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Описан клинический случай интраабдоминального метастазирования атипичной тератоид-рабдоидной опухоли голов-
ного мозга посредством вентрикулоперитонеального шунта у пациентки в возрасте 1 года. Ребенок госпитализирован 
с клинической картиной гипертензионно-гидроцефального синдрома, правостороннего гемипареза. По данным нейрови-
зуализации выявлена массивная опухоль левого бокового желудочка, распространяющаяся в третий, четвертый, правый 
боковой желудочки, Сильвиев водопровод, метастазирование в головной мозг. Выполнена открытая биопсия опухоли, 
наружное вентрикулярное дренирование, гистологически верифицирована атипичная тератоид-рабдоидная опухоль го-
ловного мозга. В последующем пациентке был имплантирован вентрикулоперитонеальный шунт (ВПШ), проводилась 
полихимиотерапия по Протоколу АТРО-2006, на фоне которого отмечен продоложенный рост остаточной опухо-
ли, беспрогрессивная выживаемость составила 8 мес. В дальнейшем во время проведения протонной лучевой терапии 
с одновременным введением винкристина через 10 мес от момента постановки диагноза выявлены интраабдоминаль-
ные метастазы, после которых спустя 1 мес наступил летальный исход. Проведен анализ описанных в литературе  
ВПШ-ассоциированных интраабдоминальных метастазов при злокачественных образованиях ЦНС, определяющих крайне 
неблагоприятный прогноз заболевания. 
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A clinical case of intra-abdominal metastases of atypical teratoid-rhabdoid brain tumor because of ventriculoperitoneal shunt in 
a 1 y.o. child is presented. The child was hospitalized with a clinical picture of hypertension-hydrocephalic syndrome, right-sided 
hemiparesis. By neuroimaging findings, there was a massive tumor of the left lateral ventricle invading into the third, fourth, right 
lateral ventricles, Silvius aqueduct, metastases in the brain. An open biopsy of the tumor and external ventricular drainage were 
made. An atypical teratoid-rhabdoid brain tumor was verified histologically. Later, a ventriculoperitoneal shunt (VPS) was im-
planted. Chemotherapy was performed by ATRO-2006 protocol, though there was a simultaneous marked growth of the residual 
tumor. Nonprogressive survival period was 8 months. In 10 months after the initial diagnosis, during proton radiation with parallel 
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Введение
Атипичная тератоид-рабдоидная опухоль (АТРО) – 

это редкая высокозлокачественная опухоль центральной 
нервной системы (ЦНС) с агрессивным течением, пик за-
болеваемости которой у детей приходится на возраст до  
2 лет [1, 2]. Среди всех первичных опухолей ЦНС у детей 
АТРО составляет 1,6% [3]. В соответствии с последними 
эпидемиологическими данными заболеваемость АТРО в 
детской популяции напрямую зависит от возраста паци-
ентов и составляет: 8,1 – на 1 млн у детей младше 12 мес,  
2,2 – у детей в возрасте 1–4 лет; 0,6 – у детей 5-9 лет и 
крайне редко встречается у детей старше 9 лет [3, 4]. Благо-
даря интенсивному комплексному лечению 5-летняя бес-
событийная выживаемость больных с АТРО в последние 
годы достигла 45 ± 0,09% [5]. Диссеминация опухоли на 
момент постановки диагноза АТРО выявляется примерно 
у 20%, что подчеркивает ее высокоагрессивную природу 
и является одним из неблагоприятных прогностических 
факторов [6, 7]. Крайне редким является описание слу-
чаев развития шунт-ассоциированных экстраневральных 
метастазов при злокачественных опухолях ЦНС. 

Представляем описание клинического случая шунт-
ассоциированного имплантационного интраабдоминаль-
ного метастазирования АТРО желудочковой системы 
мозга у пациента раннего возраста. Данная клиническая 
демонстрация подтверждает способность эмбриональ-
ных опухолей к экстраневральному метастазированию, 
определяющему крайне неблагоприятный прогноз за-
болевания, а также заставляет проявлять особую насто-
роженность в отношении возможного метастазирования 
опухолей ЦНС в брюшную полость по вентрикулопери-
тонеальному шунту (рис. 1). 

Клинический пример
Представлен клинический пример пациентки О., воз-

раст 1 год.
Анамнез жизни: ребенок от второй беременности, 

протекавшей на фоне угрозы прерывания (по причине 
ретрохориальной гематомы, железодефицитной анемии); 
вторых стремительных родов, произошедших в срок. При 
рождении рост составил 52 см, масса тела – 3280 г, оцен-
ка по шкале Aпгар 9/10 баллов. До 10 мес ребенок рос и 
развивался в соответствии с возрастом, привит согласно 
Национальному календарю вакцинации.

Анамнез заболевания: с середины декабря 2018  г. у 
ребенка отмечались тошнота, рвота, общая слабость, вя-
лость, в динамике присоединилось снижение двигатель-
ной активности в нижней и верхних конечностях справа, 
головная боль. Госпитализирована в многопрофильный 
стационар по месту жительства. При первичном посту-
плении состояние ребенка расценено как тяжелое за счет 
основного заболевания и неврологической симптоматики. 
В неврологической симптоматике имели место сглажен-
ность правой носогубной складки, опущение правого угла 
рта при плаче, снижение мышечной силы в правой руке до 
3 баллов, в ноге до 3,5 баллов, правосторонний гемипарез. 

По данным магнитно-резонансной томографии (МРТ) 
головного мозга от 03.01.19 г. (рис. 2) в просвете левого бо-
кового желудочка выявлено массивное многоузловое ки-
стозно-солидное образование (размером до 62 × 47 × 62 мм), 
распространяющееся в третий и четвертый желудочки 
(размер опухолевых масс до 48 × 44 × 47 мм), в височ-
ный рог правого бокового желудочка (размер опухоли до  
26 × 19 × 19 мм), с участками геморрагических изменений, 
интенсивно и неравномерно накапливающее контрастное 
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Vincristine, intra-abdominal metastases were revealed. One month later, the child died. The authors have made a literature review 
on VPS-associated intra-abdominal metastases of malignant CNS neoplasms, the pathology which leads to an extremely unfavorable 
prognosis of the disease.
K e y w o r d s :  atypical teratoid-rhabdoid tumors; children; ventriculo-peritoneal shunt.
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Рис.1 Временная шкала: хронология течения болезни, ключевых событий, исхода у пациентки О.
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вещество (КВ). Определяются сателлитные узлы в височ-
ном роге правого бокового желудочка и субкортикальных 
отделах правой лобной доли. В результате выраженного 
масс-эффекта на 4-й желудочек развилась выраженная  
обструктивная гидроцефалия. 

Открытая биопсия опухоли выполнена 09.01.19 из пе-
реднего вентрикулярного доступа слева, в связи с массив-
ным кровотечением операция была остановлена и после 
гемостаза установлен наружный вентрикулярный дренаж. 
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Рис. 2. МРТ головного мозга пациентки О. в Т2-ВИ (a, б) и 
постконтрастные Т1-ВИ (в, г, д) от 03.01.2019 г. 
МРТ демонстрирует очень большую гетерогенную опухоль лево-
го бокового желудочка, которая распространяется в пинеальную 
область и 4-й желудочек. Образование имеет кистозно-солидную 
структуру, с активным неоднородным контрастным усилением. 
Определяются сателлитные узлы в височном роге правого боково-
го желудочка (красная стрелка) и субкортикальных отделах правой 
лобной доли (зелёная стрелка). Обструктивная гидроцефалия на 
уровне задних отделов 3-й желудочка.

Рис. 3. Гистологические препараты опухолевой ткани паци-
ентки О. в возрасте 1 года: атипическая тератоид-рабдоидная 
опухоль: a – популяция опухолевых клеток с классическими 
рабдоидными характеристиками, эксцентрично локализован-
ными ядрами, содержащими везикулярный хроматин, обиль-
ной цитоплазмой с выраженными эозинофильными глобу-
лярными цитоплазматическими включениями. (Окраска ге-
матоксилином и эозином (H&E), увеличение ×20); б – потеря 
экспрессии INI 1 в ядрах опухолевых клеток, при сохранном 
внутреннем контроле в лимфоцитах между опухолевыми 
клетками (увеличение ×20).

ба

в г

д

а

б

Гистологическое и иммуногистохимическое исследо-
вание материала выполнено в двух независимых лабора-
ториях. Заключение: атипичная тератоид-рабдоидная опу-
холь, WHO grade IV (рис. 3).

На основании данных МРТ головного и спинного моз-
га (8-е сутки после операции) определена стадия заболе-
вания: R+M2. Исключены экстраневральные метастазы 
после проведения рентгенографии органов грудной клет-
ки, компьютерной томографии (КТ) брюшной полости и 
забрюшинного пространства.

Для купирования внутричерепной гипертензии при ок-
клюзионной гидроцефалии 18.01.19 произведено удаление 
НВД, имплантирован регулируемый трансвентрикулопери-
тонеальный шунтт (ВПШ), установлен резервуар Оммайя. 
В связи с дисфункцией шунтирующей системы и нараста-
нием размеров желудочков, по данным КТ головного мозга, 
28.01.19 выполнена лапароскопическая ревизия ВПШ. 
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С 31.01.19 начата специфическая терапия по Прото-
колу АТРО 2006. На фоне проводимой интенсивной по-
лихимиотерапии отмечалась стабилизация болезни, но в 
дальнейшем, по данным МРТ головного и спинного мозга 
от 07.08.19, выявлено прогрессирование болезни – про-
долженный рост опухоли (рис. 4). 

Продолжение терапии было отложено в связи с разви-
тием инфекционных осложнений на фоне аплазии кровет-
ворения после проведенной полихимиотерапии, проводи-
лась комплексная антибактериальная и противогрибковая 
терапия.

С 03.10.2019 г. по 23.10.2019 г. проводился курс про-
тонной терапии с параллельной монохимиотерапией вин-
кристином. С 15.10.2019 г. отмечалось увеличение объё-
мов живота, появление болевого абдоминального синдро-
ма, который нарастал в динамике. По данным КТ органов 
брюшной полости и забрюшинного пространства, груд-
ной клетки, нативно и с КУ от 23.10.19 выявлены мно-
жественные имплантационные метастазы по брюшине, 
метастазы в сальник, лимфатические узлы брюшной и 
грудной полостей (рис. 5). 

В связи с выявленной диссеминацией опухолевого 
процесса с вовлечением грудной и брюшной полостей 
протонная лучевая терапия была отменена. Пациентка 
была признана инкурабельной. В связи с нарастанием 
асцита 29.10.19 г. проведено дренирование брюшной по-
лости, получено около 500 мл серозно-геморрагического 
экссудата, при цитологическом исследовании которого 
выявлены клетки, аналогичные АТРО. Пациентка сконча-
лась в ноябре 2019 г.

Обсуждение
Атипичные тератоидно-рабдоидные опухоли цен-

тральной нервной системы у детей представляют собой 
группу высокоагрессивных злокачественных новообразо-
ваний с крайне неблагоприятным прогнозом, в связи с чем 
эти опухоли отнесены к IV (наивысшей) степени злока-

чественности [6]. Примерно у пятой части пациентов на 
момент диагностики АТРО выявляются отдаленные мета-
стазы [6–8], что впоследствии часто приводит к прогрес-
сированию болезни и летальному исходу в течение года от 
постановки диагноза.

Существует малое количество публикаций экстра-
невральных метастазов первичных опухолей ЦНС и еди-
ничные описания шунт-ассоциированного имплантаци-
онного интраабдоминального метастазирования АТРО.  
ВПШ-ассоциированные метастазы составляют около 12% 
всех случаев эктраневральных метастазов в педиатриче-
ской практике и характеризуются висцеральным распро-
странением [9]. Патогенез развития экстраневрального 
метастазирования остается дискутабельным, но необхо-
димо подчеркнуть, что метастатическому распростране-
нию опухолевых клеток способствует выполнение хи-
рургических вмешательств, особенно повторных, а также 
инвазия сосудов опухолью, при которых происходит нару-
шение гемато-энцефалического барьера с последующим 
формированием лимфо- и гематогенного пути распро-
странения канцероматозных клеток. По данным литерату-
ры, данный путь метастазирования опухолей ЦНС чаще 
поражает легкие и плевру (60%), и реже печень, кости ске-
лета, средостение, лимфатические узлы [9, 10]. Отдельно 
выделяется метастазирование опухолевых клеток по ходу 
шунтирующих систем: ликворошунтирующая система 
обеспечивает артифициальную связь между желудочка-
ми мозга и брюшной полостью, представляя собой еще 
один путь потенциального метастатического диссемени-
рования [11, 12]. Ранее предпринимаемые попытки усо-
вершенствования ликворошунтирующих систем с целью 
предотвращения распространения опухолевых клеток по 
шунту не привели к успеху в связи с тем, что предлагае-
мые фильтры быстро приводили к окклюзии ВПШ [13].

В таблице представлен литературный обзор 47 случа-
ев ИАМ опухолей ЦНС посредством вентрикулопериот-
неального шунта. Описания случаев метастазирования, 

Рис. 4. МРТ головного мозга пациентки О. при стабилизации болезни (а) от 07.06.19 г. и при прогрессировании болезни (б) 
от 06.08.19 г.: постконтрастные Т1-ВИ. 

При динамическом контроле отмечается увеличение размеров опухоли левого бокового желудочка.  
Состояние после установки резервуара Оммайя.
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ассоциированных с вентрикулоатриальным либо вентри-
кулоплевральным шунтами, включены не были. Средний 
возраст пациентов составил 8 лет (от 1 мес до 17 лет). По 
гендерному составу преобладают мальчики (в 58% случа-
ев). Среди гистологических вариантов ИАМ выявлялись 
при медуллобластоме (34%), герминативноклеточных 
опухолях (14,9%), глиобластоме (12,7%), пилоцитарной 
астроцитоме (10,6%), реже – при пинеобластоме, АТРО, 
олигодендроглиоме (по 4,2%). Большинству пациентов 
выполнялись резекции опухоли, иногда неоднократные. 
Средний срок от первичной постановки диагноза до вы-
явления ИАМ составил 24 мес (от 1 мес до 20 лет), а 
средний срок от постановки ВПШ до выявления ИАМ 
составил 20 мес (от 1 мес до 9 лет). В клинической кар-
тине на момент диагностики ИАМ наиболее часто отме-
чалось увеличение размеров живота (35%), абдоминаль-
ный болевой синдром (30%), асцит (15%), пальпируе-
мые опухолевые массы в брюшной полости (12%), реже 
запор (9%), тошнота и рвота, лихорадка, астенический 
синдром (по 6%). Наиболее часто ИАМ сочетались с по-

ражением костного мозга (20%), костей скелета (17%), 
печени (15%), плевральной полости (10%), реже – с по-
ражением почек, мошонки, мочевого пузыря, тимуса. На 
момент публикации клинических случаев в литературе 
были живы 8 пациентов (17%), умерли 34 (72%), и у 5 
(11%) нет данных об исходе заболевания. Выживаемость 
от момента выявления ИАМ в среднем составила 8,5 мес 
(от 3 нед до 10 лет), что во многом зависит от гистологи-
ческого типа опухоли.

В нашем клиническом случае имелось несколько пред-
располагающих факторов к развитию метастазирования 
за пределы краниоспинальной системы: инициальный 
большой объём опухолевой массы, неоднократные опе-
ративные вмешательства, наличие ВПШ, высокоагрес-
сивный характер опухоли, что в совокупности и привело 
к быстрой генерализации опухолевого процесса на фоне 
комбинированной терапии и летальному исходу. Интер-
вал времени между диагностикой опухоли головного моз-
га и развитием ИАМ составил 10 мес, что не противоре-
чит данным литературы. 

Рис. 5. КТ брюшной полости пациентки О. от 23.10.2019 г.
На КТ брюшной полости без контраста  – множественные имплантационные метастазы по брюшине (синие стрелки), аномальное 

неоднородное уплотнение сальника с многочисленными солидными узлами (красная стрелка) и выраженное количество свободной 
жидкости (a,b,c). Аномально увеличенные наддиафрагмальные лимфатические узлы (зелёная стрелка)(d). 
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Заключение
С учетом частоты развития ВПШ-ассоциированных 

метастазов, ликворошунтирующие операции, особенно 
у пациентов с высокоагрессивными опухолями, долж-
ны использоваться в качестве коррекции гидроцефалии 
по строгим показаниям, основным из которых является 
гипорезорбтивная гидроцефалия после удаления опу-
холи. Альтернативой шунтированию также можно счи-
тать эндоскопическую тривентрикулостомию, которая 
может скорректировать опухоль-ассоциированную об-
структивную гидроцефалию без риска развития шунт-
ассоциированных экстраневральных метастазов или 
других шунт-ассоциированных осложнений. В случае 
появления у пациента с опухолью ЦНС и установленной 
шунтирующей системой неспецифических жалоб, таких 
как абдоминальный болевой синдром, запор, рвота, не-
обходимо дообследование пациента (ультразвуковое ис-
следование, компьютерная томография органов брюш-
ной полости и забрюшинного пространства). Частота 
развития эктраневральных метастазов, в том числе и  
ВПШ-ассоциированных, в дальнейшем будет повышать-
ся в связи с увеличением выживаемости на фоне совре-
менной комбинированной противоопухолевой терапии, 
в связи с этим необходимо сохранять настороженность к 
развитию ИАМ и детским онкологам, и педиатрам, и ней-
рохирургам, и детским хирургам.

Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсутствии конфликта 
интересов.
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