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Представлены приоритетные направления в исследованиях сотрудников отделения наследственных и приобретенных бо-
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Отдел нефрологии, который в дальнейшем был 
переименован в «отделение наследственных 

и приобретенных болезней почек, был создан 5 марта 
1970 г. по инициативе директора Московского НИИ 
педиатрии и детской хирургии проф. Ю. Е. Вельти-
щева. Первая задача, которая была поставлена перед 
сотрудниками отдела, — определить эпидемиологию 
болезней почек в России. К ее решению приступили 
совместно с врачами энтузиастами из многих меди-
цинских учреждений различных регионов страны — 
от Ленинграда до Владивостока. В общей сложности 
было обследовано более 100 000 практически здоро-
вых детей, и по результатам пробы Нечипоренко ока-
залось, что распространенность нефропатий соста-
вила 29:1000 детского населения, причем в структуре 
нефропатий преобладали инфекции мочевой систе-
мы, включая пиелонефрит (табл. 1) [1].

Эпидемиологические исследования продолжа-
лись до начала ХХI века. Установлено увеличение 
частоты патологии органов мочевой системы в по-

пуляции, причем не только в загрязненных тяжелы-
ми металлами регионах, но и в относительно чистых 
районах, где не выявлялось отчетливого влияния 
экологических воздействий (рис. 1) [2]. Эти данные 
особенно важны, учитывая, что именно в настоящее 
время акцентируется внимание мировой обществен-
ности на необходимости широких эпидемиологи-

Рис. 1. частота заболеваний органов мочевой системы у де-
тей (0—15 лет) в различных регионах России по данным 
эпидемиологических исследований (на 1000 детей).
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ческих исследований [3]. При эпидемиологических 
исследованиях в экологически загрязненных зонах 
было отмечено заболевание детей с первых месяцев 
жизни, причем степень выраженности заболевания 
зависела от степени загрязненности района [4]. Уста-
новлено, что основными факторами риска развития 
заболеваний почек являются патология течения бе-
ременности, нефрологические заболевания у матери, 
тератогенные влияния на семью ребенка [5].

Наряду с массовым скринингом детского насе-
ления в Калуге осуществлен селективный скрининг 
— обследование детей в случае обнаружения пато-
логии почек в семье, наличия у ребенка пяти и более 
внешних стигм соединительнотканного дизэмбрио-
генеза, дисфункции артериального давления в виде 
гипер- или гипотензии и абдоминального синдрома 
[6]. При использовании селективного скрининга час-
тота выявления наследственных и врожденных бо-

лезней была в 2 раза выше, 
чем при массовом скринин-
ге.

В Москве в 70-е годы 
прошлого столетия была 
создана модель детской не-
фрологической службы (см. 
схему), включающая по-
ликлинику, специализиро-
ванный нефрологический 
стационар, отделения дет-
ского гемодиализа и по-
чечной трансплантации, 
санаторной и санаторно-ку-
рортной службы [7]. Модель 
детской нефрологической 
службы получила золотую 
медаль ВДНХ в 1974 г. Уже 
в 1980 г. был открыт первый 
одно дневный стационар 
в МНИИ педиатрии и дет-
ской хирургии [8]. Опыт его 

Таблица 1. Распространенность нефропатий, по данным эпидемиологического исследования [1]

Заболевания Распространенность

На 1000 детей

Инфекция мочевой системы, включая пиелонефрит 18,0

Гломерулонефрит 3,3

Дисметаболическая нефропатия с оксалатно-кальциевой или уратной кристаллурией, 
включая уролитиаз

1,4

Интерстициальный (абактериальный) нефрит 1,0

Анатомические аномалии органов мочевой системы 1,3

Прочие 4,0

Среди прочих (на 100 000 детей):

семейные нефропатии 20

наследственный нефрит (синдром Альпорта) 17

дисплазии почек 17

нефрит при геморрагическом васкулите 9

нефрит при системных болезнях соединительной ткани 6

лекарственные нефропатии 6

гемолитико-уремический синдром 1

тубулопатии 18
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работы позволил издать в 1983 г. соответствующие 
методические рекомендации, которые разошлись 
по всей стране и стали основой для организации вне-
госпитальных методов обследования и лечения детей.

В отделе с момента его создания большое внима-
ние уделялось изучению наследственных и врожден-
ных нефропатий. Результатом этих исследований 
стала публикация первой в мире монографии «На-
следственные и врожденные нефропатии у детей» 
[5]. Проводились широкие исследования у больных 
с наследственным нефритом, который, по данным 
В. В. Фокеевой [9], встречается в российской популя-
ции значительно чаще, чем предполагалось ранее.

Полученные нами [10] результаты наблюдения 
и обследования 200 детей с наследственным нефри-
том позволили высказать гипотезу, согласно кото-
рой в основе заболевания лежит патология соеди-
нительной ткани. Гипотеза о первичном поражении 
соединительной ткани при наследственном нефрите 
получила подтверждение, когда в 1985 г. L. Menlove 
и соавт. [11] сообщили о выявлении гена COL4A5, 
локализованного на длинном плече хромосомы Х 
в зоне 21—22q и ответственного за развитие «класси-
ческого» синдрома Альпорта. С расшифровкой гене-
тического дефекта появилась возможность говорить 
о синдроме Альпорта как о генетически детермини-
рованной патологии коллагена 4-го типа. Термины 
«наследственный нефрит» и «синдром Альпорта»  
стали синонимами.

Наиболее типичен и распространен в мире Х-сце-
пленный вариант синдрома Альпорта. Это обнаружено 
и при обследовании российской популяции, причем 
у большинства (60 %) пациентов диагноз был постав-
лен на основании исследования родословных, а у 40 % 
— при определении типичных электронно-микроско-
пических изменений в нефробиоптате (рис. 2) [12]. 
Молекулярно-генетические исследования позволили 
выявить различные варианты мутации гена COL4A5, 
причем два варианта мутации пополнили мировую 
копилку результатов ДНК исследований при данном 
заболевании [13].

При электронно-микроскопическом исследова-
нии биоптатов почки у детей с персистирующей ге-
матурией обнаружено, что помимо утолщенной ди-
строфированной базальной мембраны, характерной 
для больных с синдромом Альпорта, ряд детей име-
ли тонкую базальную мембрану (см. рис. 2). Анализ 
клинической картины у детей с тонкими базальными 
мембранами, выявляемыми при электронной микро-
скопии, показал наличие у всех больных гематурии, 
однако в отдельных случаях отмечалось сочетание 
гематурии и протеинурии, в том числе с развитием 
нефротического синдрома [14]. Это позволило пред-
положить, что болезнь тонких базальных мембран 
может быть предрасполагающим фактором к разви-
тию других гломерулопатий. Подобное предположе-

ние получает подтверждение. Появляются сведения 
о возможности определять генетическую предраспо-
ложенность к сочетанию болезни тонких базальных 
мембран с другими гломерулярными заболеваниями 
[15].

Среди наследственной патологии почек специаль-
ное внимание было уделено аутосомно-доминантной 
и аутосомно-рецессивной поликистозной болезни 
почек и болезни Дебре — де Тони — Фанкони. Ока-
залось, что при этих заболеваниях, особенно при бо-
лезни Дебре — де Тони — Фанкони, определяются 
выраженные изменения энергообмена в виде сниже-
ния в лейкоцитах крови активности митохондриаль-
ных ферментов и усиления процессов пероксидации, 
что явилось основанием для лечения таких больных 
энерготропными препаратами [16].

Особое место среди генетически детерминиро-
ванных нефропатий занимает наследственный не-
фротический синдром [17]. Специальное внимание 
было обращено на нефротический синдром, связан-
ный с мутацией гена WTI, при котором отмечается 
патология не только мочевой, но и половой сферы. 
Молекулярно-генетические исследования подтвер-
ждают причину развития одного из вариантов генети-
чески детерминированного заболевания, связанного 
с мутацией WTI, — синдрома Фрайзера. Попытка 
определить у больных со стероидрезистентным не-
фротическим синдромом мутацию гена, кодирующе-
го нефрин, дала отрицательный результат, а мутация 
гена, кодирующего подоцин, была нами выявлена 

НЕфРОлОгИя

Рис. 2. Варианты базальных мембран при наследственных 
нефропатиях (данные электронной микроскопии).
а — синдром Альпорта: базальная мембрана неравно-
мерная, местами утолщена; б — болезнь тонких базаль-
ных мембран: на большом протяжении (>50%) базальная 
мембрана тонкая (100±50 нм, при норме >200 нм).

а

б
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не более чем у 2 % пациентов [18]. Данный факт ва-
жен уже потому, что имеются сведения, в частности, 
касающиеся турецкой популяции с подобной же вы-
боркой больных, где встречаемость мутации этого 
гена у пациентов со стероидрезистентным нефроти-
ческим синдромом достигает 33 %.

Среди врожденных нефропатий нами был вы-
делен вариант патологии, названный «нефропатия 
при гипопластической дисплазии» [19]. В качестве 
морфологических признаков дизэмбриогенеза опи-
сывались: мультигломерулярность, сближенность 
и гроздевидность гломерул, укорочение проксималь-
ных канальцев, наличие в корковом слое паренхимы 
«штампованных канальцев» [20]. Нередко заболева-
ние выявлялось в нескольких поколениях. Но только 
в ХХI веке в литературе появились данные о связи 
дизэмбриогенеза с генетическими влияниями [21]. 
Причем описанный нами вариант гипопластической 
дисплазии почек представляется как гипоплазия / ди-
сплазия.

В последнее время серьезное внимание обра-
щается на структурный почечный дизэмбриогенез, 
который отмечается при пузырно-мочеточниковом 
рефлюксе и способствует развитию рефлюкс-неф-
ропатии [22]. Исследования, проведенные у детей 
с рефлюкс-нефропатией, показали значение микро-
альбуминурии как раннего признака развития данной 
патологии [23]. Раннее назначение больным детям 
ингибиторов ангиотензинпревращающего фермен-
та способствует снижению артериального давления 
и уменьшению степени протеинурии [24].

При проведении клинико-генетических исследо-
ваний выявлено, что у детей нередко встречается муль-
тифакторное заболевание, проявляющееся дисме-
таболической нефропатией с оксалатно-кальциевой 
кристаллурией [25]. Исследования Л. М. Байгильди-
ной [26] позволили выделить различные клинические 
варианты патологии — от оксалатно-кальциевого 
диатеза до мочекаменной болезни, развивающейся 
на основе указанной нефропатии. Высокая частота 
дисметаболической нефропатии с оксалатно-каль-
циевой кристаллурией в загрязненном тяжелыми ме-
таллами регионе стала основой для дифференциации 
спорадической и экозависимой форм заболевания. 
При лечении детей с экозависимой формой, нередко 
называемой эконефропатией с гематурией, требуется 
использование не только мембраностабилизирующих 
средств, но и хелаторов. Причем прогрессирование 
эконефропатии с гематурией происходит со сниже-
нием тубулярных почечных функций, хотя мочевой 
синдром в виде гематурии может и не нарастать [27].

Особое внимание в отделении обращается на диаг-
ностику и лечение гломерулонефрита, протекающего 
с нефротическим синдромом. Исследования ком-
плексов гистосовместимости (HLA системы) у детей 
с различными вариантами течения нефротического 

синдрома показали, что для стероидчувствительно-
го нефротического синдрома характерны B12 и DR2 
или DR5 фенотипы, а для стероидрезистентного не-
фротического синдрома — DR7 фенотип HLA [28, 29]. 
Установлена высокая частота атопических реакций 
при стероидчувствительном нефротическом синдро-
ме [30]. Оказалось, что при нефротическом синдроме 
у детей с атопией отмечается высокий уровень имму-
ноглобулина E не только в крови, но и в моче, чего 
не наблюдается при бронхиальной астме. Эти факты 
могут подтверждать, что почка является органом им-
муногенеза.

При стероидрезистентном нефротическом син-
дроме был использован метод определения чувст-
вительности больного к глюкокортикоидам на ос-
нове связывания дексаметазона со стероидными 
цитозольными рецепторами лимфоцитов [31]. Вы-
яснено, что при данном заболевании число этих ре-
цепторов почти столь же мало, как при дисплазии 
почечной ткани. Отмечено также, что при наличии 
пороков развития органов мочевой системы течение 
гломерулонефрита с нефротическим синдромом от-
личается особой тяжестью и ранним формированием 
хронической почечной недостаточности [32].

Использование глюкокортикостероидов и имму-
носупрессивных средств позволило выработать ал-
горитм лечения нефротического синдрома при пер-
вичном гломерулонефрите. Указанные данные были 
опубликованы в 2001 г. как пособие для практических 
врачей [33], в создании которого приняли участие 
все ведущие сотрудники отделения. Проведены ис-
следования роли вируса гепатита В и герпесвирусов 
в прогрессировании гломерулонефрита, и показана 
необходимость включения в комплексную терапию 
противовирусных и иммуномодулирующих препара-
тов [34]. Роль вирусов в прогрессировании гломеру-
лонефрита продолжает изучаться.

Появление селективных иммуносупрессантов 
привело к необходимости многоцентрового изуче-
ния эффективности циклоспорина А, которое осу-
ществлялось совместно с сотрудниками нефроло-
гических клиник Москвы, Екатеринбурга, Самары, 
Новосибирска и Алма-Аты (Казахстан). Исследова-
ние показало, что достижение ремиссии возможно 
не только при стероидчувствительном, но и при сте-
роидрезистентном нефротическом синдроме [35]. 
Первый опыт использования другого селективного 
иммуносупрессанта — мофетила микофенолата так-
же дал положительный результат [36].

В последние годы большое внимание уделялось 
проблеме прогрессирования гломерулонефрита. Ока-
залось, что полиморфные варианты генов ингибито-
ров ангиотензинпревращающего фермента, оксида 
азота, которые исследовались совместно с сотруд-
никами Медико-генетического центра РАМН, могут 
быть использованы как маркеры неблагоприятного 
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течения нефротического синдрома [37]. Предикто-
рами неблагоприятного развития стероидрезистент-
ного нефротического синдрома явились малая масса 
ребенка при рождении и ожирение у детей при разви-
тии гломерулонефрита [38]. Результаты этих исследо-
ваний широко обсуждались на отечественных и меж-
дународных конгрессах.

Эпидемиологическими исследованиями уста-
новлено, что в структуре заболеваний почек доми-
нирующая роль принадлежит инфекции мочевой 
системы, и в настоящее время проблема микробно-
воспалительных заболеваний органов мочевой си-
стемы вышла за пределы нефрологической и стала 
общепедиатрической. Анализ диагностических и те-
рапевтических возможностей при инфекции мочевой 
системы, включая пиелонефрит, был начат в первые 
годы существования отдела. Отмечено значение се-
креторных иммуноглобулинов A в развитии пиело-
нефрита [39]. На основании изучения L-форм бакте-
рий была раскрыта роль инфекции мочевой системы 
в развитии тубулоинтерстициального нефрита [40]. 
Персистирование хламидий как причины латентно 
протекающего пиелонефрита было определено у де-
тей с нейрогенной дисфункцией мочевого пузыря 
[41]. В последние годы исследования направлены 
на предупреждение рецидивирования пиелонефрита 
у детей путем использования новых препаратов ни-
трофуранового ряда [42]. Изучается также значимость 
комбинированных фитопрепаратов (канефрон Н) 
в лечении рецидивирующей инфекции мочевой си-
стемы.

В клиническом практическом руководстве по бо-
лезням почек (K / DOKI) было высказано мнение о це-
лесообразности объединения различных нефрологи-
ческих заболеваний в группу хронических болезней 

почек, что вызвало активную реакцию сотрудников 
отделения нефрологии. Было проанализировано тече-
ние нефропатий у 940 детей, находившихся на лечении 
в нефрологической клинике института на протяжении 
2005—2006 гг. и частично 2007 г., и показано, что пра-
ктически у всех у них заболевание почек носит хрони-
ческий характер [43]. Полученные нами данные под-
держивают современное представление, что указанные 
болезни — не только медицинская, но и социальная 
проблема [44]. Однако на основании ранее проведен-
ных исследований [45] было показано, что прогресси-
рование наследственной нефрологической патологии 
в первую очередь приводит к снижению тубулярных 
функций. Основываясь на этих данных и результатах 
исследования немецких коллег, в монографии «Хрони-
ческая почечная недостаточность у детей», опублико-
ванной под редакцией М. С. Игнатовой и П. Гросмана 
[46], было специально обращено внимание на пар-
циальные тубулярные нарушения у детей чаще всего 
при генетически детерминированной или врожденной 
патологии органов мочевой системы (табл. 2). По-ви-
димому, не только гломерулярные, но и тубулярные 
нарушения должны быть основанием для включения 
детей с нефропатиями в группы больных с хрониче-
скими болезнями почек.

Учитывая, что практически все дети с нефропати-
ями являются больными хроническими заболевани-
ями почек, специально изучается влияние ренопро-
тективной терапии [47]. Получены оптимистичные 
результаты при своевременном назначении энапа де-
тям с наследственным нефритом [48].

Следует подчеркнуть, что обращение за специа-
лизированной нефрологической помощью в случа-
ях наследственной и врожденной патологии почек 
очень часто запаздывает, так как первые проявления 

НЕфРОлОгИя

Таблица 2. Классификация нарушений функций почек у детей [46]

Степень 
нарушений

Тип преимущественного нарушения

клубочковый канальцевый
одновременное поражение гломе-

рул и тубулоинтерстиция

ПН I Нарушение фильтрации Нарушение канальцевых функций
Нарушение фильтрации  
и тубулярных функций

ПН IIа

Компенсированные и субкомпенсированные нарушения

Нарушение фильтрации Нарушение канальцевых функций
Нарушение фильтрации  
и тубулярных функций

ПН IIб—ХПН I Декомпенсированные нарушения фильтрации и канальцевых функций

ХПН II 
Тотальная с нарушением 

гомеостаза
Чаще парциальная с нарушением 

гомеостаза
Тотальная

ХПН III—тХПН
Терминальная

Тотальная
Терминальная, как правило,  

тотальная
Терминальная

Тотальная

Примечание. ПН — парциальные нарушения функции почек; ХПН — хроническая почечная недостаточность; тХПН—терминальная 
хроническая почечная недостаточность.
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хронических болезней почек нередко воспринимают-
ся врачами как признаки непочечной патологии.

ЗАКЛючЕНИЕ

Таким образом, за 40 лет существования отделе-
ния наследственных и приобретенных болезней по-
чек Московского НИИ педиатрии и детской хирургии 
сотрудники ответили на многие вопросы эпидеми-
ологии болезней почек у детей в России и заложи-
ли основы создания современной нефрологической 
службы, а также решили множество вопросов, каса-
ющихся диагностики и лечения различных заболева-
ний органов мочевой системы. Впервые в мире было 
заявлено о существовании своеобразного дизэмбри-
огенеза почек, названного «гипопластической ди-
сплазией», и описаны клинико-морфологические ва-
рианты этого страдания. При этом впервые в нашей 
стране было использовано электронно-микроскопи-
ческое исследование нефробиоптата.

Обращено внимание на высокую частоту дисме-
таболической нефропатии с оксалатно-кальциевой 
или уратной кристаллурией, имеющей спорадиче-

ский и экозависимый характер, нередко прогресси-
рующей в тубулоинтерстициальный нефрит и мо-
чекаменную болезнь. Предложены методы лечения 
спорадической формы болезни и эконефропатии 
с гематурией.

Одновременно со многими зарубежными кли-
никами начато использование не только общих, 
но и селективных иммуносупрессантов при гломеру-
лонефрите с нефротическим синдромом. Привлечено 
внимание к вирусассоциированным гломерулопати-
ям, требующим своевременного использования им-
муносупрессантов в сочетании с противовирусными 
и иммуномодулирующими препаратами.

Изучается прогрессирование нефропатий 
не только на основании исследования протеинурии, 
но и с использованием селективного скрининга, оп-
ределения гипергомоцистеинемии, полиморфизма 
генов, кодирующих ренин-ангиотензиновую систему. 
Несомненно, важным является утверждение, выска-
занное сотрудниками отделения на основании из-
учения большого клинического материала, что пра-
ктически всякое заболевание почек у ребенка входит 
в группу хронических болезней почек.
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