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Врожденная мезобластная нефрома (ВМН) – редкая первичная опухоль почки у детей раннего возраста, характеризующаяся 

промежуточным биологическим поведением. Основным методом лечения является радикальное удаление опухоли. Цель данного 

исследования – анализ собственного опыта по лечению пациентов с диагнозом ВМН. Родители больных дали согласие на исполь-

зование информации о них, в том числе фотографий, в научных исследованиях и публикациях.
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Congenital mesoblastic nephroma (CMN) is a rare primary kidney tumor in young children, characterized by intermediate biological 

behavior. The main treatment method is the radical removal of the tumor. The purpose of this study is to analyze our own experience 

in the treatment of patients with a diagnosis of CMN. Parents of patients agreed to the use of information about them, including photographs, 

in scientific research and publications. 
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Введение
Опухоли почек у детей составляют 6–8 % всех зло-

качественных новообразований (ЗНО) детского воз-

раста [1]. Наиболее частая первичная злокачествен-

ная опухоль почек у детей – опухоль Вильмса, на ее 

долю приходится 85% от всех случаев опухолей почек 

у детей [1, 2].

Врожденная мезобластная нефрома (ВМН) – ред-

кое ЗНО, составляющее 3 % всех новообразований 

почек у детей [3, 4]. ВМН наиболее распространенная 

опухоль почки у детей первых 6 месяцев жизни [4, 5]. 

В 15 % случаев диагностируется при пренатальном 

скрининге беременных во время ультразвукового 

исследования (УЗИ) [5, 6].

Bolande et al. в 1967 г. впервые использовали тер-

мин ВМН и описали образование почек, имеющее 

отличное от классической трехфазной нефробласто-

мы строение опухоли [7].

Гистологически выделяют 3 типа ВМН: класси-

ческий, клеточный и смешанный [4]. Следует отме-

тить, что для клеточного и смешанного типов ВМН 

характерно выявление мутации в опухолевых клетках, 

наличие гибридного гена ETV6/NTRK3 [6, 8].

Основной метод лечения ВМН – хирургическое 

радикальное удаление опухоли [9].

Цель настоящей публикации – анализ собственного 

опыта НИИ детской онкологии и гематологии ФГБУ 

«Национальный медицинский исследовательский 

центр онкологии им. Н.Н. Блохина» Минздрава Рос-

сии (НИИ ДОиГ НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохи-

на) по лечению пациентов с диагнозом ВМН.

Материалы и методы
Проведен ретроспективный  анализ пациентов 

с верифицированным на базе лаборатории патомор-

фологии НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина диа-

гнозом ВМН за период с июля 2002 г. по апрель 2018 г.

(188 мес).

В анализ включены 16 пациентов: все больные 

получали лечение в условиях НИИ ДОиГ, 1 пациент 

поступил с рецидивом после проведенного хирурги-

ческого лечения по месту жительства (см. клиниче-

ский случай).

Диагноз установлен на основании гистологическо-

го исследования согласно критериям классификации 

опухолей почек Всемирной организации здравоохра-

нения.

Всем пациентам проводилась оценка результатов 

инструментальных методов обследования, включая 

компьютерную томографию (КТ), магнитно-резо-

нансную томографию (МРТ).

Для оценки статуса гена ETV6 всем больным 

выполнено цитогенетическое исследование методом 

флуоресцентной гибридизации in situ (FISH).

Оценивался объем проведенного хирургического 

лечения. Для этого использовалась следующая клас-

сификация: R0 – микроскопически радикальная 

операция; R1 – микроскопически нерадикальная; 

R2 – макроскопически нерадикальная операция. 

Проанализированы отдаленные результаты лечения 

пациентов с ВМН.

Результаты
В исследование включены 16 пациентов за пери-

од с июля 2002 г. по апрель 2018 г. Из них 1 больной 

поступил в отделение с рецидивом заболевания.

Медиана возраста на момент развития первых сим-

птомов составила 1,1 мес (диапазон – 0–7 мес), тогда 

как медиана возраста на момент постановки диагноза 

была равна 2,9 мес (диапазон – 1–8 мес). Распреде-

ление по полу выглядело следующим образом: 10/16 

(62,5 %) – мальчики, 6/16 (37,5 %) – девочки.

В 25 % (4/16) случаев опухоль была выявлена 

пренатально при плановом скрининге беременных. 

В 25 % (4/16) – в связи с жалобами на увеличение 

живота ребенка и в 50 % (8/16) образование было 

выявлено случайно при плановом УЗИ органов 

брюшной полости (ОБП).

Всем пациентам проведены КТ/МРТ ОБП – ска-

нирование с контрастным усилением, а также КТ 

органов грудной клетки (ОГК). Ни у одного из них 

данных за наличие отдаленных метастазов получено 

не было.

Характеристика больных представлена в табл. 1 и 2: 

латеральность опухолевого процесса выявлялась оди-

наково часто как справа, так и слева – в 50 % (8/16) 

случаев.

Всем пациентам на первом этапе выполнено 

хирургическое лечение в объеме: 13/16 (81,3 %) боль-

ным – срединная лапаротомия, нефроуретерэктомия; 

2/16 (12,5 %) – лапароскопическая нефроуретерэк-

томия и 1/16 (6,2 %) – лапароскопическая резекция 

почки (длительность наблюдения за этим пациентом 

составила 110 мес, ребенок жив).

Всем детям хирургическое лечение выполнено 

в объеме R0-резекции, что подтверждено данными 

микроскопического исследования.

У 8 (50 %) пациентов была установлена I стадия 

заболевания, у 7 (43,7 %) – II стадия и у 1 (6,3 %) – 

III стадия (интраоперационный разрыв капсулы опу-

холи (по месту жительства)).

У 12/16 (75 %) больных гистологический тип ВМН 

соответствовал классическому, у 3/16 (18,8 %) обнару-

жен клеточный тип и у 1 (6,2 %) пациента – смешан-

ный тип.

При проведении цитогенетического исследования 

методом FISH у 2/3 (66,6 %) пациентов с клеточным 

типом ВМН выявлен ген ETV6.

Медиана наблюдения от момента постановки диа-

гноза составила 48,3 мес (диапазон – 7–118 мес), все 

пациенты живы.

Клинический случай
Мальчик родился от 4-й беременности, протекавшей 

на фоне многоводия в III триместре, вторых родов, родо-

разрешение оперативное путем кесаревого сечения на 

39-й неделе беременности. Масса тела при рождении – 

3500 г, рост – 54 см. По шкале Апгар – 7/8 баллов.
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В возрасте 1 месяца ребенку выполнено плановое УЗИ 

ОБП, выявлено образование левой почки. Врачом-дет-

ским онкологом (по месту жительства) рекомендовано 

динамическое наблюдение.

В возрасте 3 месяцев по данным УЗИ ОБП в динами-

ке выявлено увеличение образования левой почки, в связи 

с чем ребенок госпитализирован в стационар по месту 

жительства, выполнено обследование.

КТ ОБП: объемное образование левой почки, неод-

нородное по структуре, кистозно-солидного строения, 

размерами 68 × 57 × 69 мм (объем – 139 см3).

По данным рентгенографии ОГК патологии и очаго-

вых изменений не выявлено.

После проведения необходимого объема диагности-

ческих исследований, учитывая возраст пациента, на 

первом этапе выполнено оперативное лечение в объеме 

нефроуретерэктомии слева (доступ – поперечный 

разрез в левой половине брюшной полости выше пуп-

ка; осложнение – интраоперационный разрыв капсу-

лы опухоли с излитием опухолевой массы в брюшную 

полость).

Гистологические характеристики опухоли соот-

ветствовали ВМН, клеточный тип, локальная ста-

дия III (интраоперационный разрыв капсулы опухоли) 

(рис. 1).

Таблица 1. Характеристика пациентов с ВМН (n = 16), включенных в исследование (собственные данные)

Table 1. Characterization of patients with congenital mesoblastic nephroma (n = 16) included in the study (own data)

№ пациента
Пол

Patient No.
Gender

Возраст на момент 
постановки диагноза 

(месяцы)
Age at time of 

diagnosis (months)

Гистология/тип
Histology/Type

Латеральность
Laterality

Стадия
Stage

Методика постановки диагноза
Method of diagnosis

1
Девочка

Girl
1,0

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Слева

Left
I

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

2
Девочка

Girl
1,6

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Слева

Left
I

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

3
Мальчик

Boy
2,1

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Справа

Right
II

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

4
Девочка

Girl
3,5

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Справа

Right
I

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

5
Девочка

Girl
2,4

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Справа

Right
I

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

6
Мальчик

Boy
2,7

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Слева

Left
II

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

7
Мальчик

Boy
3,5

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Справа

Right
I

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

8
Мальчик

Boy
3,8

ВМН/клеточный

Congenital mesoblastic 
nephroma/cellular

Слева

Left
III

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

9
Мальчик

Boy
7,8

ВМН/смешанный

Congenital mesoblastic 
nephroma/mixed

Слева

Left
II

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

10
Мальчик

Boy
1,8

ВМН/клеточный

Congenital mesoblastic 
nephroma/cellular

Слева

Left
II

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

11
Мальчик

Boy
2,9

ВМН/клеточный

Congenital mesoblastic 
nephroma/cellular

Справа

Right
II

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

12
Мальчик

Boy
0,8

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Слева

Left
I

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

13
Мальчик

Boy
7,8

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Слева

Left
I

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

14
Мальчик

Boy
4,2

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Справа

Right
II

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

15
Девочка

Girl
2,9

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Справа

Right
I

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor

16
Девочка

Girl
3,8

ВМН/классический

Congenital mesoblastic 
nephroma/classic

Справа

Right
II

Гистология первичной

опухоли

Histology of the primary tumor
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Таблица 2. Характеристика пациентов с ВМН (n = 16), включенных в исследование (собственные данные)

Table 2. Characterization of patients with congenital mesoblastic nephroma (n = 16) included in the study (own data)

№ пациента
Пол

Patient No.
Gender

Первые симптомы
First symptoms

Ген ETV6
ETV6 gene

Объем терапии
Therapy volume

Ответ на терапию
Response to therapy

Статус пациента на момент 
написания статьи (длительность 

наблюдения, мес)
Patient status at time of writing

(duration of observation, months)

1
Девочка

Girl

Пренатально, на 32-й 

неделе по данным УЗИ

Prenatal, at the 32nd week 
according to ultrasound

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жива без признаков 

заболевания (56,5)

Alive without disease (56.5)

2
Девочка

Girl

Пренатально, на 23-й 

неделе по данным УЗИ

Prenatal, at the 23rd week 
according to ultrasound

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жива без признаков 

заболевания (118,1)

Alive without disease (118.1)

3
Мальчик

Boy

Пренатально, на 40-й 
неделе по данным УЗИ
Prenatal, on the 40th week 
according to ultrasound

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жив без признаков 

заболевания (85,2)

Alive without disease (85.2)

4
Девочка

Girl

Бессимптомное течение/

плановое УЗИ

Asymptomatic/planned 
ultrasound

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жива без признаков 

заболевания (101,0)

Alive without disease (101.0)

5
Девочка

Girl

Увеличение размеров 

живота

Enlargement of the abdomen

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жива без признаков 

заболевания (48,4)

Alive without disease (48.4)

6
Мальчик

Boy

Бессимптомное течение/
плановое УЗИ

Asymptomatic/planned 
ultrasound

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жив без признаков 

заболевания (24,3)

Alive without disease (24.3)

7
Мальчик

Boy

Бессимптомное течение/
плановое УЗИ

Asymptomatic/planned 
ultrasound

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жив без признаков 

заболевания (110,3)

Alive without disease (110.3)

8

Мальчик

Boy

Бессимптомное течение/

плановое УЗИ

Asymptomatic/planned 
ultrasound

Да

Yes
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Рецидив через 6 мес от первой 

операции (по месту жительства)

Relapse after 6 months from the 
first operation (at the place of 

residence)
Жив без признаков 

заболевания (26,8)

Alive without disease (26.8)

9

Мальчик

Boy

Бессимптомное течение/

плановое УЗИ

Asymptomatic/planned 
ultrasound

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жив без признаков 

заболевания (24,2)

Alive without disease (24.2)

10

Мальчик

Boy

Бессимптомное течение/

плановое УЗИ

Asymptomatic/planned 
ultrasound

Да

Yes
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жив без признаков 

заболевания (22,8)

Alive without disease (22.8)

11

Мальчик

Boy

Первые сутки жизни, 

увеличение размеров живота

First day of life,
enlargement of the abdomen

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жив без признаков 

заболевания (48,2)

Alive without disease (48.2)

12

Мальчик

Boy

Пренатально, на 40-й 

неделе по данным УЗИ

Prenatal, on the 40th week 
according to ultrasound

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жив без признаков 

заболевания (13,1)

Alive without disease (13.1)

13

Мальчик

Boy

Увеличение размеров 

живота

Enlargement of the abdomen

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жив без признаков 

заболевания (7,2)

Alive without disease (7.2)

14

Мальчик

Boy

Бессимптомное течение/

плановое УЗИ

Asymptomatic/planned 
ultrasound

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жив без признаков 

заболевания (69,3)

Alive without disease (69.3)

15

Девочка

Girl

Увеличение размеров 

живота

Enlargement of the abdomen

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жива без признаков 

заболевания (48,8)

Alive without disease (48.8)

16

Девочка

Girl

Увеличение размеров 

живота

Enlargement of the abdomen

Нет

No
Удаление опухоли, R0

Tumor removal, R0
Полный ответ

Complete response

Жива без признаков 

заболевания (35,8)

Alive without disease (35.8)
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Учитывая гистологический вариант опухоли, приня-

то решение оставить ребенка под динамическим наблю-

дением.

Однако через 6 мес после оперативного лечения при 

контрольном обследовании по данным УЗИ ОБП в ложе 

удаленной левой почки визуализировалось гипоэхогенное 

образование размерами 50 × 44 × 33 мм (объем – 37,8 см3). 

Родители от предложенного повторного оперативного 

вмешательства по месту жительства отказались.

В возрасте 11 месяцев ребенок госпитализирован 

во 2-е хирургическое отделение опухолей торакоабдо-

минальной локализации НИИ ДОиГ НМИЦ онкологии 

им. Н.Н. Блохина для дальнейшего дообследования 

и определения тактики специального лечения.

Ребенку проведено комплексное обследование.

Определение концентраций онкомаркеров в крови: 

альфа-фетопротеин, нейронспецифическая енолаза, 

бета-хорионический гонадотропин, ферритин, лактат-

дегидрогеназа – в пределах возрастной нормы.

КТ ОБП с внутривенным контрастированием: 

забрюшинно паравертебрально слева на уровне Th12-L3 

позвонков (в области ложа удаленной левой почки 

с опухолью) выявлено объемное образование с неровными 

контурами размерами 57 × 42 × 61 мм (объем – 76 см3). 

Структура опухоли неоднородна за счет множествен-

ных низкоплотных и кистозных зон (рис. 2).

КТ ОГК: очаговые и инфильтративные изменения не 

выявлены.

После проведения необходимого объема диагностиче-

ских исследований на клиническом консилиуме принято 

решение о проведении хирургического этапа лечения, 

принимая во внимание возможность выполнения ради-

кального удаления опухоли.

Ребенку выполнен оперативный этап лечения в объ-

еме: срединная лапаротомия, удаление опухоли, адре-

налэктомия. Согласно протоколу операции опухоль уда-

лена макроскопически радикально.

Гистологическое заключение соответствовало 

первичному заключению, в краях резекции опухоль не 

обнаружена. Объем оперативного вмешательства был 

интерпретирован как R0-резекция.

Цитогенетическое исследование методом FISH: как 

в первичном операционном материале, так и в рецидив-

ной опухоли обнаружена перестройка гена ETV6.

Таким образом, с учетом гистологического варианта 

опухоли, радикально выполненного хирургического лече-

ния и объема резекции (R0), было принято решение даль-

нейшее специальное лечение (химиотерапевтическое) 

пациенту не проводить, ребенок в удовлетворительном 

соматическом статусе был выписан из отделения. 

На данный момент длительность наблюдения состав-

ляет 27 мес, сохраняется полный ответ по основному 

заболеванию.

Обсуждение 
ВМН – редкая первичная опухоль почки у детей 

раннего возраста, характеризующаяся промежуточ-

ным биологическим поведением [3, 4]. На долю ВМН 

приходится 3 % всех случаев опухолей почек у детей 

[3–5]. В литературе не имеется описаний с двусто-

ронним поражением почек при ВМН, в отличие от 

опухоли Вильмса.

ВМН диагностируется у детей первых 6 месяцев 

жизни, в данной когорте пациентов в 50 % случаев всех 

новообразований почек диагностируются именно 

ВМН [4, 5]. В 15 % случаев они обнаруживаются прена-

тально или в первые дни жизни ребенка, что демонстри-

рует эмбриональное происхождение опухоли [5, 6].

Чаще ВМН встречается у мальчиков, чем у девочек 

[9]. В нашей когорте пациентов пренатально ново-

образование выявлено у 4 (25 %) из 16 пациентов, 

и в большинстве случаев – 62,5 % (10/16) – у маль-

Рис. 1. Гистологическая картина ВМН, клеточный тип. Окраска 

гематоксилином и эозином, × 200

Fig. 1. The histological picture of congenital mesoblastic nephroma, cellular 

type. Stained with hematoxylin and eosin, × 200

а б

в

Рис. 2. КТ ОБП с контрастным усилением: а – нативная фаза; 

б – артериальная фаза; в – выделительная фаза. В забрюшинном 

пространстве слева в ложе удаленной опухоли левой почки выявляется 

объемное крупнобугристое образование, неоднородное по структуре 

за счет перемычек и зон жидкостной и паренхиматозной плотности. 

Образование неоднородно накапливает контрастный препарат по 

перемычкам и в периферических отделах

Fig. 2. CT scan of the abdominal organs with contrast enhancement: 

a – native phase; б – arterial phase; в – excretory phase. In the retroperitoneal 

space on the left, in the bed of the removed tumor of the left kidney, a large 

coarse formation appears which is heterogeneous in structure due to jumpers 

and zones of liquid and parenchymal density. Education heterogeneously 

accumulates a contrast drug in the jumpers and in the peripheral regions
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чиков, что вполне коррелирует с международными 

данными.

Согласно большинству опубликованных случаев, 

средний возраст пациентов составляет менее 1 месяца [9].

Для ВМН нехарактерно метастазирование, однако 

в случаях рецидива заболевания описаны метастазы 

в головной мозг, легкие [9].

Для ВМН характерно наличие реципрокной 

транслокации t(12;15) (p13, q25) с формированием 

химерного гена ETV6/NTRK3. У части пациентов 

с ВМН описана трисомия по 11-й хромосоме, редко – 

трисомия по хромосомам 2, 8, 9, 10, 17, 18, 20 [6, 8, 

10, 11]. Следует отметить, что химерный ген ETV6/

NTRK3 и представленные выше трисомии описаны 

только у пациентов с клеточным и смешанным типа-

ми ВМН [8]. Клеточный и классический типы ВМН 

рассматриваются как почечный аналог инфантильной 

фибросаркомы с поражением мягких тканей, учиты-

вая схожую гистологическую картину и молекуляр-

но-генетические особенности этих видов новообразо-

ваний (ген ETV6/NTRK3) [12]. В нашем исследовании 

всем пациентам было проведено цитогенетическое 

исследование методом FISH и только у 2 больных 

с клеточным типом ВМН выявлен ген ETV6.

В журнале Nature Сommunications в 2018 г. были 

опубликованы результаты исследовательской группы, 

по их данным при ВМН клеточного типа, без выяв-

ленного гена ETV6/NTRK3, в некоторых случаях обна-

руживается мутация в генах BRAF или NTRK1. В 70 % 

случаев при классическом и смешанном типах ВМН 

выявляется мутация EGFR [13].

В настоящее время в научной литературе описы-

ваются единичные случаи, указывающие на наличие 

предрасполагающих факторов к развитию данного 

вида опухоли. Так, описаны 3 клинических случая 

ВМН, ассоциированных с синдромом Беквита–Виде-

мана [14]. I.B. Fuchs et. al в 2013 г. опубликовали рабо-

ту о семейной форме ВМН [15].

Выделяют 3 гистологических типа ВМН: классиче-

ский, клеточный и смешанный [4].

Микроскопически ВМН классического типа 

состоит из веретеновидных клеток, образующих пуч-

ки, эти клетки склонны к инфильтрирующему росту 

в нормальную паренхиму почки. Характерно отсут-

ствие некрозов, умеренное количество митозов.

Клеточный тип ВМН в большинстве случаев пред-

ставлен солидным характером роста, оказывающим 

компримирующее воздействие на здоровую парен-

химу почки. Микроскопически для ВМН клеточного 

типа характерны некрозы и большое число клеток, 

находящихся в фазе митоза.

Смешанный тип ВМН – это промежуточный вари-

ант между двумя вышеописанными.

В большинстве случае при ВМН отмечается бес-

симптомное течение, увеличение живота в объеме. 

К редким клиническим проявлениям относятся: 

водянка плода, гиперкальциемия, артериальная 

гипертензия, гематурия [5, 9].

В литературе имеется описание единичного кли-

нического случая пациента с ВМН клеточного типа 

с транслокацией t(12;15) (p13, q25) и феноменом 

спонтанной регрессии [16].

Диагностика включает в себя обязательное выпол-

нение КТ/МРТ ОБП с внутривенным контрастирова-

нием, мультиспиральной КТ ОГК в целях исключения 

ЗНО почки с возможными отдаленными метастазами. 

В 80 % случаев ВМН выявляется на I/II стадии забо-

левания [5, 17]. При данном виде новообразования 

отсутствуют специфические радиологические крите-

рии, однако имеется ряд признаков, характерных для 

того или иного морфологического варианта ВМН. 

Так, классический тип представлен преимущественно 

солидным компонентом. Для клеточного типа харак-

терно преобладание неоднородного кистозно-солид-

ного варианта. Кистозные участки могут соответство-

вать кистам, некрозам и кровоизлияниям [5].

Дифференциальный диагноз ВМН включает в себя 

целый ряд нозологий: злокачественная рабдоидная 

опухоль почки, нефробластома, нефробластоматоз, 

пороки развития почки, нейробластома (в случае лока-

лизации опухоли в области верхнего полюса почки).

Важно отметить, что на первом этапе лечения всем 

пациентам с опухолью почек в возрасте до 6 месяцев 

рекомендуется выполнение хирургического вмеша-

тельства [9]. В нашей когорте больных всем пациен-

там (100 %) первым этапом проведена операция.

Основным методом лечения на сегодняшний 

день является радикальная туморуретернефрэктомия 

с удалением околопочечной клетчатки [9].

Прогноз при ВМН благоприятный. Пятилетняя 

общая выживаемость детей с ВМН составляет 95 %, 

бессобытийная – 94 % [9, 18]. Рецидивы возника-

ют в 4 % случаев, в основном в течение первого года 

после постановки диагноза и выполненного хирурги-

ческого лечения. Рецидив при ВМН может быть как 

локальным, так и метастатическим, чаще появляется 

у пациентов с клеточным вариантом строения опухоли. 

К неблагоприятным прогностическим факторам мож-

но отнести: возраст старше 3 месяцев на момент поста-

новки диагноза, клеточный тип ВМН и III стадию 

заболевания, что подтверждают собственные данные 

на примере приведенного клинического случая.

Согласно клиническим рекомендациям 

UMBRELLA SIOP-RTSG 2016 (The Renal Tumor Study 

Group of the International Society of Pediatric Oncology), 

пациентам с III стадией заболевания и классиче-

ским типом ВМН, а также с клеточным типом ВМН 

в случае R0-резекции, послеоперационное лечение 

не требуется, рекомендуется динамическое наблюде-

ние. Больным с клеточным вариантом строения ВМН 

и положительными краями резекции после операции, 

рекомендуется повторное вмешательство в целях 

достижения R0. В тех случаях, когда R0-резекция не 

достигнута даже при повторной операции, следует рас-

смотреть вопрос о проведении химиотерапии в режиме 

VA (винкристин, актиномицин) в течение 28 нед.
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Выводы
Опыт НИИ ДОиГ НМИЦ онкологии им. Н.Н. Бло-

хина демонстрирует важность комплексного обследо-

вания, междисциплинарного подхода, своевременной 

диагностики пациентов с ВМН. Кроме того, важным 

фактом является то, что при выполнении радикальной 

операции прогноз заболевания в целом благоприятный. 

Всем пациентам в возрасте до 6 месяцев с опухо-

лью почек на первом этапе необходимо выполнение 

радикального хирургического лечения.

Роль послеоперационной химиотерапии у паци-

ентов с III стадией заболевания до конца не опре-

делена и требует междисциплинарного подхода 

и анализа в рамках современных клинических 

исследований.

ВМН – гетерогенная опухоль, в связи с чем для 

лучшего понимания ее биологического поведения 

необходимо дальнейшее изучение молекулярно-

генетического профиля ВМН на большей когорте 

пациентов.
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