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Опухоль Вильмса (нефробластома, эмбриональный 
рак почки, аденосаркома почки, эмбриональная 

нефрома, смешанная опухоль почки) – злокачественное 
эмбриональное новообразование почки, названное по 
имени немецкого доктора (Max Wilms), впервые описав-
шего заболевание в 1899 году. Это наиболее частое злока-
чественное новообразование мочеполовой системы у 
детей занимает второе место среди злокачественных опу-
холей забрюшинного пространства [1]. Частота диагности-
рования нефробластомы составляет 7–8 случаев на  
1 000 000 детей в возрасте  до 15 лет, наиболее часто встре-
чается в возрасте до 5 лет, с одинаковой частотой у маль-
чиков и девочек [2, 3]. В 12–15% опухоль Вильмса сочетает-
ся с врожденными аномалиями мочевой системы (подко-
вообразная почка, поликистоз почек), опорно-двигатель-
ного аппарата (косолапость, удвоение ребер, врожденный 
вывих бедра), аниридией, гемигипертрофией, криптор-
хизмом, гипоспадией. Опухоль Вильмса может входить в 
состав WAGR-синдрома (нефробластома, аниридия, ано-
малии строения мочевой системы, умственная отсталость); 
синдрома Денис-Драш (редкий синдром, включающий 
нефробластому, нефротический синдром, мужской псев-
догермафродизм); Беквита-Видемана (макроглоссия, 
аномалии внутренних органов) [4]. По данным результа-
тов многоцентровых исследований общая выживаемость 
при опухоли Вильмса в настоящее время составляет 85%. 
При установлении диагноза на ранних стадиях она дости-
гает 95%, в то время как на поздней стадии – 65–70% [5]. 

Цель исследования: провести анализ заболеваемости 
нефробластомой детей в Республике Мордовия, а также 
клинико-лабораторных изменений на момент диагности-
рования опухоли.

Материал и методы 
Проведен ретроспективный анализ историй болезни детей 

(n=21), находившихся на стационарном лечении в Детской 
республиканской клинической больнице с 2000 по 2014 год 
по поводу опухоли Вильмса. В том числе у 1 пациента (4,8%) 

нефробластома была выявлена в составе синдрома Денис-
Драш. Мальчиков было 12, девочек – 9. Возраст детей на 
момент выявления опухоли составлял от 10 месяцев до  
9 лет. Наследственность была отягощена у 4 (19%), в том 
числе в 2 случаях – по онкологии (рак гортани) и 2 случая – 
патология почек (хронический гломерулонефрит).

Всем пациентам были выполнены лабораторные обсле-
дования с использованием унифицированных методик, 
включающих общий анализ крови; общий анализ мочи; 
биохимический анализ крови с определением белковых 
фракций, креатинина, мочевины, мочевой кислоты, элек-
тролитов; суточную пробу Реберга-Тареева; оценку скоро-
сти клубочковой фильтрации (СКФ) по формуле Шварца 
на момент диагностирования опухоли; пробу Зимницкого; 
УЗИ почек и мочевого пузыря; компьютерную томографию. 

Статистическая обработка включала анализ средних вели-
чин, частоту встречаемости признака. Для определения зна-
чимости различий использован t-критерий Стьюдента. 

Результаты и их обсуждение
В результате ретроспективного анализа историй болезни 

установлено, что основное количество случаев опухоли 
Вильмса в Республике Мордовия было диагностировано в 
возрасте от 1 до 3 лет (61,9%) по сравнению с пациентами 
4–6 лет (19,1%; р<0,05), 7–9 лет (14,2%; р<0,05). При этом 
больные в возрасте 1–4 лет составили 76,2%, у 1 ребенка 
(4,8%) нефробластома была выявлена на первом году 
жизни (10 месяцев) в составе синдрома Денис-Драш.

Мальчиков было несколько больше (57,1%) по сравне-
нию с девочками (42,9%), соотношение 1,3 : 1. Необходимо 
отметить, что средний возраст мальчиков на момент диа-
гностирования нефробластомы составил 4,1 года (1 год –  
9 лет), а девочек – 2,5 года (10 месяцев – 5 лет). Причем у 
трети мальчиков (33,3%), опухоль Вильмса была выявле-
на в возрасте 6–9 лет. 

Заболеваемость за анализируемый период варьировала 
в пределах 6,8–26,4 на 1 000 000 детей до 15 лет с тенден-
цией к повышению с 2007 по 2011 год (рис.).
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РИС.
Заболеваемость нефробластомой детей в Республике Мордовия 
за период с 2000 по 2014 год

В 57,1% случаев была диагностирована левосторонняя 
нефробластома, в 38,1% – правосторонняя и в 4,8% – 
билатеральная. У почти половины детей (47,6%) на 
момент выявления опухоли отмечалась II стадия патологи-
ческого процесса, у трети (28,6%) – III, у 19% – IV и у  
1 ребенка (4,8%) – V стадия. Причем у мальчиков распро-
страненные варианты нефробластомы отмечались 
несколько чаще, чем у девочек (соответственно 58,3% и 
44,4%). Обращает на себя внимание, что ни в одном слу-
чае опухоль Вильмса не была выявлена в I стадии. 

Необходимо отметить то, что в 95,2% случаев опухоль 
была обнаружена случайно. Причем, более чем у полови-
ны детей (57,1%) образование в брюшной полости само-
стоятельно обнаружила мама, у 6 (28,6%) – при стацио-
нарном обследовании по поводу других патологических 
состояний (боли в животе – 2; ОРВИ – 1; аллергическая 
реакция по типу крапивницы – 1; длительно сохраняющий-
ся субфебрилитет – 1, нефротический синдром – 1),  
у 2 (9,5%) детей нефробластома диагностирована при 
плановом УЗИ почек по поводу инфекции мочевыводящих 
путей и 1 (4,8%) ребенок был направлен на обследование 
из-за макрогематурии. При этом у девочек диагностирова-
ние опухоли при исследовании по поводу другой патоло-
гии отмечалось несколько чаще (55,6%) по сравнению с 
мальчиками (25%).

При поступлении в стационар в 14,3% случаев жалоб не 
было, более чем у половины детей (57,1%) родители отме-
чали пальпируемое опухолевидное образование в брюш-
ной полости, в 23,8% случаев отмечались общие симпто-
мы интоксикации (вялость, слабость), в 14,3% – снижение 
массы тела, в 9,5% – субфебрилитет, в 4,8% – боли в 
животе и макрогематурия. Причем при распространенных 
формах опухоли Вильмса значительно чаще пальпирова-
лось опухолевидное образование в брюшной полости, 
несколько чаще отмечались симптомы общей интоксика-
ции и у пациентов с локализованной нефробластомой не 
отмечалось снижения массы тела (таблица 1). 

В клиническом анализе крови на момент выявления 
опухоли наиболее частыми изменениями были анемия 
(61,9% случаев, в том числе 52,4% – легкой степени, 
9,5% – средней степени тяжести) и повышение СОЭ до 
30,35±9,2 (19–65) мм/час. В 14,3% случаев отмечалась 
лейкопения, в 23,8% – моноцитоз, в 4,8% – тромбоци-
топения.

В общем анализе мочи при диагностировании нефро-
бластомы у 3 (14,3%) детей была выявлена незначитель-

ная протеинурия (0,033–0,083 г/л), у 1 (4,8 %) пациента 
– макрогематурия, у 4 (19%) больных – незначительная 
гематурия (3–9 в п/з) и в 2 (9,5%) случаях – незначитель-
ная лейкоцитурия (7–10 в п/з).

ТАБЛИЦА 1.
Частота выявления жалоб в зависимости 
от стадии нефробластомы

Примечание: *p<0,001.

ТАБЛИЦА 2.
Частота выявления признаков снижения функций почек 
в зависимости от стадии нефробластомы

На момент выявления опухоли признаки нарушения 
функций почек (СКФ по Шварцу, уменьшение относитель-
ной плотности мочи в пробе Зимницкого менее 1020 при 
диурезе не более 1 л у детей старше 3 лет и меньше воз-
растных показателей у детей до 3 лет) в целом отмечались 
более чем у половины (64,7%) пациентов. Уменьшение 
СКФ до 70,6±11,1 (50–83,7) мл/мин, так же, как и сниже-
ние осмотического концентрирования, было выявлено в 
42,9% случаев. Обращает на себя внимание, что среди 
детей с нарушением функций почек несколько преоблада-
ли пациенты с сочетанным уменьшением СКФ и осмотиче-
ского концентрирования (63,6%) по сравнению с больны-
ми, имеющими низкие показатели только СКФ (18,2%) 
или относительной плотности мочи (18,2%).

При анализе функционального состояния мочевой 
системы в зависимости от стадии патологического про-
цесса оказалось, что при распространенных вариантах 
опухоли Вильмса снижение СКФ по Шварцу и относи-
тельной плотности мочи отмечалось несколько чаще 
(таблица 2).

Увеличение уровня мочевины и креатинина в крови  
(24 ммоль/л и 0,160 ммоль/л соответственно при СКФ по 
формуле Шварца 20,8 мл/мин) отмечалось только у  
1 ребенка с синдромом Денис-Драш, поступившего в ДРКБ 
с острым почечным повреждением в стадии недостаточ-
ности. 

Жалобы

Стадии нефробластомы
II

(n=0)
III, IV, V
 (n=10)

абс. отн. абс. отн.
Опухолевидное образование в брюшной полости 3 30* 9 90*

Снижение массы тела 3 30

Симптомы общей интоксикации 1 10 4 40

Длительный субфебрилитет 1 10 1 10

Боли в животе 1 10

Изменение цвета мочи 1 10

Жалоб нет 3 30

Состояние функций почек

Стадии нефробластомы
II

(n=10)
III, IV,V
 (n=7)

абс. отн. абс. отн.

Уменьшение только СКФ 2 20

Уменьшение только относительной плотности мочи 2 28,6

Сочетанное снижение СКФ и относительной 
плотности мочи 4 40 3 42,9

Всего с нарушением функций почек 6 60 5 71,4
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Выводы
1. За период с 2000 по 2014 год частота диагностирова-

ния опухоли Вильмса в Республике Мордовия составила 
6,8–26,4 на 1 000 000 детей до 15 лет, преимущественно 
выявлялась у детей в возрасте 1–4 года (76,2%), что обо-
сновывает ежегодное проведение ультразвукового иссле-
дования почек у детей данного возрастного периода для 
раннего выявления патологического процесса. 

2. В большинстве случаев (95,2%) нефробластома была 
выявлена случайно, ведущими клиническими проявлени-
ями были: пальпируемое образование в брюшной поло-
сти, общие симптомы интоксикации, потеря веса и субфе-
брилитет. 

3. На момент диагностирования опухоли в клиническом 
анализе крови более чем у половины детей (61,9% случа-
ев) отмечались анемия (преимущественно легкой степе-
ни) и повышение СОЭ, почти у четверти (23,8%) – моно-
цитоз. В общем анализе мочи ведущим признаком была 
гематурия.

4. Признаки нарушения функций почек при диагности-
ровании опухоли отмечались более чем у половины 
(64,7%) пациентов, с незначительным преобладанием 
больных с сочетанным уменьшением СКФ и осмотическо-
го концентрирования по сравнению с больными, имеющи-
ми только низкие показатели СКФ или относительной 
плотности мочи, в связи с чем необходимо проводить 
оценку функционального состояния почек в динамике –  
на фоне комплексной терапии и в катамнезе.
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ПРЕДИКТОРЫ ВРОЖДЕННЫХ АНОМАЛИЙ 
ПОЛОВЫХ ОРГАНОВ У МАЛЬЧИКОВ
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Исследовали механизмы формирования, особенности и характер аномалий полового развития у 
мальчиков. Установлено, что 57,8% из 1017 обследованных имеют задержку полового развития, из 
них 319 человек – конституциональной природы, 26,4% имели заболевания органов половой 
сферы, среди которых выявлялись варикоцеле (31,9%), гипоплазия яичка и мошонки (17,8%) и 
крипторхизм (15,6%), что достоверно выше (р<0,005) среднестатистических показателей и 
указывает на несомненный и достоверный рост патологии пубертата. Диагностические 
коэффициенты (ДК) и меры информативности J (xij), характеризующие особенности развития 
мальчиков с аномалиями полового развития по результатам оценки статуса их отцов, 
свидетельствуют о том, что патоспермия, заболевания мочеполовой и эндокринной систем, а 
также привычные бытовые и промышленные интоксикации являются наиболее информативными 
предикторами аномалий полового развития у мальчиков.

 Ключевые слова: аномалии полового развития у мальчиков, 
здоровье и образ жизни отцов, гипогонадизм. 

Investigated the mechanisms of formation, characteristics and the nature of the abnormalities of sexual 
development in boys. Found that 57,8% of surveyed 1017 have delayed sexual development, of whom  
319 people of constitutional nature, 26,4% were diseases of the reproductive system, among which were 
found to have varicocele (31,9%) and testicular and scrotal hypoplasia (17.8%), and cryptorchidism (15,6%), 
which was significantly higher (p<0,005) averages, and points to the undeniable and reliable growth 
pathology of puberty. Diagnostic factors and informative J (xij) describing the characteristics of boys with 
abnormalities of pubertal development based on the results of the assessment of the status of their 
fathers showed that patospermiа, diseases of the urogenital and endocrine system as well as the usual 
domestic and industrial poisoning are the most meaningful predictors of abnormalities of sexual develop-
ment in boys.

Key words: abnormalities of sexual development of boys, 
health and way of life of the fathers, hypogonadism.
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