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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ПЕРВИЧНОЙ САРКОМЫ ЮИНГА 
ПОЗВОНОЧНИКА С КОМПРЕССИЕЙ СПИННОГО МОЗГА У РЕБЕНКА

В данной статье представлен редкий клинический случай первичной саркомы Юинга позвоночника 
у 11-летнего мальчика, проявляющийся компрессией спинного мозга. Саркома Юинга – агрессивная 
злокачественная опухоль, чаще встречающаяся в трубчатых костях конечностей, однако появление 
в позвоночнике является исключительно редким явлением. В данной статье обсуждаются значимость 
раннего диагностирования и комплексного лечения для улучшения прогноза и качества жизни паци-
ентов с таким редким заболеванием. Целью данной статьи является повышение осведомленности 
врачей о необходимости учитывать саркому Юинга при диагностике недифференцированных болей 
в позвоночнике у детей и молодых людей, а также осложнений, связанных с компрессией спинного моз-
га, для своевременного и эффективного лечения.
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Введение
Саркома Юинга является одним из наиболее 

агрессивных и быстро прогрессирующих видов 
опухолей костной ткани, способный развивать-
ся в любой области скелета, однако имеющий 
наибольшую предрасположенность к диафизам 
длинных костей. Занимая второе место по рас-
пространенности среди опухолей костей у детей 
и подростков, саркома Юинга составляет около 
1% всех онкологических диагнозов в детском воз-
расте. В основном, заболеваемость фиксирует-
ся у подростков, с наибольшей частотой случаев 
между 5 и 15 годами, что составляет приблизи-
тельно 75% всех диагностированных пациентов 
[1, 2]. 

Заболевание обычно берёт своё начало из ди-
афизов длинных костей, причём наиболее часто 
затрагиваются ребра, бедренные кости, позво-
ночник, голени и лопатки. Тем не менее, только 
в 8% случаев опухоль происходит непосредствен-
но из позвоночника [3]. 

Первичная спинальная саркома Юинга может 
возникать на всех уровнях позвоночника и может 
быть интрамедуллярной, а также экстрамедулляр-
ной, интрадуральной или экстрадуральной. Ин-

трамедуллярные опухоли возникают из спинного 
мозга, тогда как экстрадуральные опухоли могут 
возникать из позвонков, мягких тканей или ко-
решков спинномозговых нервов [4, 5]. 

Существует 2 типа саркомы Юинга позвоноч-
ника: саркома Юинга крестцового отдела позво-
ночника, которая очень агрессивна с плохим про-
гнозом, и саркома Юинга несакрального отдела 
позвоночника, которая встречается крайне редко 
[6]. 

Поражения позвоночника могут быть первич-
ными и метастатическими. Первичное поражение 
несакрального отдела позвоночника встречается 
крайне редко и составляет примерно 0,9% всех 
случаев. Внекостная форма саркомы Юинга про-
являет сходные демографические характеристи-
ки, как и костная, преимущественно поражая лиц 
молодого возраста, включая подростков и моло-
дежь, при этом отмечается выраженная тенден-
ция к более высокой частоте заболеваемости сре-
ди мужского пола [7].

Вследствие отсутствия выраженных клиниче-
ских симптомов и отсутствия специфических био-
маркеров на ранних стадиях развития первичной 
саркомы Юинга, значительная часть этих опухо-
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лей диагностируется уже на поздних стадиях забо-
левания, что негативно сказывается на прогнозе 
и исходе лечения. Кроме того, учитывая агрес-
сивный характер клинического течения данной 
опухоли, характеризующийся высокой вероятно-
стью как местных рецидивов, так и формирования 
отдаленных метастазов, своевременная и точ-
ная предоперационная диагностика спинальных 
форм саркомы Юинга приобретает критическое 
значение [8]. 

В настоящее время не существует единого 
руководства по саркоме Юинга позвоночника, 
и мало что известно об оптимальной стратегии 
лечения и терапевтических результатах. В дан-
ной статье мы сообщаем о клиническом случае 
первичной спинальной эпидуральной/экстраме-
дуллярной саркомы Юинга у ребенка 11 лет, рас-
сказываем о подходе к лечению и итогах терапии, 
подчеркивая важность индивидуализации лече-
ния для достижения лучших результатов при та-
ком редком заболевании.

Описание клинического случая
Мальчик в возрасте 11 лет был госпитализи-

рован в отделение детской нейрохирургии с жа-
лобами на боли в грудном отделе позвоночника, 
слабость и онемения в ногах. Из анамнеза стало 

известно, что указанные симптомы продолжались 
в течение последнего месяца. По словам мате-
ри пациента, первичными проявлениями были 
болевые ощущения в позвоночнике, за неделю 
до обращения к врачу к ним добавились слабость 
и пониженная чувствительность в нижних конеч-
ностях. Никаких травм и инфекционных заболева-
ний в анамнезе не отмечает. 

При клиническом обследовании выявлена бо-
лезненность остистых отростков нижне-грудного 
отдела позвоночника, двусторонний спастиче-
ский нижний парапарез со снижением силы в но-
гах до 2 баллов, снижение болевой и тактильной 
чувствительности в нижних конечностях до гипе-
стезии в правой и анестезии в левой ноге. Нару-
шений функции органов малого таза при госпи-
тализации не выявлено, однако на 2-й день пре-
бывания в стационаре у пациента развилась ней-
рогенная дисфункция мочевого пузыря по типу 
острой задержки мочи. 

Пациенту проведен МРТ грудного отдела по-
звоночника (рис. 1 А-F), где обнаружено экстраду-
ральное образование на уровнях Th8-Th10 груд-
ных позвонков по заднему контуру позвоночного 
канала, размерами 5,84 × 2,24 × 2,89 cм, приводя-
щее к стенозу позвоночного канала и миеломаля-
ции спинного мозга. 

Рисунок 1 – МРТ грудного отдела позвоночника в сагиттальных срезах в режиме Т2 (А), Т1 (B), T1  
с контрастным усилением (C) и аксиальных срезах T1 с контрастным усилением (D-F),  

демонстрирующий экстрадуральное образование на уровнях Th8-Th10 грудных позвонков,  
вызывающее компрессию спинного мозга на данных уровнях

На основании анализа клинических и инстру-
ментальных данных, свидетельствующих об острой 
компрессии спинного мозга, для пациента было 
определено проведение хирургического лече-
ния. В целях преоперативной подготовки и с це-

лью снижения перитуморального отека, пациенту 
была назначена терапия глюкокортикостероида-
ми (Дексаметазоном 12 мг в сутки).

Пациенту была выполнена задне-срединным 
доступом декомпрессивная ламинэктомия Th8-
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Th10 грудных позвонков. На данных уровнях вы-
явлена гиперваскуляризированная опухоль тем-
но-серого цвета, заполняющая перидуральное 
пространство и вызывающая компрессию спин-
ного мозга. Опухоль удалена тотально под контро-
лем нейромониторинга и взята биопсия для ги-
стологического исследования. 

В послеоперационном периоде у пациента от-
мечалось нарастание силы в нижних конечностях 
до 3-х баллов и улучшение чувствительности, так-
же разрешилась нейрогенная дисфункция моче-
вого пузыря. На контрольном снимке МРТ грудно-
го отдела позвоночника (рис. 2) признаков экстра-
дурального образования и компрессии спинного 
мозга не выявлено, опухоль удалена тотально. 

Рисунок 2 – Послеоперационный МРТ грудного отдела позвоночника в режиме T1 с контрастным усилением 
в сагиттальных (A-B) и аксиальных (C-D) срезах, демонстрирующий тотальное удаление экстрадурального  

образования на уровнях Th8-Th10
При гистологическом исследовании (окраска гематоксилин и эозин, рис. 3А) биопсионного мате-

риала обнаружены фрагменты опухолевого образования, представленные разрастаниями опухолевых 
клеток, в 2-3 раза превышающих объем ядер покоящихся лимфоцитов, округлой, овальной, местами по-
лигональной формы, контуры которых неотчетливы, цитоплазма слабо выражена, местами не просле-
живается, создавая впечатление «голых ядер». Иммуногистохимическое исследование (рис. 3В) показа-
ло диффузно-позитивную реакцию на CD99 и FLI 1, что в совокупности с микроскопической картиной 
соответствует саркоме Юинга, ICD-O code 9364/3.

Рисунок 3 – Микроскопическая картина саркомы Юинга, ICD-O code 9364/3.  
(А) Гистологическое исследование, окраска гематоксилин и эозин (х200).  

(B) Иммуногистохимическое исследование, положительное окрашивание на маркер CD99 (х200) 
Пациент был выписан с улучшением на 10-сутки после операции и был направлен в специализированный  

онкотерапевтический центр для проведения комбинированной химио- и лучевой терапии.
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Обсуждение
Первичная саркома Юинга позвоночника 

относится к крайне редким патологиям, харак-
теризующимся быстрым прогрессированием 
и агрессивным клиническим течением. Вариант 
спинальной саркомы Юинга, сопровождающий-
ся компрессией спинного мозга, встречается ещё 
реже, с числом описанных в научной литературе 
случаев, не превышающим 100 пациентов [7]. 

Наше наблюдение представляет собой крайне 
редкий случай первичной саркомы Юинга по-
звоночника у 11-летнего мальчика. Симптомы, 
связанные с компрессией спинного мозга, такие 
как болевые ощущения и неврологические дефи-
циты, могут служить первыми и единственными 
предвестниками этого заболевания в позвоноч-
нике. В данном случае диагноз был установлен 
спустя месяц после появления первых симптомов, 
что обусловлено задержкой в обращении за ме-
дицинской помощью.

Магнитно-резонансная томография представ-
ляет собой золотой стандарт ранней диагностики, 
оценки распространенности опухоли в мягких тка-
нях и определения дальнейшей стратегии лече-
ния. При внекостной саркоме Юинга МРТ показы-
вает гипоинтенсивное образование на Т1 после-
довательностях, гиперинтенсивное на Т2 после-
довательностях и с различным постконтрастным 
усилением. В этой локализации репрезентатив-
ными дифференциальными диагнозами являются 
нейрогенные опухоли, злокачественная лимфома, 
рабдомиосаркома, синовиолосаркома и гистио-
цитоз [9].

Диагностика саркомы Юинга опирается на ком-
плексный анализ гистологических данных, имму-
нофенотипирования и идентификации характер-
ных транслокаций. Одним из ведущих маркеров, 
указывающих на данное заболевание, является 
экспрессия CD99, обнаруживаемая в 90% случаев. 
Однако стоит отметить, что этот маркер не явля-
ется абсолютно специфичным для саркомы Юин-
га, поскольку его присутствие может быть также 
зарегистрировано при ряде других заболеваний, 
включая неходжкинские злокачественные лим-
фомы, альвеолярную рабдомиосаркому и недиф-
ференцированную карциному. В нашем случае 
дополнительное исследование на маркеры CD45, 
десмин и ЕМА позволило исключить вышеупо-
мянутые заболевания благодаря их отрицатель-
ности, тем самым подтверждая диагноз саркомы 
Юинга [6, 10, 11].

Цитогенетический анализ с использовани-
ем метода флуоресцентной гибридизации in situ 
(FISH) представляет собой ключевой инструмент 
для подтверждения диагноза саркомы Юин-
га. Этот метод способен выявить реципрокную 
транслокацию t(11;22) (q24;q12), которая вовле-
кает хромосому 22 и локализуется на гене EWS-
FLI1, и обнаруживается примерно в 90% случаев 
заболевания. К сожалению, указанная диагности-
ческая техника не доступна в рамках нашего теку-
щего обследования [12, 13].

В последние десятилетия методы лечения сар-
комы Юинга значительно изменились. Раньше, 
когда лечением была операция или лучевая тера-
пия, шансы на выживание пациентов с саркомой 
Юинга достигали 10%. Но после того, как в лече-
ние добавили химиотерапию, шансы на выздо-
ровление значительно увеличились и теперь со-
ставляют не более 50% [14].

Несмотря на отсутствие строго определённого 
протокола лечения пациентов с данной опухо-
лью, обычной практикой в лечении является при-
менение химиотерапии, за которой, при необхо-
димости, следует хирургическое вмешательство. 
Лучевая терапия может быть применена как в до-
полнение к вышеуказанным методам лечения, так 
и самостоятельно, в зависимости от конкретного 
клинического случая [9].

Вопрос о целесообразности незамедлитель-
ного хирургического вмешательства для деком-
прессии у пациентов с саркомой Юинга остается 
предметом активных обсуждений. Существует 
также неопределенность относительно ри-
ска распространения заболевания в результате 
предварительной хирургической интервенции. 
При принятии решений о лечении саркомы Юин-
га в подвижных отделах позвоночника ключевым 
фактором является наличие неврологического 
дефицита, который зачастую демонстрирует тен-
денцию к быстрому ухудшению. В таких случаях 
хирургическая декомпрессия может предложить 
наибольшие шансы на восстановление. Для сар-
комы Юинга характерно проникновение в позво-
ночный канал из паравертебрального мягкотка-
ного компонента через межпозвоночные отвер-
стия, что приводит к окружающему сдавлению 
спинного мозга. В таких обстоятельствах ламинэк-
томия выступает как предпочтительный метод де-
компрессии спинного мозга, что мы наблюдали 
в представленном нами случае [6]. 

Ретроспективные исследования подчеркива-
ют значимость химиотерапии как первоначаль-



НЕЙРОХИРУРГИЯ И НЕВРОЛОГИЯ КАЗАХСТАНА №1 (74)22

ного метода лечения, даже в ситуациях, когда 
наблюдается серьезная и относительно быстро-
прогрессирующая компрессия спинного мозга. 
С точки зрения теоретических предпосылок, хи-
миотерапия способствует уменьшению микроме-
тастазирования, что в свою очередь благоприят-
ствует повышению общей выживаемости за счет 
биологического воздействия на опухоль. Кроме 
того, восстановление неврологического дефицита 
после курса химиотерапии наблюдается в такой 
же мере, как и после проведения хирургической 
декомпрессии, что демонстрирует потенциал хи-
миотерапевтического лечения не только в плане 
контроля над ростом опухоли, но и в восстанов-
лении утраченных функций [7, 15].

Классическим протоколом химиотерапии 
для лечения саркомы Юинга считается примене-
ние комбинации VACA, включающей в себя вин-
кристин, дактиномицин, циклофосфамид и доксо-
рубицин. Дополнение этой комбинации другими 
препаратами, такими как изофосфамид и/или 
этопозид (VAC/IE), привело к улучшению терапев-
тических результатов. Эти модификации были на-
правлены на повышение эффективности лечения, 
расширение антитуморного действия и уменьше-
ние риска развития резистентности к лекарствен-
ным средствам, что в целом способствовало улуч-
шению прогноза и повышению шансов на выздо-
ровление у пациентов с саркомой Юинга [15, 16, 
17]. 

В связи с крайней редкостью саркомы Юинга 
в несакральном отделе позвоночника, проведе-
ние рандомизированных клинических исследова-
ний невозможно. Объясняется затрудненностью 
сборов достоверных данных о наиболее эффек-
тивных методах лечения. Очень важно продол-
жать исследования саркомы Юинга в позвоноч-
нике, чтобы выяснить, подходят ли те же методы 
лечения, что используются для опухолей в других 
частях скелета. Наш случай показывает важность 
осведомленности клиницистов о возможности 
проявления саркомы Юинга в позвоночнике 
и необходимости своевременного и адекватного 
вмешательства для предотвращения неврологи-
ческих осложнений и улучшения качества жизни 
пациентов.

Заключение
Первичная саркома Юинга, локализующаяся 

в несакральном отделе позвоночника, представ-
ляет собой исключительно редкий вид первичной 
злокачественной опухоли костной ткани, наличие 
которой следует предполагать у молодых паци-
ентов, страдающих от быстро прогрессирующих 
болей в позвоночнике. В случаях, когда саркома 
Юинга позвоночника проявляется компрессией 
спинного мозга, незамедлительное хирургическое 
вмешательство с целью декомпрессии может обе-
спечить более благоприятные условия для восста-
новления неврологических функций.
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Д.О. Почивалов, И.З. Маммадинова, С.М. Абдыкаримова, Д.А. Сурдин, С.Б. Сейтбеков, Б.Б. Жетписбаев, 
Г.С. Ибатова, Ғ.І. Өленбай 
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БАЛАДА ОМЫРТҚАНЫҢ БІРІНШІЛІК ЮИНГ САРКОМАСЫНЫҢ ЖҰЛЫН 
ҚЫСЫЛУЫМЕН АСҚЫНУЫ: КЛИНИКАЛЫҚ ЖАҒДАЙ

Бұл мақалада жұлынның қысылуымен көрінетін 11 жастағы балада омыртқаның біріншілік Юинг сар-
комасының сирек клиникалық жағдайы ұсынылған. Юинг саркомасы – бұл көбінесе аяқ-қолдардың ұзын 
сүйектерінде кездесетін агрессивті қатерлі ісік, бірақ оның омыртқада пайда болуы өте сирек кездеседі. 
Бұл мақалада мұндай сирек кездесетін аурумен ауыратын науқастардың болжамы мен өмір сүру сапа-
сын жақсарту үшін ерте диагностика мен кешенді емдеудің маңыздылығы талқыланады. Бұл мақаланың 
мақсаты дәрігерлер арасында балалар мен жасөспірімдерде жұлынның сараланбаған ауырсынуын ди-
агностикалау кезінде Юинг саркомасын, сондай-ақ омыртқаның қысылуына байланысты асқынуларды 
уақтылы және тиімді емдеу үшін ескеру қажеттілігі туралы ақпараттандыруды арттыру болып табылады.

Негізгі сөздер: Юинг саркомасы, жұлын саркомасы, хирургиялық ем, клиникалық жағдай.
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CLINICAL CASE OF PRIMARY EWING’S SARCOMA OF THE SPINE  
WITH SPINAL CORD COMPRESSION IN A CHILD

This article presents a rare clinical case of primary Ewing’s sarcoma of the spine in an 11-year-old boy, 
manifesting as spinal cord compression. Ewing’s sarcoma is an aggressive malignant tumor, more commonly 
found in the tubular bones of the limbs, but its occurrence in the spine is exceptionally rare. This article discusses 
the importance of early diagnosis and comprehensive treatment to improve the prognosis and quality of life 
for patients with such a rare disease. The aim of this article is to increase physician awareness of the need to 
consider Ewing’s sarcoma in the diagnosis of undifferentiated back pain in children and young people, as well 
as the complications associated with spinal cord compression, for timely and effective treatment.

Keywords: Ewing’s sarcoma, spinal sarcoma, surgical treatment, clinical case.


