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Ïåäèàòðè÷åñêàÿ íåôðîëîãèÿ ïðî÷íî âîøëà â
íåôðîëîãèþ, êàê íàóêó, èçó÷àþùóþ ñîñòîÿíèå ïî-
÷åê ó çäîðîâîãî è áîëüíîãî ÷åëîâåêà. Îñîáåííîñ-
òüþ ïåäèàòðè÷åñêîé íåôðîëîãèè ÿâëÿåòñÿ åå ñâÿçü
ñ ïåäèàòðèåé è èçó÷åíèå ôèçèîëîãèè è ïàòîëîãèè
ïî÷åê ó ðåáåíêà ïî ìåðå åãî ðîñòà è ðàçâèòèÿ. Â
ïîñëåäíèå ãîäû îòìå÷àåòñÿ «îìîëîæåíèå» çàáî-
ëåâàíèé, ñ êîòîðûìè ïðèõîäèòñÿ èìåòü äåëî ïåäè-
àòðàì-íåôðîëîãàì. Â ÷àñòíîñòè, ðå÷ü èäåò î ÷àñ-
òîòå ðàçâèòèÿ äèàáåòè÷åñêîé íåôðîïàòèè â äåòñ-
êîì âîçðàñòå, ÷åãî íå íàáëþäàëîñü èëè âñòðå÷àëîñü
êðàéíå ðåäêî â ÕÕ â. Äðóãîé îñîáåííîñòüþ ñîâðå-
ìåííîé íåôðîëîãèè ÿâëÿåòñÿ ñâîåîáðàçíîå «ñòà-
ðåíèå» ðÿäà íåôðîïàòèé, êîòîðûå â ïðåæíåå âðå-
ìÿ íàáëþäàëèñü òîëüêî ïåäèàòðàìè-íåôðîëîãàìè,
òàê êàê òàêèå áîëüíûå íå äîæèâàëè äî âçðîñëîãî
ñîñòîÿíèÿ. Ïðèìåðîì òàêîãî ðîäà ÿâëÿåòñÿ âîç-
ìîæíîñòü ïðåäîòâðàòèòü íåìèíóåìûé ëåòàëüíûé
èñõîä ïðè åñòåñòâåííîì òå÷åíèè ôèíñêîãî òèïà
âðîæäåííîãî íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà â ðàííåì
äåòñêîì âîçðàñòå, è ïóòåì ñâîåâðåìåííîé òðàíñ-
ïëàíòàöèè ïî÷êè íà 1–2-ì ãîäó æèçíè ðåáåíêà äàòü
åìó ðàçâèâàòüñÿ è íàáëþäàòüñÿ ïî ìåðå ðîñòà íå
òîëüêî ïåäèàòðîì, íî òåðàïåâòîì-íåôðîëîãîì.
Àíàëîãè÷íîå ÿâëåíèå îòìå÷àåòñÿ è ïðè äðóãèõ
âðîæäåííûõ íåôðîëîãè÷åñêèõ ñîñòîÿíèÿõ, ïðè êî-

òîðûõ ñîâðåìåííûå òåðàïåâòè÷åñêèå âîçìîæíîñ-
òè ïîçâîëÿþò äîñòè÷ü áîëüíîìó ðåáåíêó ñîñòîÿ-
íèÿ, êîãäà ëå÷àùèì âðà÷îì ñòàíîâèòñÿ òåðàïåâò.

Â ïîñëåäíåå âðåìÿ âñå áîëüøåå âíèìàíèå îá-
ðàùàåòñÿ íà õàðàêòåð ðàçâèòèÿ ðåáåíêà â íåîíà-
òàëüíûé ïåðèîä. Ñïåöèàëüíî ïðîâåäåííûå èññëå-
äîâàíèÿ J. Soriano è ñîàâò. [1] ïîêàçàëè, ÷òî ïðè
ìàëîì âåñå ðåáåíêà ó íåãî íåðåäêî óæå â ïîäðîñ-
òêîâîì ïåðèîäå ðàçâèâàåòñÿ ãèïåðòîíè÷åñêàÿ áî-
ëåçíü. Íàáëþäåíèÿ â íåôðîëîãè÷åñêîé êëèíèêå
ÌÍÈÈÏ è ÄÕ âûÿâèëè, ÷òî ïðîãðåññèðîâàíèå ñòå-
ðîèä-ðåçèñòåíòíîãî íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà
(ÑÐÍÑ) ïðîèñõîäèò òÿæåëåå ó äåòåé, ðîæäåííûõ
ñ ìàëîé ìàññîé òåëà [2].

Íåôðîëîãèÿ äåòñêîãî âîçðàñòà èìååò ñâîè îñî-
áåííîñòè, êîòîðûå òðåáóþò íàáëþäåíèÿ çà áîëüíûì
èìåííî ïåäèàòðà. Ðå÷ü èäåò íå î ôåòàëüíîé íåôðî-
ëîãèè, êîòîðàÿ â íàñòîÿùåå âðåìÿ âñå óâåðåííåå
âûäåëÿåòñÿ èç ïåäèàòðè÷åñêîé íåôðîëîãèè [3, 4]. Ðå÷ü,
ïðåæäå âñåãî, èäåò î òîì, ÷òî äëÿ ðåáåíêà ñâîéñòâåí-
íû çàáîëåâàíèÿ, ñâÿçàííûå ñ äèçýìáðèîãåíåçîì, ñ
íàñëåäñòâåííîé ïåðåäà÷åé áîëåçíåé èëè ñ ñîñòîÿíè-
åì, êîòîðîå íåðåäêî íàçûâàþò «îò îðãàíà ê îðãàíó».
Èññëåäîâàíèÿ, ïðîâåäåííûå íàìè ñîâìåñòíî ñ àêó-
øåðàìè-ãèíåêîëàãàìè, ïîêàçàëè âûñîêóþ ÷àñòîòó
ðàçâèòèÿ ïàòîëîãèè îðãàíîâ ìî÷åâîé ñèñòåìû
(ÎÌÑ) ó ðåáåíêà, åñëè íåôðîëîãè÷åñêèå çàáîëåâà-
íèÿ âûÿâëåíû ó åãî ìàòåðè [5] (òàáë 1).

Ãîâîðÿ î íàñëåäñòâåííîé ïàòîëîãèè, êîòîðàÿ
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ìîæåò ïðîÿâèòüñÿ ó ðåáåíêà, ñëåäóåò, î÷åâèäíî,
äóìàòü î òàêèõ ãðóïïàõ çàáîëåâàíèé, êàê:

• íåôðîïàòèè, ïðîÿâëÿþùèåñÿ ãåìàòóðèåé;
• ïàòîëîãèÿ ïî÷åê ñ íàñëåäñòâåííîé ãèïåðòåí-

çèåé èëè ãèïîòîíèåé;
• êèñòîçû ïî÷åê ðàçëè÷íîãî õàðàêòåðà, íî ñâÿ-

çàííûå ñ ãåíåòè÷åñêèìè âëèÿíèÿìè;
• íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì, çàâèñÿùèé îò ìóòà-

öèè ãåíîâ, ÷àùå ýòî îòíîñèòñÿ ê ãåíàì, êîäèðóþ-
ùèõ áåëêè ïîäîöèòîâ è ïîäîöèòàðíûõ ìåìáðàí.

Îñîáóþ ãðóïïó çàáîëåâàíèé ïðåèìóùåñòâåííî
äåòñêîãî âîçðàñòà ñîñòàâëÿþò òóáóëîïàòèè, êîòî-
ðûå ñâÿçàíû ñ ìóòàöèåé ðàçëè÷íûõ ãåíîâ, à ïîýòî-
ìó èìåþùèå ðàçíîîáðàçíûå êëèíè÷åñêèå ïðîÿâ-
ëåíèÿ. Ýòîò àñïåêò ïàòîëîãèè òðåáóåò ñïåöèàëü-
íîãî îñâåùåíèÿ.

Õîòÿ åäèíè÷íûå îïèñàíèÿ òîé èëè èíîé íàñëåä-
ñòâåííîé ïàòîëîãèè ïî÷åê ïðîèñõîäèëè â ðàçëè÷-
íûå ãîäû â ïðîöåññå ðàçâèòèÿ ìåäèöèíû, îäíàêî
ñïåöèàëüíîå èçó÷åíèå ãåíåòè÷åñêè-äåòåðìèíèðî-
âàííûõ íåôðîïàòèé íà÷àëîñü èìåííî â ÕÕ â. è êà-
ñàëîñü, ïðåæäå âñåãî, çàáîëåâàíèé, ïåðâûå ïðîÿâ-
ëåíèÿ êîòîðûõ îòìå÷àþòñÿ ó ðåáåíêà. Èññëåäî-
âàíèå ñåìåé ñ ïåðñèñòèðóþùåé ãåìàòóðèåé ìîæíî
ñâÿçàòü ñ èìåíåì àíãëèéñêîãî âðà÷à À. Àëüïîðòà,
êîòîðûé â 1927 ã. â íåñêîëüêèõ ïîêîëåíèÿõ ïîäðîá-
íî îïèñàë êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó íàñëåäñòâåííîãî
íåôðèòà [6]. Óæå À. Àëüïîðò îáðàòèë âíèìàíèå íà
áîëåå òÿæåëîå ðàçâèòèå áîëåçíè ó ìàëü÷èêîâ è
÷àñòîå ðàçâèòèå ÕÏÍ åùå â ïîäðîñòêîâîì âîçðà-
ñòå. Îäíàêî î ãåíåòè÷åñêîé äåòåðìèíèðîâàííîñòè
çàáîëåâàíèÿ ñòàëî èçâåñòíî ïîñëå êëîíèðîâàíèÿ
ìóòàíòíîãî ãåíà, îòâåòñòâåííîãî çà ðàçâèòèå ýòîé
ïàòîëîãèè, îñóùåñòâëåííîãî ïðè ñèíäðîìå Àëüïîð-
òà ãðóïïîé èññëåäîâàòåëåé ïîä ðóêîâîäñòâîì
L.Menlove è ñîàâò. [7]. Èìåííî ãåíåòè÷åñêèå èñ-
ñëåäîâàíèÿ ïîçâîëèëè, êàê ðàâíîöåííûå, èñïîëüçî-
âàòü òåðìèíû: «íàñëåäñòâåííûé íåôðèò» è «ñèíä-

ðîì Àëüïîðòà». Âñëåä çà ñåðü-
åçíûì èçó÷åíèåì ñèíäðîìà
Àëüïîðòà ïîÿâèëèñü êëèíè÷åñ-
êèå è ãåíåòè÷åñêèå èññëåäîâà-
íèÿ áîëåçíè òîíêèõ áàçàëüíûõ
ìåìáðàí (ÁÒÁÌ), íåðåäêo âû-
ÿâëÿåìûõ ó äåòåé ñ ïåðñèñòè-
ðóþùåé ãåìàòóðèåé [8]. Íàìè
îáíàðóæåíî [9], à â ïîñëåäóþ-
ùåì ïîäòâåðæäåíî ìíîãî÷èñ-
ëåííûìè èññëåäîâàíèÿìè, ÷òî
ÁÒÁÌ ìîæåò áûòü ïðåäðàñïî-
ëàãàþùèì ôàêòîðîì ê ðàçâè-
òèþ äðóãèõ ãëîìåðóëîïàòèé.

Âåäóòñÿ èññëåäîâàíèÿ, íà-
ïðàâëåííûå íà èçó÷åíèå ðîëè

ãåíåòèêè â ðàçâèòèè àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèè.
Îäíàêî, êðîìå îáíàðóæåíèÿ íåêîòîðûõ ãåíåòè÷åñ-
êè-äåòåðìèíèðîâàííûõ ôîðì àðòåðèàëüíîé ãèïåð-
òåíçèè è ãèïîòîíèè ó äåòåé ñàìîãî ðàííåãî âîçðà-
ñòà, óñòàíîâèòü íàñëåäñòâåííûé õàðàêòåð íàèáî-
ëåå ðàñïðîñòðàíåííûõ âàðèàíòîâ àðòåðèàëüíîé
ãèïåðòåíçèè íå óäàëîñü [10].

Êèñòîçû ïî÷åê ñîñòàâëÿþò áîëüøóþ ãðóïïó
çàáîëåâàíèé, êîòîðûå íåðåäêî âûÿâëÿþòñÿ òîëüêî
ó âçðîñëûõ. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ñòàëî î÷åâèäíûì,
÷òî áîëüøèíñòâî èç íèõ ñâÿçàíî ñ ïî÷å÷íûì
äèçýìáðèîãåíåçîì. Îíè ìîãóò îïðåäåëÿòüñÿ äàæå
â àíòåíàòàëüíîì ïåðèîäå ðàçâèòèÿ ðåáåíêà. Âû-
äåëÿþò êèñòîçû êîðòèêàëüíîé çîíû è êèñòîçû ìå-
äóëëÿðíîãî âåùåñòâà ïî÷êè. Ïîñëåäíèå íîñÿò íà-
çâàíèå íåôðîíîôòèçà è íåðåäêî ïðè îòñòàâàíèè
ðîñòà ðåáåíêà, ñêëîííîñòè åãî ê ïîëèóðèè, àíåìè-
çàöèè áîëüíîãî òîëüêî ÿðêèå ïðèçíàêè ïî÷å÷íîé
íåäîñòàòî÷íîñòè ïðèâëåêàþò ê òàêèì ïàöèåíòàì
ïðèñòàëüíîå âíèìàíèå íåôðîëîãîâ. Ñîâðåìåííûå
èññëåäîâàíèÿ ïîêàçûâàþò, ÷òî â ðàçâèòèè íåôðî-
íîôòèçà ïðèíèìàþò àêòèâíîå ó÷àñòèå îðãàíåëëû –
ïåðâè÷íûå âîðñèíêè èëè ìîíîöèëèè, êîòîðûå ÿâëÿ-
þòñÿ ñâîåîáðàçíûìè ìåõàíîñåíñîðàìè äëÿ ðàçíî-
îáðàçíûõ âëèÿíèé âíåøíåãî ìèðà [11]. ßâëÿÿñü êàê
áû àíòåííàìè äëÿ âîñïðèÿòèÿ âíåøíèõ âîçäåé-
ñòâèé, âîðñèíêè (öèëèè) ïåðåäàþò èíôîðìàöèþ
êëåòêå, ÷òî âåäåò ê ñîîòâåòñòâóþùèì íåîáõîäè-
ìûì â êàæäîì êîíêðåòíîì ñëó÷àå èçìåíåíèÿì
îáìåííûõ ïðîöåññîâ. Îñíîâûâàÿñü íà ýêñïåðèìåí-
òàëüíûõ äàííûõ êàñàòåëüíî äåÿòåëüíîñòè âîðñè-
íîê, F. Hildebrandt è ñîàâò. [12] âûñêàçàëèñü â
ïîëüçó òîãî, ÷òî íåôðîíîôòèç ÿâëÿåòñÿ ñâîåîáðàç-
íîé öèëèîïàòèåé. Ýêñïåðèìåíòàëüíûå è êëèíè÷åñ-
êèå èññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî î öèëèîïàòèÿõ ñëå-
äóåò ãîâîðèòü íå òîëüêî â ñëó÷àÿõ íåôðîíîôòèçà,
íî ïîëèêèñòîçíîé áîëåçíè ïî÷åê, ïðè êîòîðîé õà-
ðàêòåðíî ðàñïîëîæåíèå êèñò â êîðêîâîì âåùåñòâå

Таблица 1

Характер патологии ОМС у детей,
рожденных женщинами с заболеваниями почек

Формы почечной патологии у детей * Диагноз заболевания матери

ГН (n=22) ПиН (n=57) НН (n=24)

Всего детей 27 63 29
Пиелонефрит (ПиН) 11 32
Гломерулонефрит (ГН) 8
ДН с ОКК и ТИН метаболического генеза 8 15
Аномалии ОМС 6 35 29
Наследственный нефрит 29
Дисплазия почечной ткани 1 5
Семейная нефропатия 4
Нейрогенная дисфункция мочевого пузыря 3 5

* У детей нередко выявлялась сочетанная патология органов мочевой системы,
поэтому количество болезней превосходит число рожденных детей.
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ïî÷åê [13]. Ïàòîëîãèÿ öèëèé ñâÿçàíà ñ íàðóøåíèÿ-
ìè áåëêîâ, ðàñïîëîæåííûõ â âîðñèíêàõ(öèëèÿõ) è
êîäèðóåìûõ öåëûì ðÿäîì ãåíîâ, îòâåòñòâåííûõ çà
ðàçëè÷íûå ôîðìû êèñòîçíûõ çàáîëåâàíèé. Êðîìå
CACUT (ïîðàæåíèÿ ïî÷åê è îðãàíîâ ìî÷åâûäåëå-
íèÿ) ïðè ìóòàöèÿõ ãåíîâ, îòâåòñòâåííûõ çà áåëêè
öèëèé, ìîãóò íàáëþäàòüñÿ ðàçíîîáðàçíûå ïîðîêè
äðóãèõ îðãàíîâ, ïðèâîäÿùèõ â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ
ê àíòåíàòàëüíîé ëåòàëüíîñòè [14].

Ñóùåñòâåííîå ìåñòî â ïåäèàòðè÷åñêîé íåôðî-
ëîãèè çàíèìàåò ãåíåòè÷åñêè-äåòåðìèíèðîâàííûé
íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì (ÍÑ). Îïðåäåëåíèå ìóòà-
öèè ãåíà, êîäèðóþùåãî áåëîê íåôðèí, ïðèâåëî ê ðàñ-
øèôðîâêå ïðîèñõîæäåíèÿ âðîæäåííîãî íåôðîòè÷åñ-
êîãî ñèíäðîìà ôèíñêîãî òèïà [15]. Âñëåä çà ýòèì
îòêðûòèåì ïîñëåäîâàëè ðÿä èññëåäîâàíèé, îïðåäå-
ëÿþùèõ ìóòàöèè ðàçëè÷íûõ ãåíîâ, ïîâèííûõ â ôîð-
ìèðîâàíèè íàñëåäñòâåííîãî ÍÑ [16] (òàáë. 2).

Ïî ìåðå èçó÷åíèÿ íàñëåäñòâåííûõ è ñåìåéíûõ
ôîðì ÍÑ ñòàíîâèëîñü î÷åâèäíûì, ÷òî èõ çíà÷è-
òåëüíî áîëüøå, ÷åì èçëîæåíî â òàáë. 2 [17]. Ïðåæ-
äå âñåãî, ýòî êàñàåòñÿ ôîðì, íåïîñðåäñòâåííî ñâÿ-
çàííûõ ñ ãåíàìè, êîäèðóþùèìè áåëêè ïîäîöèòîâ è
ùåëåâîé ìåìáðàíû. G. Benuit è ñîàâò. ïîêàçàíà
ðîëü â ðàçâèòèè ñòåðîèäîðåçèñòåíòíîãî ÍÑ ìóòà-
öèé ãåíîâ, êîäèðóþùèõ CD2AP è ACTN 4, ÷òî ðàñ-
ñìàòðèâàåòñÿ êàê ïðè÷èíà ðàçâèòèÿ ÍÑ [18].

Îïèñàí ñòåðîèäîðåçèñòåíòíûé ÍÑ, ðàçâèâàþ-
ùèéñÿ ïðè ìóòàöèè ãåíà PLCE1, êîäèðóþùåãî ôîñ-
ôîëèïàçó Ñ, ïåðåäàþùèéñÿ àóòîñîìíî-ðåöåñ-
ñèâíûì ïóòåì (ÀÐ) è ìîðôîëîãè÷åñêè ïðîÿâëÿþ-
ùèéñÿ äèôôóçíûì ÄÌÑ. Â ïîñëåäíåå âðåìÿ
îáðàùàåòñÿ ñïåöèàëüíîå âíèìàíèå íà òàê íàçûâà-
åìûå àññîöèèðîâàííûå ñèíäðîìû òèïà ñèíäðîìà
Øèìêå (ãåí SMARCALI, ðàñïîëîæåííûé íà 2q34-
q36 õðîìîñîìå), ñèíäðîìa Pierson, ñâÿçàííûì ñ
ãåíîì LAMB2, êàðòèðóåìîì íà 3p21 õðîìîñîìå.

Ìîæíî îæèäàòü â íåîòäàëåííîì áóäóùåì ðàñøèô-
ðîâêó ãåíåòè÷åñêîãî îáóñëîâëåííîãî ðàçâèòèÿ äðó-
ãèõ ôîðì ÑÐÍÑ. Óæå â íàñòîÿùåå âðåìÿ G. Caridi
è ñîàâò. [17] ñ÷èòàþò âîçìîæíûì ãðóïïèðîâàòü
ìîðôîëîãè÷åñêèå âàðèàíòû ïîðàæåíèÿ ïî÷åê ïðè
ñåìåéíûõ ñëó÷àÿõ ÍÑ, ïðè÷åì íàèáîëåå íåáëà-
ãîïðèÿòíûìè îêàçûâàþòñÿ ñëó÷àè êîëëàïñèðóþ-
ùåãî ÔÑÃÑ, êîòîðûå âûÿâëÿþòñÿ ïðè ìèòîõîíä-
ðèàëüíîì ïîðàæåíèè ïî÷åê. Ïîñëåäíèå ñâîéñòâåí-
íû ìóòàöèÿì COO2, äëÿ êîòîðîãî õàðàêòåðåí
äåôèöèò ïàðàãèäðîêñèáåíçîàò-ïîëèïðåíèëòðàíñôå-
ðàçû, PDSS2, êîäèðóþùåãî äåêàïðåíèë äèôîñôàò
ñèíòàçó è â ðÿäå ñëó÷àåâ ïðèâîäÿùèõ ê ðàçâèòèþ
ÑÐÍÑ- è AMPF-ñèíäðîìà, äëÿ êîòîðîãî õàðàêòåð-
íà ìèòîõîíäðèàëüíàÿ äèñôóíêöèÿ.

Îñîáóþ ãðóïïó íåôðîëîãèè äåòñêîãî âîçðàñòà
ñîñòàëÿþò òóáóëîïàòèè [19]. Ìíîãîîáðàçèå êëèíè-
÷åñêèõ è áèîõèìè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ðàçëè÷íûõ
òóáóëîïàòèé çàñòàâëÿþò íåîäíîêðàòíî ïåðåñìàò-
ðèâàòü êëàññèôèêàöèþ ýòèõ çàáîëåâàíèé, êîòîðûå,
êàê ïðàâèëî, êàñàþòñÿ ïàöèåíòîâ èìåííî äåòñêîãî
âîçðàñòà. Ñ÷èòàåòñÿ âîçìîæíûì äèôôåðåíöèðî-
âàòü òóáóëîïàòèè ïî òîìó – ïðîêñèìàëüíûé èëè
äèñòàëüíûé êàíàëüöû, ïðåæäå âñåãî, âîâëå÷åíû
â ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ. Îäíàêî, ïî ìíåíèþ
Þ.Å. Âåëüòèùåâà [20], öåëåñîîáðàçíî äëÿ ïðàê-
òè÷åñêîé íåôðîëîãèè âûäåëÿòü ãðóïïû çàáîëåâà-
íèé ïî äîìèíèðóþùåìó â êëèíè÷åñêîì îòíîøåíèè
ïðèçíàêó: òóáóëîïàòèè. Íà íàø âçãëÿä, öåëåñîîá-
ðàçíî âûäåëÿòü òóáóëîïàòèè:

• ïðîòåêàþùèå ñ îñòåîïàòèÿìè (áîëåçíü è ñèí-
äðîì äå Òîíè-Äåáðå–Ôàíêîíè, ôîñôàò-äèàáåò, òó-
áóëÿðíûé àöèäîç è äð.).

• õàðàêòåðèçóþùèåñÿ ïîëèóðèåé [ïî÷å÷íàÿ
ãëþêîçóðèÿ, ïî÷å÷íûé íåñàõàðíûé äèàáåò, ïî÷å÷-
íûé ñîëåâîé äèàáåò (ïñåâäîãèïîàëüäîñòåðîíèçì)
è äð.]

Таблица 2
Гены и их локализация при различных вариантах наследствeнного нефротическoго

синдромa (C. Antignac, 2002)

Заболевания с НС Насле� Локали� Ген Структура Продукт Морфологи�
дование зация гена гена ческий вариант

НС финского типа АР 19q12�q13 NPHS1 26 kb, 29 экзонов Нефрин ДМС
СРНС с ФСГС аутосомно�
рецессивный АР 1q25�q32 NPHS2 2 kb, 8 экзонов Подоцин ФСГС
ДМС изолированный ? (АР) 11p13 WT1 50 kb, 10 экзонов Белок, ДМС

регулятор
транскрипции

Синдром Дениса�Драша ? (АР) 11p13 WT1 ДМС
Синдром Фрайзера ? (АР) 11p13 WT1 ФСГС
НС с ФСГС, аутосомно

доминантный
ФСГС 1 АД 19q13 ACTN4 � α�Актинин ФСГС
ФСГС 2 АД 11q21�q22 не известен � � ФСГС

Примечание. ФСГС – фокально�сегментарный гломерулосклероз; ДМС – диффузный мезагиальный склероз.
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• òóáóëîïàòèè, õàðàêòåðèçóþùèåñÿ íåôðîëèòè-
àçîì, (öèñòèíóðèÿ, ãëèöèíóðèÿ, èìèíîãëèöèíóðèÿ è
äð).

Ýòîò ïîäõîä ê êëàññèôèêàöèè òóáóëîïàòèé, õîòÿ
è íå îõâàòûâàåò âñå èõ âàðèàíòû, îïèñûâàåìûå â
ïîñëåäíèå ãîäû, íî äàåò íàïðàâëåíèå äëÿ ðàñøèô-
ðîâêè ñóùíîñòè ïàòîëîãèè.

Ïðàêòè÷åñêè ê ýòîé òî÷êå çðåíèÿ, òîëüêî âû-
äåëÿÿ áîëåå ïîäðîáíî îñíîâíûå ñèíäðîìû, õàðàê-
òåðíûå äëÿ òóáóëîïàòèé, ïðèñîåäèíÿþòñÿ Í.Ä.
Ñàâåíêîâà, À.Â. Ïàïàÿí, Æ.Ã. Ëåâèàøâèëè [21].

Âîïðîñ êëàññèôèöèðîâàíèÿ ðàçíîîáðàçíûõ íå-
ôðîïàòèé, âñòðå÷àþùèõñÿ â äåòñêîì âîçðàñòå, òàê-
æå òðåáóåò ïîñòîÿííîãî îáäóìûâàíèÿ. Â 1989 ã.

Таблица 3

Номенклатура нефро� и уропатий (по М.С. Игнатовой, Ю.Е. Вельтищеву, 1989, с дополнениями)

I. Нефро� и уропатии врожденные и наследственные
1. Нефро� и уропатии при анатомических аномалиях

почек:
� количественные (агенезия, аплазия, добавочная поч�

ка, удвоение);
� позиционные (дистопия, нефроптоз, ротация);
� нарушение формы (подковообразная, L� и S�образ�

ные почки);
� изменения мочеточников, мочевого пузыря и уретры

(количества, калибра, формы);
� изменения почечных сосудов (артериальных, веноз�

ных, лимфатических);
� нарушение иннервации ОМС, нередко с синдромом

нейрогенного мочевого пузыря.
2. Нефропатии при паренхиматозных аномалиях почек:
� кистозные:
• поликистозная болезнь почек [варианты аутосомно�

доминантные (ПКБI, ПКБII) и аутосомно�рецессивные
(АРПКБ)];

• комплекс медуллярных кистозных болезней, включа�
ющих нефронофтиз I, II, III, IV типов, синдром Сениора и
кистозы в сочетании с другими аномалиями. Ожидается
описание нефронофтиза, связанного с мутациями генов
NPHP6, NPHP7, NPHP8, NPHP9;

• врожденный нефротический синдром финского типа;
• кистозные дисплазии;
• гломерулярные кистозы;
• другие.
� бескистозные:
• олигонефрония, олигомеганефрония;
• сегментарная гипоплазия (болезнь Аск�Упмарка);
• при гипопластической дисплазии почек.
� рефлюкс�нефропатия (сочетание врожденного ПМР с

повторными атаками пиелонефрита, нередко при наличии
дизэмбриогенеза почек).

3. Нефропатии при клеточных, субклеточных, мембран�
ных аномалиях почек:

� наследственный нефрит (синдром Альпорта);
� БТБМ;
� тубулопатии первичные:
• с преимущественным поражением проксимальных ка�

нальцев (глицинурия, цистинурия, фосфат�диабет и др.);
• с преимущественным поражением дистального ка�

нальца (почечный тубулярный ацидоз I типа, нефрогенный
несахарный диабет, псевдогипоальдостеронизм);

• с нарушением реабсорбции натрия в эпителиальном
натриевом канале кортикальной части собирательных тру�
бок (с развитием артериальной гипертензии (синдром
Лиддла, гиперальдостеронизм и др.) и артериальной ги�
потензии (синдромы Барттера, синдром Гительмана);

• с повреждением всего тубулярного отдела нефрона
(требует дальнейшего изучения).

� тубулопатии вторичные при наследственной патоло�
гии обмена веществ:

• дизметаболические нефропатии с кристаллуриями.
 �оксалатная нефропатия (наследственная первичная

гипероксалурия I, II типов);

� дизметаболическая нефропатия с оксалатно�кальци�
евой кристаллурией;

� уратная (подагрическая) нефропатия.
4. Нефропатии при наследственной системной патоло�

гии:
� болезнь Фабри;
� туберозный склероз;
� другие (редкие).
5. Нефро� и уропатии при хромосомных болезнях
6. Амилоидоз наследственный
7. Эмбриональные опухоли почек (опухоль Вильмса)
II. Приобретенные заболевания почек (нередко мульти�

факториальные)
• Диффузный гломерулонефрит: гематурическая, не�

фротическая, смешанная формы (после проведения нефро�
биопсии указывается морфологический вариант
поражения). Как особая форма выделяется острый пост�
стрептококковый нефрит;

• Пиелонефрит: первичный и вторичный (обструктив�
ный – при уропатии, метаболический, обструктивно�мета�
болический);

• Тубулоинтерстициальный (абактериальный) нефрит.
Может иметь острое и хроническое течение. Тубулоинтер�
стициальный компонент в развитии нефропатии обычно
определяет прогноз болезни при ее прогрессировании.
Описаны наследственные формы ТИН.

Вторичные заболевания почек при:
� системных васкулитах, системных заболеваниях со�

единительной ткани, патологии системы крови;
� острых бактериальных инфекциях (постскарлатиноз�

ный нефрит, нефропатия при дифтерии);
� вирусных инфекциях ( простого герпеса, ЦМВ, ВЭБ,

ОРВИ);
� хронических инфекциях (при бруциллезе, малярии,

иерсиниозе);
� при туберкулезной инфекции, которая приводит не

только к органному туберкулезу почек, но ТИН при туберку�
лезной интоксикации;

� при гиперкоагулемических нарушениях гомеостаза
(ГУС, тромботическая тромбоцитопеническая пурпура);

� при сахарном диабете (диабетический гломерулоск�
лероз);

� при лекарственных болезнях;
� при ожоговой болезни;
� при дизбактериозах (кандидоз почек);
� при хронических болезнях печени (часто при хрони�

чески активном гепатите);
� при аллергозах;
• Травмы почек и органов мочевыведения;
• Мочекаменная болезнь (часто исход дизметаболичес�

ких нефропатий);
• Опухоли почек (исключая эмбриональные);
• Острый некронефроз (при отравлениях, интоксика�

циях, операциях);
• Синдромы: лёгочно�почечный (синдром Гудпасчера),

синдром Вегенера и другие, обычно АНЦА� положительные
«Сочетанная патология почек»*

*Под сочетанной патологией почек понимается  наличие у одного пациента двух и более патологических процессов: ГН и
пиелонефрит, ГН и амилоидоз, ГПД и нефрит при геморрагическом васкулите и т.д.
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Ì.Ñ. Èãíàòîâà è Þ.Å. Âåëüòèùåâ [5] ïðåäëîæèëè
íîìåíêëàòóðó çàáîëåâàíèÿ ÎÌÑ, êîòîðóþ ìíîãî-
êðàòíî äîïîëíÿëè â äàëüíåéøåì. Â íàñòîÿùåå âðå-
ìÿ åå ìîæíî ïðåäñòàâèòü ñëåäóþùèì îáðàçîì
(òàáë. 3).

Âðÿä ëè ïîäîáíûé âàðèàíò íîìåíêëàòóðû ïà-
òîëîãèè ÎÌÑ ìîæíî ñ÷èòàòü îêîí÷àòåëüíûì. Â
÷àñòíîñòè ïîÿâëåíèå ñâåäåíèé î 9 ãåíàõ, êîòîðûå
ìîãóò îáóñëîâèòü ðàçâèòèå íåôðîíîôòèçà, æäóò
ñâîåãî êëèíè÷åñêîãî îïðåäåëåíèÿ. Íî ýòîãî ìàëî.
Ïîÿâèâøååñÿ è óòâåðäèâøååñÿ ñðåäè òåðàïåâòîâ-
íåôðîëîãîâ ïîíÿòèå õðîíè÷åñêàÿ áîëåçíü ïî÷åê
(ÕÁÏ) òðåáóåò ñâîåãî îñìûñëåíèÿ ïåäèàòðàìè-
íåôðîëîãàìè [22, 23].

Íàðÿäó ñî ñïåöèàëüíûì èçó÷åíèåì ÕÁÏ, òå-
ðàïåâòû ïðåäëàãàþò îáðàòèòü ñåðüåçíîå âíèìà-
íèå íà îñòðîå ïîðàæåíèå ïî÷åê. Ýòî íå íîâîñòü
äëÿ ïåäèàòðîâ-íåôðîëîãîâ, òàê êàê îñòðûå ñîñòî-
ÿíèÿ ó íîâîðîæäåííûõ, êàê ïðàâèëî, ïðîòåêàþò ñ
òÿæåëîé ïî÷å÷íîé èøåìèåé, òðåáóþùåé ñîîòâåò-
ñòâóþùåãî ëå÷åíèÿ [24].

Îáû÷íàÿ ñèòóàöèÿ ñêëàäûâàåòñÿ â íåôðîëîãèè:
ïåäèàòðû ñëåäîâàëè çà ïðåäëîæåíèÿìè, êîòîðûå
äåëàëè òåðàïåâòû-íåôðîëîãè. Íî îòìå÷àëèñü è èñ-
êëþ÷åíèÿ. Ïðåäëàãàÿ ñâîþ òåîðèþ ïðîãðåññè-
ðîâàíèÿ ãëîìåðóëîïàòèé, B. Brenner, G. Chertow [25]
ïðîâåëè ñðàâíåíèå ñ òåì, ÷òî íàáëþäàåòñÿ ó ðå-
áåíêà ïðè îëèãîíåôðîíèè. Ïî-âèäèìîìó, ïîäîáíîå
îáðàùåíèå òåðàïåâòîâ ê ïåäèàòðàì-íåôðîëîãàì
áóäåò íàðàñòàòü ïî ìåðå ñîâåðøåíñòâîâàíèÿ äè-
àãíîñòè÷åñêîé òåõíèêè [26]. Íå ìåíåå âàæíûì
ìîæåò îêàçàòüñÿ íåîáõîäèìîñòü ïîíÿòü ðàçâèòèå
òàêèõ ñåðüåçíûõ çàáîëåâàíèé, êàê ïîëèêèñòîçíàÿ
áîëåçíü ïî÷åê ñ ïîçèöèè ó÷àñòèÿ öèëèé â èõ ïàòî-
ãåíåçå. Äîìèíàíòíûé òèï ïîëèêèñòîçíîé áîëåçíè
äëèòåëüíî àññîöèèðîâàëñÿ ñ òåðìèíîì «âçðîñëûé
òèï ïîëèêèñòîçíîé áîëåçíè». Â äåéñòâèòåëüíîñòè
ýòî ïàòîëîãèÿ, îòíîñÿùàÿñÿ ê öèëèîïàòèÿì, – çà-
áîëåâàíèå, èìåþùåå íà÷àëî â ýìáðèîíàëüíîì ðàç-
âèòèè ðåáåíêà.

Ïðèîáðåòåííûå íåôðîïàòèè, òèïè÷íûå äëÿ
âçðîñëûõ áîëüíûõ, çíà÷èòåëüíî ðåæå âñòðå÷àþò-
ñÿ ó äåòåé. Ýòî, ïðåæäå âñåãî, îòíîñèòñÿ ê èììóí-
íîé ïàòîëîãèè, ðàçâèâàþùåéñÿ ïðè ñèñòåìíûõ çà-
áîëåâàíèÿõ ñîåäèíèòåëüíîé òêàíè è ñîñóäîâ, ïðè
íàðóøåíèÿõ îáìåíà. Â ñâÿçè ñ ñóùåñòâóþùåé ïðàê-
òèêîé èñïîëüçîâàíèÿ íîâûõ ëåêàðñòâåííûõ ñðåäñòâ
ïîñëåäîâàòåëüíî ó âçðîñëûõ, à çàòåì ëèøü ó áîëü-
íûõ äåòåé, ýòî ïðèâîäèò ê íåîáõîäèìîñòè ñðàâíè-
âàòü ïîëó÷àåìûå ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ ñ îöåíêîé òå-
ðàïåâòîâ-íåôðîëîãîâ. Âðÿä ëè ýòà ïðàêòèêà áóäåò
èçìåíåíà, íî íà îñíîâàíèè ïåðâè÷íûõ òåðàïåâòè-
÷åñêèõ ðåçóëüòàòîâ ñïåöèàëèçèðîâàííûå äåòñêèå
íåôðîëîãè÷åñêèå ñòàöèîíàðû äîëæíû âêëþ÷àòü-

ñÿ â èñïîëüçîâàíèå ñîâðåìåííûõ òåðàïåâòè÷åñêèõ
ñðåäñòâ. Ïðèìåð òîìó – ïðèìåíåíèå ðåíîïðîòåê-
òîðîâ ïðè íàñëåäñòâåííîì íåôðèòå ó äåòåé [27].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Ïåäèàòðè÷åñêàÿ íåôðîëîãèÿ îáëàäàåò ðÿäîì
îñîáåííîñòåé ïî ñðàâíåíèþ ñ òåðàïåâòè÷åñêîé
íåôðîëîãèåé â õàðàêòåðå áîëåçíåííûõ ïðîöåññîâ,
ñ êîòîðûìè ïðèõîäèòñÿ èìåòü äåëî ñïåöèàëèñòó.
Ýòî, ïðåæäå âñåãî, âûÿâëåíèå óæå â ðàííåì âîç-
ðàñòå íàñëåäñòâåííîé ïàòîëîãèè. Ó äåòåé âðÿä ëè
ñëåäóåò ðåçêî äèôôåðåíöèðîâàòü íåôðî- è óðîïà-
òèè, òàê êàê êëèíè÷åñêè îíè ÷àñòî áëèçêè, à â ïðî-
ãíîñòè÷åñêîì îòíîøåíèè áîëüíîé ñ òÿæåëîé óðî-
ïàòèåé â êîíå÷íîì èòîãå ñòàíîâèòñÿ ïàöèåíòîì ñ
íåôðîïàòèåé. Êëàññè÷åñêèé ïðèìåð òîìó – ðåô-
ëþêñ-íåôðîïàòèÿ. Â ñîâðåìåííîì àñïåêòå ñëåäó-
åò ó÷èòûâàòü äâà êàê áû ðàçëè÷íûõ ïðîöåññà, íî
ñóòü êîòîðûõ âèäíà è ïåäèàòðàì, è òåðàïåâòàì-
íåôðîëîãàì: ñ îäíîé ñòîðîíû, îìîëîæåíèå ìíîãèõ
íåôðîïàòèé, ñ äðóãîé ñòîðîíû – óäëèíåíèå æèçíè
ìàëåíüêèõ ïàöèåíòîâ ñ âðîæäåííûìè è íàñëåä-
ñòâåííûìè çàáîëåâàíèÿìè, ÷òî äîëæíî ñáëèæàòü
òåðàïåâòè÷åñêóþ è ïåäèàòðè÷åñêóþ íåôðîëîãèþ.
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