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РЕЗЮМЕ

Успехи в понимании молекулярно-биологических особенностей опухолей центральной 
нервной системы (ЦНС) явились стимулом к созданию и внедрению в рутинную кли-
ническую практику новой классификации опухолей головного и спинного мозга Все-
мирной организации здравоохранения (ВОЗ) в 2021 году. На сегодняшний день точная 
верификация диагноза подразумевает не только определение гистологического вариан-
та опухоли, но и ее молекулярно-генетических характеристик. Различия в генетических 
чертах опухоли даже в рамках одного гистологического типа будут предопределять раз-
личия в прогнозе заболевания, а соответственно, и в тактике противоопухолевой те-
рапии. Внесенные изменения обусловливают необходимость проведения комплексной 
диагностики опухолей ЦНС, тем самым возлагая ответственность за формулировку 
окончательного диагноза не только на врачей-патоморфологов. Принципиально новые 
подходы к классификации позволяют персонифицировать противоопухолевое лечение, 
в том числе путем включения методов таргетной и иммунотерапии, что в настоящий мо-
мент представляется ключевым аспектом улучшения выживаемости данной категории 
больных.
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ABSTRACT

 Advances in the understanding of the molecular biology of central nervous system (CNS) 
tumors have prompted a new WHO classification of brain and spinal cord tumors in 2021 and 
integration it in routine clinical practice. Nowadays accurate diagnosis verification consists 
not only of the histological tumor type, but also includes its molecular-genetic characteristics. 
Differences in the genetic features of a tumor, even within the same histological type, will de-
termine differences in the prognosis of the disease, and in the tactics of anticancer therapy. The 
introduced changes necessitate a comprehensive diagnosis of CNS tumors, thereby placing the 
responsibility for formulating the final diagnosis not only on pathologists. New approaches to 
classification make it possible to personalize anticancer treatment, as well as including new 
methods of targeted and immunotherapy, which today seems to be a key aspect of improving 
the survival of this category of patients.
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ВВЕДЕНИЕ

Опухоли ЦНС являются наиболее частой солид-
ной онкологической нозологией у детей в возрасте 
0–14 лет, при этом средний уровень заболеваемо-
сти составляет 5,54 на 100 000, а в возрасте 15–39 
лет — 10,94 на 100 000 населения [1]. Смертность 
от опухолей головного мозга и других отделов ЦНС 
в популяции детей 0–14 лет составляет около 0,71 
на 100 000 населения, занимает 4-е место среди са-
мых частых причин смерти в указанной возрастной 
группе и возрастает у пациентов 15–39 лет, состав-
ляя 0,94 на 100 000, занимая 5-е место [1]. Осново-
полагающими параметрами в определении тактики 
ведения и прогноза у пациентов с опухолями ЦНС 
являются точная верификация диагноза, основан-
ная на гистологических и молекулярно-биологи-
ческих характеристиках опухоли, а также возраст 
ребенка, локализация и распространенность опухо-
левого процесса [2–4].

Первая классификация опухолей головного моз-
га, относящихся к глиомам, была предложена Bailey 
и Cushing в 1926 году [5] и основывалась исключи-
тельно на гистогенезе тканей головного мозга, и все 
последующие классификации также базировались 
именно на этом принципе. Лавинообразное разви-
тие цито- и молекулярной генетики привело к по-
ниманию, что молекулярно-биологические харак-
теристики опухолей крайне важны, поскольку при, 
казалось бы, одинаковой гистологической картине, 
генетически разные неоплазии имеют разный про-
гноз и, соответственно, требуют разных лечебных 
подходов.

В основу современной классификации опухолей 
ЦНС положено не только гистологическое строение 
новообразования, но и имеющие клиническое зна-
чение молекулярно-биологические характеристи-
ки. Интеграция фенотипических и генотипических 
характеристик опухолей ЦНС увеличивает уровень 
объективности и стандартизирует процесс трак-
товки диагноза, определяя значимо большую диа-
гностическую точность, и, тем самым, расширяет 
терапевтические опции и улучшает прогноз по за-
болеванию. Указанный подход к классификации 
позволяет выделить значимо большее число подви-
дов новообразований и в ряде случаев использовать 
персонифицированные подходы к лечению [2]. 

За последние 20 лет методики, основанные на из-
учении нуклеиновых кислот (ДНК-, РНК-секвени-
рование, ДНК-гибридизация in situ, профилирова-
ние экспрессии, РНК-профилирование), показали 
важное значение в диагностике и классификации 
опухолей, что послужило основой изменений в 4-й 
(2016 г.) [2] и 5-й (2021 г.) [6] версиях классификации 

ЦНС ВОЗ. На сегодняшний день большое значение 
в диагностике отводится методу профилирования 
метилома, позволяющему наиболее эффективно 
характеризовать опухоли с необычными морфоло-
гическими чертами, а также способствовать иден-
тификации редких типов и подтипов опухолей. 

В настоящий момент выделяют более 100 ги-
стологических видов первичных опухолей ЦНС, 
каждый из которых характеризуется определенным 
спектром клинических проявлений, подходов к ле-
чению и прогнозом [1]. Доказано, что около 50 % 
опухолей ЦНС у детей ассоциированы с наличием 
герминальных мутаций, в отличие от взрослой по-
пуляции больных, у которых опухоли возникают 
в большинстве случаев как спорадическая форма 
[6]. Данный факт имеет важное клиническое и про-
гностическое значение и должен быть учтен при 
выборе тактики лечения. Кроме того, наличие в се-
мье герминальной мутации диктует необходимость 
обследования сиблингов и родителей пациента 
в связи с наличием одного из синдромов опухоле-
вой предрасположенности. 

В статье отражены ключевые аспекты новой 
версии классификации опухолей ЦНС ВОЗ от 2021 
года, одной из особенностей которой является 
включение рекомендаций Консорциума по моле-
кулярным и практическим подходам к таксономии 
опухолей ЦНС (cIMPACT-NOW). 

ОСНОВНЫЕ ИЗМЕНЕНИЯ 
В НОМЕНКЛАТУРЕ ОПУХОЛЕЙ ЦНС, 
ВНЕСЕННЫЕ В КЛАССИФИКАЦИЮ

Несмотря на значимое количество изменений 
в новой номенклатуре, по-прежнему сохранен 
принцип разделения опухолей в соответствии 
с клеточным происхождением или анатомиче-
ским расположением. В соответствии с рекомен-
дациями cIMPACT-NOW от 2019 года, в 5-й версии 
максимально упрощены названия опухолей с ука-
занием локализации, возрастных характеристик 
или генетических особенностей с клинической 
значимостью. В то же время зачастую в названии 
опухоли отражены ее морфологические особенно-
сти, а в некоторых случаях исторические аспек-
ты, вошедшие в повседневное использование. 
Внесены терминологические изменения: вместо 
«нозологии» употребляется «тип», вместо «ва-
рианта» — «подтип». Следует отметить, что для 
многих опухолей идентифицированы конкретные 
молекулярные альтерации, тогда как для других 
таковые являются необязательной характери-
стикой, а могут только способствовать их клас-
сификации. Для ряда опухолей молекулярные 
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характеристики являются крайне редкими или 
не используются вообще [6]. Кроме этого, приме-
нена система символов и названий для генов [7] 
в соответствии с руководством по хромосомным 
альтерациям Международной системы цитогене-
тической номенклатуры (ISCN) [8]. 

Подход к классификации опухолей ЦНС с ис-
пользованием нескольких параметров (гистоло-
гические, молекулярно-генетические характе-
ристики и клинико-биологическое поведение) 

позволяет более свободно применять градацию 
внутри одного типа опухоли, подчеркивая их био-
логическое сходство и приближая градацию опу-
холей ЦНС к таковой при опухолях иных локализа-
ций, не ограничиваясь гистологической степенью 
злокачественности, как это было рекомендовано 
ранее. Современная классификация опухолей ЦНС 
ВОЗ 2021 года с указанием ключевых диагности-
ческих генов, молекул, сигнальных путей и/или их 
комбинаций представлена в таблице 1 [6].

Таблица 1. Классификация ВОЗ опухолей ЦНС 2021 года, 5-я версия [6]

Тип опухоли
Поврежденные 

гены/ молекулярные 
мишени

Изменения от 2021 г., 
комментарии

Глиомы, глионейрональные опухоли,  
нейрональные опухоли

Диффузные глиомы, взрослый тип
Астроцитома, IDH-мутантный тип, 
грейд 4 

IDH1, IDH2, ATRX, 
TP53, CDKN2A/B

Ранее (2016 г.) — глиобластома, 
IDH-мутантный тип

Олигодендроглиома, IDH-
мутантный тип, 1p/19q — коделеция

IDH1, IDH2, 1p/19q, 
промоутер гена TERT, 
CIC, FUBP1, NOTCH1

Глиобластома, IDH-дикий тип
IDH-дикий тип, 
промоутер TERT, 
хромосомы 7/10, EGFR

Диффузные глиомы низкой степени 
злокачественности, детский тип

Ожидается хороший прогноз

Диффузная астроцитома, 
с альтерацией MYB- или MYBL1 MYB, MYBL1 V

Ангиоцентрическая глиома MYB
Полиморфная нейроэпителиальная 
опухоль низкой степени 
злокачественности молодого 
возраста

BRAF, FGFR семейный V

Диффузная глиома низкой степени 
злокачественности с повреждением 
MAPK-сигнального пути

FGFR1, BRAF V

Диффузные глиомы высокой 
степени злокачественности, детский 
тип

Ожидается агрессивное 
поведение

Диффузная срединная глиома 
с повреждением H3K27

H3K27, TP53, ACVR1, 
PDGFRA, EGFR, EZHIP

Термин «мутация» заменен 
на «альтерация», с учетом 
различных механизмов 
повреждения гена

Диффузная полушарная глиома, 
H3G34-мутантный тип H3G34, TP53, ATRX V

Диффузная глиома высокой степени 
злокачественности, детский тип, 
H3-дикий тип и IDH-дикий тип

IDH-дикий тип, Н3-
дикий тип, PDGFRA, 
MYCN, EGFR (метилом)

V

Инфантильная полушарная глиома Семейство генов 
NTRK, ALK, ROS, MET V

Ограниченные астроцитарные 
глиомы

Предполагает солидный 
характер роста
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Пилоцитарная астроцитома KIAA1549-BRAF, BRAF, 
NF1

Астроцитома высокой степени 
злокачественности с пилоидными 
чертами

BRAF, NF1, ATRX, 
CDKN2A/B (метилом) V

Плеоморфная ксантоастроцитома BRAF, CDKN2A/B
Субэпендимальная 
гигантоклеточная астроцитома TSC1, TSC2

Хордоидная глиома PRKCA Исключено указание 
локализации

Астробластома, с повреждением 
MN1 MN1 Добавлен генетический 

модификатор

Глионейрональные и нейрональные 
опухоли

Разнообразная группа опухолей 
с чертами нейрональной 
дифференцировки

Ганглиоглиома BRAF
Десмопластическая инфантильная 
ганглиоглиома/ десмопластическая 
инфантильная астроцитома
Дизэмбриопластическая 
нейроэпителиальная опухоль FGFR1

Диффузная глионейрональная 
опухоль с чертами 
олигодендроглиомы и ядерными 
кластерами

Хромосома 14 
(метилом) V (предварительно)

Папиллярная глионейрональная 
опухоль PRKCA

Розеткообразующая 
глионейрональная опухоль FGFR1, PIK3CA, NF1

Миксоидная глионейрональная 
опухоль PDFGRA V

Диффузная лептоменингеальная 
глионейрональная опухоль

KIAA1549-BRAF fusion, 
1p (метилом)

Ганглиоцитома
Многоузловая и вакуолизирующая 
нейрональная опухоль

Сигнальный путь 
MAPK V

Диспластическая мозжечковая 
ганглиоцитома (болезнь Лермитта-
Дюкло)

PTEN

Центральная нейроцитома
Экстравентрикулярная 
нейроцитома

FGFR (FGFR1-TACC 
fusion), IDH-дикий тип

Мозжечковая липонейроцитома

Эпендимальные опухоли

Классифицируются 
в соответствии с локализацией, 
гистологическими 
и молекулярными особенностями

Супратенториальная эпендимома

ZFTA, RELA, YAP1, 
MAML2

Супратенториальная эпендимома, 
ZFTA fusion-позитивная

Отражает изменения 
в гене-партнере, изменена 
номенклатура (ранее C11orf95-
RELA fusion)

Супратенториальная эпендимома, 
YAP1 fusion-позитивная V ожидается хороший прогноз
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Эпендимома задней черепной ямки 

H3K27me3, EZHIP 
(метилом)

Эпендимома задней черепной ямки, 
группа PFA V прогноз неблагоприятный 

Эпендимома задней черепной ямки, 
группа PFB V ожидается хороший прогноз

Спинальная эпендимома
NF2, MYCNСпинальная эпендимома, 

с амплификацией MYCN V

Миксопапиллярная эпендимома
Субэпендимома

Опухоли сосудистого сплетения 
Отделены от категории 
глиом ввиду их выраженных 
эпителиальных характеристик

Папиллома сосудистого сплетения
Атипическая папиллома 
сосудистого сплетения
Карцинома сосудистого сплетения 
(хориоидкарцинома)

Эмбриональные опухоли
Медуллобластома
Медуллобластома, определенная 
молекулярно-генетически
Медуллобластома с активацией 
сигнального каскада WNT CTNNB1, APC

Медуллобластома с активацией 
сигнального каскада SHH, TP53-
дикий тип TP53, PTCH1, SUFU, 

SMO, MYCN, GLI1, GLI2 
(метилом)Медуллобластома с активацией 

сигнального каскада SHH + 
мутация TP53
Медуллобластома без активации 
сигнальных каскадов WNT/SHH

MYC, MYCN, PRDM6, 
KDM6A (метилом)

Медуллобластома, определенная 
гистологически
Другие эмбриональные опухоли ЦНС
Атипическая тератоид-рабдоидная 
опухоль SMARCB1, SMARCA4

Крибриформная 
нейроэпителиальная опухоль SMARCB1  V (предварительно)

Эмбриональная опухоль 
с многорядными розетками

C19MC амплификация 
или экспрессия 
LIN28A
DICER1

Нейробластома ЦНС, с активацией 
FOXR2 FOXR2 V

Опухоль ЦНС с внутренней 
тандемной дупликацией BCOR BCOR V

Эмбриональная опухоль ЦНС
Опухоли пинеальной области
Пинеоцитома
Опухоль паренхимы шишковидной 
железы промежуточной 
дифференцировки
Пинеобластома
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Папиллярная опухоль пинеальной 
области
Десмопластическая миксоидная 
опухоль пинеальной области 
с мутацией SMARCB1

SMARCB1 V

Опухоли черепных и спинальных 
нервов
Шваннома
Нейрофиброма
Периневрома
Гибридные опухоли оболочек нерва

Злокачественная меланоцитарная 
опухоль оболочек нервов

Приведено в соответствие 
с терминологией мягкотканных 
опухолей

Злокачественная опухоль оболочек 
периферических нервов
Параганглиома

Менингиомы

Менингиома

NF2, AKT1, TRAF7, 
SMO, PIK3CA; 
KLF3, SMARCE1, 
BAP1 в подтипах; 
H3K27me3; TERT 
промоутер, 
CDKN2A/B при grade 
3 по классификации 
ЦНС ВОЗ

Мезенхимальные, неменинготелиальные опухоли

Опухоли мягких тканей
Фибробластические 
и миофибробластические опухоли

 Солитарная фиброзная опухоль NAB2-STAT6

Удален термин 
«гемангиоперицитома» с целью 
соответствия номенклатуре 
мягкотканных опухолей

Сосудистые опухоли
Гемангиомы и сосудистые 
мальформации
Гемангиобластома
Опухоли из скелетной мускулатуры
Рабдомиосаркома
Опухоли неопределенной 
дифференцировки
Интракраниальная мезенхимальная 
опухоль, FET-CREB fusion-
позитивная

V (предварительно)

Саркома с реаранжировкой CIC V
Первичная интракраниальная 
саркома с мутацией DICER1 V

Саркома Юинга
Костно-хрящевые опухоли

Хондрогенные опухоли
Мезенхимальная хондросаркома Ранее — подтип
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Хондросаркома
Нотохордальные опухоли
Хондрома (включая 
низкодифференцированную 
хордому)

Меланоцитарные опухоли
Диффузные менингеальные 
меланоцитарные новообразования

NRAS
Менингеальный меланоцитоз 
и менингеальный меланоматоз
Ограниченные менингеальные 
меланоцитарные новообразования GNAQ, GNA11, 

PLCB4, CYSLTR2 
(ограниченная)Менингеальная меланоцитома 

и менингеальная меланома
Гематолимфоидные опухоли

Лимфомы
Лимфомы ЦНС
Первичная диффузная 
крупноклеточная В-клеточная 
лимфома ЦНС
Лимфомы ЦНС, ассоциированные 
с иммунодефицитом
Лимфоматоидный грануломатоз
Внутрисосудистая 
В-крупноклеточная лимфома
Смешанные редкие лимфомы ЦНС
MALT-лимфома твердой мозговой 
оболочки
Другие В-клеточные лимфомы ЦНС 
низкой степени злокачественности
Анапластическая крупноклеточная 
лимфома (ALK+/ALK-)
Т-клеточная и NK/T-клеточная 
лимфомы

Гистиоцитарные опухоли
Болезнь Эрдгейма-Честера
Болезнь Розаи-Дорфмана
Ювенильная ксантогранулема
Лангергансклеточный гистиоцитоз
Гистиоцитарная саркома

Герминогенно-клеточные опухоли
Зрелая тератома
Незрелая тератома
Тератома со злокачественным 
компонентом соматического типа

Герминома
Эмбриональная карцинома
Опухоль желточного мешка
Хориокарцинома
Смешанно-клеточная 
герминогенная опухоль

Опухоли селлярной области

Адамантиномоподобная 
краниофарингиома CTNNB1 Ранее — подтип
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ОСНОВНЫЕ ИЗМЕНЕНИЯ, ВНЕСЕННЫЕ 
В 5-Ю ВЕРСИЮ КЛАССИФИКАЦИИ 
ОПУХОЛЕЙ ЦНС ВОЗ 2021 ГОДА

Исторически определение степени злокаче-
ственности опухолей (grade) ЦНС было основано 
на использовании различных параметров, основан-
ных на выявлении атипии, количества некрозов, 
митозов и эндотелиальной пролиферации, а также 
степени васкуляризации опухоли по 4-балльной 
шкале. В 5-й версии классификации опухолей ЦНС 
были сделаны значимые изменения и следует выде-
лить 2 основных аспекта: внедрена арабская нуме-
рация степеней злокачественности опухолей (грей-
динг) (1, 2, 3, 4), и производится их градация внутри 
каждого типа [9]. Ранее присвоение степени зло-
качественности между разными типами опухолей 
приводило к неверной трактовке их биологического 
поведения и определения прогноза. В качестве при-
мера можно привести следующий: термин «анапла-
стическая» в отношении опухоли автоматически 
относило ее к III степени злокачественности, а оп-
ция выделения степеней злокачественности вну-
три конкретного типа опухоли отсутствовала, что 
предполагало схожее течение и прогноз, несмотря 
на их различные биологические характеристики: 
анапластическая астроцитома и анапластическая 
менингиома. Помимо этого, исключен термин гли-
областома для опухолей детского возраста.

В номенклатуре выделено 22 новых типа опухо-
лей, из них 7 глиом, 3 глионейрональных опухоли, 
4 эпендимомы, 4 эмбриональных опухоли, 3 сарко-
мы, 1 гипофизарная опухоль. У 13 из них выпол-
нен пересмотр терминологии в соответствии с 6-й 
версией руководства cIMPACT-NOW Update 6 [9] 
с указанием значимых молекулярных альтераций 
(см. табл. 1).

 Следует отметить использование в термино-
логии аббревиатур NOS (Not Otherwise Specified, 

отсутствие спецификации) и NEC (Not elsewhere 
Classified, не классифицированная ранее), позво-
ляющих выделить стандартные, хорошо охарак-
теризованные диагнозы ВОЗ. Аббревиатура NOS 
указывает на отсутствие диагностически значимой 
информации (гистологической, молекулярно-ге-
нетической) для спецификации диагноза согласно 
критериям ВОЗ, в то время как NEC свидетельству-
ет о выполненном диагностическом тестировании 
в полном объеме, но полученные результаты не по-
зволяют финализировать диагноз ВОЗ, как напри-
мер, в случае расхождений между клиническими, 
гистологическими, иммуногистохимическими и/
или молекулярно-генетическими данными. Как 
правило, диагнозы с аббревиатурой NEC носят 
описательный характер, когда патолог использует 
диагноз не из классификации ВОЗ ЦНС 5. Подроб-
ные примеры приведены в таблицах 2, 3.

 Использование многоуровневых диагностиче-
ских отчетов (табл. 2, 3) при диагностике опухолей 
ЦНС крайне высоко поддерживается и одобряется 
консенсусом Международного общества нейропа-
тологии-Хаарлема [10] и Международным сооб-
ществом репортирования рака [11]. Тем не менее, 
каждому типу опухоли присвоены определенные 
значимые диагностические критерии, необходи-
мые для постановки конкретного диагноза, а так-
же сформулированы дополнительные необязатель-
ные, но, однако, желательные критерии.

 ИЗМЕНЕНИЯ В НОМЕНКЛАТУРЕ 
ОТДЕЛЬНЫХ НОЗОЛОГИЙ ОПУХОЛЕЙ 
ЦНС В КЛАССИФИКАЦИИ ВОЗ 2021

 
В отношении глиом, глионейрональных и ней-

рональных опухолей сделаны изменения в но-
менклатуре, а также включены новые типы опу-
холей, при этом некоторые из них с отметкой 
«предварительно»: в отношении их ожидаются 

Папиллярная краниофарингиома BRAF
Питуицитома, гранулезоклеточная 
опухоль селлярной области 
и веретеноклеточная онкоцитома

Сгруппированы, ранее являлись 
отдельными типами 

Аденома гипофиза/ гипофизарная 
нейроэндокринная опухоль 

Добавлен термин «гипофизарная 
нейроэндокринная опухоль»

Гипофизарная бластома V
Метастатическое поражение ЦНС

Метастазы в паренхиму головного 
и спинного мозга 
Оболочечное метастазирование

V — новые варианты опухолей 
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новые уточняющие характеристики (табл. 1). Веро-
ятнее всего, в последующей версии классификации 
эти типы станут полностью признанными. Важно 
еще раз подчеркнуть значимость молекулярно-ге-
нетической диагностики и отметить, что градация 
опухолей по степени злокачественности больше 
не основывается преимущественно на гистологи-
ческих параметрах, присутствие неблагоприятных 
молекулярно-генетических альтераций может сра-
зу предполагать отнесение опухоли к высокой сте-
пени злокачественности. 

 Классификация эпендимом основана на соче-
тании гистопатологических, молекулярных черт 
опухолей, а также анатомической области [12], тем 
самым разделяя их на молекулярные группы (см. 
табл. 1). Также представлено разделение эпенди-
мом по анатомическому расположению, а не мо-
лекулярному строению, что можно использовать 
либо в случаях недоступности молекулярного ана-
лиза, либо когда таковой выполнен некачественно 
или найдены молекулярные альтерации, отличные 
от определенных для данной локализации.

 Изменения в классификации медуллобластом 
сделаны на основании детального изучения ме-
тилома и транскриптома опухоли. Выделенные 
подгруппы (табл. 1) имеют значимые отличия 
по прогнозу заболевания, при этом клинические 
исследования подтверждают эффективность ин-
дивидуализации режимов химиотерапии с учетом 
группы риска [13, 14]. Медуллобластомы, вери-
фицированные с использованием молекулярных 
исследований, демонстрируют отчетливую связь 
с морфологическими закономерностями: десмо-
пластические/нодулярные медуллобластомы и ме-
дуллобластомы с избыточной нодулярностью, как 
правило, соотносятся с SHH молекулярной груп-
пой, при этом большая часть из них с SHH-1 и SHH-
2; медуллобластомы с активацией WNT пути чаще 
имеют классическую морфологию, тогда как боль-
шинство крупноклеточных/ анапластических опу-
холей принадлежит к подгруппам SHH-3 или 3/4, 
подгруппе 2.

 Среди других эмбриональных опухолей выделе-
ны 2 новых типа опухолей ЦНС — нейробластома 

Таблица 2. Пример многоуровневого диагностического отчета: (1) использование 
локализации; (2) использование гистологического диагноза; (3) применение 
термина NOS (по причине невозможности проведения адекватной диагностики 
на молекулярном уровне) [6]

Головной мозг

Комплексный диагноз Супратенториальная эпендимома, NOS

Патоморфологический диагноз Эпендимома

Grade ЦНС ВОЗ 3

Молекулярный диагноз
Продукт, полученный из FFPE, имеет недостаточное качество 
для проведения секвенирования и недостаточно ткани для 
проведения исследования методом FISH

Таблица 3. Пример многоуровневого диагностического отчета: (1) тип и подтип 
опухоли; (2) отсутствие точного грейдирования; (3) комплексный диагноз 
не обязательно включает информацию о гистологическом типе [6]

Головной мозг

Комплексный диагноз

Диффузная глиома низкой степени злокачественности 
с повреждением MAPK сигнального пути
Подтип: диффузная глиома низкой степени 
злокачественности, FGFR1TDK- дупликация

Патоморфологический диагноз Олигодендроглиома

Grade ЦНС ВОЗ Не определена

Молекулярный диагноз Дупликация FGFR1 домена тирозинкиназы (NGS)
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с активацией FOXR2 и опухоль ЦНС с BCOR ITD, 
а также новые молекулярные подтипы АТРО и эм-
бриональных опухолей ЦНС (ETMR) с альтерацией 
гена DICER1 (табл. 1). Следует отметить, что опухо-
ли ЦНС с BCOR ITD на сегодня включены в класси-
фикацию ВОЗ ЦНС 5 как эмбриональные опухоли, 
тогда как консенсус в отношении принадлежности 
(нейроэпителиальные или мезенхимальные) этих 
опухолей в настоящий момент отсутствует, что, 
возможно, будет впоследствии изменено. Крибри-
формная нейроэпителиальная опухоль также была 
включена в классификацию предварительно и, как 
многие другие эмбриональные опухоли, включен-
ные в эту категорию, требует применения аббреви-
атур NOS и NEC по причине невозможности прове-
дения более точной диагностики.

 Выделены новые типы опухолей пинеальной 
области, в том числе на основании молекуляр-
но-генетических альтераций в генах KBTBD4, 
DICER 1, DROSHA, DGCR8, MYC, FOXR2, RB1. 
Много вопросов остается в отношении клиниче-
ского поведения опухолей пинеальной области, 
и критерии гистологического грейдирования для 
многих из них на сегодняшний день отсутствуют. 
Отмечена важная роль применения метилирования 
пинеобластом, на основании которого выделено 4 
молекулярных подтипа, имеющих различные кли-
нические особенности и прогноз [15, 16]. 

 Менингиома представлена единственным ти-
пом в классификации ВОЗ ЦНС 5, имеющей ши-
рокий морфологический спектр, отраженный в 15 
подтипах. Выделено несколько молекулярных био-
маркеров, которые могут способствовать их клас-
сификации и грейдированию, включая мутации 
SMARCE1 (светлоклеточный подтип), BAP1 (раб-
доидный и папиллярный подтипы), KLF4/TRAF7 
(секреторный подтип), а также мутации промо-
тора TERT [17] и/или гомозиготную делецию 
CDKN2A/B (ЦНС ВОЗ gr 3) [18], потерю ядерной 
экспрессии H3K27me3 (потенциально плохой про-
гноз) [19] и профилирование метилома (прогности-
ческие подтипы) [20].

 В отношении мезенхимальных и неменинго-
эндотелиальных опухолей в настоящей класси-
фикации сделана попытка приблизить термино-
логию к таковой при опухолях костей и мягких 
тканей, в том числе с учетом особенностей моле-
кулярно-генетического статуса. Из классификации 
удален термин «гемангиоперицитома» с заменой 
на солитарную фиброзную опухоль (табл. 1).

 В разделе опухолей нервов также внесены не-
значительные изменения, но следует обратить 
внимание на добавление нового подтипа опухоли 
в разделе нейрофибром: атипичная нейрофибро-

матозная неоплазия неизвестного биологического 
потенциала, ассоциированная с нейрофибромато-
зом 1 типа (НФ1) с признаками злокачественной 
трансформации, но все еще с нехваткой критериев 
для постановки диагноза злокачественной опухоли 
оболочек периферических нервов [6]. 

 В классификацию ВОЗ ЦНС 5 были включены 
те лимфоидные и гистиоцитарные типы опухолей, 
которые встречаются относительно часто в ЦНС 
или имеют специфические гистологические и мо-
лекулярные особенности при развитии в пределах 
ЦНС. Полный спектр отражен в ЦНС Синей книге 
(CNS Blue Book) по классификации опухолей гемо-
поэтической и лимфоидной тканей [6].

 Из опухолей пинеальной области в отдельные 
опухолевые типы выделены адамантиноматозная 
краниофарингеома и папиллярная краниофаринге-
ома, имеющие различные демографические, ради-
ологические, патоморфологические особенности, 
а также генетические альтерации и профиль ме-
тилирования. Питуицитома, гранулезоклеточная 
опухоль и веретеноклеточная онкоцитома вклю-
чены в одну секцию, и несмотря на то, что они 
могут иметь схожие морфологические вариации, 
особенности демографии и клинических исходов 
различны, в связи с чем они классифицируются 
раздельно. Добавлен 1 новый тип опухоли — ги-
пофизарная бластома (редкая эмбриональная нео-
плазия детей младенческого возраста, состоящая 
из примитивных бластемных, нейроэндокринных 
клеток, эпителия кармана Ратке). В соответствии 
с рекомендациями 4-й версии эндокринной ВОЗ 
классификации, разделяющей гипофизарные аде-
номы по их аденогипофизарной клеточной принад-
лежности согласно экспрессии гипофизарных гор-
монов при проведении иммуногистохимического 
исследования и определении факторов транскрип-
ции, в ВОЗ ЦНС 5 добавлен новый термин — гипо-
физарная нейроэндокринная опухоль. 

 В разделе метастатических опухолей ЦНС вы-
полнено их разделение на те из них, которые пре-
имущественно поражают паренхиму головного 
и спинного мозга, и те, которые тропны к мозго-
вым оболочкам. Уделено внимание тем иммуноги-
стохимическим и молекулярным диагностическим 
маркерам, которые могут способствовать диагно-
стике и/или влиять на выбор тактики лечения этих 
опухолей [6].

 Генетические синдромы, ассоциированные 
с развитием опухолей ЦНС, не включены в офици-
альную классификацию ВОЗ ЦНС 5, тем не менее, 
включены в 5-ю версию ЦНС Синей книги, где 
этот раздел был расширен и включает 8 заболева-
ний, не вошедших в предыдущую версию [6].
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 ВЫВОДЫ

В заключение к вышеизложенному, следует 
еще раз подчеркнуть, что именно соблюдение со-
временных стандартных подходов к диагностике 
и стадированию опухолей ЦНС у детей позволяет 
улучшить точность верификации диагноза с опре-
делением максимально эффективной стратегии 
терапии для каждого конкретного пациента, тем 
самым приводя к улучшению выживаемости ука-
занной когорты больных в целом. Использование 
данных морфологической и молекулярно-генети-
ческой диагностики позволяет врачу – детскому 
онкологу применять персонифицированные подхо-
ды к лечению, в том числе с использованием мето-
дов иммуно- и таргетной терапии. 

Понимание и использование классификации 
как унифицированной системы определения типа 
онкологического заболевания позволяет професси-
оналам различных медицинских специальностей 
говорить на одном языке и на каждом этапе тече-
ния заболевания обсуждать возможные конкрет-
ные стратегии диагностики и терапии. При диа-
гностике опухолей ЦНС крайне важно следовать 
стандартам, пренебрежение которыми неизбежно 
приводит к ошибочным диагнозам и, соответ-
ственно, некорректному лечению. 

Важно понимать, что проведение молекуляр-
но-генетического тестирования при диагностике 
опухолей ЦНС должно быть рутинной процеду-
рой, от качества которой зависит точный диагноз. 
Это в свою очередь предъявляет высокие требова-
ния к обеспечению лабораторий высокотехноло-
гичным оборудованием и накладывает высокую 
ответственность на специалистов. Распростра-
няющаяся практика организации центров рефе-
ренс-диагностики позволяет минимизировать 
ошибки при постановке диагноза, что способству-
ет своевременному выбору правильной тактики 
лечения. 
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