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Билатеральная нефробластома у детей. 
Описание клинического случая 
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Совершенствование методов диагностики и лечения злокачественных новообразований у детей остается одной из главных за-
дач современной педиатрии. Несмотря на успехи, достигнутые при лечении монолатеральной нефробластомы, двустороннее 
поражение почек опухолью Вильмса вызывает целый ряд трудностей у врачей-детских онкологов на этапе диагностики, в осо-
бенности при выборе стратегии и тактики противоопухолевой терапии. В статье представлено описание клинического случая 
развития билатеральной нефробластомы у ребенка 5 лет. 
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Bilateral nephroblastoma in children. Description of the clinical case
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Improving the methods of diagnostic and treating malignant neoplasms in children remain a major challenge of modern pediatrics.  
Despite of the achievements made in the treatment of the monolateral nephroblastoma, the ambilateral kidney dysfunction by  
the Wilms tumor induses a number of difficulties among the pediatric oncologist at the diagnostic phase, particularly in the setting  
of the strategy and tactics used in the antitumor therapy. This article represents clinical case of decreasing Bilateral nephroblastoma in 
children of 5 years.
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Введение
Нефробластома (опухоль Вильмса) – одна из наи-

более часто встречающихся злокачественных эмбри-
ональных опухолей у детей. С точки зрения эмбрио-
генеза нефробластома представляет собой солидную 
злокачественную опухоль, состоящую из произво-
дных нефрогенной ткани на разной степени диффе-
ренцировки [1].

В структуре злокачественных новообразований 
(ЗНО) у детей нефробластома занимает 4-е место, усту-
пая гемобластозам, новообразованиям центральной 
нервной системы и саркомам мягких тканей. Частота 
ее встречаемости составляет от 0,4 до 1 случая на 100 
тыс. детей в год. Чаще всего опухоль Вильмса диагно-
стируется у детей в возрасте 2–5 лет, редко у новоро-
жденных и у детей старшего возраста, как казуистика 
описана у взрослых. Обычно опухоль Вильмса возни-
кает спорадически, в 2 % наблюдений она имеет семей-
ный характер, в 10 % случаев она развивается у детей  
с пороками развития (чаще мочеполовой системы) или 
генетическими синдромами. Частота встречаемости 
заболевания среди девочек и мальчиков одинакова [1].

Крайне редко наблюдается двустороннее пораже-
ние почек нефробластомой у детей. Билатеральная 
нефробластома (БН) регистрируется от 4 до 10 % сре-
ди всех нефробластом у детей [2]. В литературе име-
ется небольшое число работ, посвященных данной 
проблеме. Анализ имеющихся публикаций демон-
стрирует отсутствие единого представления о тактике 
пред- и послеоперационной химиотерапии, объеме  
и этапах выполнения хирургического вмешательства.

Развитие современной медицинской науки и тех-
ники изменило представление о диагностике и лече-
нии многих ЗНО у детей. Однако лечение БН по сей 
день остается нерешенной проблемой.

Описание клинического случая
Девочка, 5 лет. Анамнез жизни: ребенок от второй 

беременности, вторых срочных родов. Первая беремен-
ность – 2007 г., мальчик, здоров. Данная беременность 
протекала на фоне вируса простого герпеса на 10-й неде-
ле, варикозной болезни вен нижних конечностей на 30-й 
неделе, острого гнойного отита на 39-й неделе. Масса 
тела при рождении – 3940 г, рост – 53 см, оценка по 
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шкале Апгар – 8/9 баллов. Прививки по национальному 
календарю. Перенесенные заболевания: острая респира-
торная вирусная инфекция, ветряная оспа.

Анамнез болезни: в связи с жалобами на выраженный 
болевой абдоминальный синдром ребенку в 4 года 9 ме-
сяцев по месту жительства проведено ультразвуковое 
исследование (УЗИ) органов брюшной полости (ОБП), 
на котором обнаружено округлое образование с размы-
тыми контурами размерами 76 × 72 мм, неоднородной 
структуры с кистоподобными включениями 5–10 мм, 
повышенной эхогенности в проекции нижнего полюса 
правой почки.

Дальнейшее обследование в объеме компьютерной 
томографии (КТ) органов грудной клетки (ОГК) и ОБП 
подтвердило наличие кистозно-солидного образования 
правой почки размерами 75 × 63 × 67 мм (V = 165 см3), 
в левой почке выявлено кистозное образование размером 
до 6 мм.

Учитывая данные анамнеза проведенного обследова-
ния, ребенку установлен клинико-рентгенологический ди-
агноз: новообразование правой почки (опухоль Вильмса?).

Принято решение о начале предоперационной химио-
терапии (ХТ) в рамках протокола SIOP-WT-2001.

По месту жительства проведен курс неоадъювант-
ной ХТ по схеме AV по протоколу SIOP-WT-2001 дли-
тельностью 4 нед. По его окончании пациентка госпи-
тализирована в отделение онкологии и детской хирургии 
НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева для проведения  
хирургического этапа лечения.

На момент госпитализации состояние тяжелое по 
основному заболеванию, стабильное. 

При поступлении проведено дополнительное обследо-
вание: референс инициального обследования – КТ ОБП, 
выполненного по месту жительства, по данным которого 
отмечено наличие в среднем сегменте правой почки объ-
емного кистозно-солидного образования с четким окру-
глым контуром размерами 73 × 64 × 69 мм (V = 167 см3). 
В среднем сегменте левой почки по передней губе опреде-
лялось подобное образование размерами до 6 мм (киста?) 
(рис. 1).

В целях оценки динамики процесса после окончания 
неоадъювантной ХТ ребенку проведено КТ ОБП, по дан-
ным которого констатировано уменьшение образования 
правой почки на 60 % – 50 × 56 × 47 мм (V = 66 см3). 
Отмечено сохранение в среднем сегменте левой почки по 
передней губе гиперденсивного очага размером до 6 мм 
(киста?) (рис. 2).

В целях удаления новообразования и его гистоло-
гической верификации проведено оперативное вмеша-
тельство: лапаротомия, туморнефроуретерэктомия 
справа. Гистологическая картина соответствовала 
нефробластоме, диффузной анаплазии, гистогической 
группе высокого риска, локальной стадии II (опухоль  
в мягких тканях синуса).

Учитывая стадию и гистологический тип (диффузная 
анаплазия) заболевания, начата терапия по протоколу 
SIOP-WT-2001 для группы высокого риска – полихими-
отерапия (ПХТ) и лучевая терапия (ЛТ). Образование 
левой почки требовало динамического наблюдения. Про-
веден курс ЛТ в объеме облучения области ложа опухоли 
правой почки в суммарной очаговой дозе (СОД) 25,2 Гр.

После 3 курсов ХТ ребенку проведено контрольное об-
следование – магнитно-резонансная томография (МРТ) 
ОБП в целях оценки динамики очага левой почки, по 
данным которого отмечено сохранение единичного кон-
траст-негативного субкапсулярного очага левой почки 
размерами 5 × 4 мм (рис. 3).

В связи с сохранением образования левой почки, ко-
торое решено было трактовать не как кистозное обра-
зование, а как участок нефробластомоза, принято ре-
шение о повторной операции.

Выполнено хирургическое вмешательство: релапаро-
томия, резекция опухолевого очага левой почки. Гисто-
логическая картина соответствовала фокальной ана-

Рис. 1. КТ ОБП (инициально). Объемное образование правой почки 
размерами 73 × 64 × 69 мм (167 см3). В среднем сегменте левой почки по 
передней губе определяется образование размерами до 6 мм (киста?)

Fig. 1. CT scan of the abdominal flank (initial).Volumetric formation the 
right kidney measuring 73 × 64 × 69 mm (167 cm3). In the middle segment of 
the left kidney, a lesion of up to 6 mm (cyst?) is defined along the anterior lip

Рис. 2. КТ ОБП (после 4 нед предоперационной ХТ). Объемное образо-
вание правой почки размерами 50 × 56 × 47 мм (66 см3). Положитель-
ная динамика: уменьшение опухоли правой почки на 60 % в сравнении 
с данными инициальной КТ ОБП. В среднем сегменте левой почки по 
передней губе определяется гиперденсивный очаг размерами до 6 мм 
(киста?)

Fig. 2. CT of the abdominal space (after 4 weeks of preoperative 
chemotherapy). Volumetric formation the right kidney measuring 50 × 56 × 47 mm 
(66 cm3). Improvement a decrease in the tumor of the right kidney by 60 % in 
comparison with the data of the initial computed tomography of the abdominal 
space. In the middle segment of the left kidney, a hyperdense focus of up to  
6 mm (cyst?) is defined along the anterior lip
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плазии, гистологической группе промежуточного риска, 
III стадии (край резекции опухоли).

Учитывая поражение почек нефробластомой с обе-
их сторон, диагноз изменен: БН (справа – диффузная 
анаплазия, гистологически группа высокого риска, ло-
кальная стадия II (опухоль в мягких тканях синуса), 
слева – фокальная анаплазия, гистологически группа 
промежуточного риска, стадия III (край резекции оча-
га опухоли)). V стадия. Неоадъювантная ХТ по схеме 
AV протокола SIOP-WT-2001. Лапаротомия, тумор-
нефроуретерэктомия справа. ЛТ на правый фланк  
в СОД 25,2 Гр. Релапаротомия. Резекция опухолевого 
очага левой почки. Адъювантная ПХТ по протоколу 
SIOP-WT-2001.

Учитывая размеры очага левой почки (по данным МРТ 
ОБП – 5 × 4 мм), местную обработку (коагуляция во вре-
мя операции) ложа удаленной опухоли, возможные небла-
гоприятные отдаленные последствия ЛТ, от повторно-
го оперативного вмешательства и ЛТ на единственную 
почку решено отказаться. Продолжена специфическая 
терапия по протоколу SIOP-WT-2001 для пациентов 
группы высокого риска по месту жительства.

После 6 курсов адъювантной ПХТ в целях оценки 
динамики процесса ребенку по месту жительства вы-
полнено КТ ОБП, на котором обнаружен изоденсивный 
субкапсулярный очаг в среднем сегменте левой почки  
в области задней губы размерами 10 × 12 мм с нечетким 
контуром, накапливающий контраст (рис. 4).

Ребенок госпитализирован в НМИЦ ДГОИ им. Дми-
трия Рогачева для дообследования и решения вопроса  
о дальнейшей тактике ведения.

При поступлении проведено обследование в объе-
ме: УЗИ ОБП, рентгенография и КТ ОГК, МРТ ОБП,  
по данным которых не выявлено патологических измене-
ний, левая почка обычных размеров с ровными контура-
ми, с четкой кортико-медуллярной дифференцировкой, 
с пострезекционными изменениями в среднем сегменте  
в области задней губы (рис. 5).

Учитывая результаты проведенного обследования, 
решено воздержаться от повторного оперативного вме-
шательства. Продолжена специфическая терапия по 
протоколу SIOP-WT-2001 для пациентов группы высо-
кого риска по месту жительства. 

Для проведения 12-го курса специфической терапии 
по протоколу SIOP-WT-2001 для больных группы высо-
кого риска и комплексного контрольного обследования 
после завершения протокольной терапии ребенок госпи-
тализирован в отделение клинической онкологии НМИЦ 
ДГОИ им. Дмитрия Рогачева.

После окончания специфической терапии проведе-
но обследование: УЗИ ОБП, КТ ОГК, МРТ ОБП, сцин-
тиграфия левой почки, по данным которых в проекции 
ложа удаленной правой почки патологические образова-
ния не определяются, левая почка с пострезекционными 
изменениями, функция левой почки сохранена (рис. 6). 

Рис. 3. МРТ ОБП (после 3 курсов адъювантной ПХТ). В проекции ложа 
удаленной правой почки патологические образования не определяются. 
Единичный контраст-негативный субкапсулярный очаг по передней 
губе левой почки размерами 5 × 4 мм

Fig. 3. MRI of the abdominal space (after 3 courses of adjuvant PCT). In the 
projection of the bed of the removed right kidney pathological formations are 
not determined. Single contrast-negative subcapsular focus on the anterior lip 
of the left kidney with dimensions 5 × 4 mm

Рис. 5. МРТ ОБП (после 8 курсов адъювантной ПХТ).  Дообследование 
очага левой почки, выявленного на КТ ОБП. В проекции ложа 
удаленной правой почки патологические образования не определяются. 
Пострезекционные изменения – в среднем сегменте левой почки  
в области задней губы

Fig. 5. MRI of the abdominal space (after 3 courses of adjuvant PCT) follow-
up examination hearth of the left kidney, revealed on a computer tomography 
of the abdominal space. Pathological formations do not occur in the projection 
of the bed of the removed right kidney. Post-resectional changes – in the 
middle segment of the left kidney in the region of the posterior lip

Рис. 4. КТ ОБП (после 6 курсов адъювантной ПХТ). В проекции ложа 
удаленной правой почки патологические образования не определяются. 
Изоденсивный субкапсулярный очаг в среднем сегменте левой почки 
в области задней губы размерами 10 × 12 мм с нечетким контуром, 
накапливающий контраст, возможно, метастатического характера

Fig. 4. CT of the abdominal space (after 6 courses of adjuvant PCT). In the 
projection of the bed of the removed right kidney pathological formations are 
not determined. The isodense subcapsular focus in the middle segment of the 
left kidney in the region of the posterior lip is 10 × 12 mm in size with an 
indistinct contour, accumulating contrast, possibly of metastatic nature
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Данных за наличие остаточного образования не вы-
явлено. Констатирован полный ответ на проведенную 
терапию. На данный момент длительность наблюдения 
составляет 12 мес. 

Обсуждение
Наиболее частый клинический признак опухо-

ли Вильмса – определяемая пальпаторно опухоль  
в брюшной полости. Однако нефробластома может 
длительное время протекать бессимптомно. Иногда 
отмечаются боли в животе. Гематурия может выявлять-
ся при микроскопическом исследовании. Гипертензия 
отмечается приблизительно у 25 % пациентов [3].

В 10 % случаев нефробластома развивается у детей 
с пороками развития (чаще мочеполовой системы) 
или генетическими синдромами. 

Наиболее часто встречающимися пороками разви-
тия являются: синдром Беквита–Видемана, синдром 
Перлмана, синдром Дениса–Драша, WAGR-синдром, 
синдром Симпсона–Голаби–Бемеля [4, 5].

Одной из морфологических особенностей БН яв-
ляется то, что у одного больного в парных органах 
могут быть диагностированы различные гистологиче-
ские варианты опухоли. 

Гистологическая характеристика опухоли является, 
пожалуй, одним из самых главных прогностических 
факторов при нефробластоме. Выделяют 3 основных 
типа гистологической картины при нефробластоме: 
эпителиальный, бластемный, стромальный.

Для правильной гистологической верификации 
опухолевой ткани необходимо оценить только жиз-
неспособные части опухоли, которые должны со-
ставлять более 1/3 всей массы опухоли. По меньшей 
мере 2/3 массы жизнеспособной опухоли должны со-
ответствовать определенному гистологическому типу  
(или эпителиальному, или стромальному, или бла-
стемному). 

Эпителиальные элементы классифицируются сле-
дующим образом:

- канальцы – полости, выстланные цилиндри-
ческими эпителиальными клетками, упорядоченно  
и радиально расположенными вокруг центральной по-
лости; границы клеток острые, они характеризуются 
базальными, переполненными ядрами; 

- розеткообразные структуры – расположенные по 
кругу опухолевые клетки с удлиненными яйцевидны-
ми ядрами, но без центрального протока;

- папиллярные структуры – продолговатые выро-
сты стромы, покрытые эпителиальными клетками;

- гломерулярные структуры – клубочковидные тка-
ни, состоящие из злокачественных клеток, окружен-
ные хорошо сформированными капсуловидными или 
довольно плоскими опухолевыми клетками.

Стромальные элементы включают в себя недиффе-
ренцированные стромальные, миксоидные, фибробла-
стические клетки, гладкие и скелетные мышцы, жиро-
вые клетки, хрящевые и остеоидные образования.

Бластемными элементами считаются недифферен-
цированные круглые или удлиненные клетки, кото-
рые, как правило, близко расположены друг к другу  
и не проявляют признаков эпителиальной и/или стро-
мальной дифференциации. Существуют различные 
модели расположения бластемных клеток, и очень 
часто можно обнаружить несколько разных моделей 
в одной и той же опухоли. Они включают в себя диф-
фузные, змеевидные, узловые и базалоидные модели, 
однако эта вариативность не имеет никакого прогно-
стического или терапевтического значения.

Следует выделить еще один гистологический тип – 
смешанный, при котором могут сочетаться 2 или все  
3 основных гистологических типа нефробластом, но 
при этом ни один из жизнеспособных компонентов не 
является доминирующим.

Также следует выделить регрессивный тип гистоло-
гической картины. Данный тип рассматривается как 
опухоль, у которой изменения, вызванные ХТ, состав-
ляют более 2/3 всей массы опухоли.

От 5 до 10 % опухолей Вильмса имеют анаплазию, 
которая характеризуется наличием нетипичных, по-
липлоидных, митотических фигур, большого размера 
ядра и гиперхроматики. Наличие анаплазии считается 
неблагоприятным фактором в течении нефробласто-
мы. Прогностическое значение анаплазии было впер-
вые выявлено Беквитом и Перлманом, которые про-
вели ретроспективное исследование и показали, что 
выживаемость выше у пациентов без анаплазии. Эти 
данные были подтверждены во всех последующих ис-
следованиях Национального общества по изучению 
нефробластом и Детской онкологической группой.  
В дальнейшем определение анаплазии было дополни-
тельно уточнено, чтобы указать, является ли анаплазия 
диффузной или фокальной [6]. 

Фокальная анаплазия характеризуется наличием 
четко определенного фокуса в интраренальной пер-

Рис. 6. МРТ ОБП (после окончания специфической терапии). В про-
екции ложа удаленной правой почки патологические образования не 
определяются. Левая почка – с пострезекционными изменениями

Fig. 6. MRI of the abdominal space (after the termination of specific 
therapy). Pathological formations do not occur in the projection of the bed  
of the removed right kidney. Left kidney – with post-resectional changes
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вичной опухоли, причем признаки анаплазии или ярко 
выраженной атипии ядер в экстраренальных очагах 
опухоли отсутствуют.

Анаплазия определяется как диффузная, если при-
сутствует один из следующих признаков:

- анаплазия является нелокализованной и/или вы-
ходит за рамки капсулы первоначальной опухоли;

- анапластические клетки присутствуют в интра-
ренальных или экстраренальных сосудах, почечной 
пазухе, экстракапсулярных прорастающих или мета-
статических очагах;

- анаплазия является фокальной, однако ядерная 
атипия, по своим признакам похожая на анаплазию 
(так называемые нестабильные ядерные изменения), 
присутствует в другом месте опухоли;

- анаплазия, которую трудно четко отграничить от 
неанапластической опухоли;

- анаплазия, присутствующая в биопсии или другом 
неполном образце опухоли.

Анаплазия коррелирует с наличием мутации гена 
TP53. В то время как нефробластома без анаплазии 
практически никогда не содержат мутации этого  
гена [7, 8]. 

В соответствии с протоколом SIOP-WT-2001  
в лечении монолатеральной нефробластомы исполь-
зуется сочетание 3 методов: хирургического, лучево-
го и химиотерапевтического.

Однако не существует единого представления  
о лечении БН. Одной из основных причин являет-
ся небольшое число наблюдений у авторов в связи  
с редкостью данного заболевания.

P. Ehrlich et al. представили первое проспектив-
ное исследование по лечению БН на большой когор-
те больных (n = 208) [9]. В оценку были включены 
189/208 пациентов. Исследователи использовали 
индукционную ПХТ 3 препаратами (винкристин, 
дактиномицин, доксорубицин) в течение 6 или 12 
нед. Четырехлетняя общая выживаемость составила  
94,9 %, безрецидивная выживаемость – 82,1 %.

По данным авторов, у 23 пациентов развился ре-
цидив заболевания, у 7 – прогрессия заболевания. 

После индукционной ХТ 163 (84,0 %) исследуемых из 
189 прошли хирургическое лечение по меньшей мере 
одной почки. У 39 % всех больных сохранены части 
обеих почек. Хирургические подходы включали:  
одностороннюю общую туморнефроуретерэктомию  
с контралатеральной частичной нефрэктомией (48 %), 
двустороннюю частичную туморнефроуретерэкто-
мию (35 %), одностороннюю общую туморнефроу-
ретерэктомию (10,5 %), одностороннюю частичную 
туморнефроуретерэктомию (4 %) и двустороннюю 
общую туморнефруретерэктомию (2,5 %). 

Этот подход к лечению, включающий стандар-
тизованную предоперационную ХТ 3 препаратами 
и хирургическую резекцию в течение 12 нед после 
постановки диагноза, улучшил бессобытийную вы-
живаемость и общую выживаемость у пациентов  
с билатеральным поражением почек.

 
Выводы
БН регистрируется от 4 до 10 % среди всех случа-

ев нефробластом у детей. Согласно протоколу SIOP-
WT-2001 в лечении нефробластомы используются  
3 основные метода лечения: ПХТ, хирургическое вме-
шательство, ЛТ. Однако до сих пор нет единого алго-
ритма в выборе предоперационной ХТ, количестве, 
сроках, объеме хирургического вмешательства при 
БН. Описанный клинический случай подчеркивает 
необходимость дальнейших многочисленных иссле-
дований для выработки единой стратегии диагностики  
и лечения данной нозологии.
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