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Актуальность. Почечно-клеточная карцинома (ПКК) – редкая опухоль детского возраста, на долю которой приходится 2–4 % 

опухолей почек у детей и подростков. Целым рядом недавно проведенных исследований показано, что ПКК, развивающаяся 

в педиатрическом возрасте, отличается по спектру гистологических вариантов, клиническому течению и прогнозу от ПКК 

у взрослых пациентов.

Цель настоящего исследования – ретроспективный анализ клинических и морфологических характеристик ПКК, а также 

результатов терапии пациентов с диагнозом, верифицированным в патологоанатомическом отделении ФГБУ «НМИЦ ДГОИ 

им. Дмитрия Рогачева» Минздрава России (Центр).

Материалы и методы. Проведен ретроспективный анализ пациентов с гистологически подтвержденным диагнозом ПКК 

за период с 01.2012 по 05.2022 г. В указанный период времени в условиях Центра на базе патологоанатомического отделения 

зарегистрированы 42 пациента в возрасте от 0 до 18 лет с подтвержденным диагнозом ПКК. Из них в настоящий анализ 

включены 28 больных с известными клиническими данными, из которых 11 пациентам первичное хирургическое лечение проведено 

в Центре. Анализировались демографические характеристики, клинические данные, морфологические варианты ПКК, объем 

проведенной терапии, включая особенности выполненного хирургического вмешательства. Оценка распространенности процесса 

проводилась по классификации TNM. Пациенты получали лечение по протоколам группы SIOP-RTSG (SIOP 93-01, SIOP-2001, 

SIOP-RTSG-2016). Анализ результатов проведен на 01.06.2022.

Результаты. В общей группе пациентов (n = 42) распределение по гистологическим типам было представлено следующим 

образом: папиллярный – 16/42 (38,0 %), транслокационный – 12/42 (28,6 %), светлоклеточный – 5/42 (11,9 %), хромофобный –

4/42 (9,5 %), ПКК с дефицитом сукцинатдегидрогеназы – 2/42 (4,8 %), транслокационный в сочетании с папиллярным – 1/42 

(2,4 %), тубулокистозный – 1/42 (2,4 %), неуточненный тип – 1 /42 (2,4 %). Последующий углубленный анализ проведен на 

группе из 28 пациентов. Медиана возраста на момент постановки диагноза ПКК составила 11,0 года (разброс – 3,0–16,9 года). 

Распределение по полу: соотношение мальчики:девочки – 1,1:1. Медиана объема опухоли (n = 27) была равна 44 см3 (разброс – 1,8–

547,7 см3). Клиническая картина включала пальпируемое образование в брюшной полости (n = 5), интоксикационный синдром 

(n = 5), болевой синдром (n = 4), энурез (n = 1), макрогематурию (n = 1), в 12 случаях опухоль выявлена случайно. Длительность 

от возникновения первых симптомов/выявления опухоли до постановки диагноза составила 2,5 мес (разброс – 0,5–40,3 мес). 

Распределение по клиническим стадиям по системе TNM было следующим: T1 – 22 (78,5 %) случая, T2 – 4 (14,3 %), T3 – 1 (3,6 %), 

Tх – 1 (3,6 %). По результатам постхирургического стадирования отмечено следующее распределение по стадиям N: N0 – 

15 (53,6 %), N1 – 4 (14,3 %), Nх – 9 (32,1 %). Стадия M0 подтверждена у 22 (79 %) пациентов; 6 (21 %) больных не дообследованы, 



12

РОССИЙСКИЙ ЖУРНАЛ 
ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ  // Russian Journal of Pediatric Hematology аnd Oncology

2023
ТОМ/VOL. 102
,

Ор
иг

ин
ал

ьн
ы

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
  /

/ 
 O

rig
in

al
 s

tu
di

es

стадия трактовалась как Mх преимущественно за счет отсутствия результатов остеосцинтиграфии. Следует отметить, 

что доказанные отдаленные метастазы на момент постановки диагноза не выявлены ни у одного пациента. Предоперационная 

полихимиотерапия (ПХТ) без гистологической верификации проведена 9 (32,1 %) больным. При оценке размеров опухоли после 

предоперационной ПХТ отмечено сокращение образования у 2 пациентов, отсутствие динамики – у 7. Хирургическое лечение 

проведено всем детям. Инициальная толстоигольная биопсия с последующей операцией – 6 (21,4 %) пациентам, 1 (3,6 %) больному 

инициально выполнена лапароскопическая биопсия пораженного забрюшинного лимфатического узла (ЛУ). В 1 (3,6 %) случае 

проведена биопсия с последующей химиотерапией. В 3 наблюдениях биопсия была неинформативной и в 2 проводилась повторная 

биопсия. Первичная операция выполнена 11 (39,3 %) пациентам. R0-резекция достигнута в 22 (78,6 %) случаях, R1-резекция 

доказана в 2 (7,1 %) наблюдениях, в 4 (14,3 %) края резекции не подлежали оценке (Rx). В 2 случаях отмечались осложнения 

хирургического лечения: в 1 – интраоперационный разрыв опухоли, в 1 – ишемическая нефропатия после лапароскопической 

резекции почки. Всем пациентам установлен диагноз на основании морфологического подтверждения в условиях Центра. 

В группе из 28 пациентов превалировали транслокационный (n = 9, 32,1 %) и папиллярный (n = 9, 32,1 %) варианты. Расхождение 

диагнозов/гистологических подтипов ПКК между локальной патоморфологической лабораторией и референсом в Центре было 

отмечено в 7 (25 %) случаях. Медиана наблюдения за пациентами составила 15,9 мес (разброс – 0,4–78,0 мес). Из 28 детей 

живы 26 (92,8 %). Прогрессия заболевания наблюдалась в 2 случаях с развитием отдаленных метастазов в сроки 1,6 и 12,8 мес, 

данные пациенты погибли.

Выводы. ПКК – редкий вид опухоли почек у детей. Папиллярный и транслокационный ее варианты являются превалирующими 

в педиатрической популяции. В настоящий момент радикальная нефрэктомия с обязательным морфологическим исследованием 

региональных ЛУ рассматривается в качестве стандартного лечения, при этом в некоторых случаях может быть рассмотрена 

органосохраняющая операция. Обязательным является междисциплинарное обсуждение тактики ведения и выполнение 

хирургического лечения в центрах, специализирующихся на педиатрической онкоурологии.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: почечно-клеточная карцинома, дети, подростки, транслокационный тип почечно-клеточной карциномы, 

TFE3, TFEB
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Introduction. Renal cell carcinoma (RCC) is a rare malignant renal tumor in children, which accounts for 2–4 % of pediatric and 

adolescent’s kidney malignancies. A number of recent studies have shown that RCC developing in pediatric age differs in the spectrum of 

histological variants, clinical course and prognosis from RCC in adult patients.

The aim of the study – retrospective analysis of the clinical and morphological characteristics of RCC, as well as the results of therapy 

of patients with a diagnosis verified in the Department of Pathology in Dmitry Rogachev National Medical Research Center of Pediatric 

Hematology, Oncology and Immunology, Ministry of Health of Russia (Center).

Materials and methods. Retrospective analysis of patients with a histologically confirmed diagnosis RCC for the period 01.2012–05.2022 was 

done. During the specified period of time in the Department of Pathology in Center 42 patients with a confirmed diagnosis of RCC aged 0 to 

18 years were registered. Out of 42 registered patients with RСС, 28 patients with known clinical data were included in this analysis, of which 

11 patients underwent primary surgical treatment in Center. Demographic characteristics, clinical data, morphological variants of RCC, the 

volume of therapy performed, including the features of the performed surgical intervention were analyzed. The assessment of stage was carried 

out according to the TNM classification. Patients were treated according to the protocols of the SIOP-RTSG group (SIOP 93-01, SIOP-2001, 

SIOP-RTSG-2016). The analysis of the results was carried out on 01.06.2022.

Results. In the general group of patients (n = 42), the distribution by histological types was presented as follows: papillary type – in 16/42 

(38.0 %), translocation type – in 12/42 (28.6 %), clear cell type – in 5/42 (11.9 %), chromophobic type – in 4/42 (9.5 %), RCC with 

succinate dehydrogenase deficiency – in 2/42 (4.8 %), translocation type in combination with papillary type – in 1/42 (2.4 %), tubulocystic 

type – in 1/42 (2.4 %), unspecified type – in 1/42 (2.4 %). A subsequent in-depth analysis was performed on a group of 28 patients. The 

median age at the time of diagnosis of RCC was 11.0 years (range – 3.0–16.9). The male:female ratio was 1.1:1. The median tumor volume 

(n = 27) was 44 cm3 (range 1.8–547.7 cm3). The clinical picture included palpable formation in the abdominal cavity (n = 5), intoxication 

syndrome (n = 5), pain (n = 4), enuresis (n = 1), macrohematuria (n = 1), in 12 cases the tumor was detected accidentally. The duration 

from the onset of the first symptoms/detection of the tumor to the diagnosis was 2.5 months (range 0.5–40.3 months). Distribution by clinical 

stages according to the TNM system: stage T1 – 22 (78.5 %) cases, T2 – 4 (14.3 %) cases, T3 – 1 (3.6 %), Tx – 1 (3.6 %) case. According 

to the results of postsurgical staging, the following distribution by stages N was noted: N0 – 15 (53.6 %) cases, N1 – 4 (14.3 %) cases, 

Nx – 9 (32.1 %) cases. Stage M0 – in 22 (79 %) patients, 6 (21 %) patients were not fully examined, the stage was treated as Mx, mainly 

due to the lack of data on osteoscintigraphy. It should be noted that proven distant metastases were not detected in any patient at the time 

of diagnosis. Preoperative polychemotherapy (PCT) without histological verification was performed in 9 (32.1 %) patients. When assessing 

the size of the tumor after preoperative PCT, a decrease in size was noted in 2 patients, the absence of size dynamics in 7 patients. Surgical 

treatment was performed in all patients. An initial thick-needle biopsy followed by surgery was performed in 6 (21.4 %) patients, 1 (3.6 %) 

patient underwent an initial laparoscopic biopsy of the affected retroperitoneal lymph node. In 1 (3.6 %) case, a biopsy was performed followed 

by chemotherapy. In 3 cases, the biopsy was uninformative and in 2 cases a second biopsy was performed. The primary surgery was performed 

in 11 (39.3 %) patients. R0 resection was achieved in 22 (78.6 %) cases, R1 resection was proved in 2 (7.1 %) cases, in 4 (14.3 %) cases 

the resection edges were not subject to evaluation (Rx). In 2 cases, complications of surgical treatment were noted: in 1 case, intraoperative 

tumor rupture, in 1 case – ischemic nephropathy after laparoscopic kidney resection. All patients were diagnosed morphologically in Center. 

Translocation RCC – 9 (32.1 %) cases and papillary RCC – 9 (32.1 %) cases prevailed in the group of 28 patients. The discrepancy of 

diagnoses/histological subtypes of RCC between the local pathomorphological laboratory and the reference in Center were noted in 7 (25 %)



14

РОССИЙСКИЙ ЖУРНАЛ 
ДЕТСКОЙ ГЕМАТОЛОГИИ и ОНКОЛОГИИ  // Russian Journal of Pediatric Hematology аnd Oncology

2023
ТОМ/VOL. 102
,

Ор
иг

ин
ал

ьн
ы

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
  /

/ 
 O

rig
in

al
 s

tu
di

es

cases. The median follow–up of patients was 15.9 months (range 0.4–78.0 months). Of the 28 patients, 26 are alive (92.8 %). The progression 

of the disease was observed in 2 cases with the development of distant metastases in 1.6 and 12.8 months, these patients died.

Conclusion. RCC is a rare type of kidney tumor in children. Papillary and translocation variants of PCC are prevalent in the pediatric 

population. At the moment, radical nephrectomy with mandatory morphological examination of regional lymph nodes is considered as 

a standard treatment, while in some cases an organ-preserving operation may be considered. Interdisciplinary discussion of management 

tactics and surgical treatment in centers specializing in pediatric oncourology is mandatory.

Key words: renal cell carcinoma, children, adolescent, translocation renal cell carcinoma, TFE3, TFEB
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Введение
Почечно-клеточная карцинома (ПКК) – редкая 

злокачественная опухоль почек детского возраста, на 

долю которой приходится 2–4 % всех опухолей почек 

у детей и подростков [1–3]. Частота встречаемости 

ПКК составляет 0,2 % среди всех новообразований 

в детской популяции в возрасте 0–14 лет [3].

В отличие от детской популяции ПКК у взрослых 

является наиболее распространенным злокачествен-

ным новообразованием (ЗНО) почки, на долю кото-

рого приходится примерно 90 % всех опухолей почек 

[1, 4].

В последние годы целым рядом международных 

исследований показано, что ПКК у детей и подростков 

значительно отличается по целому ряду характери-

стик от ПКК во взрослой популяции больных, вклю-

чая спектр гистологических вариантов, клиническое 

течение заболевания и отдаленный прогноз [1, 2, 5]. 

Так, доминирующим гистологическим вариантом 

ПКК в педиатрической популяции является карцино-

ма, ассоциированная с транслокациями генов, отно-

сящихся к семейству транскрипционных факторов 

микроофтальмии (microphthalmia transcription factor, 

MiTF), тогда как у взрослых преобладает светлокле-

точная ПКК [5]. При этом особенности диагностики 

и лечения ПКК у детей и подростков в Российской 

Федерации изучены недостаточно полно и представ-

лены отдельными сообщениями из крупных феде-

ральных центров [6].

Цель настоящей публикации – изучение клини-

ческих и морфологических особенностей ПКК, 

а также результатов терапии пациентов с диагнозом, 

верифицированным в патологоанатомическом отде-

лении ФГБУ «НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» 

Минздрава России (Центр).

Материалы и методы
Проведен ретроспективный анализ пациентов 

с гистологически подтвержденным диагнозом ПКК 

за период с 01.2012 по 05.2022 г. В указанный период 

времени в условиях Центра на базе патологоанатоми-

ческого отделения были зарегистрированы 42 паци-

ента с подтвержденным диагнозом ПКК в возрасте 

от 0 до 18 лет. Из них в настоящий анализ включены 

28 больных с известными клиническими данными, 

из которых 11 первичное хирургическое лечение про-

ведено в условиях Центра. Анализировались демо-

графические характеристики, клинические данные, 

морфологические варианты ПКК, объем проведен-

ной терапии, включая особенности выполненного 

хирургического вмешательства.

Обследование проводилось по стандартному алго-

ритму согласно протоколам группы SIOP-RTSG, 

включавшему компьютерную томографию (КТ) 

органов грудной клетки с внутривенным контрасти-

рованием, КТ/магнитно-резонансную томографию 

(МРТ) органов брюшной полости с внутривенным 

контрастированием. После верификации диагноза 

ПКК дополнительное обследование включало сцин-

тиграфию с бисфосфонатами, меченными технеци-

ем (99mTc). Оценка распространенности процесса 

проводилась по классификации TNM [7]. Критерии 

оценки первичной опухоли включали: T1 – опухоль 

 7 см в наибольшем измерении, ограничена почкой; 

T1a – опухоль  4 см в наибольшем измерении, 

ограничена почкой; T1b – опухоль > 4 см, но  7 см 

в наибольшем измерении, ограничена почкой; T2 – 

опухоль > 7 см в наибольшем измерении, ограничена 

почкой; T2a – опухоль > 7 см, но  10 см в наибольшем 

измерении, ограничена почкой; T2b – опухоль > 10 см,

ограничена почкой; T3 – опухоль распространяется 

в крупные сосуды или околопочечные ткани, но не 

прорастает в ипсилатеральный надпочечник и не рас-

пространяется за пределы фасции Герота; T3a – опу-

холь макроскопически распространяется в почечные 

вены или их сегментарные ветви, или поражает око-

лопочечную жировую клетчатку и/или жировую клет-

чатку почечного синуса, не распространяется за пре-

делы фасции Героты; T3b – опухоль макроскопически 

распространяется в нижнюю полую вену (НПВ) ниже 

диафрагмы; T3c – опухоль макроскопически распро-

страняется в полую вену выше диафрагмы или пора-

жает стенку полой вены; T4 – опухоль распространя-

ется за пределы фасции Герота (включая прорастание 

в ипсилатеральный надпочечник); Tх – недостаточно 

данных для оценки первичной опухоли; T0 – пер-

вичная опухоль не определяется. Критерии оценки 

поражения регионарных лимфатических узлов (ЛУ) 

включали: Nx – оценка регионарных ЛУ невозможна; 

N0 – метастазы в регионарных ЛУ отсутствуют; N1 – 

метастатическое поражение одного или нескольких 

регионарных ЛУ. При анализе статуса регионарных 

ЛУ (N) брыжеечные ЛУ не рассматривались как реги-

онарные. Критерии оценки отдаленных метастазов 

включали: M0 – отдаленные метастазы отсутствуют; 

M1 – наличие отдаленных метастазов.

Гистологические варианты ПКК выделялись на 

основании Международной классификации опухолей 

мочевыделительной системы, опубликованной в 2016 г.

[8]. Рутинное иммуногистохимическое исследование 

для оценки экспрессии TFE3 в патологоанатомиче-

ском отделении Центра начало проводиться с 2015 г.

Терапия пациентов с выявленными опухолями почек 

проводилась согласно рекомендациям протоколов 

SIOP-RTSG (SIOP-2001, SIOP-RTSG-2016) [9]. 

Предоперационная полихимиотерапия (ПХТ) без 

гистологической верификации рекомендовалась 

пациентам в возрасте 6 месяцев – 16 лет. В протоколе 

SIOP-RTSG-2016 больным в возрасте старше 10 лет 

рекомендовалось рассмотреть вопрос о проведении 

чрескожной толстоигольной биопсии опухоли для 

исключения необоснованного назначения химиотера-

пии у пациентов с ПКК [10]. Кроме этого, в протоко-

ле SIOP-RTSG-2016 были предложены структуриро-

ванные рекомендации по лечению пациентов с ПКК. 

Рекомендации по лечению больных с локализованной 

формой ПКК основаны на проведении радикального 

хирургического вмешательства в объеме нефрэк-
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томии, также допустимо выполнение органосохра-

няющих операций, обязательной является биопсия 

регионарных ЛУ. В случае наличия измененных 

регионарных ЛУ рекомендовано проведение реги-

онарной лимфаденэктомии. Для пациентов с отда-

ленными метастазами по версии протокола 2016 г.

было предложено применение мультикиназного 

ингибитора сунитиниба.

Для проведения настоящего анализа использо-

вались следующие характеристики: пол, возраст на 

момент постановки диагноза, наличие или отсутствие 

отдаленных метастазов, стадия заболевания, протокол 

терапии, объем оперативного вмешательства, в том 

числе и осложнения хирургического лечения, дли-

тельность наблюдения от окончания лечения и ответ 

на проведенную терапию. Радикальность хирурги-

ческого вмешательства оценивалась на основании 

анализа протокола хирургического вмешательства 

и результатов планового гистологического иссле-

дования. Под R0-резекцией понимали радикальное 

удаление опухоли без микроскопически и макроско-

пически остаточной опухоли. Операция считалась 

нерадикальной, если по линии резекции удаленной 

ткани микроскопически выявлялись опухолевые 

клетки (R1) либо в оставшейся части органа визуаль-

но определялась опухоль (R2).

Сбор информации о пациентах проводили 

с использованием первичной медицинской доку-

ментации (истории болезни) и электронной базы 

данных Центра. Информация об этапах лечения, 

проведенных за пределами учреждения, была полу-

чена из сопроводительной медицинской документа-

ции (выписной эпикриз, результаты лабораторных 

и инструментальных методов исследования). В случае 

отсутствия необходимой клинической информации 

она запрашивалась у лечащих врачей пациентов. 

Регистрация полученных данных осуществлялась 

в исследовательской базе с использованием програм-

мы Microsoft Excel 2016.

Пациенты, потерянные из-под наблюдения, цен-

зурировались на дату последнего наблюдения. Общая 

выживаемость (ОВ) оценивалась как время, прошед-

шее с момента постановки диагноза ПКК до смерти 

пациента от любых причин или до последнего наблю-

дения за больным. Бессобытийная выживаемость 

(БСВ) определялась как промежуток времени от даты 

постановки диагноза до даты прогрессирования или 

рецидива, развития второй опухоли, до даты смерти 

или даты последнего наблюдения, в зависимости от 

того, какое событие произошло раньше. Для оценки 

выживаемости использовался метод Каплана–Майе-

ра. Оценка выживаемости проводилась по состоянию 

на 01.06.2022.

Результаты
В общей группе пациентов (n = 42) распределение 

по гистологическим типам ПКК было представлено 

следующим образом: папиллярный – 16/42 (38,0 %), 

транслокационный – 12/42 (28,6 %), светлоклеточный –

5/42 (11,9 %), хромофобный – 4/42 (9,5 %), ПКК 

с дефицитом сукцинатдегидрогеназы – 2/42 (4,8 %), 

транслокационный тип в сочетании с папиллярным –

1/42 (2,4 %), тубулокистозный – 1/42 (2,4 %), неуточ-

ненный тип – 1/42 (2,4 %).

В настоящий анализ были включены 28 пациентов 

с известными клиническими данными. Медиана воз-

раста на момент постановки диагноза ПКК составила 

11,0 года (разброс – 3,0–16,9 года). Распределение 

по полу: соотношение мальчики:девочки составило 

1,1:1. Медиана объема опухоли (n = 27) была равна 

44 см3 (разброс – 1,8–547,7 см3). Клиническая карти-

на включала пальпируемое образование в брюшной 

полости (n = 5), интоксикационный синдром (n = 5), 

болевой синдром (n = 4), энурез (n = 1), макрогемату-

рию (n = 1), в 12 случаях опухоль была выявлена слу-

чайно. Длительность от возникновения первых сим-

птомов/выявления опухоли до постановки диагноза 

составила 2,5 мес (разброс – 0,5–40,3 мес). Анализ 

сопутствующей патологии выявил развитие ПКК как 

второй опухоли у больного, ранее получавшего лече-

ние по поводу лимфомы Беркитта (пациент № 22). 

В 1 случае (пациент № 8) отмечалось развитие ПКК 

на фоне множественных кист почек. В 1 наблюдении 

(пациент № 15) отмечена агрегация онкологических 

заболеваний в семье с развитием у сиблинга анапла-

стической крупноклеточной лимфомы. Характери-

стика исследуемой когорты пациентов представлена 

в табл. 1.

Инициальная тактика ведения пациентов пред-

ставлена на рис. 1. Первичная операция выполнена 

11 (39,3 %) больным. Предоперационная ПХТ без 

гистологической верификации проведена 9 (32,1 %) 

пациентам. Восемь пациентов получили предопера-

ционную ПХТ в режиме AV (актиномицин D/вин-

кристин). В случае пациента № 1 с очагами в легких, 

инициально рассматривающимися как метастазы, 

проведен 6-недельный режим AVD (актиномицин D/

винкристин/доксорубицин). Однако в последующем 

при пересмотре рентгенологических исследований 

на междисциплинарном совещании данные оча-

ги были трактованы как поствоспалительные. При 

оценке ответа на проведенную предоперационную 

ПХТ получены следующие результаты: в большинстве 

случаев динамика у пациентов отсутствовала (n = 7), 

у 2 больных отмечено сокращение образования. Ини-

циальная толстоигольная биопсия с последующей 

операцией проведена у 6 пациентов. При этом в 3 слу-

чаях биопсия была неинформативной и в 2 наблюде-

ниях проводились повторные биопсии. У пациента 

№ 6 инициально выполнена лапароскопическая 

биопсия пораженного кальцинированного забрюш-

инного ЛУ с последующим проведением радикальной 

нефрэктомии и забрюшинной лимфаденэктомии. 

В 1 случае (пациент № 12) инициальное выполнение 

толстоигольной биопсии опухоли не позволило верифи-

цировать корректный диагноз в связи с малым количе-

ством забранного гистологического материала, больной 

получал предоперационную ПХТ в режиме AV, на фоне 

которой отмечено увеличение размеров образования, 

с последующей лапароскопической нефрэктомией.
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Инициально использовались следующие хирурги-

ческие доступы: лапаротомия – 1/28 (39,3 %), лапаро-

скопия 3/28 – (46,4 %) и люмботомия – 4/28 (14,3 %). 

В 1 случае (пациент № 24) первичное хирургическое 

вмешательство включало проведение лапароскопии, 

дренирования образования почки, которое неправиль-

но трактовалось как киста почки. Хирургическое лече-

ние, направленное на удаление образования, проведе-

но всем пациентам. При анализе объема хирургических 

вмешательств у 28 пациентов R0-резекция выполнена 

в 22 (78,6 %) случаях, R1-резекция доказана в 2 (7,1 %) 

наблюдениях, в 4 (14,3 %) случаях края резекции не 

подлежали оценке (Rx). В 2 наблюдениях отмечалось 

развитие послеоперационных осложнений. В 1 случае 

(пациент № 16) отмечалась ишемическая нефропатия 

после проведения лапароскопической резекции почки. 

Во 2-м случае (пациент № 13) резекция опухоли почки 

хирургическим доступом в виде люмботомии привела 

к интраоперационному разрыву опухоли. У 4 пациен-

тов потребовалось проведение second-look операции. 

Причины проведения second-look операции были сле-

дующими: положительные края резекции в результате 

люмботомии и резекции почки у 2 больных, в 1 случае 

потребовалась резекция НПВ с удалением кальцината, 

подозрительного в отношении опухолевой природы, 

в 1 наблюдении проводилась забрюшинная лимфа-

денэктомия после подтверждения в ходе первичной 

операции поражения регионарных ЛУ. При анализе 

лучшего объема хирургического лечения, под которым 

понимали результаты инициальной и second-look опе-

раций, показано, что у 18 (64,2 %) пациентов выпол-

нена нефрэктомия, резекция почки проведена в 10 

(35,8 %) случаях.

Оперативное вмешательство в объеме торакото-

мии, удаления очагов в легких, выполнено 2 больным 

(пациенты № 8 и № 9) с сомнительными очагами в лег-

ких (размеры очагов до 4 мм), что позволило в обоих 

случаях гистологически исключить метастатическое 

поражение.

Распределение пациентов по классификации TNM 

было следующим: стадия T1 – 22 (78,5 %) случая, 

T2 – 4 (14,3 %), T3 – 2 (7,2 %) наблюденя (1/2 – за счет 

прорастания опухолевого процесса в паранефральную 

клетчатку и в фасцию Герота, но не выходящую за ее 

пределы, 1/2 – нет данных). По результатам постхи-

рургического стадирования отмечено следующее рас-

пределение по стадиям N: N0 – 15 (53,6 %) случаев, 

N1 – 4 (14,3 %), Nх – 9 (32,1 %). Причины постанов-

ки стадии Nx включали биопсию нерегионарных ЛУ 

у 2 пациентов, отсутствие проведения биопсии лим-

фатических коллекторов в 6 случаях, в 1 наблюдении – 

забор жировой клетчатки забрюшинного пространства 

без ЛУ. Стадия M0 подтверждена у 22 (79 %) пациентов, 

стадия Mх – у 6 (21 %). Стадия трактовалась как Mx у не 

полностью обследованных больных за счет отсутствия 

данных об остеосцинтиграфии. Следует отметить, что 

доказанные отдаленные метастазы на момент поста-

новки диагноза не выявлены ни у одного пациента.

Всем пациентам установлен диагноз на основании 

морфологического исследования в условиях Центра. 

В нашей группе пациентов (n = 28) распределение по 

гистологическим типам было представлено следующим 

образом: папиллярный – 9/28 (32,1 %), транслокацион-

ный – 9/28 (32,1 %), светлоклеточный – 4/28 (14,3 %), 

хромофобный – 2/28 (7,15 %), ПКК с дефицитом сук-

цинатдегидрогеназы – 2/28 (7,15 %), транслокацион-

Рис. 1. Распределение пациентов с ПКК в зависимости от вида инициальной терапии

Fig. 1. Distribution of patients with RCC depending on the type of initial therapy
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followed by nephrectomy, 
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Предоперационная ПХТ 
с последующей операцией, n = 9

Preoperative CT followed 
by surgery, n = 9
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Таблица 1. Клинические характеристики, лечение и исходы пациентов с ПКК (начало)

Table 1. Clinical characteristics, treatment and outcomes of patients with RCC (beginning)

№ 
пациента

Patient 
number

Возраст 
(годы)

Age 
(years)

Пол
Gender

Локализа-
ция

Localization

Симптомы
Symptoms

Инициальная тактика
Initial tactics

Предопераци-
онная ПХТ

Preoperative CT

Ответ на предопера-
ционную ПХТ

Response to 
preoperative CT

1 10,8 М
Справа

Right

Интоксикационный 
синдром

Intoxication syndrome

НХТ
NCT

AVD
Стабилизация

Stabilization

2 13,6 М
Слева

Left

Образование в брюш-
ной полости

Abdominal mass

Биопсия
Biopsy

– –

3 6,5
Ж
F

Справа
Right

Болевой синдром
Abdominal pain

НХТ
NCT

AV
Стабилизация

Stabilization

4 13,0 М
Слева

Left

Интоксикационный 
синдром

Intoxication syndrome

НХТ
NCT

AV
Стабилизация

Stabilization

5 15,3 М
Слева

Left
Случайная находка

Incidental findings
Первичная операция

Primary surgery
– –

6 3,0
Ж
F

Справа
Right

Болевой синдром
Abdominal pain

Биопсия ЛУ
Lymph node biopsy

– –

7 5,5 М
Справа

Right

Образование в брюш-
ной полости

Abdominal mass

НХТ
NCT

AV
Стабилизация

Stabilization

8 10,4 М
Справа

Right
Случайная находка

Incidental findings
Биопсия

Biopsy
– –

9 6,2 М
Справа

Right
Случайная находка

Incidental findings
Биопсия, повторная биопсия

Biopsy, repeat biopsy
– –

10 10,6
Ж
F

Слева
Left

Интоксикационный 
синдром

Intoxication syndrome

НХТ
NCT

AV
Стабилизация

Stabilization

11 6,8
Ж
F

Справа
Right

Интоксикационный 
синдром

Intoxication syndrome

НХТ
NCT

AV
Стабилизация

Stabilization

12 5,6 М
Справа

Right
Макрогематурия
Macrohematuria

Биопсия
Biopsy

AV (после 
биопсии)

(after biopsy)

Увеличение на 42 %
Increase by 42 %

13 14,6 М
Справа

Right
Случайная находка

Incidental findings
Первичная операция

Primary surgery
– –
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Характер и объем операции
Type and extent of surgery

Место проведе-
ния радикальной 

операции
Site of the radical 

surgery

Особенности вве-
дения пациентов
Features of patient 

management

Гистологический тип 
ПКК

Histological type of 
RCC

Синдром 
предраспо-
ложенности

Predisposition 
syndrome

Стадия
Stage

Статус по заболе-
ванию

Disease status

Лапароскопия, нефрэктомия, R0
Laparoscopy, nephrectomy, R0

Центр
Center

Светлоклеточный
Clear cell type

T1aN0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, резекция почки, R0
Laparotomy, resection, R0

Центр
Center

Неинформатив-
ная биопсия
Uninformative 

biopsy

Папиллярный
Papillary type

T1bN0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия, R0
Laparotomy, nephrectomy, R0

Центр
Center

Транслокационный
Translocation type

T1aN0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия, Rx
Laparotomy, nephrectomy, Rx

ДЦ
OC

Светлоклеточный
Clear cell type

T3aN1M0

Системная про-
грессия, смерть

Systemic 
progression, death

Лапаротомия, резекция почки, R0
Laparotomy, resection, R0

Центр
Center

Карцинома почки 
с дефицитом сукци-

натдегидрогеназы
RCC with succinate 

dehydrogenase 
deficiency

Мутация в 
гене SDHB
SDHB gene 

mutation

T1bN0Mх
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия, R0
Laparotomy, nephrectomy, R0

Центр
Center

Транслокационный
Translocation type

T1bN1M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапароскопия, нефрэктомия, R0
Second-look операция: резекция 

НПВ 
Laparoscopy, nephrectomy, R0

Second-look surgery: resection of the 
inferior vena cava

Центр
Center

Кальцинат 
в просвете НПВ
Calcinate in the 

lumen of the inferior 
vena cava

Папиллярный
Papillary type

T1bN0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, резекция почки, R0
Laparotomy, resection, R0

Центр
Center

Хромофобный
Сhromophobic type

Множе-
ственные 

кисты почек
Multiple 

kidney cysts

T1bN0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, резекция почки, R0
Laparotomy, resection, R0

Центр
Center

Повторные 
биопсии, неин-

формативная 
биопсия в ДЦ

Repeated biopsies, 
uninformative biopsy 

in OC

Папиллярный
Papillary type

T1aN0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия, R0
Laparotomy, nephrectomy, R0

ДЦ
OC

Биопсия не 
регионарных ЛУ 

(брыжеечные ЛУ)
Biopsy of non-

regional lymph nodes 
(mesenteric lymph 

nodes)

Транслокационный
Translocation type

T2aNхM0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия, R0
Laparotomy, nephrectomy, R0

Центр
Center

Транслокационная 
карцинома в соче-
тании с папилляр-
ной карциномой 

почки
Translocation type 

in combination with 
papillary type

Мутация в 
гене FLCN
FLCN gene 

mutation

T2aN0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия, R0
Laparotomy, nephrectomy, R0

Центр
Center

Неинформатив-
ная биопсия в ДЦ. 

Отсутствие ЛУ в 
гистологиче-ском 

материале
Uninformative 

biopsy in OC. No 
lymph nodes in the 

histological material

Транслокационный
Translocation type

T1aNхM0
Жив, ПО
Alive, CR

Люмботомия, резекция почки, 
разрыв опухоли, R1

Second-look операция: лапарото-
мия, нефрэктомия

Lumbotomy, resection, tumor rupture, 
R1

Second-look surgery: laparotomy, 
nephrectomy

ДЦ
OC

Разрыв капсулы 
опухоли. Биопсия 

не регионарных 
ЛУ (брыжеечного 

ЛУ)
Lumbotomy. Rupture 
of the tumor capsule. 

Biopsy of non-
regional lymph nodes 

(mesenteric lymph 
nodes)

Папиллярный
Papillary type

T1bNxM0
Жив, ПО
Alive, CR
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№ 
пациента

Patient 
number

Возраст 
(годы)

Age 
(years)

Пол
Gender

Локализа-
ция

Localization

Симптомы
Symptoms

Инициальная тактика
Initial tactics

Предопераци-
онная ПХТ

Preoperative CT

Ответ на предопера-
ционную ПХТ

Response to 
preoperative CT

14 14,8 М
Справа

Right
Случайная находка

Incidental findings
Биопсия

Biopsy
– –

15 6,0
Ж
F

Слева
Left

Случайная находка
Incidental findings

НХТ
NCT

AV
Стабилизация

Stabilization

16 14,8 М
Справа

Right
Случайная находка

Incidental findings
Первичная операция

Primary surgery
– –

17 5,9
Ж
F

Слева
Left

Случайная находка
Incidental findings

Первичная операция
Primary surgery

– –

18 15,2
Ж
F

Справа
Right

Случайная находка
Incidental findings

Первичная операция
Primary surgery

– –

19 13,5 М
Слева

Left

Образование в брюш-
ной полости

Abdominal mass

Первичная операция
Люмботомия, 
R1-резекция

Primary surgery
Lumbotomy, R1-resection

– –

20 5,9 М
Справа

Right
Случайная находка

Incidental findings

Первичная операция, люм-
ботомия

Primary surgery, lumbotomy
– –

21 16,9 М
Слева

Left
Энурез
Enuresis

Биопсия
Biopsy

– –

22 13,4 М
Справа

Right
Болевой синдром

Abdominal pain
Биопсия

Biopsy
– –

23 7,2
Ж
F

Слева
Left

Образование в брюш-
ной полости

Abdominal mass

НХТ
NCT

Нет данных
No data

Уменьшение на 32 %
Decrease by 32 %

24 11,4
Ж
F

Справа
Right

Образование в брюш-
ной полости

Abdominal mass

Первичная операция, дрени-
рование кисты

Primary surgery, drainage of the 
cyst

– –

25 13,6
Ж
F

Справа
Right

Случайная находка
Incidental findings

Первичная операция
Primary surgery

– –

26 11,2
Ж
F

Слева
Left

Интоксикационный 
синдром

Intoxication syndrome

Первичная операция
Primary surgery

– –

27 4,5
Ж
F

Слева
Left

Образование в брюш-
ной полости

Abdominal mass

НХТ
NCT

AV
Уменьшение на 70 %

Decrease by 70 %

28 16,3
Ж
F

Слева
Left

Случайная находка
Incidental findings

Первичная операция
Primary surgery

– –

Примечание. У всех 28 пациентов отсутствовали сопутствующие заболевания; НХТ – неоадъювантная химиотерапия; 

АККЛ – анапластическая крупноклеточная лимфома, ДР – другие Центры; ПО – полный ответ.

Note. All 28 patients had no comorbidities. NCT – neoadjuvant chemotherapy; ALCL – anaplastic large cell lymphoma; OC – other Centers; CR – complete response.

Таблица 1. Клинические характеристики, лечение и исходы пациентов с ПКК (окончание)

Table 1. Clinical characteristics, treatment and outcomes of patients with RCC (end)
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Характер и объем операции
Type and extent of surgery

Место проведе-
ния радикальной 

операции
Site of the radical 

surgery

Особенности вве-
дения пациентов
Features of patient 

management

Гистологический тип 
ПКК

Histological type of 
RCC

Синдром 
предраспо-
ложенности

Predisposition 
syndrome

Стадия
Stage

Статус по заболе-
ванию

Disease status

Лапаротомия, резекция почки, R0
Laparotomy, resection, R0

Центр
Center

Неинформатив-
ная биопсия в ДЦ

Uninformative 
biopsy in OC

Светлоклеточный
Clear cell type

T1bN1M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, резекция почки, R0
Laparotomy, resection, R0

Центр
Center

Папиллярный
Papillary type

Сиблинг – 
АККЛ

Sibling – 
ALCL

T1N0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапароскопия, резекция почки, 
Rx

Laparoscopy, resection, Rx

ДЦ
OC

Ишемическая 
нефропатия. От-
сутствие биопсии 

ЛУ
Ischemic 

nephropathy. No 
biopsy of lymph 

nodes

Тубулокистозный
Tubulocystic type

T1bNxM0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия
Second-look операция: лимфа-

денэктомия, R0
Laparotomy, nephrectomy 

Second-look surgery: 
lymphadenectomy, R0

РДКБ, 
г. Москва

Russian 
Children’s

Clinical Hospital, 
Moscow

Светлоклеточный
Clear cell type

T1aN1M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапароскопия, резекция почки, R0
Laparoscopy, resection, R0

ДЦ
OC

Отсутствие 
биопсии ЛУ

No biopsy of lymph 
nodes

Папиллярный
Papillary type

T1bNxM0
Жив, ПО
Alive, CR

Люмботомия, резекция почки, R1
Second-look операция: лапарото-

мия, резекция почки, R0
Lumbotomy, resection, R1

Second-look surgery: laparotomy, 
resection, R0

ДЦ, second-look 
операция – в 

Центре
OC, second-look  

surgery – in 
Center

Люмботомия
Lumbotomy

Папиллярный
Papillary type

T1bN0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Люмботомия, нефрэктомия, R0
Lumbotomy, nephrectomy, R0

ДЦ
OC

Люмботомия
Lumbotomy

Транслокационный
Translocation type

T1aN0Mх
Жив, ПО
Alive, CR

Лапароскопия, нефрэктомия, R0
Laparoscopy, nephrectomy, R0

ДЦ
OC

Хромофобный
Сhromophobic type

T1bN0M0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия, R0
Laparotomy, nephrectomy, R0

ДЦ
OC

Транслокационный
Translocation type

T1bN0Mx
Жив, ПО
Alive, CR

Люмботомия, нефрэктомия, Rx
Lumbotomy, nephrectomy, Rx

ДЦ
OC

Люмботомия. От-
сутствие биопсии 

ЛУ
Lumbotomy.  No 
biopsy of lymph 

nodes

Транслокационный
Translocation type

Лимфома 
Беркитта

Burkitt 
lymphoma

T1bNxMx
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия, R0
Laparotomy, nephrectomy, R0

ДЦ
OC

Отсутствие 
биопсии ЛУ

No biopsy of lymph 
nodes

Папиллярный
Papillary type

T1aNxM0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапаротомия, нефрэктомия, R0
Laparotomy, nephrectomy, R0

ДЦ
OC

Отсутствие 
биопсии ЛУ

No biopsy of lymph 
nodes

Транслокационный
Translocation type

T1bNxM0
Жив, ПО
Alive, CR

Лапароскопия, резекция почки, 
R0

Laparoscopy, resection, R0

Центр
Center

Карцинома почки
с дефицитом сукци-

натдегидрогеназы
RCC with succinate 

dehydrogenase 
deficiency

Мутация в 
гене SDHB
SDHB gene 

mutation

T2aN0Mx
Жив, ПО
Alive, CR

Лапароскопия, нефрэктомия, Rx
Laparoscopy, nephrectomy, Rx

ДЦ
OC

Папиллярный
Papillary type

T3NxM0

Системная про-
грессия, смерть

Systemic 
progression, death

Лапароскопия, нефрэктомия, R0
Laparoscopy, nephrectomy, R0

ДЦ
OC

Транслокационный
Translocation type

T2aN0Mx
Жив, ПО
Alive, CR
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ный тип в сочетании с папиллярным – 1/28 (3,6 %), 

тубулокистозный – 1/28 (3,6 %). В 1 случае диагноз был 

изменен на ПКК с дефицитом сукцинатдегидрогеназы 

после проведения генетического исследования и выяв-

ления герминальной мутации в гене SDHB.

Суммарно мутации в генах, предрасполагающих 

к развитию ПКК, описаны у 2 больных в виде гер-

минальных мутаций в гене SDHB. Также в 1 случае 

(пациент № 11) методом высокопроизводительного 

секвенирования герминального материала (лимфо-

циты периферической крови) выявлена миссенс-му-

тация в гене FLCN p.(Arg414Trp).

Расхождение диагнозов и гистологических вари-

антов ПКК между локальной патоморфологической 

лабораторией и референсом в Центре было отмечено 

в 7 (25 %) случаях (табл. 2).

Из 28 пациентов, включенных в настоящий анализ, 

26 (92,8 %) живы. Прогрессия заболевания наблюда-

лась в 2 случаях с развитием отдаленных метастазов, 

данные пациенты погибли. В 1 наблюдении у паци-

ента со светлоклеточным типом ПКК через 1,6 мес от 

момента верификации диагноза отмечена прогрессия 

заболевания с вовлечением ЛУ шеи, множествен-

ным поражением легких и плевры (пациент № 4). Во 

2-м случае (пациент № 27) через 12,8 мес развилась 

прогрессия заболевания у больного с папиллярным 

типом ПКК с множественным поражением лег-

ких, плевры, ЛУ средостения. В настоящий момент 

26 пациентов живы без событий и находятся в про-

цессе динамического наблюдения после окончания 

лечения, в том числе и пациент с интраоперационным 

разрывом опухоли. Медиана наблюдения за паци-

ентами составила 15,9 мес (разброс – 0,4–78,0 мес). 

Показатели 2-летней ОВ и БСВ были равны 95,5 % 

(95 % доверительный интервал (ДИ) 87,1–100) и 91,6 % 

(95 % ДИ 81–100) соответственно (рис. 2).

Обсуждение
ПКК является редкой опухолью у детей и под-

ростков. Удельный вес ПКК в структуре заболевае-

мости опухолями почек варьирует от возраста. Так, по 

данным крупного международного популяционного 

исследования, в возрастной группе 0–14 лет на этот 

вид опухоли приходится 3,5 % (543 из 15 320 случаев), 

тогда как в подростковом возрасте 15–19 лет – 70,5 % 

(564 из 800 наблюдений) [11].

Стандартизованный показатель заболеваемости 

ПКК варьирует от 0,01 на 100 тыс. детского населения 

Таблица 2. Случаи расхождения гистологических диагнозов в локальной 

патоморфологической лаборатории и в патологоанатомическом 

отделении Центра

Table 2. Cases of divergence of histological diagnoses in the local 

pathomorphological laboratory and pathomorphological laboratory in the 

Pathology Department of the Center

№ па-
циента
Patient 
number

Локальное гистологиче-
ское заключение

Local histological conclusion

Референс гистологических 
препаратов

Reference of histological 
preparations

2

Биоптат: метанефральная 

аденома

Biopsy: metanephric 
adenoma

Биоптат: эпителиальная 

опухоль, без дополнитель-

ного уточнения (недиагно-

стический материал)

Second-look операция: 
папиллярная ПКК

Biopsy: epithelial tumor, 
without further clarification (not 

diagnostic material)
Second-look surgery: papillary 

type RCC

9

Биоптат: эпителиальный 

вариант нефробластомы

Biopsy: Wilms tumor, 
epithelial type

Биоптат: недиагностический 

материал

Second-look операция: 

папиллярная ПКК, тип 2

Biopsy: non-diagnostic material
Second-look surgery: papillary 

type RCC, type 2

10
Папиллярная ПКК, тип 2

Papillary type RCC, type 2
Транслокационная ПКК

Translocation type RCC

13

Эпителиальный вариант 

нефробластомы

Wilms tumor, epithelial type

Папиллярная ПКК, тип 1

Papillary type RCC, type 1

22
Папиллярная ПКК, тип 2

Papillary type RCC, type 2
Транслокационная ПКК

Translocation type RCC

23

Нефробластома с фокаль-

ной анаплазией

Nephroblastoma with focal 
anaplasia

Транслокационная ПКК

Translocation type RCC

28
Светлоклеточная ПКК

Clear cell type RCC
Транслокационная ПКК

Translocation type RCC

Рис. 2. Показатели 2-летней БСВ и ОВ пациентов с ПКК

Fig. 2. Parameters of 2-year EFS and OS of patients with RCC
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в возрасте 0–9 лет до 0,04 на 100 тыс. детского населе-

ния в возрасте 10–14 лет и 0,07 на 100 тыс. подростко-

вого населения 15–19 лет [3].

Зарубежные популяционные исследования ана-

лизируют взаимосвязь повозрастных показателей 

заболеваемости нефробластомой и ПКК. По данным 

Surveillance Epidemiology and End Results (SEER), 

в США «перекрест», когда сравниваются показатели 

заболеваемости нефробластомой и ПКК, приходится 

в среднем на возраст 12–13 лет. При этом показано, 

что ПКК по сравнению с другими видами опухолей 

почек ассоциирована с более старшим возрастом, 

локализованными формами заболевания, меньшим 

размером опухоли. Также ПКК характеризуется пре-

имущественно односторонним поражением в отличие 

от нефробластомы, при которой относительно часто 

выявляется двустороннее поражение, включая случаи 

с выявлением нефробластоматоза [12].

По данным немецкого популяционного ретро-

спективного исследования, которое включало 

49 случаев ПКК у детей в возрасте до 16 лет, зареги-

стрированных за период с 1980 по 2005 г., медиана 

возраста при постановке диагноза составила 10,6 года 

(разброс – 1,2–5,9 года) [2]. Соотношение мальчи-

ки:девочки было равно 0,96:1. Клиническая картина 

преимущественно включала болевой синдром (55 %), 

гематурию (30 %), пальпируемое образование в брюш-

ной полости (12,5 %), в меньшей степени отмечались 

симптомы, связанные с нарушением мочевыдели-

тельной системы (7,5 %), и общие симптомы (42,5 %), 

15 % пациентов не имели специфических симптомов [2].

В нашей когорте больных медиана возраста 

на момент постановки диагноза ПКК составила 

11,0 года, что в целом сопоставимо с ранее опубли-

кованными исследованиями [2, 13]. Характерным 

для нашей когорты пациентов также являлся относи-

тельно малый объем опухоли на момент верификации 

диагноза (медиана объема образования составила 

40,5 см3), большинство опухолей относились к стадии 

T1, отсутствовали случаи с билатеральным поражени-

ем. Инициально ни у одного больного не было отда-

ленных метастазов, но в последующем у 2 пациентов 

отмечался рецидив заболевания с развитием отдален-

ных метастазов. Наши собственные данные также 

свидетельствуют о неспецифической клинической 

симптоматике ПКК на момент постановки диагноза. 

Важно отметить, что длительность от возникновения 

первых клинических симптомов/выявления опухоли 

до постановки диагноза была достаточно короткой 

и составила 2,5 мес, только в 1 случае отмечался дли-

тельный интервал, достигший 40,3 мес.

По данным международной литературы, ПКК 

может развиваться у пациентов с наличием в анамне-

зе другой злокачественной опухоли, в частности ней-

робластомы [2]. Интересным наблюдением в нашей 

когорте явилось развитие у пациента 13,4 года ПКК 

как второй опухоли через 3,5 года после завершения 

терапии по поводу лимфомы Беркитта. Следует так-

же отметить, что ПКК может развиваться на фоне 

синдромов предрасположенности к опухолям. Так, 

у 2 больных в настоящем исследовании были выявле-

ны герминальные мутации в гене SDHB.

ПКК морфологически гетерогенна и включает 

в себя более 10 таких гистологических типов, как 

транслокационный, папиллярный, медуллярный, 

хромофобный, светлоклеточный [8]. Также выде-

ляют более редкие гистологические подтипы ПКК: 

с дефицитом фумаратгидратазы, с дефицитом сукци-

натдегидрогеназы, ПКК, ассоциированную с тубе-

розным склерозом, ПКК с перестройкой гена ALK, 

тироидоподобный тип, миоэпителиальную карци-

ному, неклассифицированный тип [5]. Последние 

исследования показывают, что биология ПКК у детей 

значительно отличается от ПКК у взрослых [2, 5, 13]. 

К особенностям ПКК у взрослых относится превали-

рование светлоклеточного типа ПКК [14], тогда как 

в детской популяции на данный вариант приходится 

не более 3,3 % [5].

По данным международных публикаций, доми-

нирующим типом в детской популяции является 

транслокационный тип ПКК, ассоциированный 

с транслокациями генов – членов семейства MiTF – 

TFE3 и TFEB [2, 5, 13]. На долю указанного варианта 

ПКК приходится 41,5 % случаев [5]. Клинической его 

особенностью является высокая частота регионарно-

го метастазирования с поражением забрюшинных ЛУ, 

которая доходит до 37,5 % [15]. На 2-м месте по рас-

пространенности в детской популяции располагается 

папиллярный тип ПКК (16,5 %), на 3-м (по данным 

авторов из США) – медуллярный тип, ассоциирован-

ный с серповидно-клеточной анемией [5].

Морфологическая верификация ПКК затрудни-

тельна из-за значительной гетерогенности внутри 

каждого из вышеперечисленных подтипов и сходства 

гистологической картины как между ними, так и с дру-

гими новообразованиями почек у детей [16]. Допол-

нительные трудности морфологической диагностики 

транслокационного варианта ПКК вызывает возмож-

ность наличия в опухоли у 1 пациента нескольких 

гистологических паттернов, имитирующих другие 

гистологические варианты заболевания [16]. Необхо-

димо подчеркнуть, что морфологическая верифика-

ция диагноза ПКК требует обязательного пересмотра 

гистологического материала, который должен про-

водиться опытным патоморфологом в референсном 

центре в целях исключения вероятности ошибки. По 

нашим собственным данным, проведение референса 

гистологических препаратов позволило изменить 

диагноз или гистологический вариант ПКК у 7 (25 %) 

из 28 пациентов.

Важным для правильной постановки диагноза 

ПКК является проведение молекулярного и иммуно-

гистохимического исследований. Маркерами, харак-

терными для транслокационного типа ПКК, служат 

транслокации генов TFE3 и TFEB. Наиболее частым 

событием является выявление транслокации TFE3 

(93,2 %) по сравнению с транслокацией TFEB (6,8 %) 

[5]. В проспективном исследовании AREN03B2, про-
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веденном Детской онкологической группой США 

(COG), путем централизованного патоморфологиче-

ского пересмотра было отмечено, что до использо-

вания надлежащего иммуногистохимического тести-

рования на транслокации TFE3 и TFEB некоторые 

транслокационные типы ПКК могли быть ложно 

классифицированы как папиллярный или светлокле-

точный тип [5]. Исследования группы по изучению 

опухолей почек Международного общества детских 

онкологов (SIOP-RTSG) подтверждают данное 

наблюдение [17]. До рутинного проведения иммуно-

гистохимического исследования на долю папилляр-

ного и светлоклеточного типов ПКК приходилось 

44,7 % и 23,4 % соответственно. После внедрения 

данной методики превалирующим стал транслокаци-

онный вариант (56,3 %), а удельный вес папиллярного 

и светлоклеточного вариантов сократился до 29,7 % 

и 6,3 % соответственно [17]. Ряд авторов предлагают 

помимо рутинного использования иммуногистохи-

мических маркеров проведение дополнительно флу-

оресцентной гибридизации in situ для подтверждения 

перестройки генов TFE3 и TFEB или секвенирования 

нового поколения (NGS) в зависимости от доступно-

сти методов и оснащенности патоморфологической 

лаборатории [5] (рис. 3).

В описанной нами группе из 28 пациентов отме-

чался равный вклад папиллярного и транслокацион-

ного типов ПКК (по 32,1 %). Относительно меньший 

удельный вес транслокационного варианта ПКК по 

сравнению с описанными в недавних международных 

публикациях может быть потенциально обусловлен 

тем, что иммуногистохимическое исследование для 

оценки TFE3 стало доступно только с 2015 г. Следует 

также отметить, что в рамках настоящего исследова-

ния мы не ставили задачу повторного анализа гисто-

логического материала.

Терапевтическая тактика при лечении пациентов 

с ПКК зависит от общих подходов к лечению опухо-

лей почек у детей, таких как рекомендации группы 

COG и протокола SIOP-RTSG. Согласно рекомен-

дациям протокола SIOP-RTSG-2016, охватывающим 

все основные виды опухолей почек детского и под-

росткового возраста, больные в возрасте от 6 месяцев 

до 16 лет на первом этапе могут получать предопе-

рационную ПХТ без проведения гистологической 

верификации. В нашей когорте пациентов предопе-

рационная ПХТ проведена только 9 детям, преиму-

щественно в виде режима AV, при этом оценка ответа 

опухоли продемонстрировала отсутствие динамики со 

стороны размеров опухоли у большинства пациентов. 

Интересными являются данные ретроспективного 

исследования SIOP-RTSG, свидетельствующие о том, 

что регресс опухоли > 10 % от инициального объема 

был документирован у 11 (47,8 %) из 23 пациентов, 

получавших предоперационную ПХТ [17].

Тем не менее ПКК традиционно рассматривает-

ся как химиорезистентная опухоль, основное место 

в лечении которой занимает радикальное хирургиче-

ское лечение, что диктует необходимость максималь-

но раннего выявления данного вида опухоли в целях 

возможного отказа от проведения необоснованной 

ПХТ. Данные, полученные в Великобритании группой 

экспертов под руководством T.J. Jackson, показывают, 

что инициальная биопсия может быть эффективна 

для постановки диагноза ПКК с использованием 

порогового значения в 10 лет и выше, что повышает 

клиническую значимость биопсии до 26 %, при этом 

все случаи ПКК правильно интерпретируются [19]. 

Данные группы из Великобритании наряду с эпиде-

миологическими характеристиками легли в основу 

Рис. 3. Гистологическая картина различных вариантов ПКК у детей 

и подростков: а – папиллярная ПКК, тип 2 (по WHO 2016), окраска 

гематоксилином и эозином, × 200; б – папиллярная ПКК, тип 1 (по 

WHO 2016), окраска гематоксилином и эозином, × 200; в – карцинома 

с недостаточностью SDHB, окраска гематоксилином и эозином, × 100;

г – SDHB с позитивным контролем в почке, окраска гематоксилином 

и эозином, × 100; д – светлоклеточная карцинома, папиллярный тип 

роста, окраска гематоксилином и эозином, × 100; е – TFEB карцино-

ма, окраска гематоксилином и эозином, × 200; ж – TFE3 карцинома, 

окраска гематоксилином и эозином, × 200; з – TFE3 в опухоли, окра-

ска гематоксилином и эозином, × 400

Fig. 3. Histological type of RCC in children and adolescents: a – papillary 

type RCC, type 2 (according to WHO 2016), staining hematoxylin and eosin, 

× 200; б – papillary type RCC, type 1 (according to WHO 2016), staining 

hematoxylin and eosin, × 200; в – succinate dehydrogenase deficient RCC, 

staining hematoxylin and eosin, × 100; г – succinate dehydrogenase deficient 

RCC with positive control in renal tumor, staining hematoxylin and eosin, × 100;

д – clear cell papillary RCC, staining hematoxylin and eosin, × 100; 

е – TFEB RCC, staining hematoxylin and eosin, × 200; ж – TFE3 RCC, 

staining hematoxylin and eosin, × 200; з – TFE3 expression in the tumor, 

staining hematoxylin and eosin, × 400
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обновленных рекомендаций по использованию тол-

стоигольной биопсии у пациентов с опухолями почек, 

в частности для улучшения диагностики ПКК [20]. 

Так, по данным группы SIOP-RTSG на долю ПКК 

приходится более 5 % случаев у детей в возрасте 7 лет, 

причем относительная заболеваемость увеличивается 

с каждым последующим годом, составляя более 20 % 

наблюдений в возрасте 10 лет, с последующим преоб-

ладанием ПКК у детей старше 14 лет [20]. В настоящий 

момент группой экспертов SIOP-RTSG рекомендова-

но проведение чрескожной толстоигольной биопсии 

опухолей почек всем детям в возрасте 10 лет и старше, 

а также пациентам в возрасте 7–10 лет с опухолями 

почек объемом < 200 см3 [20].

В описанной нами группе пациентов толстоиголь-

ная биопсия была проведена в 7 случаях, при этом 

в 3 наблюдениях материала было недостаточно для 

верификации процесса, а в 1 случае имело место 

ошибочное установление диагноза нефробласто-

мы. Полученные данные указывают на то, что тол-

стоигольная биопсия опухоли должна проводиться 

только в специализированных учреждениях детским 

хирургом, имеющим опыт выполнения данного 

вмешательства, при четком соблюдении описанных 

принципов биопсии, заборе достаточного количе-

ства материала (6 столбиков ткани длиной 15 мм) 

и последующим гистологическим исследованием 

в референс-центре по патоморфологии опухолей 

почек детского возраста [19].

В настоящее время предпринимаются попытки 

разработки номограмм для «предсказания» веро-

ятности наличия у пациента ПКК, основанных на 

возрасте, расовой принадлежности, латеральности 

поражения, размерах образования, стадии заболева-

ния с использованием балльной системы [12].

Текущие рекомендации SIOP-RTSG-2016 по 

объему хирургического лечения ПКК основаны на 

выполнении радикального хирургического вмеша-

тельства с обязательной оценкой статуса регионарных 

ЛУ. При этом допускается проведение органосохра-

няющих операций, учитывая вероятность существо-

вания наследственной предрасположенности у части 

пациентов и риска развития метахронных опухолей. 

В случае подтверждения морфологического пораже-

ния регионарных ЛУ требуется выполнение тоталь-

ной лимфодиссекции. В публикации J.N. van der Beek 

et al. представлен подробный обзор международных 

исследований, посвященных ПКК у детей и подрост-

ков, как правило, носящих ретроспективный характер 

[13]. Показано, что частота органосохраняющих опе-

раций варьировала от 6,5 до 38,5 % в исследованиях 

различных групп [13]. В нашей когорте больных отме-

чен значительный удельный вес пациентов, которым 

выполнена резекция почки (38,5 %), что может быть 

обусловлено относительно небольшими размерами 

опухоли на момент постановки диагноза.

Большой интерес представляют недавно опу-

бликованные результаты первого проспективного 

исследования американских авторов, направленного 

на изучение структуры заболеваемости, биологии 

и результатов лечения ПКК у детей и молодых взрос-

лых [15]. В исследовании AREN0321, включающем 

68 пациентов в возрасте до 30 лет (медиана возраста –

13 лет), отмечалось значительное доминирование 

в структуре гистологических подтипов ПКК трансло-

кационного типа (58,8 % случаев). Поражение регио-

нарных ЛУ выявлено в 30,9 % наблюдений, из которых 

превалировали пациенты с транслокационным типом 

ПКК (15/21, 71,4 %), отдаленные метастазы наблюда-

лись только у 11 % пациентов. Авторами подчеркива-

ется важность оценки статуса ЛУ, поскольку в 38,2 % 

случаев ЛУ морфологически не оценивались. Отсут-

ствие морфологического исследования регионарных 

ЛУ чаще было связано с выполнением резекции почки 

по сравнению с проведением радикальной нефрэкто-

мии. У значительной части пациентов (30 % случаев) 

отмечалось доказанное поражение регионарных ЛУ, 

при этом характеризующееся достаточно высокими 

показателями БСВ и ОВ, что свидетельствует о более 

благоприятной биологии и прогнозе заболевания 

у этих больных по сравнению с гистологическими 

вариантами, характерными для взрослой популяции 

пациентов. Тем не менее эти результаты могут быть 

достигнуты при морфологическом подтверждении 

статуса ЛУ и проведении корректного хирургического 

вмешательства [15].

Проблемы с корректной оценкой распространен-

ности процесса путем биопсии с последующим гисто-

логическим исследованием ЛУ становятся еще более 

выраженными при анализе рутинной клинической 

практики. В исследовании, проведенном в США, 

показано, что забор ЛУ выполнялся менее чем у 15 % 

детей, подростков и молодых взрослых с ПКК [21]. 

Факторами, способствующими забору ЛУ в данной 

когорте пациентов, служили больший размер опухо-

ли (> 10 см), III стадия заболевания, дооперационное 

клиническое поражение ЛУ, а также радикальная 

нефрэктомия. Кроме этого, необходимо отметить, что 

биопсия регионарных ЛУ чаще проводилась в цен-

трах, имеющих больший опыт лечения пациентов 

с опухолями почек [21].

Важным является не только факт биопсии регио-

нарных ЛУ у пациентов с ПКК, но и их количество. 

Показано, что для снижения риска ложнонегативных 

результатов оценки региональных ЛУ < 10 % необхо-

дим интраоперационный забор не менее 5 ЛУ [22]. 

Кроме этого, следует отметить, что поражение ЛУ 

отмечается не только при больших размерах опухо-

ли, но и у пациентов с небольшими ПКК (< 7 см). 

В исследовании J. Geller et al. в указанной подгруппе 

пациентов частота выявления пораженных ЛУ дохо-

дила до 47,5 % [18].

Проведенный нами анализ показал, что у 14,3 % 

больных отмечалось доказанное поражение регио-

нарных ЛУ (стадия N1), в 32,1 % случаев статус ЛУ не 

был определен, в частности, в 2 наблюдениях прове-
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дена биопсия нерегионарных групп ЛУ. В целом наши 

данные демонстрируют ту же тенденцию, что и в про-

спективном исследовании AREN0321, свидетельству-

ющую о том, что у значительного числа пациентов 

корректная интерпретация статуса ЛУ не представ-

ляется возможной. В нашей когорте больных было 

отмечено, что в центрах, не специализирующихся на 

онкоурологии, в ряде случаев осуществлялась биопсия 

брыжеечных ЛУ как наиболее доступных, которые не 

могут рассматриваться в качестве регионарных.

Проведенный нами анализ объема хирургического 

лечения и структуры постановки диагноза в когорте 

российских пациентов, получавших терапию согласно 

протоколам группы SIOP-RTSG, позволил выявить 

сложности диагностики и лечения ПКК в педиатри-

ческой популяции. Нами четко показана корреляция 

между следованием международным рекомендациям 

и местом проведения хирургических пособий у паци-

ентов с ПКК. Проведение как биопсии опухоли, 

так и дефинитивных хирургических вмешательств 

в неспециализированных онкологических центрах 

приводило к большему числу отклонений от рекомен-

даций. Так, отмечена практика проведения повторных 

толстоигольных биопсий как результат получения 

недостаточно информативного материала для гисто-

логического исследования в ходе первой процедуры, 

что потенциально может приводить к дополнитель-

ным хирургическим осложнениям, в частности повы-

шает риск диссеминации опухолевого процесса.

По данным международной литературы, среди 

ПКК могут также встречаться кистозные варианты 

[23]. Данная информация чрезвычайно важна для 

выбора адекватного объема хирургического вмеша-

тельства. Так, в 1 случае (пациент № 24) неправильная 

интерпретация кистозного характера ПКК привела 

к выполнению дренирования «кисты».

Использование люмботомии в качестве хирурги-

ческого доступа не позволяет провести адекватную 

ревизию и биопсию регионарных ЛУ. Выбор хирур-

гического доступа в виде люмботомии с попыткой 

органосохраняющей операции у одного из описанных 

нами больных привел к интраоперационному разрыву 

опухоли (пациент № 13).

Попытки более «щадящего» хирургического лече-

ния в урологических отделениях в объеме лапаро-

скопических резекций опухолей почек приводили 

к выполнению нерадикальной операции, отсутствию 

четкой идентификации краев резекции опухоли, 

отсутствию забора регионарных ЛУ, а также к интра-

операционным осложнениям, в частности таким, как 

нарушение кровотока в сосудах почек с развитием 

ишемической нефропатии.

Таким образом, корректный хирургический 

доступ, четкое следование принципам онкохирургии, 

а также опыт хирургической бригады имели важное 

значение для снижения как частоты нерадикальных 

операций, так и числа хирургических осложнений.

Как уже отмечалось выше, наличие отдаленных 

метастазов в момент постановки диагноза при ПКК 

у детей встречается при обобщении литературных 

данных в 23 % [13]. По данным немецкого популяци-

онного ретроспективного исследования, отдаленные 

метастазы наблюдались только в 8,2 % случаев (4/49 

пациента) [2], а по данным проспективного клиниче-

ского исследования AREN0321, – в 11,9 % наблюдений 

(8/68 больных) [15]. Наиболее частой локализацией 

отдаленных метастазов являются легкие и печень [13]. 

В нашей когорте часть пациентов была не дообследова-

на, в частности, им не была проведена остеосцинтигра-

фия в целях исключения костных метастазов, поэтому 

стадия трактовалась как Mх, однако доказанных мета-

стазов на момент постановки диагноза не отмечалось.

Прогноз у педиатрических пациентов с ПКК рас-

сматривается как более благоприятный по сравнению 

со взрослой популяцией больных [1]. По данным про-

спективного исследования AREN0321, 4-летняя БСВ 

и ОВ составили 80,2 % и 84,8 % соответственно для 

всей группы пациентов [15]. Интересным является тот 

факт, что поражение регионарных ЛУ не оказывает 

значимого негативного влияния на прогноз заболева-

ния. Впервые данный факт был описан в публикации 

J.I. Geller и J.S. Dome в 2004 г. [1]. Результаты проспек-

тивного наблюдения за пациентами с N1M0-стадией 

заболевания подтверждают данное наблюдение, БСВ 

и ОВ составили 87,5 % и 87,1 % соответственно [15]. 

Прогностическими факторами, негативно влияющи-

ми на показатели как БСВ, так и ОВ, являются наличие 

отдаленных метастазов и медуллярный тип ППК. Так, 

БСВ и ОВ пациентов с IV стадией заболевания состав-

ляют 33,3 % и 29,2 % соответственно [15]. По данным 

немецких авторов, пол пациента, возраст, размеры 

опухоли и гистологический тип ПКК не показали 

статистически значимой корреляции с БСВ и ОВ [2]. 

Наиболее частой локализацией рецидива заболевания 

являлись легкие, печень, регионарные ЛУ и кости [2]. 

В нашей когорте больных неблагоприятные события 

наблюдались в 2 случаях, в последующем они стали 

причиной летального исхода.

Выводы
ПКК – редкий вид опухоли почек у детей. Трансло-

кационный и папиллярный варианты ПКК являются 

превалирующими в педиатрической популяции. 

В настоящий момент радикальная нефрэктомия 

с обязательным морфологическим исследованием 

регионарных ЛУ рассматривается в качестве стандарт-

ного лечения, при этом в некоторых случаях может 

обсуждаться выполнение органосохраняющей опе-

рации. Обязательным является междисциплинарное 

обсуждение тактики ведения и выполнение хирурги-

ческого лечения в центрах, специализирующихся на 

педиатрической онкоурологии, с последующим про-

ведением планового гистологического исследования 

экспертом в области ПКК у детей и подростков.
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