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Аннотация. В  данной статье рассматривается ясноклеточная папилляр-
ная почечно-клеточная карцинома (ЯППКК), которая представляет собой 
недавно открытое онкологическое заболевание, четвертый по распростра-
ненности вид почечно-клеточной карциномы. В данной статье авторы об-
суждают особенности ЯППКК, ее иммуногистохимическое и  генетическое 
профилирование, а также описывают прогноз ЯППКК на основании выпол-
ненного систематизированного литературного обзора и  контент-анализа. 
Выполненное исследование позволило определить ключевые особенности 
ЯППКК, рассмотреть дифференциальную диагностику данного заболевания, 
описать оптимальный вариант прогноза и лечения.
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Ясноклеточная папиллярная почечно-клеточная 
карцинома (ЯППКК) — это недавно открытое 
онкологическое заболевание, которое пред-

ставляет собой четвертый по  распространенности вид 
почечно-клеточной карциномы (ПКК). Ясноклеточная 
папиллярная почечно-клеточная карцинома имеет уни-
кальные морфологические и  иммуногистохимические 
особенности и  характеризуется индолентным клиниче-
ским поведением. Микроскопически она может имити-
ровать другие ПКК, что осложняет диагностику. В неод-
нозначных случаях для обоснования диагноза ЯППКК 
необходима иммуногистохимия. В данной статье авторы 
обсуждают особенности ЯППКК, иммуногистохимиче-
ское и генетическое профилирование, а также прогноз 
ЯППКК.

Ясноклеточная папиллярная почечно-клеточная 
карцинома (ЯППКК) была выделена как новая опухоле-
вая единица в классификации почечных неоплазий Все-
мирной организации здравоохранения (ВОЗ) 2016  года 
на  основании ее уникальных морфологических, имму-

ногистохимических и генетических особенностей, а так-
же индолентного клинического поведения [1–4]. Изна-
чально ЯППКК рассматривалась в 2006 году в контексте 
конечной стадии болезни почек [5]. Однако спорадиче-
ские случаи ЯППКК наблюдались у  пациентов и  без за-
болеваний почек [6]. Имеющиеся данные говорят о том, 
что ЯППКК составляет от 1% до 4% всех резецированных 
опухолей почек и представляет собой четвертый наибо-
лее распространенный вариант ПКК [7].

Имеющиеся данные говорят о том, что ЯППКК схожа 
морфологически с другими подтипами ПКК, такими как 
низкосортная ясноклеточная ПКК, папиллярная ПКК 
с  ясноклеточными изменениями и  транслокационная 
ПКК [7, 8]. Важно отметить, что ЯППКК является индо-
лентной опухолью с  хорошими клиническими исхода-
ми, не имеющая рецидивов, метастазов или поражения 
лимфатических узлов [9]. Это обуславливает важность 
правильной дифференциальной диагностики ЯППКК 
от других подтипов ПКК, которые имеют гораздо худший 
прогноз. В неоднозначных случаях для постановки пра-
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вильного диагноза поможет ряд иммуногистохимиче-
ских исследований, включая изучение цитокератина 7 
(CK7), α-метилацил-КоА рацемазы (AMACR), карбоновую 
ангидразы IX (CA IX), CD10 и транскрипционного фактора 
E3 (TFE3) [10].

Если говорить о  клинических особенностях ЯППКК, 
развитие опухоли протекает бессимптомно, опухоль 
обычно обнаруживается случайным образом в нормаль-
но функционирующих почках или во время наблюдения 
за  пациентами с  конечной стадией заболевания почек. 
Возраст при выявлении варьирует от  18 до  88  лет, без 
половых предпочтений [1]. Рентгенологическая визуа-
лизация демонстрирует, что ЯППКК представляют собой 
гетерогенные образования с ровными краями, растущие 
в пределах или за пределами почечной коры [11]. При-
мечательно, что ЯППКК имеет индолентное клиническое 
поведение, и на сегодняшний день не было зарегистри-
ровано рецидивов или метастазов.

Компьютерная томография (КТ) с  контрастировани-
ем позволяет представить ЯППКК в  виде солидного ге-
терогенного образования с гладкими краями, растущего 
за пределы почечной коры.

Рассматривая патологию ЯППКК, необходимо отме-
тить, что ЯППКК представляет собой опухоли небольшо-
го размера, их средний размер составляет 2,6 см. ЯППКК 
обычно инкапсулированы, имеют хорошо выраженную, 
тонкую, фиброзную капсулу. Поверхность среза измен-
чива, часто розово-загорелая с  кистозными изменени-
ями без участков некроза. ЯППКК в преимущественном 
количестве случаев проявляется в виде небольшой оди-
ночной опухоли, однако нередко у пациентов могут быть 
мультифокальные и/или двусторонние опухоли, или он 
может сосуществовать с другими почечными опухолями 
[12, 13]. Подавляющее большинство опухолей на момент 
презентации находятся на I стадии.

Микроскопически ЯППКК обычно имеют четкий кон-
тур, который хорошо видно и  фиброзную капсулу. Об-
щая архитектура может быть тубулярной, папиллярной, 
солидной, кистозной, ацинарной или их комбинацией, 
наиболее часто встречается тубулярно-папиллярная 
архитектура с характерными ветвящимися канальцами. 
В  некоторых опухолях небольшие ацинусы или тесно 
упакованные клетки со  скудной цитоплазмой создают 
впечатление солидной опухоли. Неопластические клет-
ки имеют кубовидную или столбчатую форму с прозрач-
ной цитоплазмой.

Ядра часто маленькие, круглой или овальной формы, 
с  регулярными ядерными мембранами и  незаметными 
или маленькими нуклеолами, что соответствует 1 или 2 
классу ВОЗ/Международного общества урологической 

патологии (ISUP). Характерно, что ядра обычно распо-
лагаются линейно по  направлению к  люминальной по-
верхности и в сторону от базальной мембраны, а именно 
с обратной полярностью.

Опухоль имеет различное количество фиброзной, 
коллагеновой или гладкомышечной стромы и  рассе-
янные мелкие кровеносные сосуды. В  строме ЯППКК 
присутствуют кальцификаты, отложения гемосидери-
на, лимфоплазматический воспалительный инфильтрат 
или некротизирующие гранулемы. Некоторые опухоли 
могут иметь преобладающий гладкомышечный ком-
понент и  ранее назывались ангиомиоаденоматозными 
опухолями почек (АОДП) [14, 15]. До настоящего време-
ни не было зарегистрировано агрессивного поведения, 
такого как экстраренальная инвазия, лимфоваскулярная 
инвазия, некроз или саркоматоидные/рабдоидные из-
менения.

Для точной дифференциальной диагностики ЯККПП 
выполняется иммуногистохимическое окрашивание [4]. 
Опухоль характеризуется диффузной и  равномерной 
иммунореактивностью для CK7 и  имеет характерный 
мембранный рисунок для CA IX [1–3, 7]. Недавно GATA-3 
был признан специфическим маркером ЯППКК, он окра-
шивается положительно примерно в одной трети случа-
ев [16]. Также ЯППКК маркирует высокомолекулярный 
цитокератин (34βE12), ген парного бокса 2 (PAX2), PAX8, 
виментин, E-кадхерин, β-катенин, c-MET, CK19, p27, p53, 
HIF1 и GLUT-1 [17].

Опухоль обычно отрицательна для CD10, RCC антиге-
на, AMACR, TFE3 и фактора транслокации EB (TFEB). Таким 
образом, ccpRCC имеет уникальный иммуногистохими-
ческий фенотип (CK7+, CA IX+ [cuplike], AMACR-, 34βE12+, 
CD10-, TFE3-),1,10 что позволяет дифференцировать эту 
опухоль от других типов рака почки с совпадающими ги-
стологическими особенностями.

Генетически ЯППКК имеет молекулярный профиль, 
отличный от  других видов ПКК, она не  имеет делеции 
хромосомы 3p и мутации гена VHL, которые являются ти-
пичными находками для ccRCC [17, 18]. ЯППКК не имеет 
нарушений числа копий хромосом 7, 17 и Y [17, 18].

Некоторые соматические мутации, такие как MET, 
PTEN, ERBB4 и STK11, были выявлены в ЯППКК с помощью 
секвенирования следующего поколения [19, 20]. Про-
филирование некодирующих РНК выявило сверхэкс-
прессию семейства miR-200 в ccpRCC [20, 21]. Недавнее 
исследование показало, что ЯППКК имеет профиль экс-
прессии микроРНК, отличный от других видов ПКК, что 
подтверждает, что ЯППКК является уникальным образо-
ванием [21]. Клиническое значение имеющихся резуль-
татов неясно, необходимы дальнейшие исследования 
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для понимания роли этих изменений в патогенезе и кли-
ническом поведении ЯППКК.

Особого внимания заслуживают прогноз и  лечение 
ЯППКК. По  результатам наблюдений за  362 пациентами 
с ЯППКК в литературе (в среднем 38 месяцев), до настоя-
щего времени не сообщалось о рецидиве опухоли, мета-
стазировании или смерти от заболевания [17].

Частичная или полная нефрэктомия является основ-
ным методом лечения ЯППКК. Если диагноз может быть 
поставлен до  операции с  помощью биопсии сердцеви-
ны, для лечения этой индолентной опухоли может быть 

использован более консервативный подход, включая 
минимальные хирургические процедуры, такие как 
абляция, частичная нефрэктомия или активное наблю-
дение со строгим контролем [2, 17].

Таким образом, выполненное исследование позво-
лило определить ключевые особенности ЯППКК и  рас-
смотреть дифференциальную диагностику данного 
заболевания. Выполненный систематизированный лите-
ратурный обзор и контент-анализ расширяет и система-
тизирует имеющиеся знания о ЯППКК, что представляет 
высокую ценность для международного научного сооб-
щества.
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