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Резюме. Диагностика заболеваний клубочков традиционно представляет определенные трудности для врача-
педиатра, не имеющего узкой нефрологической специализации. Причины заключаются в частой встречаемости 
бессимптомных форм гломерулопатий и необходимости морфологической верификации диагноза. В статье пред-
ставлены базовые принципы диагностики гломерулопатий в детском возрасте, включая клинические синдромы, 
лабораторные методы их подтверждения и варианты гистологических изменений. Статья предназначена для педиа-
тров, врачей-интернов и ординаторов, студентов, обучающихся по специальности «Педиатрия».
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Summary. Usually the diagnostics of glomerulonephrities in children age is difficult for the  specialists, who have no 
specialization in nephrology, because the lesion of glomulus may be asymptomatic  and the main point in the diagnostics 
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Под термином гломерулопатии (гломерулярные болез-
ни) принято считать патологические изменения паренхимы 
почек с преимущественным вовлечением клубочков. Не все 
заболевания клубочков отвечают гистологическим критери-
ям именно гломерулонефрита, многие гломерулопатии пред-
ставлены структурными дефектами строения клубочков на 
цитологическом и молекулярном уровне без признаков вос-
паления.

«Клиническая» трагичность проблемы диагностики гло-
мерулопатий состоит в том, что эти заболевания, даже на 
стадии прогрессирующего снижения почечных функций, 
могут протекать без жалоб и изменений в физикальном 
статусе ребенка, и только результат «случайно» собранного 
анализа мочи позволяет заподозрить возможную патологию 
клубочков и начать углубленное обследование.

Клиническими проявлениями гломерулопатий являются 
следующие состояния: протеинурия, нефротический син-
дром, эритроцитурия и нефритический синдром.

Термином «протеинурия» обозначают наличие белка в 
моче. Для оценки уровня потерь белка нефроном необходим 
сбор мочи за определенный промежуток времени, а именно 
за 24 часа, и пересчет полученного значения суточной про-
теинурии или на 1 кг массы тела ребенка, или на 1 м2 поверх-
ности тела. В норме за сутки допустимо выделение не более 
0,096 г белка на 1 м2 поверхности тела ребенка.

Необходимость сбора и хранения мочи в течение целых 
суток изначально допускает недостаточную комплаентность 
в выполнении этой процедуры, к тому же имеются клиниче-
ские ситуации, когда суточный сбор мочи не возможен (на-

пример, дети в возрасте до 1 года, пациенты с недержанием 
мочи). В своей практике мы используем оценку степени про-
теинурии с помощью расчета показателя «отношение белка к 
креатинину» по данным результата анализа именно разовой 
порции мочи по следующей формуле:

Метод основан на постоянной скорости фильтрации 
креатинина в случае сохранных тубулярных функций, что 
позволяет использовать значение концентрации креатини-
на в разовой порции мочи в качестве константы. В норме 
значение отношения белка к креатинину в разовой порции 
меньше 0,2.

Кроме полной эквивалентности значения белково-
креатининового отношения и данных суточной протеину-
рии подсчет соотношения «белок-креатинин» может счи-
таться «цитовым» экспресс-методом оценки выраженности 
протеинурии. Измерение концентрации креатинина в моче 
доступно в любой биохимической лаборатории, определяю-
щей этот показатель в сыворотке крови.

Нефротический синдром (НС) – патогенетически законо-
мерно развивающийся симптомокомплекс в случае достиже-
ния и превышения уровня протеинурии свыше 960 мг/м2/24 
ч (допустимо округление этого значения до 1 г/кв.м/24 ч) или 
значений отношения белка к креатинину более 2, а именно: 
протеинурии нефротического уровня, приводящей к разви-
тию гипоальбуминемии (в норме концентрация альбуминов 
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в плазме крови не менее 35 г/л), следствием чего является 
снижение онкотического давления плазмы и развитие интер-
стициальных отеков. В структуре нефротического синдрома 
имеет место гиперлипидемия (в качестве маркера можно ис-
пользовать уровень холестерина), объясняющаяся повышени-
ем синтеза в печени липопротеидов. Считается, что развитие 
отеков соответствует снижению альбуминов в крови менее 25 
г/л. Падение уровня альбуминов в плазме крови до 10-15 г/л 
является  критичным показателем для возможного развития 
жизнеугрожающих осложнений нефротического синдрома 
(гиповолемический шок, тромбозы), что требует проведения 
неотложных профилактических мероприятий. Является пред-
метом научных изучений тот факт, что нефротический син-
дром может протекать не только с понижением онкотического 
давления плазмы, но и с нормальным и повышенным уровнем. 
Формула Ван де Вале: UK/(UK+UNa), где UK – концентрация ка-
лия в моче, UNa – концентрация натрия в моче, – позволяет 
рассчитать состояние волемического статуса и обосновать не-
обходимость заместительной терапии альбумином. Значение 
результата выше 72% свидетельствует о гиповолемии.

Гематурия – наличие в моче эритроцитов и/или сво-
бодного гемоглобина. Под патологической эритроцитурией 
традиционно понимают обнаружение в мочевом осадке 5 и 
более эритроцитов в поле зрения (микроскопирование при 
40-кратном увеличении центрифугированного образца мочи 
при 750 g). Однако, в настоящее время в лабораториях вне-
дряются полуавтоматические и автоматические анализаторы 
последнего поколения (например, мочевая станция Sysmex 
UF-1000i), которые оценивают уровень эритроцитов в еди-
ницах концентрации (то есть количество клеток в единице 
объема мочи). При этом нормой является 0-5,8 эритроци-
тов в микролитре мочи. В нефрологической практике так-
же используются количественные методы анализа потерь 
форменных элементов (например, по Нечипоренко, Аддису-
Каковскому). Указанные количественные анализы имеют со-
мнительное клиническое значение, так как не указывают ни 
на источник эритроцитурии (клубочек или другие структуры 
нефрона, или мочевыводящие пути), ни на точную степень 
ее выраженности. Для локализации «топики» эритроциту-
рии используется метод фазово-контрастной микроскопии 
нативной мочи. Обнаружение более 10-15% измененных эри-
троцитов в виде формы акантоцитов предполагает гломеру-
лярный генез гематурии (рис. 1).

Нефритический синдром – симптомокомплекс, в осно-
ве патогенеза которого лежит нарушение фильтрацион-
ной функции клубочка, следствием чего является падение 
количества образуемой мочи, азотемия, повышение вну-
трисосудистого объема жидкости, что приводит к артери-
альной гипертензии и развитию гидростатических отеков. 
Морфологической основой формирования нефритического 
синдрома является воспалительный гломерулярный процесс 
(классическим примером служит острый постстрептококко-
вый гломерулонефрит), поэтому закономерно повреждение 
капилляров клубочка и развитие эритроцитурии (микро- 
или макро-). Протеинурия при нефритическом синдроме не 
достигает нефротического уровня.

Международная классификация болезней десятого пере-
смотра комбинирует вышеизложенные клинические прояв-
ления в следующем номенклатурном порядке:

N 00 Острый нефритический синдром
N 01 Быстро прогрессирующий нефритический синдром
N 02 Рецидивирующая и устойчивая гематурия
N 03 Хронический нефритический синдром
N 04 Нефротический синдром
N 05 Нефритический синдром не уточненный
N 06 Изолированная протеинурия с уточненным морфо-

логическим поражением
N 07 Наследственная нефропатия, не классифицирован-

ная в других рубриках
При этом абсолютно в каждой рубрике МКБ предусмо-

трено уточнение морфологического состояния изменений 
клубочков, а именно:

.0 Незначительные гломерулярные нарушения
Минимальное повреждение
.1 Очаговые и сегментарные гломерулярные повреж-

дения
Очаговый и сегментарный:
- гиалиноз
- склероз
Очаговый гломерулонефрит
.2 Диффузный мембранозный ГН
.3 Диффузный мезангиальный пролиферативный ГН
.4 Диффузный эндокапиллярный пролиферативный 

ГН
.5 Диффузный мезангиокапиллярный ГН
Мембранозно-пролиферативный ГН (типы 1 и 3)

Рис. 1. Акантоцит (в центре) при фазово-контрастной микроскопии (http://www.biomedyk.aplus.pl)
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.6 Болезнь плотного осадка
Мембранозно-пролиферативный ГН (тип 2)
.7 Диффузный серповидный ГН
Экстракапиллярный ГН
.8 Другие изменения
Пролиферативный ГН БДУ
.9 Неуточненное изменение
Таким образом, любая морфологическая форма гломе-

рулярного повреждения может иметь самое разнообразное 
клиническое проявление. Приводим краткое изложение ука-
занных выше морфологических паттернов на схематическом 
рисунке, на наш взгляд, доступно отражающем ключевые ги-
стологические черты основных гломерулопатий (рис. 2).

Болезнь минимальных изменений клубочков (БМИ). 
Название болезни связано с тем, что проведение световой 
микроскопии не выявляет изменений в клубочках, сосудах 
и тубулоинтерстициальной ткани. При электронной микро-
скопии обнаруживаются патогномоничные изменения подо-
цитов в виде сглаживания и потерь малых ножек.

Фокально-сегментарный гломерулосклероз (ФСГС). 
При световой микроскопии выявляются отложения круп-
ных протеиновых тромбов (гиалиноз) в отдельных клубоч-
ковых дольках (т.е. сегментарно). Первоначально процесс за-
трагивает не все клубочки (т.е. носит фокальный характер). 
Гломерулярные изменения раньше всего обнаруживаются в 
юкстамедуллярных клубочках, а позднее распространяются 
по всему корковому слою. Базальные мембраны утолщены 
и могут быть сморщены. Вовлеченная долька часто сращена 
с капсулой Боумэна-Шумлянского (Б-Ш). При электронной 
микроскопии выявляется полное слияние отростков ножек 
подоцитов даже в тех клубочках, в которых нет сегментарно-
го склероза. ФСГС свойственны грубые изменения в каналь-
цах и интерстциии.

Мембранозная нефропатия (МН). Гломерулопатия с 
иммунными депозитами на наружной поверхности гломе-
рулярной базальной мембраны (ГБМ) без мезангиальной 
пролиферации. Различают 4 стадии прогрессирования МН: 
I стадия – клубочки при световой микроскопии часто вы-
глядят нормальными, при электронном микроскопировании 
уже выявляют иммунные депозиты на наружной стороне 
ГБМ (субэпителиальные отложения), II стадия – субэпи-
телиально выявляются протеиновые депозиты, при этом с 
наружной поверхности ГБМ имеются типичные «шипики» 
– выросты новообразованной ГБМ между депозитами. При 
световой микроскопии эта стадия также может быть не вы-
явлена. III стадия – протеиновые депозиты полностью по-
крываются ГБМ и располагаются внутри нее. В IV стадию 
МН наблюдаются склероз с заметным утолщением ГБМ.

Мезангиопролиферативный гломерулонефрит 
(МезПГН). Характеризуется очаговой или диффузной, гло-
бальной или сегментарной пролиферацией мезангиальных 
клеток, сочетающейся с утолщением мезангиального ма-
трикса и накоплением в зоне мезангия иммунных депозитов. 
Если при иммунно-гистохимическом исследовании мезанги-
альные депозиты маркируются как иммуноглобулины IgA, 
то процесс носит название IgA-нефропатии.

Диффузный эндокапиллярный пролиферативный 
гломерулонефрит (на схеме не представлен): диффузное и 
глобальное, экссудативное и пролиферативное воспаление. 
Является классической морфологической основой пост-
стрептококкового гломерулонефрита.

Мезангиокапиллярный (мембранознопролифератив-
ный) гломерулонефрит (МезКГН). МезКГН I – типа: про-
лиферативный гломерулонефрит с образованием удвоенных 
контуров периферических капиллярных петель, мезанги-
альной интерпозицией и выраженной лобуляцией (дольча-
тостью) клубочка. МезКГН II типа: ГН, характеризующийся 
высоко плотными депозитами внутри ГБМ и разнообразной 
клубочковой морфологией.

Экстракапиллярный гломерулонефрит. Имеется про-
лиферация эпителия капсулы Б-Ш в ответ на инссудацию 
плазменных белков в Боуменово пространство, что является 
следствием некроза клубочковых петель (при световой ми-
кроскопии пролиферированный участок наружной капсулы 
клубочка имеет вид «полулуния» или «серпа»). Различают 
несколько патогенетических механизмов формирования 
полулуний (наличие антител к ГБМ, отложение в капил-
лярных петлях иммунных комплексов, АНЦА-васкулит). 
Полулуния претерпевают следующую морфологическую 
трансформацию: клеточные, фиброзно-клеточные, фиброз-
ные. Экстракапиллярный гломерулонефрит обычно явля-
ется морфологической основой быстропрогрессирующего 
гломерулонефрита.

В детской нефрологической практике используется воз-
можность  диагностики некоторых нозологий, учитывая 
только клинические данные. Это следующие заболевания:

Болезнь минимальных изменений клубочков. Является 
причиной развития нефротического синдрома в педиатри-
ческой практике примерно в 80% случаев. Для клинической 
диагностики обязательно сочетание следующих признаков: 
«чистый» нефротический синдром (гематурия и повышение 
АД могут наблюдаться у 25% детей только в первые дни за-
болевания); дебют заболевания в возрасте 1-7 лет; стероид-
чувствительность процесса; отсутствие нарушений функций 
почек и благоприятный прогноз.

Острый постстрептококковый гломерулонефрит 
(ОПСГН). ОПСГН имеет следующие характеристики: кли-
ническая картина представлена нефритическим синдромом 
или эритроцитурией +/- протеинурией; доказанный факт пе-
ренесенной инфекции, вызванной β-гемолитическим стреп-
тококком группы А (в анамнезе ангина или стрептодермия, а 
также выявление антистрептококковых антител в повышен-
ном титре); циклическое течение процесса (период началь-
ных проявлений, переходящий в период обратного развития 
и сменяющийся выздоровлением). Патогномоничным для 
ОПСГН является восстановление С3 фракции комплемента 
к 6 недели от начала заболевания.

Таким образом, морфологической верификации требуют 
все случаи нефротического синдрома, имеющие клиниче-
ские черты, отличные от болезни минимальных изменений 
клубочков, а также все случаи эритроцитурии, при условии 
исключения ОПСГН и урологических причин для возникно-
вения гематурии. Важно, что показанием для установления 
морфологического диагноза может рассматриваться жела-
ние родителей знать точный прогноз развития заболевания 
у ребенка. Более детальные показания для нефробиопсии у 
детей следующие:

1. Изолированный НС со следующими характеристиками:
– стероидрезистентный НС
– стероидзависимый НС перед назначением цитостати-

ческих препаратов
– НС у детей младше 1 года и старше 12 лет
– НС с прогрессирующим снижением почечных функ-

ций
– подозрение на вторичный характер НС (СКВ, амилои-

доз и др.)
– семейный характер НС
2. «Смешанный» НС:
НС + артериальная гипертензия
НС + эритроцитурия
НС + артериальная гипертензия + эритроцитурия
3. Изолированная протеинурия нефротического уровня.
4. Эритроцитурия продолжительностью свыше 1 года при 

полном исключении урологических причин и коагулопатий.

Рис. 2. Морфологические варианты гломерулопатий 
(пояснения в тексте).
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5. Определение прогноза заболевания.
В педиатрической практике развитие гломерулопатий 

может быть связано с наличием генных мутаций, ведущих 
к нарушению биосинтеза белков, входящих в структурные 
элементы клубочка (табл. 1).

Генетическое исследование крови с целью определении 
точечных мутаций генов обязательно в случае предположе-

Таблица 1
Генетические варианты гломерулопатий

Форма Ген Протеин Гистологичские данные Клинические признаки
Врожденный НС
финского типа

NPHS1 Нефрин Мезангиальная 
гиперцеллюлярность,
гломерулосклероз, тубулярный
кистоз и фиброз.

Врожденный или инфантильный
стероидрезистентный 
нефротический
синдром, ХПН в ранние срокиРецессивный НС NPHS2 Подоцин Минимальные изменения, ФСГС.

Х-сцепленный
синдром 
Альпорта

Ген COL4A5 Коллаген IV типа
(COL4A5)

Светооптических изменений в
ранней стадии не выявляется.
При электронной микроскопии
определяются патогномоничные
изменения ГБМ.

Гематурия.
Может быть протеинурия,
прогрессирующая до уровня НС.
ХПН, в том числе в детском и
подростковом возрасте.
Нейросенсорная тугоухость

ния наследственного варианта нефропатии для выбора адек-
ватной терапевтической тактики.

Учитывая изложенные выше особенности, диагностика 
и лечение заболеваний клубочков проводится в специали-
зированном стационаре в зависимости от установленного 
клинико-морфологического варианта с использованием со-
временных достижений иммуносупрессивной терапии и ме-
тодов нефропротекции.
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