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РЕЗЮМЕ
Цель исследования: оценить выявляемость, эпидемиологию ренальных опухолей в детской популяции Красноярского края и уточ-
нить отдельные особенности опухоли на этапе первичной диагностики.
Материал и методы: проведено ретроспективное поисковое (пилотное) динамическое одноцентровое исследование. Проанализи-
рована выборка (46 больных с ренальными опухолями), которая включила всех детей и подростков, поступивших на обследование 
и лечение в онкогематологическое отделение в период с 2011 по 2019 г. Сведения получены из госпитального регистра.
Результаты исследования: на долю ренальных опухолей в структуре онкогематологической патологии, впервые диагностиро-
ванной в детском возрасте, приходится 6,4%. Первичная заболеваемость ренальными опухолями у детей за 9-летний период на-
блюдения составила в среднем 0,87 на 100 тыс. детского населения с чередованием периодов подъема и снижения выявляемости 
рассматриваемой патологии. В структуре онкогематологических заболеваний у детей данного региона опухоли почек занимают  
4-е место. Средний возраст заболевших детей составил 4,1±0,5 года. Гендерных различий в структуре заболевших не обнаруже-
но. На догоспитальном этапе наличие опухоли заподозрено у 24 (52%) детей. Самыми частыми жалобами были абдоминальные 
боли — у 34 (74%) пациентов, увеличение размеров живота — у 30 (65%). По результатам гистологического исследования пода-
вляющее большинство ренальных опухолей оказались нефробластомами (40 из 46 случаев). Распределение пациентов по группам 
прогностического риска (вероятность рецидива и/или другого неблагоприятного исхода) показало, что большинство составили 
пациенты промежуточного — 25 (54%) человек и высокого — 19 (42%) человек — риска.
Заключение: полученные результаты свидетельствуют о необходимости более пристального внимания педиатров к детям с рас-
сматриваемой патологией на этапе первичного обращения (онкологическая настороженность в отношении детей с абдоминаль-
ными болями и увеличенными размерами живота) для сокращения сроков установления диагноза, а также расширения использо-
вания ультразвукового скрининга почек (как при диспансеризации детей, так и при подозрении на опухоли почек).
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: нефробластома, опухоль Вильмса, ренальные опухоли, дети, эпидемиология, встречаемость, первичная диа-
гностика.
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ABSTRACT
Aim: to assess the rate of detection and epidemiology of renal tumors in children of the Krasnoyarsk Krai and to specify some tumor 
characteristics during primary diagnostics.
Patients and Methods: retrospective exploratory (pilot) dynamic single-center study was conducted. A group of 46 children and adolescents 
with renal tumors who were admitted to the Department of Hematological Malignancies for examinations and treatment in 2011–2019. All 
data were obtained from hospital register.
Results: renal tumors account for 6.4% of hematological malignancies first diagnosed in children. 9-year primary incidence of renal 
tumors in children was, on average, 0.87 per 100,000 children, alternating between the increase and decrease in the detection rate. 
Renal tumors rank 4th among hematological malignancies in the Krasnoyarsk Krai children. The mean age was 4.1±0.5 years. No 
gender differences were revealed. In a pre-hospital setting, renal tumors were suspected in 24 children (52%). The most common 
complaints were abdominal pains (34 patients, 74%) and enlarged abdomen (30 patients, 65%). Most renal tumors (40 out of 46) 
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ВВедение
В структуре злокачественных заболеваний у детей опу-

холи почек занимают 4-е место, уступая гемобластозам, 
новообразованиям ЦНС и лимфомам, и составляют 5,5–
7,0% от всех злокачественных опухолей детского возраста 
[1]. В Российской Федерации, при общей первичной онко-
логической заболеваемости приблизительно 15 на 100 тыс. 
детского населения в год, выявляемость нефробластом 
(опухоли Вильмса, ОВ) составляет от 0,4 до 1,0 на 100 тыс. 
детского населения (в среднем 0,6 на 100 тыс.) [2]. Средний 
показатель заболеваемости опухолями почек у детей в та-
ких странах, как Финляндия, Швеция, США, Австралия, Ита-
лия, Голландия и Великобритания, достигает 0,7 на 100 тыс. 
детей в год. При этом наибольший показатель заболевае-
мости регистрируют в Финляндии (0,95 на 100 тыс.), наи-
меньший — в Великобритании (0,51 на 100 тыс.) [3–5].

В мировой практике накоплен огромный опыт лече-
ния ренальных опухолей у детей в целом и нефробластом 
в частности. Показатели эффективности лечения реналь-
ных опухолей во всем мире свидетельствуют о значитель-
ных успехах терапии и улучшении прогноза, что во многом 
происходит благодаря тесному сотрудничеству многопро-
фильных команд различных стран. Для многих стран ис-
следования Международного общества педиатрической 
онкологии (SIOP) стали ключом к развитию стратегий 
лечения. Так, в Северной Америке большие достижения 
в изучении ОВ принадлежат Национальной исследователь-
ской группе (NWTSG). Другие зарубежные коллективы, та-
кие как Исследовательская организация Великобритании 
по изучению рака у детей (UKCCSG) и Исследовательская 
ассоциация Бразилии по изучению опухоли Вильмса, также 
внесли большой вклад в изучение научных и практических 
аспектов нефробластом в детском возрасте [1]. По совре-
менному общепризнанному мнению, наилучшие результа-
ты дает мультимодальный подход, включающий хирурги-
ческое вмешательство, химиотерапию и облучение.

Опухоль Вильмса (нефробластома) названа по фамилии 
немецкого хирурга Макса Вильмса, впервые описавшего 
заболевание в конце XVIII в. Точные причины возникно-
вения ОВ не установлены. Большинство исследователей 
считают, что опухоль возникает из аномально пролифери-
рующей метанефрогенной бластемы, и обозначают ее тер-
минами «персистирование нефрогенной бластемы» или 
«нефрогенные остатки» (в англоязычной литературе: 
nephrogenic rests) [6, 7].

Большинство авторов указывают на выявле-
ние опухоли преимущественно в возрастной группе 
0–4 года без существенных различий заболеваемости 
в зависимости от пола [8, 9].

Нефробластома — это врожденная эмбриональная 
злокачественная опухоль почки, гистологическая картина 
которой чрезвычайно разнообразна. Классическая неф-
робластома микроскопически представляет собой соче-

тание трех клеточных типов: бластемного, стромального 
и эпителиального. Каждый клеточный тип может быть 
представлен в разной степени или вовсе отсутствовать. 
Выраженность каждого гистологического признака име-
ет различное прогностическое значение [10, 11]. Обычно 
ОВ возникает спорадически, в 2% наблюдений она имеет 
семейный характер. Билатеральная нефробластома ре-
гистрируется в 4–10% случаев среди всех нефробластом 
у детей [12].

Опухоль Вильмса нередко сочетается с врожденными 
аномалиями развития, а также может быть составной ча-
стью генетического синдрома, предрасполагающего к раз-
витию нефробластомы. В 12–15% случаев дети с ОВ имеют 
пороки развития мочеполового тракта, которых описано 
свыше 50 вариантов (гипоплазии, дистопии, аномалия 
формы, отсутствие или удвоение почки, пороки распо-
ложения сосудов, гипогонадизм и т. д.). Высокий (>20%) 
риск развития ОВ имеют пациенты с некоторыми WT1-ас-
социированными синдромами (включая WAGR и синдром 
Дениса — Драша), синдромом Перлмана, мозаичной пе-
ремежающейся анеуплоидией и анемией Фанкони с биал-
лельной BRCA2-мутацией [13].

Клеточные предшественники нефробластомы достовер-
но не установлены. В настоящее время общепризнана тео-
рия генетической природы онкологических заболеваний, 
которая основана на существовании генов-супрессоров, 
способных подавлять опухолевый рост (мутация в гене 1 
ОВ (WT1), расположенном на 11-й хромосоме. Поломка 
в локусе 11р15 вызывает потерю опухолью специфиче-
ской гетерозиготности и приводит к опухолевой прогрес-
сии; мутация гена ТР53 — супрессора опухолевого ро-
ста, препятствующего клональной прогрессии). Дефекты 
этих генов определяют прогрессию опухолевого роста 
и подразделяются на две группы: гены — «хранители кле-
точного цикла» и гены «общего контроля» [14, 15].

Нефробластома является самой частой первичной 
злокачественной опухолью почек у детей, на долю кото-
рой приходится до 85% случаев всех новообразований 
почек [6]. Гистологическое стадирование по Smidt/Harms 
в соответствии со Стокгольмской классификацией 1994 г. 
с учетом изменений, внесенных Международным обще-
ством детских онкологов SIOP в 2007 г., проводится после 
удаления новообразования и предусматривает выделе-
ние трех гистологических групп риска (низкого, промежу-
точного и высокого), влияющих на прогноз заболевания 
в зависимости от строения опухоли [11].

Мезобластная нефрома, светлоклеточная саркома 
почки и рабдоидная опухоль почки представляют собой 
отдельные новообразования, не относящиеся к нефро- 
бластоме, но являются типичными ренальными опухоля-
ми у детей и включены в классификацию исследования 
SIOP. Другие, реже встречающиеся ренальные опухоли, 
которые могут появиться в любом возрасте, в т. ч. и у де-

were nephroblastoma as demonstrated by histology. The distribution by prognostic risk (the likelihood of recurrence and/or other 
unfavorable outcome) has shown that most patients have intermediate (n=25, 54%) or high (n=19, 42%) risk.
Conclusions: our findings illustrate that children with renal tumors require more attention of pediatricians in a pre-hospital setting (cancer 
vigilance about abdominal pains and enlarged abdomen in children) to reduce the time to diagnosis and to increase the use of renal ultrasound 
during checkups or in suspicious renal tumors.
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тей, также регистрируются в Отделе клинических иссле-
дований по нефробластоме SIOP, так как предоставляют 
полезные сведения для понимания природы ренальных 
опухолей в целом.

Кроме гистологического строения опухоли, большое 
клиническое значение для ведения пациентов, выбора те-
рапии, исходов и прогноза заболевания имеет клиническое 
стадирование. В настоящее время существует две системы 
послеоперационного стадирования: SIOP (преимуществен-
но используется на территории РФ) и NWTS. В первом слу-
чае стадия устанавливается после предоперационной поли-
химиотерапии и отсроченной операции, во втором — после 
инициального хирургического вмешательства [10]. Класси-
фикация нефробластом по системе TNM (1987 г.) в детской 
онкологии в настоящее время имеет лишь историческое 
значение и в клинической практике не используется.

В целом известно, что злокачественность нефробласто-
мы определяется стремительностью роста опухоли и высо-
кой скоростью развития метастазов. При первичной диа-
гностике около 40–45% ОВ соответствуют I стадии, около 
20% — II стадии, 20–25% диагностируются на III стадии, 
на IV стадию приходятся около 10% (т. е. имеются метаста-
зы) и 5–10% случаев соответствуют V стадии (билатераль-
ное поражение) [1]. Как правило, поражаются соседние 
с почками лимфатические узлы, а также легкие и печень, 
реже — кости (при светлоклеточной саркоме) и голов-
ной мозг (при рабдоидной опухоли почек) [1, 3, 4].

Несмотря на значительные достижения в изучении неф-
робластомы у детей, сохраняется актуальность рассматри-
ваемой проблемы для здравоохранения, что продиктова-
но рядом обстоятельств:

 � существует необходимость в сравнительной оцен-
ке качества организации онкологической помощи в раз-
личных регионах и лечебных учреждениях, оказывающих 
специализированную и высококвалифицированную по-
мощь больным;

 � очевидна важность динамической оценки показате-
лей заболеваемости, структуры патологии, возрастно-по-
ловых особенностей, уточнение риска рецидивов и небла-
гоприятных исходов, а также продолжительности жизни 
при нефробластомах;

 � важность сравнительного анализа новых (и традици-
онных) лечебно-диагностических подходов при ренальных 
опухолях у детей, а также целесообразность сопоставле-
ния результатов работы отдельных клиник с данными дру-
гих центров по оказанию помощи этим больным.

Цель исследования: оценить выявляемость, эпидеми-
ологию ренальных опухолей в детской популяции Красно-
ярского края и уточнить отдельные особенности опухоли 
на этапе первичной диагностики.

Материал и Методы
Проведено поисковое (пилотное) динамическое од-

ноцентровое исследование, направленное на уточнение 
встречаемости и особенностей ранней диагностики опухо-
лей почек за период 2011–2019 гг.

Дизайн исследования построен на ретроспективном 
анализе выборки (46 больных с ренальными опухолями), 
которая включила всех детей и подростков, поступивших 
на обследование и лечение в онкогематологическое отде-
ление КГБУЗ КККЦОМД с 2011 по 2019 г. Все пациенты — 
жители Красноярского края.

В работе использованы данные госпитального регистра, 
позволившие уточнить особенности диагностики и течения 
нефробластомы (паспортные данные, анамнез, жалобы, 
данные физикального осмотра, лабораторных и инстру-
ментальных методов обследования, визуализации, сведе-
ния о виде и объеме оперативного лечения, гистологиче-
ские и иммуногистохимические заключения).

Настоящая работа представляет собой фрагмент иссле-
дования и посвящена первичным сведениям о пациентах 
с опухолями почек.

Математическая обработка результатов выполнена 
с помощью персонального компьютера в пакете приклад-
ных программ MS Excel 2016 (Microsoft Corporation, США), 
Statistica 8.0 (StatSoft Inc., США). Статистические данные 
исследуемых качественных признаков представлены абсо-
лютными значениями и процентными долями. Расчетные 
показатели представлены в виде среднего значения и сиг-
мального отклонения (M±σ), медианы и верхнего и нижне-
го квартилей (Ме [Q1; Q3]).

результаты и обсуждение
Как видно из таблицы 1, по частоте встречаемости ре-

нальные опухоли следуют после гемобластозов, опухолей 
ЦНС и лимфом и незначительно превышают количество 
опухолей мягких тканей и опухолей костей. На долю ре-
нальных опухолей в структуре онкогематологической па-
тологии, впервые диагностированной в детском возрасте, 
приходится 6,4%, что за период 2011–2019 гг. в абсолют-
ных значениях составляет от 3 до 7 детей в год, т. е. в раз-
ные годы событийность рассматриваемой патологии суще-
ственно различалась.

Согласно полученным данным показатель первичной 
заболеваемости опухолями почки среди детей и подрост-
ков Красноярского края в разные годы анализируемого 
периода варьировал от 0,5 до 1,26 случая на 100 тыс., что 
позволило сформировать целевую группу из 46 случаев 
за 9-летний период (табл. 2).

Расчет «грубого» (нестандартизированного) показате-
ля заболеваемости характеризовался чередованием суще-
ственных подъемов до 1,26 на 100 тыс. и 1,12 на 100 тыс. 
в 2012 г. и 2018 г. соответственно со снижением до мини-
мальных значений 0,55 на 100 тыс. и 0,5 на 100 тыс. в 2011 г. 
и 2016 г. соответственно. Представленные результаты в це-
лом соответствуют статистическим данным по РФ и евро-
пейским показателям.

Согласно данным, представленным в литературе [4], 
средний возраст детей на момент выявления опухоли — 
0–4 года. По нашим данным, средний возраст заболев-
ших детей составил 4,1±0,5 (3,24 [1,64; 5,56]) года, при 
этом большинство (72%, или 33 ребенка) детей были 
в возрасте от 1,5 до 5,5 года. Самым младшим пациен-
том был 2-месячный ребенок, самым старшим — девоч-
ка 16 лет.

Гендерных различий среди заболевших не обнаружено: 
исследуемая выборка включила 24 девочки и 22 мальчика. 
Указаний на отягощенный семейный анамнез по нефро- 
бластомам не зарегистрировано.

В работе рассмотрены клинические особенности ре-
нальных опухолей на этапе первичного обращения. В изу-
чаемой выборке пациентов превалировали следующие жа-
лобы: абдоминальные боли — у 34 пациентов (74% всех 
случаев), увеличение размеров живота — у 30 (65%), запо-
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ры — у 8 (17%), лихорадка — у 7 (15%), отставание в фи-
зическом развитии — у 4 (9%), артериальная гипертензия 
зафиксирована лишь у 1 (2%) ребенка. Наиболее частыми 
ошибочными диагнозами на догоспитальном этапе были: 
инфекция мочевыводящих путей и пузырно-мочеточнико-
вый рефлюкс — по 3 (7%) случая, подозрение на дисфунк-

цию кишечника — 2 (4%), паразитозы — 2 (4%), отсутствие 
какого-либо сформулированного предварительного диа-
гноза — 3 (7%) случая.

На догоспитальном этапе наличие опухоли заподозре-
но у 24 (52%) пациентов. В 4 (9%) случаях дополнительно 
проведенные визуализирующие исследования выявили 
аномалии развития органов мочевой системы (двойная 
почечная артерия, аплазия почки, подковообразная почка, 
пузырно-мочеточниковый рефлюкс). Билатеральные неф-
робластомы обнаружены у 4 (9%) человек.

В условиях специализированного онкогематологи-
ческого отделения на основании нормативных докумен-
тов (приказ Минздрава России от 29.12.2012 № 1687н 
«Об утверждении стандарта специализированной меди-
цинской помощи детям при нефробластоме» и клиниче-
ские рекомендации «Нефробластома у детей», утверж-
денные 01.01.2019) каждому пациенту назначалась 
комплексная лечебно-диагностическая программа, вклю-
чающая хирургическое, лекарственное и лучевое лечение.

По результатам гистологического исследования подавля-
ющее большинство ренальных опухолей оказались нефро- 
бластомами (40 из 46 случаев), другими морфологически-
ми вариантами были светлоклеточная саркома (4 наблюде-
ния) и метанефрогенная опухоль (2 случая). Представленные 
данные соответствуют описаниям в литературе структуры 
опухолей почек, согласно которым нефробластома является 
одним из наиболее распространенных солидных новообра-
зований у детей дошкольного возраста (среди первичных 
злокачественных опухолей почек у детей на долю нефро- 
бластом приходится до 85% всех случаев) [6].

Для решения вопроса о последующей лечебной такти-
ке учитывали группы риска и стадию заболевания. На ос-
новании гистологических вариантов ренальных опухолей 
пациенты были распределены по группам прогностическо-
го риска (вероятность рецидива и/или другого неблаго-
приятного исхода): группу низкого риска составили 2 (4%) 
пациента, группу промежуточного риска — 25 (54%) паци-

Таблица 1. Структура первичной заболеваемости (в абсолютных значениях) онкогематологическими болезнями среди 
пациентов в возрасте 0–18 лет в Красноярском крае за 2011–2019 гг.
Table 1. Primary incidence (absolute) of hematological malignancies in patients aged 0-18 years of the Krasnoyarsk Krai in 2011–2019

Нозологическая группа
Nosology

Год / Year Всего / Total

2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 абс. / abs. %

Лейкоз / Leukemia 29 39 27 30 33 29 31 34 33 285 40

Лимфома / Lymphoma 6 12 6 9 12 10 11 13 12 91 12,7

Опухоли ЦНС / CNS tumors 12 14 7 7 4 10 10 8 14 86 12

Опухоли почек / Renal tumors 3 7 5 5 5 3 6 7 5 46 6,4

Опухоли костей / Bone tumors 4 5 7 3 6 5 5 3 7 45 6,3

Рабдомиосаркома / Rhabdomyosarcoma 2 4 5 3 6 9 2 5 6 42 5,9

Нейробластома / Neuroblastoma 3 1 1 3 6 3 4 8 7 36 5

ГКО / Germinoma 1 4 5 3 2 4 2 3 3 27 3,8

Ретинобластома / Retinoblastoma 2 3 4 1 1 2 1 4 2 20 2,8

Гистиоцитоз / Histiocytosis 3 2 2 1 3 3 2 2 2 20 2,8

Опухоль печени / Liver tumors 2 3 0 0 2 2 5 0 2 16 2,2

Таблица 2. Первичная заболеваемость ренальными  
опухолями за 2011–2019 гг.
Table 2. Primary incidence of renal tumors in 2011–2019
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2012 556 517 5 1 1 1,26 129

2013 565 584 4 1 0 0,88 -30

2014 578 493 4 1 0 0,86 -2,3

2015 588 344 1 3 1 0,85 -1,2

2016 602 844 2 1 0 0,50 -41

2017 615 254 4 2 0 0,98 96

2018 624 692 4 3 0 1,12 14

2019 633 520 4 1 0 0,79 -29,5
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Total

5 313 399 30 14 2
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Mean 0.87
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ентов и группу высокого риска — 19 (42%). Преобладание 
детей с промежуточным и высоким риском соответствует 
данным литературы.

С учетом особенностей роста опухоли в рассматрива-
емой группе установлены следующие стадии заболевания 
(объем поражения и метастазирования): I стадию имели 
6 (13%) детей, II стадию — 16 (35%), III — 9 (19%), IV —  
11 (24%), V стадию — 4 (9%) ребенка. Важно, что более 
50% детей (III–V стадии) имели наиболее неблагоприят-
ное течение опухолевого процесса, нуждались в более 
агрессивных методах лечения, характеризовались худшим 
прогнозом.

Средний срок от появления первых симптомов заболе-
вания до начала специального лечения составил 3,8±3,4 
(3 [2; 4]) мес.

В сравнении со средними показателями в РФ особен-
ностью представленных данных является постановка диа-
гноза преимущественно на II и IV стадиях заболевания, 
что может быть обусловлено рядом причин: поздней диа-
гностикой ренальных опухолей в связи с большой терри-
ториальной протяженностью Красноярского края; несвое- 
временной обращаемостью родителей за медицинской 
помощью; отсутствием онкологической настороженности 
педиатрической службы; невыполнением визуализирую-
щих методов исследования на начальных этапах амбула-
торного обследования вне специализированного онкологи-
ческого отделения.

заключение
Настоящее исследование, впервые проведенное на тер-

ритории Красноярского края, позволило получить данные 
по частоте заболеваемости ренальными опухолями, по об-
ращаемости в детской и подростковой популяциях и уста-
новить отдельные особенности опухолей с учетом стадии 
заболевания и группы риска. Полученные данные в целом 
соответствуют результатам, представленным в других пу-
бликациях по рассматриваемой проблеме [3, 5]. Вместе 
с тем выполненное исследование убеждает в необходимо-
сти более пристального внимания педиатров к детям с рас-
сматриваемой патологией на этапе первичного обращения 
(онкологическая настороженность в отношении детей с аб-
доминальными болями и увеличенными размерами живо-
та) для сокращения сроков установления диагноза, а так-
же расширения использования ультразвукового скрининга 
почек (как при диспансеризации детей, так и при подозре-
нии на опухоли почек).

Низкая диагностическая значимость семейного ана-
мнеза, а также степень выраженности и существен-
ное разнообразие клинических симптомокомплексов, 
сопутствующих ренальным опухолям (обращает на себя 
внимание редкость выявляемой артериальной гипертен-
зии), определяют необходимость оптимизации методов ис-
следования с использованием генетического анализа (осо-
бенно при подозрении на билатеральное поражение почек).
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