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ИДИОПАТИчЕСКАЯ МЕМБРАНОЗНАЯ НЕфРОПАТИЯ У ДЕТЕЙ: КЛИНИчЕСКОЕ 
ТЕчЕНИЕ И ПРОГНОЗ
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Представлены данные ретроспективного исследования 20 детей с идиопатической мембранозной нефропати-
ей. Медиана возраста дебюта составила 9,1 года (интерквартильный размах 4,5–12,5). Заболевание проявля-
лось полным нефротическим синдромом у 13 детей, неполным – у 7. выявлено, что неполный нефротический 
синдром чаще встречается у детей старшего возраста. За время наблюдения (медиана 28 мес) никто не до-
стиг III–V стадий хронической болезни почек. Терапия была более эффективной у детей в возрасте младше 8 
лет. Мембранозная нефропатия – редкое заболевание почек у детей, составляющее 4,5% от биопсированых по 
поводу первичных гломерулопатий, наиболее часто проявляющееся нефротическим синдромом и характеризую-
щееся медленным прогрессированием.
к л ю ч е в ы е  с л о в а : мембранозная нефропатия, дети, клинико-морфологические данные, хроническая бо-
лезнь почек
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Data of a retrospective study of 20 children with idiopathic membranous nephropathy are presented. Median age at 
onset was 9.1 years (interquartile range 4,5-12,5  years). The disease was manifested with full nephrotic syndrome in 13 
children, with incomplete syndrome - in 7 cases. Incomplete nephrotic syndrome was found to be more frequent in older 
children. During follow-up (median 28 months), no one has reached 3rd-5th stage of the chronic kidney disease (CKD). 
Therapy was more effective in children younger than 8 years old. Membranous nephropathy - a rare kidney disease in 
children, accounting for 4.5% patients undergone biopsy due to primary glomerulopathy/ This disease is most often 
manifested by nephrotic syndrome and characterized by slow progression.
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М ембранозная нефропатия является редкой 
причиной нефротического синдрома у де-
тей [1, 2], хотя составляет около 20–40% 

при нефротическом синдроме у взрослых [3, 4].
мембранозная нефропатия может наблюдаться у 

больных с системной красной волчанкой, гепатитами 

в и с, малярией, серповидно-клеточной анемией, пос- 
ле воздействия на организм тяжелых металлов (зо-
лото, ртуть) или лекарственных средств (пеницилл-
амин) [5, 6].

идиопатическая мембранозная нефропатия у де-
тей плохо изучена в отношении прогноза и эффек-
тивности терапии из-за малочисленности групп.

встречаемость, клинические проявления и исход 
мембранозной нефропатии могут зависеть от иссле-
дуемой популяции.
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м а т е р и а л ы  и  м е т о д ы

мы проанализировали клинические данные и ре-
зультаты гистологического исследования у 20 детей с 
мембранозной нефропатией, диагностированной при 
биопсии почки и произведенной у 443 пациентов, 
обследовавшихся по поводу первичных гломеруло-
патий в нефрологическом отделении нии педиатрии 
рамн с 1975 по 2009 г. пациенты с вторичной мем-
бранозной нефропатией были исключены из иссле-
дования.

учитывались следующие данные: пол; возраст де-
бюта; нефротический синдром; протеинурия; гемату-
рия; артериальная гипертензия; скорость клубочковой 
фильтрации (скФ) в дебюте; стадия мембранозной 
нефропатии по данным электронной микроскопии; 
наличие мезангиальной пролиферации, склеротиче-
ских изменений гломерул, интерстиция и дистрофии 
канальцев.

хроническая болезнь почек (хБп) была класси-
фицирована согласно NKf-K/doQI [7]. небольшой 
считалась протеинурия от 100 мг до 1 г в сутки, уме-
ренной – от 1 до 2,5 г в сутки, нефротической – более 
2,5 г в сутки.

нефротический синдром устанавливался при ги-
поальбуминемии ≤ 25 г/л и нефротическом уровне 
протеинурии. артериальная гипертензия диагно-
стировалась, если уровень артериального давления 
был выше 95-го перцентиля для данного возраста и 
пола или если ребенок получал гипотензивные пре-
параты, за исключением ингибиторов анигиотензин-
превращающего фермента, когда они назначались с 
антипротеинурической и нефропротективной целью 
при отсутствии гипертонии. результаты патогенети-
ческой терапии оценивали как полную ремиссию, ча-
стичную ремиссию и отсутствие эффекта. полная ре-
миссия характеризовалась нормализацией анализов 
мочи и крови наряду с восстановлением функций по-
чек. частичная ремиссия выражалась в уменьшении 
протеинурии до небольшой и нормализации уровня 
сывороточного альбумина, в снижении в 5–10 раз 
гематурии, нормализации артериального давления и 
функций почек. при отсутствии эффекта перечислен-
ные симптомы сохранялись и/или прогрессировали.

все данные обработаны статистически с помощью 
пакета программ Statistica, версия 6. Данные пред-
ставлены как медиана и интерквартильный размах, 
учитывая, что их распределение было отлично от нор-
мального. Значимость различий между группами для 
количественных переменных оценивали по критерию 
манна–уитни (U-критерий), для категориальных – по 
точному двустороннему критерию Фишера. статисти-
чески значимыми считались различия при p < 0,05.

р е з у л ь т а т ы  и  о б с у ж д е н и е

идиопатическая мембранозная нефропатия была 
выявлена у 20 детей (12 мальчиков и 8 девочек). Де-
ти заболели в возрасте от 1 года до 14 лет. медиана 
возраста дебюта 9,1 года (интерквартильный размах 
4,5–12,5 года). медиана длительности наблюдения 
составила 28 мес (интерквартильный размах 17–54 

мес). За время наблюдения никто из детей не достиг 
ни терминальной, ни III стадии хБп.

у большинства детей (у 13 из 20) заболевание на-
чалось с развернутого нефротического синдрома, у 10 
он сочетался с гематурией, в том числе у 1 с макроге-
матурией, у 4 с артериальной гипертензией. Дебют в 
виде неполного нефротического синдрома отмечался 
у 2 пациентов. небольшая и умеренная протеинурия 
зафиксирована в дебюте у 5 больных, с небольшой 
гематурией у 3 из них.

у детей с небольшой и умеренной протеинурией она 
в течение 2–2,5 мес наросла до нефротического уровня 
с развитием неполного нефротического синдрома. ар-
териальная гипертензия на фоне терапии кортикосте-
роидами присоединилась у 2 больных (см. таблицу).

Дети с неполным нефротическим синдромом (n = 7; 
медиана возраста (ме) = 13, размах 11–14) были старше 
детей с развернутым нефротическим синдромом (n = 
13; ме = 7,1, размах 4–11) (u-критерий, р = 0,004).

слабая очагово-сегментарная мезангиальная про-
лиферация и/или расширение мезангиального ма-
трикса имелись у 9 из 20 детей. перигломерулярный 
склероз, синехии капиллярных петель с капсулой 
клубочков были выявлены у 8, изменения тубулярно-
го эпителия – у 13 (у 5 из них выраженная дистро-
фия). у 8 был обнаружен нерезкий очаговый склероз 
интерстиция, небольшая лимфомакрофагальная ин-
фильтрация была у 3. иФ-микроскопия, проведенная 
у 15 больных, выявила субэпителиальные отложения 
Igg у всех, помимо них, отложения c3 имелись у 14, 
IgA с Igm – у 4, фибриногена – у 3.

Электронная микроскопия была выполнена у 9 
пациентов: I–II стадия диагностирована у 3, II стадия 
– у 3, II–III стадия – у 2 и III стадия – у 1.

стандартный курс преднизолона привел к ремиссии 
у 3 из 19 детей. хлорбутин был подключен у 7 из не от-
ветивших на преднизолон пациентов, эффективен он 
был у 4, однако у 1 пациента ремиссия была неполной, 

Клиническая характеристика детей с идиопатиче-
ской мембранозной нефропатией

изученный параметр Дебют  
заболевания

в течение 
болезни

медиана возраста дебюта, 
годы

9,1

пол 12м:8Д

отеки 13 (65) 13 (65)

нефротический уровень про-
теинурии

2 (10) 7 (35)

небольшая и умеренная про-
теинурия

5 (25) 0

микрогематурия 12 (60) 13 (65)

макрогематурия 1 (5) 1 (5)

артериальная гипертензия n 4 (20) 6 (30)

хБп III–V стадии 0 0

примечание. в скобках – процент.
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стандартного курса преднизолона, так и с учетом ре-
миссий, полученных после присоединения цитоста-
тиков. небольшое число ремиссий (у 42%) на фоне 
иммуносупрессивной терапии согласуется с данны-
ми предыдущих исследований. однако необходимо 
отметить, что у 1 ребенка с дебютом в возрасте 4 лет, 
первоначально чувствительного к преднизолону, че-
рез 4 года от начала заболевания скФ была снижена 
до 72 мл/мин. в литературе также есть сообщения о 
возможности прогрессирования мембранозной не-
фропатии в периоде клинической ремиссии [12].

в отдельных работах были выявлены корреляции 
плохого прогноза с III и IV стадиями мембранозной 
нефропатией [13]. однако p. latham и соавт. [14] не 
обнаружили корреляций между гистологической ста-
дией и исходом заболевания. среди наших пациентов 
IV стадия не была выявлена ни у кого, а ребенок с 
III стадией оказался стероидчувствительным, функ-
ции почек за время наблюдения оставались у него со-
хранными.

таким образом, проведенные исследования сви-
детельствуют, что идиопатическая мембранозная 
нефропатия – редкое гломерулярное заболевание у 
детей, проявляющееся, как правило, нефротическим 
синдромом и характеризующееся медленным про-
грессированием.
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а у 2 – непродолжительной. у 1 пациента ремиссия 
была достигнута после присоединения селлсепта. у 1 
больного протеинурия контролировалась только инги-
биторами ангиотензинпревращающего фермента. при 
дебюте заболевания до 8-летнего возраста ремиссия 
на фоне терапии преднизолоном была достигнута у 3 
из 6 детей, а при начале заболевания в более позднем 
возрасте ни у кого из 13 (точный критерий Фишера, 
двусторонний тест, p = 0,02). общее число ремиссий 
(в том числе после присоединения цитостатиков) так-
же различалось у детей до и после 8-летнего возраста 
(у 5 из 6 и у 3 из 13 соответственно) (точный критерий 
Фишера, двусторонний тест, p = 0,04). ухудшало ответ 
на преднизолон наличие артериальной гипертензии в 
дебюте: ремиссия была достигнута у 3 из 15 детей с 
нормальным артериальным давлением и ни у кого из 
4 детей с артериальной гипертензией. различия не до-
стигли статистической значимости (точный критерий 
Фишера, двусторонний тест, p < 0,05).

не было выявлено корреляций морфологических 
изменений с ответом на терапию. стероидчувстви-
тельным без признаков дальнейшего прогрессиро-
вания заболевания в период наблюдения оказался 
ребенок со II–III стадией мембранозной нефропатии 
по данным электронной микроскопии, в то же время 
резистентными к терапии преднизолоном были 2 ре-
бенка с I–II стадией.

За время наблюдения никто из детей не достиг 
ни III, ни терминальной стадии хБп, II стадия хБп 
была установлена у 1 ребенка, заболевшего в 4 года, 
вторично стероидрезистентного, через 4 года от на-
чала заболевания.

наше исследование показало, что мембранозная 
нефропатия – редкое заболевание почек у детей, она 
была выявлена только у 4,5% из биопсированых по 
поводу первичных гломерулопатий в нашем отделе-
нии. редкая встречаемость мембранозной нефропа-
тии у детей подтверждается также в других исследо-
ваниях [8–11].

нефротический синдром, который считается 
основным клиническим проявлением мембраноз-
ной нефропатии, наблюдался в течение заболевания 
у всех наших пациентов. не было различий в ответе 
на терапию и скорости прогрессирования у детей, у 
которых заболевание началось с небольшой и уме-
ренной протеинурии, неполного или развернутого 
нефротического синдрома. Гематурия обнаружива-
лась у 65% детей, что согласуется с данными пред-
ыдущих исследований. артериальная гипертензия в 
дебюте выявлялась у 20% пациентов по сравнению 
с 6% в предыдущих исследованиях. повышение ар-
териального давления в дебюте было единственным 
клиническим признаком, который оказывал некото-
рое влияние на чувствительность к кортикостерои-
дам: на терапию преднизолоном ответили 20% детей 
с нормальным артериальным давлением и никто из 4 
детей с артериальной гипертензией.

в исследовании E. trainin и соавт. [9] было пока-
зано, что у детей младше 6 лет с мембранозной не-
фропатией чаще наблюдается ремиссия.

по нашим данным, ремиссии достоверно чаще 
достигаются у пациентов младше 8 лет как на фоне 


