ган-
глионевромы в сочетании с болезнью Реклингхаузена. 
Ганглионеврома чрезвычайно редко подвергается озло-
качествлению и, за редким исключением, не рецидиви-
рует после радикальных операций [41; 49; 81].

Шваннома (невринома)  — самая распространен-
ная группа опухолей оболочек периферических нервов. 
Y. Kazuhiko и соавт. описали 22 наблюдения внутригруд-
ной шванномы [61]. T. Hisaichi и соавт. (1995) в течение 
10 лет прооперировали 138 больных с новообразования-
ми средостения, из них у 24 (17%) оказались нейрогенные 
опухоли, в том числе одна шваннома [55].

Термин «невринома» был предложен в 1910 г.  J. Ve
rocay. В 1935 г. A. P. Stout ввел термин «неврилеммома», 
получивший широкое распространение. При гистоло-
гическом исследовании шванномы представляют собой 
веретеноклеточные опухоли, в типичных случаях состоя-
щие из двух компонентов: плотно упакованных верете-
новидных шванновских клеток (тип Антони А) и рыхлых 
зон, богатых гистиоцитами (тип Антони В). Часто опухо-
левые клетки формируют специфические структуры — 
тельца Верокаи. При иммуногистохимическом исследо-
вании клетки шванномы характеризуются выраженной 
ядерно-цитоплазматической экспрессий белка S-100.  
В периферических отделах, среди опухолевых клеток 
могут наблюдаться фибробласты CD34+ и периневраль-
ные клетки Э МА+ (эпителиальный мембранный анти-
ген) [58; 60].

Наблюдаются в основном в возрасте от 20 до 50 лет, 
одинаково часто у мужчин и женщин. Обычно локализу-
ются в заднем средостении  [47]. O. Akio и соавт. (1995) 
удалили доброкачественную шванному средостения, 
исходящую из правой ветви блуждающего нерва, что 
представляет собой большую редкость  [35]. В литерату-
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ре представлено наблюдение доброкачественной шван-
номы средостения с прорастанием в карину, ошибочно 
диагностированную как опухоль левого главного брон-
ха, произведена левосторонняя пневмонэктомия  [46]. 
Описано удаление шванномы заднего средостения, 
осложненной субарахноидальным кровоизлиянием в 
спинной мозг [53].

В большинстве случаев шваннома характеризуется 
медленным ростом и может достигать гигантских раз-
меров  [80]. S. Mondillo и соавт. (1999) приводят пример 
гигантской шванномы средостения, вызывающей ком-
прессию левого предсердия. Во время операции выяв-
лена опухоль, занимающая пространство от карины до 
диафрагмы, хорошо отграниченная за счет выраженной 
капсулы. Опухоль удалена стернальным доступом [74].

В типичных случаях шваннома выглядит как эла-
стичный инкапсулированный узел бледно-желтого цве-
та на разрезе. В новообразованиях крупного размера 
обнаруживаются участки кровоизлияний и кистозные 
изменения. Шванномы средостения могут иметь вид 
поликистозных новообразований, и их диаметр может 
превышать 10  см  [6]. Большинство авторов указывают, 
что сама шваннома не малигнизируется, вначале она 
трансформируется в нейрофиброму, а затем подвергает-
ся злокачественному превращению. Для злокачественно-
го компонента характерна эпителиоидная морфология. 
Прогноз неблагоприятный.  Отмечается быстрое про-
грессирование опухоли с метастазированием в печень и 
легкие [72; 98].

Нейрофибромы  — доброкачественные опухоли 
оболочек периферических нервов. Термин «нейрофи-
брома» был предложен в 1882 г. F.  D.  Recklinghausen. 
Характерными морфологическими признаками являются 
множество веретеновидных клеток с вытянутыми ядра-
ми и наличие коллагеновых волокон. Веретеновидные 
клетки представлены пролиферирующими шванновски-
ми клетками среди стромы, образованной фибробласта-
ми CD34+. Среди опухолевой ткани часто наблюдаются 
фрагменты нейронов, выявляемые при иммуногистохи-
мическом исследовании по экспрессии нейрофиламен-
тов  [73; 95]. Эти опухоли являются доброкачественным 
аналогом злокачественной опухоли оболочек перифе-
рических нервов. Возникают в любых периферических 
нервах. Макроскопически новообразование выглядит 
как инкапсулированный плотный узел неправильной 
формы, анатомически не выходящий за пределы нерва 
(эпиневрия). Диаметр узла может достигать от несколь-
ких миллиметров до 15 см, узел серо-белого цвета на раз-
резе, чаще мукоидного или желатинозного вида.

Встречаются у лиц среднего и молодого возраста, ха-
рактеризуются медленным ростом. Локализуются в раз-
личных этажах заднего и иногда переднего средостения. 
G. Vincent Josef и соавт. (1990) описали случай экстрен-
ной операции в связи с профузным кровотечением из 
разрушенных грудных позвонков  [92]. Эти опухоли мо-

гут иметь вид песочных часов и, проникая в спинномоз-
говой канал, вызывают тяжелые параличи.

Нередко нейрофибромы средостения являются ком
понентом болезни Реклингхаузена  [85]. В этих случаях 
процесс непрерывно прогрессирует до летального исхода.

Злокачественные опухоли оболочек перифериче-
ских нервов (старое название — нейрогенные саркомы). 
Это понятие может быть применимо к злокачественной 
опухоли, возникшей на фоне как солитарной, так и со-
четающейся с болезнью Реклингхаузена (10—15%) ней-
рофибромы или образовавшейся de novo из нерва в ре-
зультате мутации гена NF1.

S.  Hiroto и соавт. (1996) наблюдали больную с бо-
лезнью Реклингхаузена, у которой при КТ обнару-
жена кистозная опухоль в верхнем средостении. 
Удаленная опухоль на разрезе состояла из тонкостен-
ных кист. Гистологический диагноз: нейрофиброма-
тозные клетки с митозами и положительной реакци-
ей на белок S-100  — злокачественная шваннома  [54].  
В японской литературе это первое описание злокаче-
ственной шванномы с формированием кистозных по-
лостей. Опухоли располагаются вдоль периферических 
нервных стволов, но могут локализоваться нетипично, 
быть генерализованными, с метастазами в легких [59].

Некоторые опухоли могут быть отнесены к этой груп-
пе на основании гистологического сходства, например 
эпителиоидная злокачественная опухоль оболочек пери-
ферических нервов. Из этой группы исключены сарко-
мы, возникшие на фоне шванномы [42; 45; 63; 78; 96].

Злокачественные опухоли оболочек периферических 
нервов чаще встречаются у людей в среднем возрасте. 
Макроскопически опухоль выглядит как овальный узел 
размером до 10 см и более, возникающий в нерве или в 
предсуществующей нейрофиброме. Течение и прогноз 
зависят от степени злокачественности опухоли. Эти опу-
холи склонны к метастазированию и рецидивам после 
удаления.

Среди злокачественных опухолей оболочек перифе-
рических нервов выделяют следующие варианты. 

1. Злокачественная опухоль Тритона. Разновидность 
злокачественной опухоли оболочек периферических 
нервов с дивергентной рабдомиосаркоматозной диффе-
ренцировкой. Название опухоли происходит от назва-
ния саламандры, у которой при трансплантации nervus 
sciatic из него возникают как нервные, так и мышечные 
элементы. Опухоль отличается высокозлокачественным 
течением. Пятилетняя выживаемость колеблется от 10 
до 20% [40; 97].

2. Железистый вариант злокачественной опухоли 
оболочек периферических нервов. Крайне редкий вари-
ант с эпителиальной дивергентной дифференцировкой. 
Раньше эта опухоль носила название «железистая шван-
нома» [43; 98].

Параганглиома (хемодектома) — опухоль, исходящая 
из клеток параганглиев. При возникновении в мозговом 
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веществе надпочечников носит название «феохромо-
цитома». Параганглии — это скопления специализиро-
ванных нервных клеток, выполняющих рецепторную и 
секреторную функции. Э ти скопления локализуются в 
основном около крупных сосудов. При этом феохромо-
цитома, а также забрюшинные параганглиомы и пара-
ганглиомы заднего средостения (так называемые аорто-
симпатические параганглиомы) являются гормонально 
активными опухолями. В то же время параганглиомы го-
ловы и шеи гормонально неактивны [56; 88; 94].

Параганглиомы могут иметь различную локализа-
цию. Наиболее часто их обнаруживают в области сред-
него уха, каротидного тельца, в яремной ямке, глазнице, 
спинномозговом канале, забрюшинном пространстве. 
Особенностью этих опухолей считается способность к 
мультифокальному росту [36; 37; 57; 99].

К 1990 г. был описан 61 случай хемодектомы средо-
стения [99]. Опухоль редко достигает больших размеров, 
преимущественно локализуется в переднем средостении, 
где источниками ее развития являются аортальные тель-
ца. J. D. Boyd (1937) изучил структуру и локализацию аор-
тальных телец у человеческих эмбрионов и установил,  
что они могут располагаться: а) над дугой аорты у боковой 
поверхности плечеголовной артерии; б) на переднебоко-
вой поверхности левой части дуги аорты; в) в углу между 
артериальным протоком и нисходящей дутой аорты; г) 
между легочной артерией и восходящей дугой аорты у 
места отхождения левой коронарной артерии. Однако 
опубликованы сообщения о локализации параганглио-
мы в заднем средостении, на уровне правого предсер-
дия и в других отделах средостения, происходящей, по-
видимому, из рассеянных параганглиев, не имеющих 
постоянной анатомической локализации [68; 69; 86].

Среди описанных случаев медиастинальная пара-
ганглиома и ее метастазы нередко были случайными на-
ходками при КТ или магнитно-резонансной томографии 
(МРТ), проводимых по поводу других заболеваний  [83]. 
По мнению ряда исследователей, данные МРТ позволя-
ют четко определить локализацию опухоли, ее взаимо-
отношение с сосудистыми структурами средостения, но 
не позволяют отличить параганглиому от других мягко
тканных новообразований средостения  [83]. При нали-
чии в средостении нехромаффинной несекретирующей 
параганглиомы клинические признаки опухоли обычно 
минимально выражены и заболевание выявляют случай-
но [42; 57]. Из субъективных симптомов, по поводу кото-
рых пациенты обращаются за медицинской помощью, 
отмечают боль в грудной клетке, за грудиной, в области 
сердца. M. Boneschi и соавт. (1993) представили больную 
с параганглиомой заднего средостения, у которой в тече-
ние 6 мес наблюдались резистентные к терапии гиперто-
нические кризы [38]. 

J.  Pac-Ferrer и соавт.  [77] описали выявление пара-
ганглиомы переднего средостения при коронарной ан-
гиографии по поводу атипичной боли в области сердца и 

одышки, поскольку кровоснабжение опухоли осущест-
влялось ветвями коронарных артерий.

Микроскопическое строение параганглиомы, неза-
висимо от локализации, однотипно. Клетки ее округлой 
или полигональной формы напоминают секретирующие 
клетки параганглиев и формируют альвеолярные, трабе-
кулярные или солидные структуры.

Злокачественный вариант опухоли отмечается ред-
ко, характеризуется выраженным инфильтративным 
ростом. Метастазы злокачественной параганглиомы по- 
являются относительно поздно, вначале в регионар-
ных лимфатических узлах, затем происходит быстрое 
гематогенное метастазирование  [62; 66; 68; 89]. По мне-
нию В.  Baysal и соавт.  [36], критерий злокачественно-
сти параганглиомы основывается в большей степени на 
клиническом прогрессировании заболевания, чем на 
гистологической картине. Американские авторы иссле-
довали ангиогенез при феохромоцитоме и параганглио-
ме и пришли к заключению, что выраженная сосудистая 
сеть опухоли коррелирует с ее способностью к инвазив-
ному росту и может быть использована для оценки веро-
ятности озлокачествления параганглиомы [66].

Таким образом, опираясь на классификацию опухо-
лей нервной ткани, можно констатировать, что из всего 
многообразия опухолей в средостении могут наблюдать-
ся следующие нозологические единицы [39]:
I.	 Опухоли симпатической нервной системы
	 1.	 Нейробластома
		  а)	 ганглионейробластома	
	 2.	 Ганглионеврома
II.	 Опухоли периферических нервов
	 1.	 Шваннома (невринома)
	 2.	 Нейрофиброма
	 3.	 Злокачественная опухоль оболочек перифериче- 

	 ских нервов
		  а)	 опухоль Тритона
		  б)	железистый вариант
III.	Нейрогенные опухоли
	 1.	 Параганглиома
		  а)	 злокачественная параганглиома

Клинические проявления

Клиническая картина медиастинальных нейро-
генных опухолей чаще всего не специфична, так как 
медиастинально-позвоночная локализация не является 
уникальной только для опухолей нейрогенного проис-
хождения. Такое расположение имеют опухоли и другой 
гистологической структуры: фибромы, липомы, эндоте-
лиомы  [21; 51]. Нередко, лишь достигая значительных 
размеров, опухоли вызывают боли в грудной клетке, по-
являются признаки компрессии ее органов и некоторые 
неврологические признаки (симптомокомплекс Горнера, 
признаки сдавления спинного мозга при опухолях типа 
песочных часов), заставляющие больного обратиться 
к врачу и позволяющие предполагать внутригрудную 
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опухоль. Бессимптомное течение является характерным 
признаком опухолей этой группы, и ряд исследователей 
не отмечают прямой связи между величиной опухоли 
и клиническим ее проявлением [20; 23; 31]. Частота вы-
явления больных с бессимптомным течением опухоли в 
последние годы непрерывно возрастает в связи с массо-
выми профилактическими обследованиями. Основными 
факторами, обусловливающими клинические проявле-
ния нейрогенных опухолей средостения, являются ло-
кализация и характер роста (экспансивный или инфиль-
тративный). По данным ряда исследователей, у больных с 
нейрогенными образованиями превалируют неврологи-
ческие симптомы. Вместе с тем эти симптомы не должны 
служить основой для дифференциальной диагностики, 
так как они могут наблюдаться и при других процессах в 
грудной полости [5; 23; 25; 26; 28].

В литературе описаны многочисленные попытки си-
стематизировать симптомы нейрогенных опухолей сре-
достения и выделить характерные симптомокомплек-
сы. А. А. Вишневский и соавт. (1977) делят клинические 
симптомы неврогенных опухолей на 3 основные группы:  
а) неврологические симптомы; б) сдавление сосудов и ор-
ганов средостения; в) симптомы общего характера (сла-
бость, похудание, утомляемость, повышение температу-
ры тела, головные боли, плохой сон и анемия) [4].

Из неврологических симптомов — синдром Горнера 
(сужение зрачка, сужение глазной щели и западание 
глазного яблока) связан с поражением на одноименной 
стороне глазозрачковой симпатической иннервации 
и проявляется при локализации опухоли в самых верх-
них отделах средостения и сдавлении первого грудного 
симпатического ганглия. В.  П.  Демидов (1970) относит 
синдром Горнера к наиболее частым признакам нейро-
генных опухолей [10]. Другими симптомами нарушений 
функций пограничного симпатического ствола бывают 
секреторные, вазомоторные, трофические расстрой-
ства кожи верхней половины туловища, шеи и лица на 
стороне локализации новообразования. В этих областях 
кожа бывает сухой, снижены температура и потоотделе-
ние. Нарушение потоотделения является характерным 
признаком патологического процесса в симпатическом 
пограничном стволе и имеет большое значение для то-
пической диагностики, так как центром потоотделения 
является III грудной сегмент левого симпатического 
ствола.

Примерно 8—10% нейрогенных опухолей средосте-
ния составляют опухоли типа песочных часов со сдав-
лением спинного мозга опухолью  [43]. Компрессия 
спинного мозга проявляется стойкими болями в ногах, 
экстрамедуллярными парапарезами и параплегиями по 
восходящему типу  [10; 11; 16; 17]. Следует указать, что 
парезы и параличи нижних конечностей не всегда вы-
зываются опухолью типа песочных часов. Возможна их 
рефлекторная природа при наличии паравертебральной 
невриномы, или они могут возникать из-за нарушения 

кровообращения и отека в позвонке и мягких тканях на 
уровне и в пределах расположения опухоли.

Опухоли, исходящие из диафрагмального или блуж-
дающего нерва, могут проявляться своеобразной клини-
ческой картиной. Так, при опухолях диафрагмального 
нерва может быть паралич диафрагмы и икота. Опухоли 
блуждающего нерва вызывают нарушение функции 
желудочно-кишечного тракта (боли в эпигастрии, из-
жога, отрыжка и т.  д.) или сопровождаются расстрой-
ствами деятельности легких и сердца  [10; 17; 24]. Боли 
в области сердца типа стенокардии, приступы сердце-
биения, систолический шум на верхушке и другие на-
рушения функции сердца, по мнению А. Н. Бакулева и 
Р. С. Колесниковой (1967), объясняются непосредствен-
ным давлением опухоли на сердце. При сдавлении ма-
гистральных сосудов опухолью отмечается повышение 
венозного, реже артериального давления [1].

Сердечно-сосудистые нарушения возникают при па-
раганглиомах из-за гормональной активности опухоли. 
Ведущим симптомом является пароксизмальная артери-
альная гипертония с резким подъемом артериального 
давления, иногда сопровождающаяся гликемией, обиль-
ным потоотделением, слабостью. При злокачественной 
параганглиоме, локализующейся в переднем средосте-
нии, превалируют симптомы компрессионного синдро-
ма, включая синдром сдавления верхней полой вены. 
Параганглиома средостения может быть локально инва-
зивной, прорастать аорту и ее ветви, легочную артерию, 
перикард, сердце.

Таким образом, клиническое течение нейрогенных 
опухолей средостения весьма разнообразно и обусловле-
но их локализацией, размерами, характером роста, взаи-
моотношениями с окружающими тканями и органами.

Диагностика

Основным методом диагностики нейрогенных опу-
холей является рентгенологическое исследование, по-
зволяющее выявить патологическую тень в средостении. 
Размеры, конфигурация и локализация тени во многом 
обусловлены типом роста опухоли — инкапсулирован-
ным (доброкачественным) или инфильтративным (зло-
качественным).

У большинства больных рентгенологически опреде-
ляется однородное затемнение округлой или овальной 
формы, широко примыкающее к позвоночнику и имею-
щее четкую дугообразную наружную границу. Лишь в 
поздних стадиях отмечаются появление нечетких гра-
ниц, полицикличность контуров, инфильтрация опу-
холью окружающих органов и тканей  [19]. Некоторым 
видам опухоли свойственна специфическая рентгеноло-
гическая картина. Например, для доброкачественной па-
раганглиомы характерна односторонне расположенная 
парамедиастинальная тень, округлой или несколько про-
долговатой формы, средней интенсивности, с ровными 
четкими контурами, преимущественно в передневерхнем 



8

Вестник РОНЦ им. Н. Н. Блохина РАМН, т. 18, №4, 2007

отделе средостения. В боковой проекции параганглиома 
определяется вблизи дуги аорты, занимая передний или 
переднесредний отдел средостения. Злокачественная па-
раганглиома обычно расположена за грудиной, по сред-
ней линии, обусловливая рентгенологически опреде-
ляемое расширение срединной тени в верхнем отделе. 
Контуры тени четкие, местами неровные [12]. 

С появлением КТ и МРТ традиционные методы рент-
генологической диагностики постепенно утрачивают  
свое диагностическое значение. КТ или МРТ средостения 
позволяет определить истинное расположение опухоли, 
вовлечение соседних структур и анатомических образо-
ваний в патологический процесс [27; 30; 32; 34; 44; 64; 70].

При параганглиоме специфическим исследованием 
является сцинтиграфия с 123- или 131-метайодбензил-
гуанидином (MIBG) [75; 76]. MIBG накапливается в зло-
качественной параганглиоме в значительно большей 
степени, чем в доброкачественной [70].

Окончательный диагноз нейрогенной опухоли вери-
фицируется по результатам цитологического или гисто-
логического исследования материала, полученного при 
трансторакальной пункции, медиастиноскопии или ви-
деоторакоскопии [29; 33; 50; 52; 76]. По мнению R. Rana 
и соавт. (1997), цитологические особенности достаточ-
но убедительны при диагностике нейрогенных опухо-
лей [79]. Однако цитологическое исследование не всегда 
позволяет верифицировать нозологическую принадлеж-
ность опухоли. В этой ситуации приходится прибегать к 
биопсии с последующим морфологическим, а в ряде слу-
чаев электронно-микроскопическим или иммуногисто-
химическим исследованием [50].

Лечение

Радикальным методом лечения нейрогенных опухолей 
средостения является хирургический — полное удаление 
новообразования. Все нейрогенные опухоли подлежат 
хирургическому удалению, так как их морфологические 
особенности до операции не известны, а доброкачествен-
ное гистологическое строение может не соответствовать 
злокачественному течению. Своевременная радикальная 
операция позволяет предупреждать злокачественную 
трансформацию опухоли, избавляет больного от неизбеж-
ного сдавления органов и структур средостения, а также 
поражения нервных стволов и спинного мозга [23; 65].

Злокачественные нейрогенные опухоли также под-
вергаются хирургическому лечению, зачастую в сочета-
нии с химио- и лучевой терапией. Результаты комбини-
рованного лечения во многом зависят от гистологической 
структуры опухоли, характера ее роста и возраста боль-
ных. Возможность рецидива доброкачественных нейро-
генных опухолей после их радикального удаления дикту-
ет необходимость наблюдения за этой группой больных в 
течение 5 лет после операции [4; 6; 67].

В случае неоперабельности опухоли показана химио- 
и лучевая терапия. Однако, являясь высокодифференци-

рованными, нейрогенные опухоли часто бывают рези-
стентными к этим видам лечения [10; 11].

Частные вопросы методики классического трансто-
ракального удаления нейрогенных опухолей средосте-
ния хорошо разработаны и в дополнительном обсужде-
нии не нуждаются. Важно подчеркнуть необходимость 
соблюдения осторожности при остановке кровотечения 
электрокоагуляцией ввиду близости спинного мозга и 
возможности его термического поражения  [8]. По дан-
ным М. И. Перельмана с соавт. (1997), в течение 30 лет по 
поводу нейрогенных опухолей средостения оперирова-
но 166 больных (19% всех больных с новообразованиями 
средостения). Доброкачественные опухоли выявлены 
у 157, злокачественные — у 9 пациентов. У 55 больных 
применяли боковую и у 11 — заднюю или заднебоковую 
торакотомию. Прогноз после удаления доброкачествен-
ных нейрогенных опухолей благоприятный, а при зло-
качественных новообразованиях заболевание прогрес-
сирует в основном в первые 4 года после операции [23; 
51; 68].

Частота послеоперационных осложнений варьирует 
от 3 до 10%  [18]. Наиболее частыми являются наруше-
ния чувствительности верхних конечностей и появление 
синдрома Горнера. После удаления опухолей в форме 
песочных часов известны случаи параплегии, наруше-
ния функции тазовых органов, развития менингита [14]. 
Грозными осложнениями являются послеоперационное 
кровотечение, тромбоэмболия легочной артерии, ин-
фаркт миокарда. Они же служат основными причинами 
летальности, которая варьирует от 0,9 до 3,6% [3; 18]. По 
данным М. И. Перельмана и соавт., послеоперационная 
летальность составляет 1,8%  [23]. Следует отметить, что 
вероятность тяжелых осложнений при операциях по по-
воду параганглиом велика. По данным литературы, ин-
траоперационная летальность колеблется от 40 до 85%. 
Предоперационная подготовка больных с использовани-
ем блокаторов адренергических рецепторов позволяет 
значительно снизить концентрацию катехоламинов [91].

Следует отметить, что значительные технические 
трудности и интраоперационные осложнения (прежде 
всего кровотечение) могут возникнуть при удалении 
«гигантских» и рецидивных опухолей и при инвазивном 
росте. Это связано с анатомо-топографическими особен-
ностями, вовлечением в процесс органов средостения, 
корня и паренхимы легкого, диафрагмы, грудной стен-
ки. E. Fiumara и соавт. (1996) удалили шванному заднего 
средостения диаметром 4,5 см, имевшую форму гантели. 
Перед операцией при ангиографии выявлена расширен-
ная межреберная артерия. Проведена эмболизация сосу-
дов опухоли, после которой опухоль удалена с участием 
нейро- и торакальных хирургов [48]. Ряд хирургов реко-
мендуют даже при небольших размерах опухоли, когда 
требуется ее удаление в блоке с окружающими тканями, 
подключать торакальных хирургов, что позволяет избе-
жать тяжелых неврологических осложнений [67].
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Повторные операции, выполненные при рецидивах 
нейрогенных опухолей средостения, относятся к наи-
более важному разделу торакальной хирургии. I. Takeshi 
и соавт. (1999) описали наблюдение больного, у которо-
го удалена параганглиома заднего средостения. Через 
6 лет после операции выявлены рецидив и множествен-
ные метастазы в легких. Проведена химиотерапия кар-
боплатином, этопозидом, митомицином и винбластином 
без эффекта. Больному удалена рецидивная опухоль, 
сдавливающая спинной мозг на уровне Th

VI
. Через 2 года 

появились метастазы в головном мозге, печени, почках 
и лимфатических узлах. С паллиативной целью удалены 
метастазы из головного мозга, проведена лучевая тера-
пия. Больной умер через год. При исследовании первич-
ной опухоли и метастазов отклонений в экспрессии гена 
p53 и мутации гена ras не обнаружили [87].

В последнее десятилетие получает распространение 
видеоторакоскопический метод диагностики и удаления 
новообразований средостения  [29; 33; 44]. Однако этот 
метод не может конкурировать с открытой торакотоми- 
ей при нейрогенных опухолях, интимно сращенных с 
окружающими органами и тканями, а также при подо-
зрении на злокачественный характер опухоли и при опу-
холях в форме песочных часов. Отдельно следует заме-
тить, что в условиях видеоторакоскопии для извлечения 
большого опухолевого узла из плевральной полости воз-
никает необходимость выполнения торакотомии разре-
зом, равным по длине диаметру удаляемой опухоли.

Актуальным остается вопрос о лечении нейроген-
ных опухолей, растущих в форме песочных часов. 
Единственно эффективный метод их лечения  — ради-
кальное удаление внутригрудной и внутрипозвоночной 
порций опухоли с перешейком между ними. По мнению 
Deslauriers Jeen (1992), большое значение имеет опреде-
ление уровня отхождения артерии Адамкевича, которая 
кровоснабжает спинной мозг вместе с передней спин-
номозговой артерией. Для этого больным необходимо 
выполнить перед операций аортографию. Если сосуд от-
ходит на значительном расстоянии от опухоли средосте-
ния, можно не опасаться нарушения питания спинного 
мозга. При подозрении на спинальное расположение ча-
сти опухоли рекомендуют консультацию нейрохирурга  
и использование комбинированного доступа [44].

В НЦХ РАМН при разработке методики удаления 
нейрогенных опухолей типа песочных часов основное 
внимание уделяли вопросам безопасности операций. 
Б.  В.  Петровский неоднократно подчеркивал возмож-
ность возникновения тяжелых неврологических ослож-
нений при удалении позвоночной порции опухоли. 
И. М. Иргером и М. И. Перельманом (1975) с сотрудни-
ками разработана методика операции, выполняемой дву-
мя бригадами хирургов (торакальных и нейрохирургов) 
в один этап из последовательных доступов — ламинэк-
томии и боковой торакотомии. Э та операция является 
более безопасной и менее травматичной. При ней не 

пересекают мощные мышцы спины, нет необходимости 
резекции ребра, обеспечивается возможность удаления 
перешейка опухоли под визуальным контролем со сто-
роны грудной полости и позвоночного канала, т. е. обе-
спечивается должная радикальность вмешательства [13]. 
По данным этих авторов, у 3 из 15 больных с опухолью 
в виде песочных часов удаление ее порций производили 
поэтапно. Первым этапом удаляли внутригрудную часть 
опухоли. Спустя 1—2 мес производили ламинэктомию и 
удаляли внутрипозвоночную порцию. У остальных 12 из 
15 пациентов для удаления опухолевых узлов из грудной 
полости и позвоночного канала применяли комбиниро-
ванный доступ — торакотомию и ламинэктомию, кото-
рые осуществляли последовательно двумя бригадами хи-
рургов — торакальных и нейрохирургов.

В отдельных случаях нейрогенные опухоли могут ис-
ходить из нервных корешков в области шеи (за ключи-
цей) и через верхнюю торакальную апертуру вдаваться 
в средостение. В таких случаях используется комбиниро-
ванный доступ — передняя торакотомия + воротнико
образный разрез на шее по Кохеру [4].

Несмотря на распространенность и довольно хорошо 
изученную клинико-рентгенологическую симптоматику 
нейрогенных опухолей, их диагностика порой представ-
ляет немалые трудности. А возможности разработки бо-
лее точной предоперационной диагностики этих образо-
ваний еще далеко не исчерпаны.

Нейрогенные опухоли характеризуются невысокой 
радиочувствительностью, особенно на поздних стадиях, 
поэтому с помощью лучевой терапии удается добиться 
излечения лишь 7% больных. На протяжении нескольких 
десятилетий стремление к повышению эффективности лу-
чевой терапии вообще и при нейрогенных опухолях в част-
ности заключается в поиске методов и средств (разработка 
аппаратов и применение новых режимов фракциониро-
вания дозы, радиосенсибилизаторов), обеспечивающих 
селективное повреждение опухолевой ткани и снижение 
лучевой нагрузки на нормальные ткани, т. е. в расширении 
так называемого терапевтического интервала.

В настоящее время техническое усовершенствование 
радиотерапевтической аппаратуры, развитие клиниче-
ской дозиметрии, разработка предлучевой топометрии с 
использованием компьютерной техники служат основой 
повышения эффективности лучевой терапии при лече-
нии опухолей грудной полости. Разрабатываются мето-
дики сочетанной лучевой терапии нейрогенных опухо-
лей. Значительно расширены показания к применению 
лучевого метода, в том числе у больных, ранее относив-
шихся к категории некурабельных.

Традиционно при лучевой терапии медиастинальных 
нейрогенных опухолей применяют режим так назы-
ваемого классического фракционирования, заключаю-
щийся в подведении разовых доз 1,8—2,5 Гр ежедневно 
5—6 раз в неделю до суммарной дозы 60 Гр. Суммарная 
очаговая доза, необходимая для разрушения первичной 
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опухоли, по данным различных авторов, колеблется от 
50 до 70 Гр. Ее подводят за 5—8 нед. При этом в связи с 
разной радиочувствительностью следует учитывать ги-
стологическое строение опухоли, распространенность 
опухолевого процесса. Для лечения применяют стати-
ческую и ротационную гамма-терапию либо тормозное 
излучение ускорителей. Применение излучений высо-
ких энергий позволяет расширить показания к лучевому 
лечению благодаря наилучшему распределению дозы в 
очаге и окружающих тканях, снижению общей реакции. 
Лучевая терапия может носить радикальный или паллиа-
тивный характер. Объем тканей, подвергающихся ра-
дикальному лучевому воздействию, должен охватывать 
видимую первичную опухоль, вероятные регионарные 
метастазы лимфогенного распространения. M. Saunders 
и соавт. (1990), применяя современные методики фрак-
ционирования, сообщили о 64% годичной и 32% 2-летней 
выживаемости больных при местнораспространенном 
процессе. Среди больных, получавших после пробной 
торакотомии только симптоматическую терапию или 
паллиативную лучевую терапию, 1  год пережили соот-
ветственно 9,4 и 28,6%, а 2 года — 3,2 и 1,6% [9]. 

До 80-х гг. XX в. нейрогенные опухоли считались не-
чувствительными к химиотерапии и использование ее не 
имело практического значения.

В настоящее время лекарственная терапия нейроген-
ных опухолей — динамично развивающийся раздел кли-
нической химиотерапии. С введением в практику про-
изводных платины и разработкой платиносодержащих 
режимов комбинированной химиотерапии появились 
реальные основания для включения химиотерапии в си-
стему лечения больных с нейрогенными опухолями. В ле-
карственной терапии, особенно нейробластом, наиболее 
эффективны винкристин, доксорубицин, циклофосфа-
мид, этопозид, препараты платины [22].

Введение в практику ряда новых противоопухолевых 
препаратов (винорельбин, таксаны, гемцитабин), а также 
результаты исследований, выполненных в 90-х гг. XX в. 
по химиотерапии и комбинации химиотерапии с лучевой 
терапией, принципиально изменили представления о 
роли химиотерапии в лечении больных с нейрогенными 
опухолями. Реальным стало использование этого метода 
не только на поздних стадиях заболевания при диссеми-
нации процесса, но и на более ранних этапах в качестве 
одного из компонентов комплексного лечения нейроген-
ных опухолей [22].
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This is an overview of the literature on neurogenic tumors of the mediastinum. The paper analyzes in brief 
morphological classification of these tumors. Epidemiology, clinical pattern, diagnosis and treatment of neu-
rogenic tumors of the mediastinum are described in detail. The focus is made on surgical treatment for tumors 
with sandglass-like growth. Measures for prevention and treatment of intra- and postoperative morbidity are 
considered. Problems of multi-modality treatment are discussed alongside with surgery with respect to tumor 
histology and type of growth.
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