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Доля злокачественных новообразований (ЗНО) 

среди заболевших детей всех возрастных групп состав-

ляет менее 1 %, а общий показатель заболеваемости 

раком в мире колеблется от 50 до 200 случаев на 1 млн 

детского населения [1, 2]. Несмотря на относительно 

редкую встречаемость, рак является 2-й по значимо-

сти причиной в структуре детской смертности в раз-

витых странах, следуя сразу за травмами. В Россий-

ской Федерации (РФ) ЗНО стоят на 5-м месте среди 

причин смерти детского населения от 0 до 17 лет после 

осложнений в перинатальном периоде, травм и отрав-

лений, врожденных аномалий и болезней нервной 

системы [3].

Для контроля распространенности детского рака 

в мире проводятся эпидемиологические исследова-

ния, благодаря которым оцениваются уровни риска 

развития того или иного ЗНО в различных группах 

населения [4]. Осуществление этих исследований 

невозможно без популяционных канцер-регистров, 

функционирующих на основании международных 

стандартов и рекомендаций. Первые канцер-регистры 

создавались в 40–50-х годах XX века для оценки рас-

пространенности рака в популяции. В современной 

медицине они играют ведущую роль в мониторинге 

выживаемости, эффективности различных программ 

профилактики, скрининга и ранней диагностики 

ЗНО, объема и качества оказания медицинской 

помощи. Представляя собой специальные програм-

мы сбора, хранения и анализа информации о раке 

в определенной популяции, они позволяют оценить 

выживаемость в регионах в зависимости от вида лече-

ния и своевременности проведения диагностических 

мероприятий в каждом конкретном случае и в регионе 

в целом [5]. На современном этапе развития детской 

онкологической службы, когда программы ранней 

диагностики и скрининга включены практически во 

все международные и национальные стратегии по 

борьбе со ЗНО, четкий учет и регистрация пациентов 

являются основой для их реализации, так как позво-

ляют оптимизировать маршрутизацию больных, спро-

гнозировать объем потребления медицинских услуг, 

оценить необходимый уровень подготовки персонала 

и организовать центры паллиативной помощи [6, 7].

В РФ существуют свои особенности по учету ЗНО, 

как в целом по стране, так и по отдельным ее реги-

онам. Во многом это обусловлено тем, что система 

диагностики и терапии онкологических заболеваний 

у детей в настоящее время базируется на традицион-

ных подходах, когда верификация диагноза и выбор 

программного лечения происходят в основном на 

уровне референсных федеральных центров, что позво-

ляет проводить терапию и отслеживать контроль отве-

та на нее по современным стандартам и протоколам. 

С другой стороны, отсутствие актуальных диагности-

ческих подходов и молекулярно-генетических мето-

дов в регионах не позволяет сократить время между 

моментом первичного обращения пациента к специ-

алисту, установлением окончательного диагноза 

и стартом терапевтической программы [8].

Сведения обо всех онкологических заболеваниях 

фиксируются в едином регистре, который состоит 

из 2 сегментов. Первый – территориальные популя-

ционные раковые регистры (РР) – предназначен для 

учета всех случаев ЗНО в субъектах РФ. Он органи-

зован в онкологических диспансерах. Второй сег-

мент – федеральный – объединяет и обрабатывает 

деперсонифицированные, согласно требованиям 

Федерального закона № 152-ФЗ «О персональных 

данных», сведения всех территориальных популяци-

онных РР [9, 10].

РР РФ функционирует на базе информационно-

аналитической системы «Канцер-регистр», которая 

была разработана в 1999 г. в Московском научно-

исследовательском онкологическом институте 

им. П.А. Герцена. Эта система соответствует рекомен-

дациям Международного агентства по изучению рака 

(International Agency for Research on Cancer – IARC) 

и Международной ассоциации РР (International 

Association of Cancer Registries – IACR). Она имеет 

возможность пересылки сведений из РР субъекта 

РФ на сервер Минздрава России в объединенную 

базу данных РР РФ. Анализ статистического мате-

риала выполняется подсистемой “online analytical 

processing”. РР РФ содержит сведения о более чем 

5 млн случаев заболеваний, укладывающихся в рубри-

ку С00–D09 Международной классификации болез-

ней 10-го пересмотра (МКБ-10), вне зависимости от 

генеза опухоли, пола и возраста заболевших [9, 10].

Важным условием успешного функционирования 

канцер-регистров, как и любых систем учета, являет-

ся сопоставимость их данных. Она достигается введе-

нием общих правил сбора и обработки информации. 

Особенно значимо использование единой системы 

классификации и кодирования [5].

По рекомендации Всемирной организации здра-

воохранения для классификации детских опухо-

лей должны использоваться не топографические 

(С00–С97) коды МКБ-10, а морфологические коды 

Международной классификации онкологических 

болезней (International Classification of Diseases for 

Oncology, 3-го пересмотра – ICDO-O-3). В соот-

ветствии с данными рекомендациями разработана 

и изложена Международная классификация опухолей 

у детей (International Classification of Childhood Cancer – 



ТОМ | VOL. 7
2020  

Российский журнал ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ

R u s s i a n  J o u r n a l  o f  P e d i a t r i c  H e m a t o l o g y  а n d  O n c o l o g y

66

3
О

б
з

о
р

ы
 л

и
т

е
р

а
т

у
р

ы
  

|| 
 L

it
e

ra
tu

re
 r

e
v

ie
w

s

ICCC), которая на сегодня является стандартизи-

рованным методом систематизации эпидемиоло-

гических данных о детских ЗНО. Она базируется на 

гистологическом типе новообразования в отличие от 

классификации ЗНО взрослых, основанной на лока-

лизации первичной опухоли. Обновленная в 2008 г.

(ICCC-3) классификация опирается на системы 

правил, номенклатуры и кодирования (морфология, 

топография, биологическое поведение), используе-

мые в ICDO-O-3. Она имеет трехуровневую иерар-

хическую систему: 1-й уровень включает в себя 

12 основных диагностических групп ЗНО, 2-й – 

объединяет 47 подгрупп, а 3-й представляет собой еще 

более расширенную классификацию. ICCC-3 вклю-

чает в состав только злокачественные новообразова-

ния за исключением незлокачественных интракрани-

альных и интраспинальных опухолей [5].

Стратификацию опухолей в соответствии с дан-

ной классификацией смогли реализовать государства 

с высоким уровнем жизни. Однако в большинстве 

развивающихся стран до настоящего времени исполь-

зуются подходы на основе устаревших критериев

ввиду малодоступности высокотехнологичных 

диагностических методов. Это также является веду-

щей причиной того факта, что некоторые виды опухо-

лей не верифицируются, искажая общую картину рас-

пространенности ЗНО. Отсутствие единого подхода 

к диагностике ЗНО определяет трудности и в лечеб-

ной тактике. Использование международной клас-

сификационной системы особенно важно в детской 

онкологии, где в силу малого числа случаев необходи-

мы строгие процедуры для обеспечения сравнимости 

данных.

Существует 2 свода правил по кодированию ЗНО, 

разработанных программой регистрации статисти-

ческих данных по онкологической заболеваемости 

и смертности (Surveillance, Epidemiology, and End 

Results program – SEER) в США и IACR – в Европе. 

Но многими детскими канцер-регистрами солидные 

опухоли кодируются по правилам IACR, а ЗНО гемо-

поэтической и лимфоидной систем – по правилам 

программы SEER. Это объясняется тем, что принци-

пы шифрования последней наиболее точно отражают 

Международную классификацию множественных 

ЗНО гемопоэтической и лимфоидной систем, что 

имеет большое значение, так как заболеваемость 

ими, по данным Автоматизированной информаци-

онной системы онкологических заболеваний у детей 

(Automated Childhood Cancer Information System – 

ACCIS), имеет статистически значимую тенденцию 

к росту [5].

В настоящее время в рамках ряда проектов про-

водится анализ объединенных данных канцер-ре-

гистров, оцениваются популяционные показатели 

заболеваемости, смертности, выживаемости и их тен-

денции.

Программа SEER обрабатывает данные 18 реги-

стров США, характеризуя распределение по времени 

заболеваемости, распространенности и смертности 

при всех видах ЗНО в соответствующих регионах. 

Показатель заболеваемости раком SEER стандарти-

зирован по возрасту, что корректирует распределе-

ние случаев рака внутри или среди групп населения 

и позволяет его сравнивать между представителями 

различных рас и районов проживания. Например, 

стандартизированные по возрасту показатели забо-

леваемости раком можно сравнить между Гавайями 

и Ютой, даже если на Гавайях средний возраст населе-

ния выше. Корректировка по возрасту также позволяет 

сравнивать показатели заболеваемости по календар-

ному периоду независимо от изменения возрастной 

структуры групп риска с течением времени [11].

ACCIS – признанный информационный ресурс, 

существующий с 1970 г. Система содержит сведения 

о заболеваемости раком и выживаемости детей и под-

ростков в 19 европейских странах. Она объединяет 

информацию более 100 популяционных регистров. 

Все сведения централизованно валидируются. Часть 

данных проверяется автоматически и разделяется 

с использованием специального внутреннего про-

граммного обеспечения на основе инструментов 

IARC/IACR и ICD-O-3. Опухоли классифицируются 

в соответствии с ICCC. Информация о методах реги-

страции, структуре онкологической заболеваемости 

и временных тенденциях валидируется научным 

комитетом ACCIS. Эта база данных используется для 

оценки тенденций заболеваемости раком за различ-

ные временные периоды в Европе и анализа геогра-

фических особенностей в популяции детей (возраст – 

0–14 лет) и подростков (возраст – 15–19 лет). Про-

грамма стимулирует научные исследования и опре-

деляет политику общественного здравоохранения. 

Проект ACCIS одобрен этической комиссией IARC 

17 июня 2015 г., им же он координируется и финансо-

во поддерживается [12–14].

Исследовательская программа по выживаемо-

сти и курации онкологических больных в Европе 

(EUROpean CAncer REgistries based study of cancer 

patients’ survival – EUROCARE) – коалиционный 

исследовательский проект, организованный в 1989 г.

по инициативе 2 исследовательских институтов 

Istituto Nazionale Tumori (Милан, Италия) и Istituto 

Superiore di Sanità (Рим, Италия), при участии боль-

шого количества популяционных канцер-регистров 

Европы. Целью проекта является современное 

описание временных тенденций и географических 

различий показателей выживаемости в европейских 

странах, оценка распространенности ЗНО и изучение 

различных терапевтических программ. Текущее изда-

ние EUROCARE-5 содержит данные более 21 млн 

онкологических пациентов, предоставленных 116 РР 

из 30 европейских стран [15, 16].

К сожалению, в настоящее время сохраняется ряд 

проблем в разной степени актуальных для отдель-

ных регионов мира. В первую очередь они связаны 

с финансовыми возможностями последних по обе-
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спечению диагностики и лечения ЗНО. Показатели 

выживаемости определяются социально-экономи-

ческим благополучием каждой отдельной страны. 

Анализ выживаемости при ЗНО требует накопления 

данных не только за длительный период времени, но 

и наблюдений за достаточно большой численностью 

детского населения.

По данным IARC, каждый год в мире регистриру-

ется около 215 тыс. случаев ЗНО среди детей младше 

15 лет и примерно 85 тыс. среди подростков от 15 до 

19 лет. Эти выводы сделаны на основании результатов 

изучения сведений канцер-регистров различных госу-

дарств [17].

Показатели заболеваемости и смертности от 

ЗНО по всему миру варьируют в силу разной степе-

ни доступности адекватной диагностики и лечения. 

Например, у детей в возрасте 0–14 лет в районах к югу 

от Сахары и Индии показатель заболеваемости состав-

ляет менее 10 на 100 тыс., а в некоторых группах насе-

ления Северной Америки и Европы и США– более 15 

на 100 тыс. Как было отмечено выше, разность этих 

сведений может быть также связана с различиями 

в системах учета.

По данным национальных канцер-регистров 

США, Канады, Германии, Финляндии и Австралии, 

общая заболеваемость ЗНО в 2000-х годах составля-

ла 15,5–17 на 100 тыс. детского населения в возрасте 

0–14 лет, соотношение мальчики:девочки было 1:2; 

возрастной пик приходился на детей первого года 

жизни (23–24 на 100 тыс.) [4]. В 2000–2010-х годах 

общий показатель заболеваемости составил 14 на 

100 тыс. детей в возрасте 0–14 лет и 15,6 на 100 тыс. 

в возрасте 0–19 лет. Частота ЗНО в целом оказалась 

немного выше у мальчиков, соотношение полов – 

1,17 в возрастной группе 0–14 лет и 1,14 в возрастной 

группе 0–19 лет. При этом оно варьировалось в зави-

симости от возраста, региона и диагностической груп-

пы: во всех регионах соотношение мальчики:девочки 

колебалось от 1,1 до 1,4 в возрасте 0–19 лет, за исклю-

чением возрастной группы 15–19 лет среди коренных 

жителей США и в Восточной Азии, где оно составило 

0,9 и 1 соответственно. Наибольшая величина соот-

ношения полов отмечена в группе 5–9 лет в Южной 

Азии – до 1,7 (Индия). Надо отметить, что ЗНО почки 

и эпителиальные опухоли чаще встречались у дево-

чек во всех возрастных группах. ЗНО половых кле-

ток и гонад также чаще наблюдались у девочек, чем 

у мальчиков в возрастной группе 0–14 лет [18].

В США заболеваемость раком у детей составляет 

18,7 на 100 тыс. детей в возрасте от рождения до 19 лет. 

В возрасте от рождения до 14 лет гемобластозы наблю-

даются примерно в 30 % всех случаев рака у детей, за 

ними следуют опухоли центральной нервной системы 

(ЦНС) – 26 %, лимфомы – 11 %, саркомы мягких тка-

ней – 6 %, нейробластома – 6 %, опухоль Вильмса – 5 %

 и лимфома Ходжкина – 5 %. Многочисленные редкие 

типы опухолей составляют оставшуюся долю ЗНО. 

В возрасте от 15 до 19 лет лимфома является наибо-

лее распространенным ЗНО, на ее долю приходится 

21 % раковых заболеваний в этой возрастной груп-

пе, за которыми следуют опухоли ЦНС – 17 %, 

гемобластозы – 14 %, опухоли половых клеток – 12 %, 

опухоли щитовидной железы – 11 % и меланома – 5 % [19].

Высокие показатели выживаемости достигают-

ся достаточно медленно даже в развитых странах. 

Так, в США 5-летняя выживаемость детей возрос-

ла с 58 % в 1974–1977 гг. до 81,8 % в 2003–2009 гг. и 

до 83,4 % в 2008–2014 гг. [20, 21]. При этом максималь-

ная выживаемость наблюдалась у пациентов с лимфо-

мой Ходжкина (96,9 %) и раком щитовидной железы 

(99,6 %), минимальная – у пациентов с опухолями 

ЦНС (72,1 %) и саркомами мягких тканей (71,6 %). 

По данным исследования EUROCARE-5, выжива-

емость детей в Западной Европе в среднем возрос-

ла с 76,1 % в конце 1990-х годов до 79,1 % в 2007 г. 

К 2013–2014 гг. она составила уже около 85 % [15, 22]. 

В Восточной Европе наибольший рост этого показа-

теля наблюдался в период c 2001 по 2007 г. – 65,2 % 

и 70 % соответственно. На сегодня сохраняется тен-

денция к его повышению, хотя по сравнению с выжи-

ваемостью детей со ЗНО в Западной Европе он оста-

ется ниже на 10 %.

 «Золотым стандартом» выживаемости детей в Евро-

пе является Германия: в этой стране общая 5-летняя 

выживаемость составляет 85 % – по данным доклада 

Ассоциации регистров онкологических заболеваний 

населения Германии и Института Роберта Коха «Рак 

в Германии 2013/2014», опубликованного в 2018 г. 

[21]. Улучшение показателей выживаемости особен-

но заметно при таких видах ЗНО, как гемобластозы, 

лимфома Ходжкина, гонадные и почечные опухоли 

[4].

На конец 2018 г. под диспансерным наблюдением 

в онкологических учреждениях РФ находились около 

27 тыс. детей – это почти на 40 % больше, чем деся-

тилетие назад. При этом за последнее десятилетие 

в России не наблюдается статистически значимого 

прироста онкологической заболеваемости. В 2018 г. 

в стране было выявлено более 3,8 тыс. случаев ЗНО 

у детей – это менее 1 % впервые выявленных опухолей 

пациентов всех возрастных категорий. В то же время 

доля детей занимает около 6 % среди всех заболевших 

злокачественными заболеваниями лимфатической 

и кроветворной ткани. На 2018 г. «грубый» показатель 

детской онкологической заболеваемости в России 

составлял 12,7 на 100 тыс. детского населения в воз-

расте до 15 лет и 12,9 на 100 тыс. детского населения 

в возрасте от 0 до 17 лет [23]. Его максимальный уро-

вень зафиксирован в возрастной группе от 0 до 4 лет: 

19,1 – у мальчиков и 16,8 – у девочек. Наиболее высо-

кая заболеваемость детей раком наблюдается в Рязан-

ской области, республиках Алтай, Коми, Калинин-

градской, Белгородской областях, Санкт-Петербурге. 

В течение последнего десятилетия структура заболе-

ваемости ЗНО детского населения России остается 

прежней: лидирующее место занимают гемобластозы, 
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удельный вес которых варьируется в зависимости от 

возрастной группы: в группе 0–4 года он составляет 

43,6 %, 5–9 лет – 53,8 %, 10–14 лет – 49,1 %; за ними 

следуют солидные опухоли – 52,4 %, их наиболее 

частыми локализациями являются головной мозг 

и другие отделы нервной системы – 16,8 %, далее 

почка – 6,3 %, при этом удельный вес рака почки 

в структуре общей заболеваемости детей младшей 

возрастной группы (0–4 года) выше – 9,2 %; затем 

следуют мягкие ткани – 5,5 %, кости и суставные 

хрящи – 3,9 %, глаз и его придаточный аппарат – 

3,2 %, щитовидная железа – 1,5 %, яичник – 1,1 %, 

яичко – 0,6 %. На 2018 г. детская смертность от ЗНО 

в РФ составляет 2,8 на 100 тыс. населения в возрасте от 

0 до 18 лет [23]. Максимальные показатели смертности 

имеют ЗНО оболочек головного и спинного мозга – 

0,95, кроветворной и лимфатической ткани – 0,94, 

в том числе лейкозы – 0,77. Следует отметить, что 

показатель смертности в России является основным 

критерием эффективности онкологической помощи 

детям, так как результаты анализа выживаемости 

публикуются в основном по отдельным лечебным 

учреждениям или исследовательским группам [21].

Снижение смертности от детского рака было 

одним из главных достижений медицины XX века, она 

продолжает снижаться и в XXI веке: в развитых стра-

нах, таких как США, общая смертность сократилась 

более чем на 50 % в период с 1975 по 2010 г., а общая 

выживаемость при раке у детей в настоящее время 

составляет приблизительно 80 % [19]. В связи с дан-

ным фактом, становится очевидной необходимость 

разработки программ по наблюдению, реабилитации 

и уходу за растущим числом выживших больных 

раком. Существование данной группы пациентов 

предполагает, что факторы риска (лечение, наслед-

ственность, экологические факторы, сам факт пере-

несенного онкологического заболевания) могут быть 

идентифицируемыми. Например, риск острого мие-

лобластного лейкоза с транслокацией 9;11 составляет 

приблизительно 3–6 % в течение 5 лет после терапии, 

включающей применение высоких доз этопозида или 

алкилирующего агента, а риск возникновения вто-

ричного ЗНО в течение 20 лет после перенесенного 

острого лимфобластного лейкоза составляет прибли-

зительно 10 % [24–26].

Таким образом, представленные в настоящем 

обзоре данные указывают на значительные отличия 

в системах учета ЗНО в различных регионах мира. 

В подавляющем большинстве данный факт связан 

с различным бюджетом стран, что обусловливает 

значительные статистические различия в показателях 

заболеваемости и смертности от ЗНО среди детского 

населения. Представленная статистика не полностью 

отражает эпидемиологическую ситуацию по ЗНО 

у детей в РФ, что связано с отсутствием в большинстве 

регионов страны отдельных детских канцер-регистров, 

основанных на современных диагностических подхо-

дах, осуществление которых зависит от региональных 

бюджетов и развитости медицинской инфраструктуры. 

Хотя в регионах России действуют территориальные 

канцер-регистры, данные популяционной выживаемо-

сти детей, имеющих злокачественные опухоли, крайне 

скудны. На наш взгляд, опыт ведения и учет детских 

онкологических заболеваний в развитых странах может 

служить ориентиром в развитии отечественной детской 

онкологической службы.
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