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04.02.2011 г. — исполнилось бы 75 лет со дня рождения Альберта 
Вазгеновича Папаяна — выдающегося педиатра, известного ученого 
с мировым именем, академика Академии естественных наук Россий-
ской Федерации, заслуженного деятеля науки Российской Федерации, 
президента «Ассоциации педиатров-нефрологов Северо-Запада Рос-
сии», проректора по международным связям, заведующего кафедрой 
факультетской педиатрии с курсом нефрологии Санкт-Петербургской 
государственной педиатрической медицинской академии. 

После окончания Ленинградского педиатрического медицинского 
института с 1960 по 1963 годы А. В. Папаян работал врачом-педиатром 
и преподавателем медицинского училища в г. Сыктывкаре Коми АССР. 
С 1963 по 1966 годы обучался в аспирантуре на кафедре госпитальной 
педиатрии ЛПМИ, возглавляемой академиком АМН А. Ф. Туром.

С 1966 по 1967 годы А. В. Папаян работал младшим научным сотруд-
ником гематологической клиники Ленинградского НИИ гематологии и 
переливания крови. В 1967 году Альберт Вазгенович Папаян избран ас-
систентом, в 1969 — доцентом, с 1974 года и до последних дней — заве-
дующим кафедрой факультетской педиатрии ЛПМИ, в дальнейшем — 
СПбГПМА. Кафедра факультетской педиатрии ЛПМИ приобрела статус 
одной из ведущих в стране педиатрических кафедр обучения студентов 
и преподавателей ФПК, профессиональной переподготовки педиатров 
по нефрологии, усовершенствования по нефрологии, обучения в клини-
ческой ординатуре по педиатрии и нефрологии (1974–2002).

А. В. Папаян возглавлял работу деканата иностранных студентов 
(1969–1985), факультета повышения квалификации преподавателей 
(1986–1992), с 1999 года и до последних дней являлся проректором по 
международным связям СПбГПМА. 

Под руководством проф. А. В. Папаяна научные исследования кафе-
дры факультетской педиатрии по актуальным проблемам нефрологии, 
гематологии, пульмонологии, иммуногенетики проводились в плодот-
ворном сотрудничестве с ведущими научными учреждениями:

лабораторией физиологии почки и водно-солевого обмена институ- y
та эволюционной физиологии и биохимии им. И. М. Сеченова РАН, 
возглавляемой председателем научного Совета по физиологическим 
наукам РАН, академиком РАН Ю. В. Наточиным;
лабораторией свертывания крови Российского научно-исследо- y
вательского института гематологии и трансфузиологии, возглавляе-
мой проф. З. Д. Федоровой, проф. Л. П. Папаян;
лабораторией иммуногенетики Российского научно-исследо- y
вательского института гематологии и трансфузиологии, возглавляе-
мой проф. Л. Д. Серовой;
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 НИИ нефрологии Санкт-Петербургского госу- y
дарственного медицинского университета имени 
академика И. П. Павлова, возглавляемого проф. 
С. И. Рябовым, проф. А. В. Смирновым;
 лабораторией молекулярной генетики человека  y
СПбГПМА, возглавляемой проф. Е. И. Шварцем, 
проф. В. И. Ларионовой.

ПРОБЛЕмА ОСТРых ТОКСИКОЗОВ  
У ДЕТЕЙ РАННЕГО ВОЗРАСТА 

Важно отметить продолжение исследований 
по патогенезу токсикозов у детей раннего возрас-
та, которые преемственно связаны с проблемой 
педиатрической школы академика М. С. Маслова. 
Итогом явились монография «Острые токсикозы 
у детей раннего возраста», написанная в соавтор-
стве с Э. К. Цыбулькиным (1979), переработанная 
и переизданная (1984), методические рекомендации 
кафедры (1981). Монография «Острые токсикозы у 
детей раннего возраста» переведена на болгарский 
язык (1981).

НАУЧНОЕ НАПРАВЛЕНИЕ  
ПО ИЗУЧЕНИю СИСТЕмы ГЕмОСТАЗА 
 ПРИ ЗАБОЛЕВАНИЯх ПОЧЕК

Направление сформировалось в стенах ЛПМИ, 
связано с именем проф. Альберта Вазгеновича Па-
паяна. 

В 1966 году А. В. Папаян защитил диссертацию 
кандидата медицинских наук на тему «Изучение 
свертывающей и антисвертывающей системы крови 
у здоровых детей и при некоторых заболеваниях си-
стемы крови», выполненную под руководством за-
служенного деятеля науки РСФСР, лауреата ленин-
ской премии, академика АМН СССР — А. Ф. Тура 
и кандидата биологических наук М. А. Котовщико-
вой, за которую Президиум АМН СССР присудил 
ему премию имени академика М. С. Маслова. 

В 1974 году А. В. Папаян защитил диссертацию 
доктора медицинских наук на тему «Внутрисосуди-
стое свертывание в патогенезе заболеваний почек 
у детей», выполненную при научном консульти-
ровании академика АМН СССР А. Ф. Тура. Фун-
даментальное исследование А. В. Папаяна внесло 
существенный вклад в науку, определило приоритет 
нового научного направления в изучении гемоста-
за при заболеваниях почек у детей, способствовало 
дальнейшему развитию отечественной педиатриче-
ской нефрологии. 

Научные результаты диссертационных работ, вы-
полненных по исследованию нарушений сосудисто-
тромбоцитарного, плазменно-коагуляционного звеньев 
гемостаза при заболеваниях почек у детей, приоритет-
ны для петербургской научной школы.

1. Чухловина М. Л. Содержание 2,3 дифосфоглицерата 
в эритроцитах при некоторых заболеваниях у детей» 
(1978), научный руководитель проф. А. В. Папаян.

2. Пшеничная К. И. «Роль гемокоагуляционных 
нарушений в патогенезе геморрагического и по-
чечного синдрома при геморрагическом васкули-
те у детей» (1978), научные руководители проф. 
А. В. Папаян, проф. З. Д. Федорова. 

3.  Федорова Л. Г. «Роль нарушений сосудисто-
тромбоцитарного и коагуляционного звеньев си-
стемы гемостаза в патогенезе геморрагического 
васкулита у детей» (1983), научный руководитель 
проф. А. В. Папаян. 

4.  Петрова С. И. «Роль калликреин-кининовой систе-
мы и системы гемокоагуляции в патогенезе гломе-
рулонефритов у детей» (1984), научные руководи-
тели проф. А. В. Папаян, проф. З. Д. Федорова. 

5.  Накабанда А. Р. «Клиническое значение анти-
тромбинов у детей с гломерулонефритом» 
(1984), научные руководители проф. А. В. Папа-
ян, проф. З. Д. Федорова. 

6.  Абу Хатем А. Х. «Внутрисосудистая активация 
тромбоцитов и фактор Виллебранда при геморра-
гическом васкулите у детей» (1993), научные руко-
водители проф. А. В. Папаян, проф. Л. П. Папаян. 

7.  Хоанг-Суан-Ба «Клинико-серологические осо-
бенности при идиопатической тромбоцитопени-
ческой пурпуре у детей» (1993), научные руково-
дители проф. А. В. Папаян, И. С. Подосинников. 

8.  Жукова Л. Ю. «Состояние сосудисто-тромбо-
цитарного гемостаза при геморрагическом васкули-
те у детей разного возраста» (1995), научные руково-
дители проф. А. В. Папаян, проф. Л. П. Папаян. 

9.  Наточина Н. Ю. «Тромбоцитарное звено гемо-
стаза и коррекция его нарушений при гломеруло-
нефритах у детей» (2000), научные руководители 
проф. А. В. Папаян, проф. Л. П. Папаян. 

10. Папаян К. А. «Патогенетические механизмы 
развития артериальных и венозных тромбозов 
у детей и лиц молодого возраста» (2000), на-
учные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
Е. О. Шварц. 
Приоритетны для научной школы результаты 

исследования роли сосудисто-тромбоцитарного и 
плазменно-коагуляционного звеньев гемостаза у 
детей здоровых и больных гломерулонефритом, 
которые позволили по-новому обосновать такти-
ку антикоагулянтной и антиагрегантной терапии 
(1969–2002). 

ПРОБЛЕмА ВОЗРАСТНых ОСОБЕННОСТЕЙ 
ФУНКЦИИ ПОЧЕК В НОРмЕ И ПАТОЛОГИИ 

А. В. Папаян продолжил исследования по пробле-
ме особенностей функции почек и водно-солевого 
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обмена у детей, начатые заведующей кафедрой фа-
культетской педиатрии (1961–1974) профессором 
А. А. Валентинович. 

Плодотворное научное сотрудничество школ 
эволюционной физиологии почки и водно-солевого 
обмена академика РАН Ю. В. Наточина и педиатри-
ческой нефрологической академика РАЕН А. В. Па-
паяна результатами исследований возрастных осо-
бенностей функции почек и водно-солевого обмена, 
действия диуретиков на почки обогатило отече-
ственную науку, определило лидерство петербург-
ской школы. 

В диссертационных работах, выполненных на 
соискание ученой степени кандидата медицинских 
наук, представлены новые и смелые решения акту-
альных задач: 
1. Перешеина Л. П. «Особенности функции почек 

и действие диуретиков у детей первого года» 
(1975), научные руководители проф. А. В. Папа-
ян, академик Ю. В. Наточин. 

2. Крылова И. Г. « Функциональное состояние по-
чек у детей, страдающих экземой и нейродерми-
том», научные руководители проф. А. В. Папаян, 
проф. Ф. А. Зверькова. 

3. Жуковская Е. А. «Особенности действия диуре-
тиков у детей различного возраста при нефропа-
тиях» (1981), научные руководители проф. А. В. 
Папаян, академик Ю. В. Наточин. 

4. Кошелева Л. Н. «Особенности действия диуре-
тиков при гломерулонефрите и пиелонефрите 
у детей» (1981), научные руководители проф. 
А. В. Папаян, академик Ю. В. Наточин. 

5. Архипов В. В. «Нагрузочные пробы в оценке 
функции почек по регуляции кислотно-основного 
состояния при гломерулонефрите у детей» (1995), 
научные руководители проф. А. В. Папаян, ака-
демик Ю. В. Наточин. 

6. Кузнецова А. А. «Исследование функциональ-
ного состояния почек и эффективности десмо-
прессина при лечении ночного энуреза у детей» 
(1997), научные руководители проф. А. В. Папа-
ян, академик Ю. В. Наточин. 
При научном консультировании академика РАН 

Ю. В. Наточина доцентом А. А. Кузнецовой выпол-
нена и защищена диссертация доктора медицинских 
наук по специальности физиология на тему «Соче-
тание онтогенетического и клинического методов 
эволюционной физиологии в анализе механизма ре-
гуляции функции почек» (2006). 

В диссертациях показаны возрастные особенно-
сти экскреции натрия, калия, кальция, магния, регу-
ляция кислотно-основного состояния под влиянием 
диуретиков различного механизма действия у здо-
ровых и больных детей; изучена реакция почки на 

диуретики различного механизма действия у детей 
с гломерулонефритом и пиелонефритом; показаны 
особенности ионорегулирующей и осморегулирую-
щей функцией почек у детей с ночным энурезом, 
пиелонефритом. 

ПРОБЛЕмА эНУРЕЗА У ДЕТЕЙ
В серии совместных научных исследований, 

выполненных под руководством академика РАЕН 
А. В. Папаяна, академика РАН Ю. В. Наточина, до-
стигнуты значительные успехи в изучении патогене-
за и лечения энуреза у детей. Решению актуальной 
проблемы энуреза у детей посвящены диссертаци-
онные работы:
1. Марушкин Д. В. «Ночное недержание мочи 

у детей (клинико-этиологическая гетероген-
ность, диагностика, лечение)» (1995), науч-
ные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
В. И. Петров. 

2.  Кузнецова А. А. «Исследование функциональ-
ного состояния почек и эффективности десмо-
прессина при лечении ночного энуреза у детей» 
(1997), научные руководители проф. А. В. Папа-
ян, академик Ю. В. Наточин. 

3.  Гаврилина А. А. «Психосоматические аспекты 
ночного энуреза у детей» (2001), научные руко-
водители проф. А. В. Папаян, проф. Э. Г. Эйде-
миллер. 
Монография А. В. Папаяна под редакцией акаде-

мика РАН Ю. В. Наточина «Энурез у детей» (1998) 
содержательно обобщает накопленный опыт и пред-
ставляет классификацию, патогенез, дифференци-
рованное лечение. 

ИммУНОГЕНЕТИЧЕСКИЕ ИССЛЕДОВАНИЯ 
Результаты иммуногенетических исследований, 

выполненных на кафедре факультетской педиатрии 
и лаборатории иммуногенетики РНИИ гематологии 
и трансфузиологии под руководством А. В. Папая-
на, Л. Д. Серовой, показали положительные ассоци-
ации антигенов системы HLA при нефротическом 
синдроме с атопией, гломерулонефрите, пиелонеф-
рите, бронхиальной астме, позволили предположить 
участие системы HLA в формировании клинико-
морфологического полиморфизма. 

Решению этой важной проблемы иммуногене-
тики посвящены многочисленные публикации, на-
учные доклады и диссертации на соискание ученой 
степени кандидата медицинских наук:
1.  Кристисиашвили Л. В. «Клиническое значение 

исследования иммуноструктурных и иммуно-
функциональных показателей при гломеруло-
нефрите у детей» (1984), научные руководители 
проф. А. В. Папаян, проф. Л. Д. Серова. 
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2.  Серга А. П. «Иммуногенетические маркеры гло-
мерулонефритов у детей» (1985), научные руково-
дители проф. А. В. Папаян, проф. Л. Д. Серова. 

3.  Савенкова Н. Д. «Катамнез нефротического син-
дрома у детей» (1990), научные руководители 
проф. А. В. Папаян, проф. Г. А. Поддубский. 

4.  Натифа Исам «Иммуногенетические маркеры 
респираторного аллергоза у детей» (1992), на-
учные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
Л. Д. Серова. 

5.  Хури Маха «Иммуногенетические маркеры вто-
ричного пиелонефрита у детей» (1991), научные 
руководители проф. А. В. Папаян, проф. Л. Д. Се-
рова. 

6.  Левиашвили Ж. Г. «Клинико-иммуногенетические 
аспекты вторичных форм пиелонефрита в сочета-
нии с патологией пояснично-крестцового отдела 
позвоночника у детей» (1995), научные руково-
дители проф. А. В. Папаян, проф. Э. В. Ульрих. 

ПРОБЛЕмА НЕФРОТИЧЕСКОГО 
СИНДРОмА, ПЕРВИЧНОГО И ВТОРИЧНОГО 
ГЛОмЕРУЛОНЕФРИТА У ДЕТЕЙ

Научное направление по изучению нефротиче-
ского синдрома у детей является приоритетным для 
научной нефрологической школы А. В. Папаяна. По 
актуальной проблеме выполнены диссертации на 
соискание ученой степени кандидата медицинских 
наук:
1. Лисатова В. И. «Активность фермента лейкоцина-

минолептидазы в крови и моче в динамике течения 
диффузного гломерулонефрита у детей» (1978), 
научный руководитель проф. А. В. Папаян. 

2. Пономарева В. Н. «Функциональная активность 
полиморфноядерных лейкоцитов в перифери-
ческой крови при гломерулонефритах у детей» 
(1982), научные руководители проф. А. В. Папа-
ян, канд. мед. наук И. С. Подосинников. 

3. Накабанда А. Р. «Клиническое значение анти-
тромбинов у детей с гломерулонефритом» (1984), 
научные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
З. Д. Федорова. 

4. Згейб Юсеф Хабиб «Гуморальные факторы регу-
ляции хемотаксиса полиморфноядерных лейко-
цитов и мононуклеаров периферической крови 
при гломерулонефрите у детей» (1985), научные 
руководители проф. А. В. Папаян, канд. мед. наук 
И. С. Подосинников. 

5. Рамазанова Х. М. «Поражение почек при остром 
лейкозе» (1985), научные руководители проф. 
А. В. Папаян, проф. А. В. Цинзерлинг. 

6. Мухаммед Ясин Майхуб «Факторы клеточного 
и гуморального иммунитета в патогенезе по-
ражения почек при геморрагическом васкулите 

у детей» (1986), научные руководители проф. 
А. В. Папаян, проф. Н. А. Алексеев. 

7. Калиничева Е. О. «Функциональная актив-
ность гипофизарно-гонадной и гипофизарно-
надпочечниковой систем у детей с гломеруло-
нефритом» (1988), научные руководители проф. 
А. В. Папаян, проф. А. М. Зайчик. 

8. Савенкова Н. Д. «Катамнез нефротического син-
дрома у детей» (1990), научные руководители 
проф. А. В. Папаян, проф. Г. А. Поддубский. 

9. Овсянникова Е. М. «Типы гиперлипидемии и ли-
пидурии при нефротическом синдроме у детей» 
(1994), научный руководитель проф. А. В. Папаян. 

10. Бенаменьо Ж. П. «Стероидная катаракта при нефро-
тическом синдроме у детей» (1994), научные руково-
дители проф. А. В. Папаян, проф. Е. Е. Сомов. 

11. Ал-Хаким А. «Функционально-морфологическое 
состояние желудка и двенадцатиперстной киш-
ки при гломерулонефритах у детей» (1994), на-
учные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
В. Л. Пайков. 

12. Галиева Г. М. «Клинико-иммунологические 
особенности постстрептококкового гломеруло-
нефрита у детей» (1997), научные руководители 
проф. А. В. Папаян, проф. Р. М. Хайрулина. 

13. Марцулевич О. И. «Нагрузочная проба с фуросе-
мидом в сочетании с ультразвуковым исследовани-
ем почек при гломерулонефритах у детей» (1997), 
научный руководитель проф. А. В. Папаян. 

14. Соловьев А. А. «Клинико-иммунологические 
и морфологические особенности хронического 
гломерулонефрита у детей» (1998), научные ру-
ководители проф. А. В. Папаян, проф. И. А. Ра-
китянская. 

15. Петросян Э. К. «Клинические и иммунологиче-
ские аспекты болезни Шенлейна-Геноха» (1999), 
научные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
А. М. Зайчик. 

16. Шуцкая Ж. В. «Клинико-генетические особен-
ности развития диабетической нефропатии при 
сахарном диабете 1 типа у детей» (2000), на-
учные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
Е. О. Шварц. 

17. Лисовая Н. А. «Информативность новых лабора-
торных технологий в диагностике заболеваний 
почек у детей» (2001), научные руководители 
проф. А. В. Папаян, проф. В. Л. Эмануэль. 

18. Савенкова Н. Д. «Нефротический синдром в 
детском возрасте (этиологические, клинико-
морфологические, диагностические, терапевти-
ческие аспекты, вопросы классификации), дис-
сертация доктора мед наук по специальности 
педиатрия (1996) при научном консультировании 
проф. А. В. Папаяна. 
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В результате приоритетных исследований А. В. Па-
паяна, Н. Д. Савенковой (1984-2002) разработана и 
внедрена в практику классификация нефротического 
синдрома у детей. Внедрены международные стан-
дартизированные схемы терапии дебюта, рецидиви-
рующего и часто рецидивирующего, гормонозависи-
мого и со стероидной токсичностью нефротического 
синдрома с минимальными изменениями, подробно 
освещены в литературе наследственный, врожденный 
и инфантильный нефротический синдром. 

Результаты исследования Е. О Калиничевой, 
А. В. Папаяна демонстрируют состояние гипо-
физарно-гонадной системы у детей с нефротиче-
ским синдромом с минимальными изменениями, по-
лучающих глюкокортикоидную и цитостатическую 
терапию хлорбутином, обосновывают показания к 
назначению цитостатической терапии алкилирую-
щими препаратами (1986–1988). 

Существенное значение для педиатрической не-
фрологии имеют результаты исследования А. В. Па-
паяна, А. Р. Накабанда (1984), свидетельствующие о 
гипоантитромбинемии и антитромбинурии у детей с 
нефротическим синдромом в активной стадии, угро-
зе тромботических осложнений. В результате иссле-
дования обоснована тактика противотромботической 
терапии у детей с нефротическим синдромом. 

Е. М. Овсянниковой (1994) при исследовании 
типов гиперлипидемий и липидурий у детей с не-
фротическим синдромом показано, что липидурия 
при гормоночувствительном нефротическом син-
дроме соответствует липидурии у здоровых детей, 
в отличие от липидурии при гормонорезистентном 
нефротическом синдроме. 

А. А. Соловьевым (1998) впервые в отечествен-
ной нефрологии определены субпопуляционный со-
став лимфоидного инфильтрата и отложений интер-
лейкинов ИЛ-6, ИЛ-10 в ткани почек при различных 
клинико-морфологических вариантах идиопатиче-
ского гломерулонефрита у детей. 

Диссертация Ж. В. Шуцкой «Клинико-генети-
ческие особенности развития диабетической не-
фропатии при сахарном диабете 1 типа у детей» 
(2000) представляет направление молекулярно-
генетической диагностики, профилактики и лече-
ния диабетической нефропатии у детей. 

Молодое поколение педиатрической нефроло-
гической школы проф. А. В. Папаяна продолжило 
приоритетные исследования по проблеме нефро-
тического синдрома. Выполнены и защищены дис-
сертации на соискание ученой степени кандидата 
медицинских наук:
1. Батракова И. В. «Эффективность глюкокортико-

идной и цитостатической терапии нефротическо-
го синдрома с минимальными изменениями у де-

тей с повышением специфических Ig Е» (2006), 
научный руководитель проф. Н. Д. Савенкова. 

2. Тур И. И. «Сравнительное исследование спец-
ифических IgЕ, IFN-гамма и IL-4 у детей с не-
фротическим синдромом с минимальными из-
менениями и атопическим дерматитом» (2008), 
научные руководители проф. Н. Д. Савенкова, 
проф. И. А. Горланов. 

3. Панютина Я. В. «Нарушения гемокоагуляцион-
ного звена гемостаза у детей с нефротическим 
синдромом с минимальными изменениями» 
(2007), научные руководители проф. Н. Д. Савен-
кова, проф. Л. П. Папаян. 

4. Иванова Н. Г. «Особенности микробиоценоза 
кишечника у детей с нефротическим синдромом 
с минимальными изменениями и повышением 
специфических IgЕ» (2009), научные руководите-
ли проф. Н. Д. Савенкова, проф. Е. А. Корниенко. 
И. В. Батраковой (2006), учитывая средний воз-

раст детей к моменту заболевания НСМИ (3,5 ± 0,17 
лет) и выявленное преобладание сенсибилизации к 
пищевым аллергенам, сделано заключение о том, что 
в раннем и дошкольном возрасте у детей с НСМИ 
частым вариантом формирования аллергопатологии 
является пищевая сенсибилизация. 

В диссертациях доказана роль Ig Е-опосредованной 
реакции, Th1- и Th2-зависимых цитокинов IF/IL-4 в 
патогенезе гормоночувствительного нефротического 
синдрома. И. И. Тур (2007) выявила у детей в ремис-
сии НСМИ, имеющих сенсибилизацию к аллергенам, 
нормализацию Th1-зависимого цитокина IFN-γ при 
сохраняющемся повышении Тh2-зависимого цитоки-
на IL-4 (в сравнении с аналогичными показателями у 
здоровых детей), что свидетельствует о преобладании 
Th2 типа иммунного реагирования в ремиссии. 

Диссертационное исследование М. М. Смирно-
вой (2011) посвящено сравнительной оценке тирео-
идного статуса у детей с нефротическим синдромом 
в активной стадии и ремиссии. 

Диссертационное исследование И. В. Иващен-
ко (2011), выполняемое на кафедре детской гине-
кологии и женской репродуктологии, кафедре фа-
культетской педиатрии, демонстрирует результаты 
оценки репродуктивного статуса девушек и женщин 
с первичным и вторичным гломерулонефритом, по-
лучавших глюкокортикоидную и цитостатическую 
терапию. 

В диссертационном исследовании А. А. Степано-
вой (2011) определяется частота и характер пораже-
ния почек при ювенильном ревматоидном артрите. 

Исследованию иммунного статуса, клинико-
морфологических проявлений, эффективности про-
тивовирусной и иммуностимулирующей терапии 
при гломерулонефрите у детей, ассоциированном с 
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герпес-вирусной инфекцией 1, 2, 4, 5 типов, посвя-
щена диссертационная работа Н. В. Нечипоренко 
(2010) под руководством проф. Н. Д. Савенковой, 
проф. Н. М. Калининой. 

В многогранной научно-исследовательской дея-
тельности проф. А. В. Папаяна особое внимание 
в 7 диссертациях, в главах 7 руководств уделено 
исследованию гуморального и клеточного зве-
ньев иммунитета, изменений гемостаза и клинико-
морфологических особенностей нефрита при васку-
лите Шенлейна-Геноха. На кафедре продолжается 
это научное направление по исследованию клинико-
иммуноморфологических изменений, эффективно-
сти терапии при ренальных васкулитах у детей. 

ПРОБЛЕмА ВРОЖДЕННых 
И НАСЛЕДСТВЕННых ЗАБОЛЕВАНИЙ ПОЧЕК

В тематике научных исследований проф. А. В. Па-
паяна отражена проблема врожденных и наследствен-
ных заболеваний почек у детей. Эта проблема освеще-
на в ряде диссертаций, публикаций, монографий:

А. В. Папаяном, А. М. Ривкиным, Л. М. Ладин-
ской в главе «Врожденные и наследственные забо-
левания почек» руководства «Болезни почек» под 
редакцией С. И. Рябова (1982), А. В. Папаяном и со-
трудниками в руководстве «Клиническая нефроло-
гия детского возраста» (1997), методических реко-
мендациях (1982, 1995). Молодое поколение школы 
А. В. Папаяна продолжило это научное направле-
ние. Выполнены и защищены диссертации: 
1. Андреева Э. Ф. «Клинико-генетическое исследо-

вание детей и подростков с поликистозом почек» 
(2008), научные руководители проф. Н. Д. Савен-
кова, проф. В. И. Ларионова. 

2. Семенова О. А. «Функция почек, лечение, вы-
живаемость больных нефрогенным несахарным 
диабетом» (2010), научный руководитель проф. 
Н. Д. Савенкова. 
В диссертациях, выполняемых на соискание уче-

ной степени док. мед. наук Ж. Г. Левиашвили, канд. 
мед. наук А. В. Мусаевой, изучается катамнез детей 
с наследственными тубулопатиями и редкими син-
дромами для выяснения особенностей течения и ле-
чения. Н. Д. Савенковой, Ж. Г. Левиашвили памяти 
учителя издано руководство «Тубулопатии в прак-
тике педиатра» (2006). 

ПРОБЛЕмА ПОЧЕЧНОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТИ 
Одним из важных научных направлений педиа-

трической школы А. В. Папаяна являлась разработ-
ка проблемы острой почечной недостаточности. 

Новаторами в изучении проблем острой почеч-
ной недостаточности, гемолитико-уремического 
синдрома у детей считают петербургских ученых 

А. В. Папаяна, В. В. Левановича, Э. И. Вальковича, 
Э. К. Цыбулькина. 

В результате приоритетных научных исследо-
ваний проф. А. В. Папаяна и сотрудников Акаде-
мии (1973–1995) доказана роль внутрисосудистого 
свертывания в патогенезе гемолитико-уремического 
синдрома (ГУС), показаны возрастные особенности 
этиологической структуры ОПН и морфологиче-
ских изменений при ГУС, определены особенности 
типичных и атипичных вариантов, обоснована диа-
гностическая и лечебная тактика, показаны исходы 
ГУС. В. В. Левановичем, А. В. Папаяном (1980–
1981) определена стратегия заместительной почеч-
ной терапии гемодиализом ГУС у детей. 

В диссертационных исследованиях представле-
ны смелые решения проблем острой и хронической 
почечной недостаточности:
1. Панков Е. А. «Исходы гемолитико-уремического 

синдрома у детей» (1995), научный руководитель 
проф. А. В. Папаян. 

2. Хасанова А. Б. «Экстракорпоральные методы ле-
чения геморрагической лихорадки с почечным 
синдромом у детей» (1996), научные руководите-
ли проф. А. А. Гумеров, проф. А. В. Папаян. 

3. Береснева Е. А. «Оценка степени тяжести и про-
гнозирование течения хронической почечной не-
достаточности у детей и подростков» (2004), на-
учные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
В. Л. Эмануэль. 
А. В. Папаяном, В. В. Архиповым (1992–2002) 

разрабатывалась проблема хронической почечной 
недостаточности у детей. 

ПРОБЛЕмА ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ 
ПИЕЛОНЕФРИТА, ОБСТРУКТИВНОЙ 
УРОПАТИИ И НЕФРОПАТИИ 

В тематике научных исследований диссертаци-
онных работ, выполненных под руководством проф. 
А. В. Папаяна, отведено решению вопросов этиоло-
гии и лечения пиелонефрита, обструктивной уропа-
тии и нефропатии. 
1. Верженская Э. М. «Применение фурадонин и 

эритромицин электрофореза в комплексном ле-
чении пиелонефрита у детей» (1977), научный 
руководитель проф. А. В. Папаян. 

2. Эрман М. В. «Вопросы реабилитации после опе-
ративного лечения врожденного гидронефроза и 
уретерогидронефроза у детей» (1979), научный 
руководитель проф. А. В. Папаян. 

3. Коршунов М. Л. «Бактериальный вульвовагинит 
при инфекции мочевыводящих путей», научный 
руководитель проф. А. В. Папаян. 

4. Хури Маха «Иммуногенетические маркеры вто-
ричного пиелонефрита у детей» (1991), научные 
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руководители проф. А. В. Папаян, проф. Л. Д. Се-
рова. 

5. Левиашвили Ж. Г. «Клинико-иммуногенетические 
аспекты вторичных форм пиелонефрита в сочета-
нии с патологией пояснично-крестцового отдела 
позвоночника у детей» (1995), научные руково-
дители проф. А. В. Папаян, проф. Э. В. Ульрих. 

6. Лысенко Л. А. «Иридодиагностика заболеваний 
органов мочевой системы у детей» (1996), на-
учные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
Е. Е. Сомов. 

7. Аничкова И. В. «Особенности течения пузырно-
мочеточникового рефлюкса и рефлюкс-
нефропатии в детском возрасте» (1997), научные 
руководители проф. А. В. Папаян, канд. мед. наук 
А. А. Касаев. 

8. Столова Э. Н. «Особенности течения обструкции 
почек и мочевыводящих путей» (1999), научные 
руководители проф. А. В. Папаян, канд. мед. наук 
А. В. Артюшкин. 

9. Мунхалова Я. А. «Рациональная антибиотикоте-
рапия пиелонефрита у детей» (1999), научные ру-
ководители проф. А. В. Папаян, проф. И. Б. Ми-
хайлов. 

10. Херодинов Б. И. «Эффективность лечебной физ-
культуры у детей с вторичным пиелонефритом» 
(1999), научные руководители проф. А. В. Папа-
ян, канд. мед. наук И. Я. Руденко. 
Диссертационное исследование О. Н. Силенко 

(2011), выполненное на кафедре детской гинеколо-
гии и женской репродуктологии, кафедре факультет-
ской педиатрии, показывает особенности течения 
сочетанной инфекции органов мочевой и половой 
систем в детском возрасте. 

АКТУАЛЬНыЕ ВОПРОСы ЗАБОЛЕВАНИЙ 
ОРГАНОВ ДыхАНИЯ У ДЕТЕЙ

Кафедрой разрабатывается проблема пульмоно-
логии детского возраста, преемственно продолжаю-
щая научное направление академика М. С. Маслова, 
профессора М. Г. Чухловиной. 

Особенности этиологии, иммунных звеньев па-
тогенеза, клиники, лечения острой пневмонии и 
бронхиальной астмы у детей представлены в ряде 
диссертационных работ под руководством А. В. Па-
паяна. 
1. Бекшоков С. «Клинико-бронхологическая кар-

тина и некоторые иммунологические показатели 
хронических заболеваний органов дыхания у де-
тей» (1976), научные руководители док. мед. наук 
А. В. Папаян, док. биол. наук И. В. Походзей. 

2. Барышек О. Л. «Диагностическое и прогно-
стическое значение исследований сурфактанта 
околоплодных вод и легких в перинатальном и 

неонатальном периодах» (1985), научные руко-
водители проф. А. В. Папаян, проф. А. В. Цин-
зерлинг. 

3. Сухбаатар М. «Состояние тромбоцитарно-
коагуляционного гемостаза при различных фор-
мах острой пневмонии у детей» (1986), научный 
руководитель проф. А. В. Папаян. 

4. Безбородов В. П. «Функциональное состояние 
периферического кровообращения у детей ран-
него возраста при острых респираторных инфек-
циях и пневмонии» (1988), научные руководите-
ли проф. А. В. Папаян, проф. Э. К. Цыбулькин. 

5. Ревнова М. О. «Клинический и патогенетический 
анализ синдрома бронхиальной обструкции у де-
тей раннего возраста» (1989), научные руководи-
тели проф. А. В. Папаян, проф. А. М. Зайчик. 

6. Натифа Исам «Иммуногенетические маркеры 
респираторного аллергоза у детей» (1992), на-
учные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
Л. Д. Серова. 

7. Куликов О. В. «Клинико-иммунологические осо-
бенности часто болеющих детей с различным 
наследственным предрасположением к мульти-
факторной патологии» (2000), научный руково-
дитель проф. А. В. Папаян. 

8. Никитина М. А. «Клинико-этиологическая ха-
рактеристика современной внебольничной пнев-
монии у детей» (2002), научные руководители 
проф. А. В. Папаян, проф. Л. А. Вишнякова. 

9. Пешехонова Ю. В. «Клинико-иммунологические 
особенности бронхиальной астмы у детей» 
(2005), научные руководители проф. А. В. Папа-
ян, проф. Н. М. Калинина. 
В работе С. Х. Бекшокова (1976) показана цен-

ность бронхологических методов исследования. 
О. Л. Барышеком (1985) впервые продемонстри-

ровано диагностическое и прогностическое значе-
ние исследования сурфактанта околоплодных вод и 
легких в пренатальном и постнатальном периоде. 

Под руководством А. В. Папаяна разрабатывались 
проблемы исследования сосудисто-тромбоцитарного 
и плазменно-коагуляционного гемостаза при острой 
пневмонии в работе Сухбаатар Мунтагийн (1986), пе-
риферического кровообращения при острой пневмо-
нии в диссертации В. П. Безбородова (1988). 

М. О. Ревновой (1989) в диссертации, выполнен-
ной под руководством А. В. Папаяна, А. М. Зайчи-
ка, установлено повышение иммуноглобулинов IgЕ, 
циклических нуклеотидов и простагландинов Е1 и 
Е2 у детей раннего возраста с синдромом бронхи-
альной обструкции. 

В диссертации М. А. Никитиной (2002), послед-
ней выполненной и защищенной при жизни профес-
сора А. В. Папаяна, дана клинико-этиологическая 
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характеристика современной внебольничной пнев-
монии у детей, установлен подъем респираторного 
хламидиоза. 

В диссертационном исследовании Ю. В. Пеше-
хоновой, представленном к защите после ухода из 
жизни А. В. Папаяна, получены новые данные, ха-
рактеризующие субпопуляции лимфоцитов с оцен-
кой активационных маркеров и маркеров апоптоза, 
цитокиновый и гуморальный звенья иммунитета у 
больных с бронхиальной астмой в период обостре-
ния и ремиссии. 

Решению актуальных задач гастроэнтерологии 
посвящены диссертационные работы Ал Хаким 
Амаль (1994) и Лайла Хомана (2000), выполненные 
под руководством А. В. Папаяна. 
1. Ал-Хаким Амаль «Функционально-морфологи-

ческое состояние желудка и двенадцатиперстной 
кишки при гломерулонефритах у детей» (1994), 
научные руководители проф. А. В. Папаян, проф. 
В. Л. Пайков. 

2. Лайл Хоман «Диагностика и лечение целиакии 
у детей» (2000), научный руководитель проф. 
А. В. Папаян. 
В работе Хаким Амаль показано функционально-

морфологическое состояние желудка и двенадцати-
перстной кишки, высокий процент инфицированно-
сти хеликобактерии при гломерулонефрите у детей, 
получающих глюкокортикоидную терапию. Лай-
лом Хоманом разработаны и внедрены в практику 
основные и дополнительные критерии диагностики 
глютеновой энтеропатии. 

НАУЧНОЕ НАПРАВЛЕНИЕ  
ПО мОЛЕКУЛЯРНО-ГЕНЕТИЧЕСКОмУ 
ИССЛЕДОВАНИю НАРУшЕНИЙ СОСУДИСТО-
ТРОмБОЦИТАРНОГО И ПЛАЗмЕННО-
КОАГУЛЯЦИОННОГО ЗВЕНЬЕВ СИСТЕмы 
ГЕмОСТАЗА

На кафедре факультетской педиатрии, возглав-
ляемой профессором А. В. Папаяном, получило раз-
витие направление по клинико-генетическому ис-
следованию тромбофилий. 

В диссертационной работе К. А. Папаян «Пато-
генетические механизмы развития артериальных и 
венозных тромбозов у детей и лиц молодого возрас-
та» (2000), научные руководители проф. А. В. Папа-
ян, проф. Е. И. Шварц, показана роль наследствен-
ных дефектов в системе гемостаза при тромбозах. 
Доцент К. А. Папаян в диссертации на соискание 
ученой степени доктора медицинских наук выявила 
особенности распределения аллельного полимор-
физма генов, ассоциированных с дисфункцией ге-
мостаза и развитием тромбофилий при первичных 
и вторичных гломерулонефритах у детей. 

ПРОБЛЕмА ИСТОРИИ И ОРГАНИЗАЦИИ 
ПРАКТИЧЕСКОГО ЗДРАВООхРАНЕНИЯ 

Проблема обсуждалась в ряде изданий и диссер-
тациях:
1. Г. Л. Микиртичан «Развитие поликлиниче-

ской помощи детям в Петербурге-Петрограде-
Ленинграде» (1981), научные руководители 
проф. А. В. Папаян, Р. В. Суворова. 

2. С. Б. Чолоян «Научное обоснование организа-
ции амбулаторной помощи детскому населе-
нию в условиях крупного города (по материа-
лам г. Оренбурга) (2000), научные руководители 
проф. В. И. Орел, проф. А. В. Папаян. 
Анализ распространенности заболеваний почек в 

Санкт-Петербурге провели А. В. Папаян и Г. Т. Щи-
рица, Н. С. Дикова, Т. Ф. Федорцова, Л. В. Сафроно-
ва, Г. А. Ходырева. А. В. Папаян представил органи-
зационную схему детской нефрологической службы 
Ленинграда, Санкт-Петербурга (1995), определил 
пути совершенствования специализированной си-
стемы (1997, 2001).

Дальнейшее развитие это направление получи-
ло в работах молодого поколения школы А. В. Па-
паяна. 

Исследование предоставления специализиро-
ванной педиатрической нефрологической помощи 
в СЗФО, предпринятое А. М. Горяиновым (2011), 
демонстрирует достаточную обеспеченность спе-
циализированными кадрами детского населения. 

В руководстве «Клиническая нефрология детско-
го возраста» (2008) подняты вопросы традиционно 
сложившейся с 70-х годов XX века государственной 
модели специализированной педиатрической не-
фрологической помощи. 

Профессором А. В. Папаяном и сотрудниками 
разработаны и внедрены в практику прогрессивные 
и практичные классификации: 
• ДВС-синдром (1982).
• Острая почечная недостаточность (1988).
• Нефротический синдром (1988, 1996).
• Гемолитико-уремический синдром (1991).
• Энурез (1998).
• Органические и функциональные обструкции и 

обструктивные нефропатии (2001). 
Научные труды А. В. Папаяна были посвящены 

различным проблемам педиатрии. В 14 монографиях, 
главах в 14 руководствах, более чем в 370 публика-
циях отражены итоги напряженной и плодотворной 
профессиональной деятельности А. В. Папаяна как 
ученого, педагога, клинициста. На фундаментальных 
трудах профессора воспитывалось несколько поколе-
ний педиатров и педиатров-нефрологов страны. 

Монография А. В. Папаяна и Н. П. Шабалова 
«Геморрагические диатезы у детей» (1982) и сей-
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час остается настольной книгой практикующих 
врачей. 

Главы, написанные А. В. Папаяном в руководстве 
под редакцией Н. А. Алексеева «Гематология дет-
ского возраста» (1998), посвящены ДВС-синдрому, 
ГУС, васкулиту Шенлейна Геноха. 

В книге выдающихся деятелей науки В. И. Нау-
мовой, А. В. Папаяна «Почечная недостаточность 
у детей» (1991) обстоятельно и полно освещена 
проблема острой почечной недостаточности у де-
тей. 

Настольной книгой практикующих врачей ста-
ло руководство, подготовленное авторским кол-
лективом фармакологов и педиатров-нефрологов 
И. В. Марковой, М. В. Неженцевым, А. В. Папая-
ном, «Лечение заболеваний почек у детей» (1994). 

В руководстве Н. Д. Савенковой, А. В. Папаяна 
«Нефротический синдром в практике педиатра» 
(1999) приведены данные литературы и многолет-
них авторских исследований по первичному и вто-
ричному, наследственному, врожденному и инфан-
тильному нефротическому синдрому. 

Руководство А. В. Папаяна, Л. Ю. Жуковой «Ане-
мии у детей» (2001) — содержательное обобщение 
собственных и литературных данных по проблеме ане-
мии у детей, существенно восполняющее потребность 
педиатров-гематологов в доступной литературе. 

Руководство А. В. Папаяна, И. С. Стяжкиной 
«Неонатальная нефрология» (2002) посвящено 
особенностям заболеваний почек у новорожден-
ных и грудных детей. В предисловии к изданию 
профессор подчеркивает, что «неонатальная не-
фрология охватывает проблему заболеваний по-
чек от эмбриогенеза почек и мочевой системы до 
заболеваний, порожденных его нарушением, и их 
осложнений». 

Петербургская педиатрическая нефрологическая 
школа выпуском руководства под редакцией А. В. 
Папаяна «Клиническая нефрология детского воз-
раста» (1997) внесла существенный вклад в отече-
ственную педиатрическую нефрологию, издание 
отмечено рецензентами как значительное достиже-
ние российской науки. 

В переиздании руководства А. В. Папаян, 
Н. Д. Савенкова «Клиническая нефрология дет-
ского возраста» (2008), посвященном памяти за-
служенного деятеля науки РФ, академика РАЕН 
А. В. Папаяна (1936–2002), представлена научно-
практическая информация по современной педиа-
трической нефрологии, обобщен опыт отечествен-
ных и зарубежных школ. 

При научном консультировании и под руковод-
ством профессора А. В. Папаяна подготовлены и за-
щищены 1 диссертация доктора медицинских наук, 

62 диссертации кандидата медицинских наук по ак-
туальным проблемам педиатрии. 

С 1974 года проф. А. В. Папаян, являясь главным 
внештатным детским нефрологом (Ленинграда) 
Санкт-Петербурга, много сил и энергии отдал орга-
низации педиатрической нефрологической службы 
Санкт-Петербурга и становлению детской нефроло-
гии в России. 

Профессору А. В. Папаяну принадлежит заслуга: 
в организации педиатрической нефрологической  y
службы Ленинграда, Санкт-Петербурга (раз-
работка положений и организационной схемы, 
предусматривающей этапность и преемствен-
ность всех звеньев, поликлиника – круглосуточ-
ный и дневной стационар – санаторий – отделе-
ние гемодиализа); 
в открытии специализированной нефрологиче- y
ской клиники и однодневного стационара ЛПМИ;
в определении функциональных обязанностей  y
педиатров-нефрологов всех звеньев; 
в организации обучения практических педиатров- y
нефрологов: первичная специализация (профес-
сиональная переподготовка), усовершенствование 
педиатров по нефрологии, ординатура по нефро-
логии, городская школа детского нефролога; 
в разработке программы и технологии аккреди- y
тации всех звеньев детской нефрологической 
службы. 
Приказом ГУЗ Ленинграда от 1983 года утверж-

дены положение о научно-методическом совете по 
детской нефрологии, часовая нагрузка районных 
нефрологов. 

В совместных публикациях и отчетах главного 
педиатра-нефролога А. В. Папаяна и ГУЗ Санкт-
Петербурга обобщен опыт 20-летней плодотвор-
ной работы (1997–2002). В течение многих лет по-
мощниками профессора по вопросам организации 
детской нефрологической службы города являлись 
ассистенты Л. А. Татосова, Г. Т. Щирица, Т. Ф. Фе-
дорцова, Н. С. Дикова (1974–2002). 

Альберт Вазгенович Папаян являлся активным 
участником и организатором российских и между-
народных конгрессов, конференций педиатров, ге-
матологов, нефрологов, членом Международной 
ассоциации педиатров-нефрологов и Всемирной ас-
социации нефрологов. 

А. В. Папаян — организатор и президент I Кон-
гресса педиатров-нефрологов России, проходив-
шего в Санкт-Петербурге (1996). А. В. Папаян был 
инициатором учреждения ассоциации педиатров-
нефрологов. 

В 1996 году учреждена «Ассоциация педиатров-
нефрологов Северо-Запада России», профессор 
А. В. Папаян был избран ее президентом (1996–2002). 
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В 2003 году учениками и последователями, пред-
ставителями 8 регионов страны учреждена «Ассоциа-
ция педиатров-нефрологов им. проф. А. В. Папаяна». 

Под руководством А. В. Папаяна кафедра факуль-
тетской педиатрии с курсом нефрологии СПбГПМА 
многие годы являлась координационным, научно-
методическим, лечебно-консультативным центром 
Санкт-Петербурга, Северо-Запада России по вопро-
сам детской нефрологии. Коллектив кафедры сохра-
нил этот статус, в 2004 году учрежден педиатриче-
ский нефрологический центр СЗФО при СПбГПМА. 

Профессор вел большую лечебно-консуль-
тативную деятельность в клинике СПбГПМА, 
детских отделениях ДГБ № 1, ДГБ № 2, ДГБ № 21, 
ДГБ № 5, санатории «Солнечное». Слава о знамени-
том педиатре-нефрологе Альберте Вазгеновиче Па-
паяне шла по всей России. 

Свои знания и большой опыт врача-клинициста 
А. В. Папаян щедро передавал студентам, ординато-
рам, аспирантам, сотрудникам. Сила живого слова 
и дела педагога А. В. Папаяна вела за собой учени-
ков и последователей. Лекции проф. А. В. Папаяна 
отличались научной новизной, содержательностью, 
мастерским изложением, блестяще раскрывали про-
блемы теории и практики педиатрии. 

А. В. Папаяном создана и плодотворно работа-
ет педиатрическая нефрологическая школа, которая 
высокопрофессиональна, получила всеобщее при-
знание в России и за рубежом. Научная педиатри-
ческая школа А. В. Папаяна не просто профессио-
нальна, но и школа жизни. Много молодых сердец, 
вступающих в профессиональную жизнь врача и 
ученого, обогрел его педагогический талант. Учени-
ки признательны А. В. Папаяну за щедро переданные 
знания и опыт, доброту и внимание, неоценимую 
помощь в научной работе, отеческое отношение. 
Ученики и последователи чтят память своего учите-
ля, бережно сохраняют и продолжают лучшие тра-
диции научной школы проф. А. В. Папаяна. 

Альберт Вазгенович Папаян в течение многих 
лет вел большую научно-общественную работу 
как член Всероссийской проблемной комиссии по 
нефрологии, президент Ассоциации педиатров-
нефрологов Северо-Запада России, член редкол-
легии БМЭ, журналов «Российский вестник пе-
ринатологии и педиатрии» и «Нефрология», член 
президиума Союза педиатров России, председа-
тель проблемной комиссии по нефрологии при 
Комитете здравоохранения Санкт-Петербурга, 
член специализированного Ученого Совета по 
защите докторских и кандидатских диссертаций 
в СПбГПМА, член международных ассоциаций 
ISN, IPNA. 

Заслуги А. В. Папаяна в деле развития отече-
ственной педиатрии, подготовки научных и практи-
ческих кадров были высоко оценены: 

в 1983 году удостоен награды — ордена «Друж- y
бы Народов»;
в 1996 году А. В. Папаян избран член- y
корреспондентом, в 1998 — академиком Россий-
ской академии естественных наук;
в 1997 году удостоен звания «Заслуженный дея- y
тель науки Российской Федерации»; 
в 2001 году награжден серебряной медалью Рос- y
сийской Академии естественных наук «За разви-
тие медицины и здравоохранения». 
Высокий профессионализм, преданность педиа-

трии, фундаментальные научные труды снискали 
Альберту Вазгеновичу Папаяну признанный авто-
ритет выдающегося педиатра страны. Как ученый, 
педагог, врач А. В. Папаян является гордостью оте-
чественной науки. 

Альберт Вазгенович Папаян (1936–2002) вошел 
в историю как крупнейший российский педиатр, 
сформировавший одну из ведущих научных педиа-
трических школ страны, внесший большой вклад 
в развитие отечественной педиатрической науки и 
практики. 
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ВВЕДЕНИЕ

В литературе обсуждаются различные модели оценки здоровья на-
селения, которые дают ответы на вопросы управления и организации 
в системе здравоохранения [1, 4, 5, 8, 9, 11]. В последнее десятилетие 
XX в. одним из наиболее популярных в мире методов оценки здоро-
вья стал расчет индекса, который количественно определяет потери 
населения в активной жизни из-за болезни. Этот метод предложен в 
1993 г. экспертами Мирового банка реконструкции и развития для 
оценки эффективности инвестиций в здравоохранение. В России он 
известен как «Глобальное бремя болезней» (ГББ). Единица, исполь-
зуемая для измерения ГББ, — индекс DALY (Disability-Adjusted Life 
Years). В показателе ГББ учитываются потери в результате преждев-
ременной смерти, которая определяется как разница между факти-
ческим возрастом на момент смерти и утратой здоровых лет жизни в 
результате наступления временной нетрудоспособности и инвалид-
ности. Расчет ГББ также позволяет оценивать значение различных 
болезней, обосновывать приоритеты здравоохранения и сравнивать 
эффективность использования ресурсов в расчете на год жизни без 
болезней [6, 7].

С начала нового века ВОЗ включила показатель DALY в систему по-
казателей мониторинга деятельности систем здравоохранения и публи-
кует их в своем ежегодном докладе «О состоянии здравоохранения в 
мире». На сегодняшний день опубликованы данные за 2002 год при всех 
причинах (болезнях) по 194 странам. В России этот показатель (27 353 
лет на 100 000 населения) более чем в 2 раза выше, чем в Англии (12 790), 
США — (14 266) и в 3 раза – чем в Японии (10 430). Самый низкий по-
казатель DALY при всех причинах в целом в 2002 году был зарегистри-
рован в Исландии — 9 863, самый высокий в Сьерре Леоне  — 94 806 на 
100 000 населения [13].

Анализ данных зарубежной литературы показал, что DALY широко 
используется также в эпидемиологических исследованиях (эффектив-
ность программ при малярии, лепре, различных эпидемиях у взрослых 
и детей) и клинических исследованиях (эффективность лечения онко-
логических, сердечно-сосудистых заболеваний, травм) [3, 10, 12]. 

В России существуют определенные трудности в использовании 
системы показателей «моделей индексов статуса здоровья» в связи с 
отсутствием ряда базовых аутентичных коэффициентов [2]. 

© Р. Н. терлецкая 1, 
Л. М. Бабкина 2

1 Учреждение российской академии 
медицинских наук. научный центр 
здоровья детей рамн, г. москва;

2 мУЗ «детская областная больница», 
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Резюме. Исследования основаны 
на современной идеологии оценки 
здоровья с позиции его потерь 
на разных этапах  формирования 
(жизнь с хроническим заболеванием, 
инвалидностью и смерть как 
максимальный уровень болезни). 
Представлены первые результаты 
использования с этой целью 
критерия DALY в детском возрасте, 
на примере болезней органов 
дыхания. Показано, что данный 
критерий позволяет определить 
истинные потери здоровья при 
разнонаправленной динамике 
показателей заболеваемости, 
инвалидности и смертности в связи 
с указанными заболеваниями. 
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Целью данного исследования является опреде-
ление возможности использования критерия DALY 
для оценки динамики потерь здоровья у детей при 
заболеваниях органов дыхания на региональном 
уровне на примере Калужской области. 

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Исходя из поставленных в работе задач, изучали 

тенденции заболеваемости болезнями органов ды-
хания (БОД), инвалидности и смертности при них 
среди детского населения Калужской области. Рас-
считывали потери здоровой жизни в связи с болез-
нями органов дыхания у детей в различные возраст-
ные периоды.

Заболеваемость, инвалидность и смертность при 
БОД анализировали по данным официальной ста-
тистики за период 2004–2008 годы (форма 12, 19, 
демографические сборники). Объектом исследова-
ния послужило детское население в возрасте от 0 
до 17 лет, численность которого составляла около 
152,1 тыс. человек. Показатели заболеваемости, 
инвалидности и смертности также сравнивались с 
данными официальной статистики по Центрально-
му федеральному округу (ЦФО) и Российской Фе-
дерации (РФ) в целом. Тенденцию процесса опреде-
ляли путем моделирования трендов с применением 
прикладных программ, позволяющих построить 
диаграмму, «добавить» линию тренда и её параме-
тры (уравнение, описывающего линию, величину 
аппроксимации R2). 

Средний возраст возникновения БОД, признания 
инвалидности и смерти изучались на основании ме-
дицинских документов (формы 111/у, 096/у, 097/у, 
112/у, 003/у). С этой целью проведена экспертная 
оценка 280 случаев заболеваемости, 58 случаев ин-
валидности и 48 случаев смерти в связи с БОД.

Расчет потерь продолжительности здоровой 
жизни за счет инвалидности и смертности (DALY) 
выполнен на основе результатов, полученных при 
медико-статистическом исследовании (число слу-
чаев заболеваний, инвалидности и смерти, обуслов-
ленных БОД), анализе медицинских документов 
(возраст установления инвалидности в связи с БОД, 
ее продолжительность, возраст при смертельном 
исходе).

ПОЛУЧЕННыЕ РЕЗУЛЬТАТы
По данным официальной статистики общая и 

впервые установленная заболеваемость БОД у де-
тей и подростков в Калужской области значительно 
выше, чем в РФ в целом и ЦФО, и характеризует-
ся постоянным ростом (рис. 1). Однако, в отличие 
от России, в целом рост заболеваемости (общая и 
впервые установленная) у детей в возрасте 0–14 

лет носит недостоверный характер (коэффициенты 
аппроксимации 0,19 и 0,02 соответственно). Так, 
в 2004 г. общая и впервые установленная заболе-
ваемость БОД составляла 135780,6 и 132241,1, в 
2008 г. — 141632,0 и 133444,7 на 100 000 детей со-
ответствующего возраста. У подростков в возрасте 
15–17 лет за анализируемый период были отмече-
ны негативные тенденции, характеризующиеся ро-
стом как общей, так и впервые установленной за-
болеваемости БОД. При моделировании трендов 
коэффициенты аппроксимации составили 0,9 и 0,95 
соответственно. К 2008 г. по сравнению с 2004 г., 
общая заболеваемость БОД у подростков возросла 
на 18,6% (с 64600,8 %ооо до 79328,1 %ооо), а впер-
вые установленная — на 17,7% (с 59898,0 %ооо до 
72754,1 %ооо).

Особенностью заболеваемости БОД в Калуж-
ской области, которая находится на первом месте в 
структуре общей заболеваемости, является то, что 
ее удельный вес в динамике и по мере взросления 
детей возрастает и лишь несколько снижается в под-
ростковом возрасте. Так, в 2008 году у детей в воз-
расте до 1 года на их долю приходилось 50,2 %, а у 
детей 0–14 лет и 15–17 лет — 67,3 % и 54,2 %.

В структуре общей заболеваемости БОД (ис-
ключая ОРВИ и грипп) среди детского населения в 
возрасте 0-14 лет в Калужской области на первом 
месте находится бронхиальная астма, на втором — 
хронические болезни миндалин и аденоидов и на 
третьем — пневмонии, на долю которых в 2008 г. 
приходилось 27,4 %, 26,4 % и 25,6 % соответствен-
но. В отличие от России в Калужской области зна-
чительно больший удельный вес занимают пневмо-
нии, хронический бронхит и бронхиальная астма.

Динамика общей заболеваемости БОД подрост-
ков в возрасте 15–17 лет в Калужской области опре-
деляется ростом на 18 % пневмонии (с 577,7 %ооо 
до 681,5 %ооо). Почти в 3 раза увеличилась забо-
леваемость болезнями, относящимися к рубрике 
«Другая хроническая обструктивная легочная бо-
лезнь, бронхоэктатическая болезнь» (с 55,6 %ооо до 
142,2 %ооо).

У подростков первое место в структуре БОД за-
нимали хронические болезни миндалин и аденои-
дов, второе — бронхиальная астма и третье — хро-
нический фарингит, на долю которых приходилось 
34,3 %, 28,2 % и 16,9 % соответственно. Значитель-
ную часть составляли пневмонии — 12,6 %. По 
сравнению с РФ в Калужской области более значи-
тельной была доля случаев заболеваемости бронхи-
альной астмой, хроническими болезнями носоглот-
ки, пневмонией и бронхоэктатической болезнью.

Анализ возрастной структуры заболеваемости 
БОД показал, что по мере взросления общая и пер-
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Рис. 1. Общая и впервые установленная заболеваемость БОД детей 0–14 и 15–17 лет в РФ, ЦФО и Калужской области (%ооо)

вичная заболеваемость снижается. Вместе с этим, 
при общей заболеваемости с возрастом повышает-
ся частота бронхиальной астмы (1529,5 %ооо про-
тив 1477,6 %ооо), хронических болезней миндалин 
и аденоидов (1859,5 %ооо против 1424,4 %ооо) и 
бронхоэктатической болезни (142,2 %ооо против 
32,6 %ооо).

В структуре общей инвалидности в Калужской 
области на долю инвалидности при БОД при-
ходится 2,1 %. За период 2004–2008 гг. распро-
страненность инвалидности имела тенденцию к 
снижению. Частота инвалидности, возникшей в 
результате БОД, среди детского населения в це-
лом (в возрасте 0–17 лет) значительно ниже, чем 
в Российской Федерации и ЦФО (табл. 1). Ин-
валидность, обусловленная БОД, составила 3,28 

на 10 000 населения в возрасте 0–17 лет. Анало-
гичная динамика инвалидности в связи с БОД от-
мечается у детей Калужской области во всех воз-
растных группах. 

Наиболее значимыми являются астма и астма-
тические состояния, которые занимают около 90 % 
в структуре всех БОД, приведших к инвалидности. 
При этом их доля в структуре инвалидности в ре-
зультате болезней дыхания увеличивается. Так, в 
2008 г. она составила 94,8 %.

Распространенность инвалидности, обусловлен-
ной бронхиальной астмой, интенсивно снижается, 
к 2008 году ее уровень достиг 3,11 на 10 000 детей 
в возрасте 0–17 лет. Показатели инвалидности при 
бронхиальной астме почти в 2 раза ниже, чем в РФ 
и в 2,3 раза, чем в ЦФО. Снижение инвалидности в 
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связи с бронхиальной астмой происходило во всех 
возрастных группах.

Анализ возрастной структуры инвалидности при 
БОД у детей Калужской области показал, что по 
мере взросления ее распространенность увеличива-
ется, достигая максимума в возрасте 10–14 лет.

На фоне снижения общей смертности детского 
населения Калужской области отмечается повыше-
ние гибели детей от БОД (рис. 2). У детей в возрасте 
до 18 лет смертность от БОД увеличилась в 2007 г. 
по сравнению с 2002 г. на 23,3 %. Если в 2002 году 
данный показатель составлял 5,5 на 100 000 детско-
го населения и был ниже российского и федерально-
го уровня, то в 2007 г. — 6,8 %ооо и выше, чем в РФ 
и ЦФО. Негативные тенденции смертности от БОД 
связаны с динамикой смертности от острой пневмо-
нии, доля которой в смертности данной возрастной 
группе составляла в 2002 г. 83,3 %, а в 2007 г. — 
91,7 %. Смертность от пневмонии за указанный пе-
риод времени увеличилась на 34,8 %.

В возрасте 0–14 лет смертность детей от БОД 
также не имеет положительной тенденции — в 2007 
году она составила 8,2 %ооо, что на 13,7 % выше, чем 
в 2002 году. При этом показатель стал выше россий-
ского и федерального уровня. На долю пневмонии в 
данной возрастной группе детей в структуре смерт-
ности приходилось в 2002 г. 83,3 %, а в 2007 г. — 
90,9 %. В связи с этим динамика показателей смерт-
ности от данной причины аналогична таковой при 
смертности от БОД в целом. По сравнению с 2002 г. 
она увеличилась на 24,1 % (с 6,0 до 7,5 %ооо). Сле-
дует отметить, что в 2002 г. смертность от пневмо-

нии в Калужской области была выше, чем в ЦФО, а 
в 2007 г. стала выше и российского уровня.

Младенческая смертность от БОД в Калужской 
области за период 2002–2007 гг. снизилась на 11,8 % 
(с 99,9 %ооо до 88,2 %ооо). Однако этот процесс 
был медленным, в связи с этим в 2007 г. ее уровень 
стал выше, чем в РФ и ЦФО на 16,6 % и 38,4 % со-
ответственно.

В структуре младенческой смертности от БОД 
на долю пневмонии в 2002 г. приходилось 75 %, а в 
2007 г. с пневмонией были связаны все случаи смер-
ти детей в возрасте до 1 года жизни от БОД. Мла-
денческая смертность от пневмонии в Калужской 
области выросла на 17,6 % и стала превышать рос-
сийские и федеральные показатели в 1,6 и 1,7 раза 
соответственно.

В различные возрастные периоды значимость 
БОД в гибели детей неоднозначна — с возрастом 
она уменьшается. Особенностью смертности детей 
от БОД в Калужской области является сохранение 
высокого удельного веса пневмонии во всех воз-
растных группах.

Таким образом, данные официальной стати-
стики свидетельствуют о неблагоприятных БОД 
органов дыхания, среди детского населения Ка-
лужской области. На фоне интенсивного сниже-
ния инвалидности заболеваемость и смертность 
повышаются и трудно оценить истинные тенден-
ции процесса в связи с данной патологией. Только 
расчет интегрированного показателя даст ответ, — 
каковы потери здоровья детей различных возраст-
ных групп при БОД.

2004 г. 2005 г. 2006 г. 2007 г. 2008 г.

0–4 года

РФ 2,84 2,51 2,17 2,01 2,1

ЦФО 2,76 2,34 2 1,87 2,02

Калужская область 1,51 1,46 0,93 1,14 0,45

5–9 лет

РФ 8,62 8,08 7,54 7,39 7,37

ЦФО 9,14 8,98 8,61 8,18 7,87

Калужская область 5,82 6,64 5,39 4,0 3,74

10–14 лет

РФ 10,08 10,09 9,73 9,51 9,27

ЦФО 10,48 10,91 10,55 10,52 10,5

Калужская область 6,81 5,86 5,75 5,12 5,32

15–17 лет

РФ 11,08 10,86 10,23 9,58 8,89

ЦФО 10,91 11,47 10,96 10,62 9,98

Калужская область 6,79 7,16 6,11 3,97 3,46

Таблица 1 
Инвалидность, обусловленная БОД, детей различных возрастных групп в РФ, ЦФО и Калужской области (%оо)
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В результате исследований были получены все 
необходимые данные для расчета DALY в связи 
с заболеваниями БОД детского населения Калуж-
ской области. Так, известно население в возрас-
те до 17 лет включительно, число случаев БОД 
и наиболее значимых (в плане инвалидности и 
смертности) заболеваний как бронхиальная аст-
ма и пневмония. Рассчитан средний возраст воз-
никновения БОД в целом, бронхиальной астмы и 
инвалидности при них, а также средний возраст 
смертности при пневмонии. Ожидаемая продол-
жительность жизни рассчитана на основе ожида-
емой продолжительности жизни при рождении в 
Калужской области, данные о которой ежегодно 
публикуются в демографических сборниках Рос-
стата. Сравнивались два крайних года периода на-
блюдения.

В связи с тем, что случаи смерти детей от брон-
хиальной астмы отмечаются очень редко, в расчет 
не включались потерянные годы здоровой жизни в 

связи со смертностью, при пневмонии не включа-
лись потерянные годы в связи с заболеваемостью и 
инвалидностью.

При проведении сравнения показателей DALY 
2004 г. с показателями 2008 г. было установлено 
увеличение потерянных лет как в целом, так и на 
100 000 детского населения (табл. 2). При этом при 
бронхиальной астме и пневмонии данные различия 
были достоверными с 45484,09 до 65920,91 (p<0,05) 
и 215,34 до 337,15 (p<0,05) лет на 100 000 соответ-
ственно.

Повышение DALY при БОД в целом отмечалось 
на 10,7 % и, хотя это повышение не было досто-
верным, разница была значительной и составляла 
25535,56 лет.

Вместе с этим потерянные годы требуют внесе-
ния поправки в связи с тем, что в возрасте 20 лет и 
далее качество жизни здоровых людей снижается в 
силу возраста. Поэтому нами было проведено дис-
контирование (приведение к сопоставимости по-

0–14 лет 15–19 лет

0–1 года 0–4 года
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Рис. 2. Смертность детей различных возрастных групп в Калужской области (%ооо)
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казателей) с 3 % поправкой. Число потерянных лет 
здоровой жизни сократилось, но сохранилось тоже 
соотношение, то есть повышение DALY, которое 
было достоверным при бронхиальной астме и пнев-
монии.

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Таким образом, оценку груза потерянных лет 

здоровой жизни возможно проводить с помощью 
критерия DALY, который служит задаче обнару-
жения основных проблем, стоящих перед служ-
бами общественного здоровья в определенном 
регионе.

Предлагаемый критерий DALY, адаптирован-
ный для детского возраста, — это среднее число 
лет жизни одного ребенка определенного возрас-
та, прожитых с хроническим заболеванием / инва-
лидностью, потерянных в связи с преждевремен-
ной смертностью. 

При некоторых заболеваниях для расчета кри-
терия DALY используются не все составляющие 
(заболеваемость, инвалидность и смертность), что 
определяется их значимостью для потери здоровья. 
Одни заболевания не приводят к формированию ин-
валидности, другие очень редко бывают причиной 
смерти.
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2004 г. 2008 г.

абс. на 100 000 абс. на 100 000

БОД в целом 419972,08 213948,36 364192,77 239483,92

Бронхиальная астма 89283,45 45484,09 100248,56 65920,91*

Пневмония 422,7 215,34 512,71 337,15*

Дисконтирование (3%)

БОД в целом 407372,92 207529,91 353266,99 232299,40

Бронхиальная астма 86604,95 44119,57 97241,10 63943,28*

Пневмония 410,02 208,88 497,33 327,04*

• достоверные различия по сравнению с 2004 г., p<0,05

Таблица 2 
DALY при БОД в Калужской области (абс./лет на 100 000 детского населения)
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DALY CRITERION USAGE FOR EVALUATION
OF HEALTH LOSS IN CHILDHOOD

Terletskaya R. N., Babkina L. M.

◆ Resume: The researches are based on contemporary ideology 
of health evaluation from a position of its loss at different 
stages of forming (living with chronic disease, disability and 
death as a maximum level of disease). First results of DALY 
criterion usage for this purpose by the example of respiratory 
diseases in childhood are presented. It’s shown that the 
criterion allows determining true health losses with differently 
directed dynamics of morbidity, disability and mortality rates 
in connection with mentioned diseases.

◆ Key words: health loss; child’s population; respiratory 
apparatus diseases; DALY criterion.
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Младенческая смертность и детская смертность являются одни-
ми из важнейших показателей здоровья детей и демографической 
ситуации как в стране, так и в отдельно взятом регионе. Особое 
внимание уделяется младенческой смертности, так как она зани-
мает больше половины в структуре детской смертности.

Проведенное исследование в Вологодской области показало, 
что демографическая ситуация в области развивается в русле де-
мографических тенденций Северо-Запада России: отмечается су-
щественный разрыв между числом рождений и числом смертей, 
половозрастная пирамида является типично регрессивной и де-
монстрирует сужение воспроизводства населения. На этом фоне 
сохранение жизни каждого родившегося ребенка является акту-
альной медико-социальной проблемой, а снижение младенческой 
смертности — приоритетным направлением системы охраны здо-
ровья матерей и детей Вологодской области.

Уровень младенческой смертности в области за период 2003–
2008 гг. снизился с 12,4 ‰ до 7,6 ‰, темп убыли составил 39,7 %. 
Снижение имело неравномерный характер с небольшими подъе-
мами показателя в 2005 г. и в 2007 г. по сравнению с предыдущи-
ми годами. Начиная с 2006 г., уровень младенческой смертности в 
Вологодской области был ниже, чем в целом по России: 2006 г. — 
8,6 ‰ (РФ — 10,2 ‰), 2007 г. — 8,9 ‰ (РФ — 9,4 ‰), 2008 г. — 7,6 ‰ 
(РФ — 8,7 ‰). В области в абсолютном значении за 2008 год умер-
ло 112 детей в возрасте до 1 года (в 2007 г. — 127 детей, в 2006 г. — 
116, в 2005 г. — 149, в 2004 г. — 148) [1, 2]. 

Уровень младенческой смертности в различных районах об-
ласти характеризуется выраженными колебаниями. В 2008 году 
младенческая смертность не регистрировалась в 5 районах (Ча-
годощенском, Нюксенском, Вашкинском, Междуреченском, Сям-
женском), в 2007 году только в одном Устюженском районе, в 2006 
году в 5 районах (Верховажском, Кадуйском, Сямженском, Усть-
Кубинском, Череповецком), в 2005 году — в Кирилловском и Меж-
дуреченском районах. Показатель младенческой смертности выше 
среднеобластного имели 14 районов: Бабаевский, Бабушкинский, 
Белозерский, Вытегорский, Кадуйский, К-Городецкий, Николь-
ский, Тарногский, Усть-Кубинский, Грязовецкий, Кирилловский, 
Тотемский, Харовский, Череповецкий и г. Вологда (в 2007 г. — 15 
районов, в 2006 г. — 14 районов, в 2005 г. — 11 районов). В 2008 г. 
высокий показатель МС, превышающий среднеобластной более, 
чем в 2 раза, имели Белозерский (23,67 ‰), Бабушкинский (20,3 ‰) 
и Никольский (16,78 ‰) районы [1, 2].

Показатель перинатальной смертности в Вологодской области 
за анализируемый период имел волнообразное течение. Самый вы-
сокий уровень перинатальной смертности отмечался в 2006 г. — 
12,7 на 1000 родившихся живыми и мертвыми. К 2008 г. показатель 
снизился на 20,5 % и составил 10,1 на 1000 родившихся живыми и 
мертвыми, наименьший показатель за 2003–2008 гг. 

В структуре младенческой смертности ведущее место занимает 
неонатальная смертность — 76,8 % всех случаев смерти приходит-
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ся именно на этот период. В первые сутки после 
рождения погибает четверть всех умерших до 
года, к концу третьих суток доля увеличивается 
до 43,0 %. Следовательно, одной из актуальных 
проблем совершенствования системы медицин-
ской помощи матерям и детям является обеспе-
чение адекватных реанимационных мер и ин-
тенсивного лечения на базе родильных домов и 
родильных отделений. Именно на эти ЛПУ при-
ходится более 60,0 % всех случаев смерти детей 
до года.

Среди причин младенческой смертности в 
области на первом месте находятся отдельные 
состояния, возникающие в перинатальном пе-
риоде — 41,1 % (в 2007 году — 48,8 %, в 2006 
году — 50,0 %); на втором месте — врожденные 
аномалии развития — 23,2 % (в 2007 году — 
16,5 %, в 2006 году — 21,5 %); на третьем ме-
сте — болезни органов дыхания — 13,4 % (в 2007 
году — 7,9 %, в 2006 году — 7,8 %); на четвертом 
месте — отклонения от нормы 10,7 %; на пятом 
месте — внешние причины и столько же болезни 
нервной системы по 2,7 %. Смертность детей в 
неонатальном периоде от пороков, несовмести-
мых с жизнью, составляет до 15,0 %, в том числе 
половина из них — от врожденных пороков серд-
ца. В связи с этим одним из приоритетов должно 
стать развитие системы пренатальной ультра-
звуковой диагностики, включающей в себя орга-
низацию потоков беременных для скрининга и 
уточнения окончательного диагноза в областном 
центре, повышение квалификации специалистов, 
занимающихся УЗИ, и обеспечением качествен-
ной ультразвуковой аппаратурой [3].

В области за последние 3 года наметилась 
тенденция к снижению показателей МС, что яви-
лось результатом повышения качества оказания 
медицинской помощи роженицам, родильни-
цам, новорожденным, детям первого года жиз-
ни, укрепления материально-технической базы 
детских лечебно-профилактических учрежде-
ний, оснащения медицинским оборудованием и 
лекарственными средствами, внедрения совре-
менных технологий, совершенствования подго-

товки и повышения квалификации медицинских 
кадров, обеспечения доступности специализиро-
ванной медицинской помощи.

Таким образом, при разработке целенаправ-
ленных медико-организационных мероприятий 
по снижению младенческой смертности необ-
ходимо учитывать региональные особенности 
и факторы, влияющие на данный показатель, в 
каждой административной территории.
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Железодефицитная анемия (ЖДА, код по МКБ-Х — D 50) — приоб-
ретенное заболевание из группы дефицитных анемий, характеризую-
щееся микроцитарной, гипохромной, норморегенераторной анемией 
[8]. ЖДА возникает в результате снижения общего количества железа 
в организме вследствие нарушения его поступления, утилизации и/или 
патологических потерь. Клинически ЖДА проявляется сочетанием 
двух синдромов: анемического и сидеропенического [1, 6, 8]. 

По данным ВОЗ, ЖДА занимает первое место среди 38 наиболее 
распространенных заболеваний человека и зависит, в основном, от 
особенностей питания. Во всех странах ЖДА значительно чаще встре-
чается у детей и может составлять до 90 % всех анемий детского воз-
раста [2, 10].

В России, по статистическим данным, за последние 10 лет отме-
чается рост числа детей и подростков, страдающих ЖДА. Так, среди 
подростков заболеваемость ЖДА возросла на 283 % [3]. Значительно 
чаще ЖДА выявляется у детей и подростков из семей с низким ма-
териальным достатком, беспризорных, безнадзорных, находящихся в 
неблагополучном социальном окружении, что, по-видимому, напря-
мую определяется объективными социально-экономическими факто-
рами [4]. 

Дефицит железа системно влияет на жизненно важные функции 
организма, особенно в критические периоды роста и развития ре-
бенка. Так, у подростков выявлено нарушение когнитивных функ-
ций и умственных способностей (снижение памяти, концентрации 
внимания и мотивации обучения, эмоциональная лабильность), а в 
ряде случаев — ухудшение качества жизни (отсутствие мотивации 
в достижении цели, низкая самооценка, недостаточная жизненная 
активность и др.). После лечения ферропрепаратами, как правило, 
нарушенные функции быстро восстанавливаются, но в ряде случа-
ев последствия дефицита железа могут сохраняться в течение дли-
тельного времени. Несомненно, что «дефицит железа вносит тихий 
и зачастую непоправимый «вклад» в нарушение здоровья детей, 
подростков и взрослых» [7]. В связи с этим, по мнению экспертов 
ВОЗ, если распространенность ЖДА превышает 30 %, проблема 
перестает быть медицинской и требует принятия решений на госу-
дарственном уровне [10].

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Анализ факторов формирования ЖДА у подростков, госпитализи-

рованных в отделение общей гематологии детской городской больни-
цы № 1 Санкт-Петербурга за период 1998–2010 годов. 

мАТЕРИАЛ И мЕТОДы
Проанализировано 440 случаев первичной диагностики ЖДА у де-

тей в возрасте от 10 лет до 17 лет 11 месяцев, находившихся на ста-
ционарном обследовании и лечении в отделении общей гематологии 
детской городской больницы № 1 Санкт-Петербурга, включая анамнез, 
сроки госпитализации, клинико-лабораторные характеристики заболе-
вания. Больные разделены на две группы: первую составили 250 паци-
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ентов, госпитализированных в период 2005–2010 гг., 
вторую — 190 подростков, госпитализированных в 
период 1998–2003 гг. 

Диагноз ЖДА у всех больных установлен на 
основании следующих стандартных диагностиче-
ских критериев [7]:
1) наличие микроцитарной гипохромной норморе-

генераторной анемии (снижение уровня гемогло-
бина (Hb) менее 120 г/л, снижение среднего объ-
ема эритроцита (MCV) менее 80 фл, снижение 
среднего содержания Hb в эритроците (MCH) 
менее 26 пг, снижение средней концентрации Hb 
в эритроците (MCHC) менее 320 г/л, повышение 
степени анизоцитоза эритроцитов (RDW) более 
14 %, нормальное количество ретикулоцитов в 
пределах 0,5–1,5 %;

2) снижение уровня сывороточного железа (СЖ) 
менее 12,5 мкмоль/л;

3) повышение уровня общей железосвязываю-
щей способности сыворотки (ОЖСС) более 69 
мкмоль/л;

4) снижение коэффициента насыщения трансфер-
рина железом (НТЖ) менее 17 %;

5) снижение сывороточного ферритина (СФ) менее 
30 нг/мл.
Лабораторное обследование больных включало:

1) клинический анализ крови на автоматическом 
гематологическом анализаторе с определени-
ем эритроцитарных индексов (MCV, MCH, 
MCHC, RDW), ручным подсчетом количества 
ретикулоцитов и морфологической оценкой 
эритроцитов;

2) определение уровня СЖ и ОЖСС калориметри-
ческим тестом с феррозином и вычислением рас-
четного показателя КНТ;

3) определение уровня СФ методом иммуноанализа;
4) биохимический анализ крови с определением 

общего билирубина и его фракций, АлАТ, АсАТ, 
ЛДГ, глюкозы, мочевины, креатинина, электро-
литов;

5) определение группы крови и резус-фактора;
6) общий анализ мочи;
7) исследования для выявления паразитарных ин-

вазий.
Для уточнения причины ЖДА выполнялись сле-

дующие исследования:
1. Сбор анамнеза с обязательным уточнением сро-

ков выявления анемии и возраста начала кли-
нических проявлений, особенностей пищевого 
поведения и количественного и качественного 
состава рациона, динамики роста и веса ребенка, 
наличия симптомов кровоточивости любой ло-
кализации, интенсивности нагрузки в образова-
тельных учреждениях (основное и дополнитель-

ное образование), интенсивности ежедневных 
физических нагрузок, характера перенесенных 
и имеющихся заболеваний, наличия хирургиче-
ских вмешательств на ЖКТ, наличия анемии у 
родственников.

2. Оценка основных антропометрических показа-
телей (метод центильных таблиц, метод сигмаль-
ных таблиц), скрининговая оценка состояния пи-
тания (индекс Кетле II) [8].

3. УЗИ органов брюшной полости, забрюшинного 
пространства, малого таза.

4. Эндоскопические исследования ЖКТ с проведе-
нием биопсии слизистой оболочки, обследование 
на инфицированность H. Pylori.

5. Коагулологическое обследование (по показа-
ниям).

6. Консультации специалистов (по показаниям).

РЕЗУЛЬТАТы И Их ОБСУЖДЕНИЕ
Абсолютное большинство больных ЖДА пер-

вой группы — 242 (97,2 %) — являлись жителями 
Санкт-Петербурга, из них 8 (3,3 %) детей с органи-
ческим поражением ЦНС; 7 (2,8 %) пациентов — 
иногородними жителями РФ, получающими про-
фессиональное образование в Санкт-Петербурге, 
или мигрантами. Среди обследованных больных не 
было ни одного беспризорника, все дети проживали 
в семьях или детских домах (только дети с органи-
ческим поражением ЦНС). 

Как в первой, так и во второй группе больных 
преобладали девочки — 193 (77 %) и 131 (69 %) 
соответственно, мальчиков было 57 (23 %) и 59 
(31 %) соответственно. Полученные данные де-
монстрируют еще более частое формирование 
ЖДА у девочек в конце первого десятилетия 
XXI века (соотношение мальчики : девочки равно 
1 : 3,2) по сравнению с периодом конца XX – на-
чала XXI веков (соотношение мальчики: девочки 
равно 1 : 2,2; р < 0,05).

Возраст детей к моменту госпитализации со-
ставлял от 10 лет до 17 лет 11 месяцев. Наиболее 
часто госпитализировались дети в возрасте старше 
14 лет — 213 (85 %) в первой и 161 (85 %) второй 
группах.

У 53 (21 %) больных первой группы анемия 
выявлена непосредственно в день госпитализа-
ции в ДГБ № 1 и ее истинная длительность не-
известна. Пациенты были госпитализированы 
экстренно врачами неотложной помощи, скорой 
медицинской помощи или педиатрами приемного 
отделения ДГБ № 1 при самостоятельном обраще-
нии подростков за медицинской помощью. У всех 
этих детей отмечалось выраженное нарушение 
самочувствия в виде слабости, головокружения, 
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сердцебиения, ощущения «нехватки воздуха», 
обморочного состояния. Врачи неотложной и ско-
рой помощи направляли больных в стационар с 
диагнозами: «Состояние после обморока», «Со-
стояние после судорог», «Астено-вегетативное 
состояние».

18 (7 %) подростков первой группы переведены 
из других стационаров города через 3–7 дней по-
сле обнаружения анемии, как правило, с диагнозом 
«Железодефицитная анемия» (после верификации) 
или «Гипохромная анемия». Пациенты первично го-
спитализировались в отделения негематологическо-
го профиля либо в связи с острым интеркуррентным 
заболеванием либо с диагнозом «Состояние после 
обморока». Истинная длительность анемии у этих 
больных также неизвестна.

179 (72 %) детей первой группы направлены на 
госпитализацию участковыми педиатрами. Обра-
щает внимание, что у 159 (89 %) пациентов из этой 
подгруппы анемия выявлена фактически «случай-
но»: при плановых лабораторных обследованиях в 
декретированные сроки (n=59, 33 %), на фоне интер-
куррентных заболеваний педиатрами (n=53, 30 %), 
врачами других специальностей амбулаторно (n=47, 
26 %), и в момент выявления анемии дети не предъ-
являли жалоб, обусловленных гемической гипокси-
ей. Лишь у 20 (11 %) пациентов анемия диагности-
рована участковыми педиатрами целенаправленно в 
связи с наличием гипоксических жалоб. Во второй 
группе «случайное» выявление анемии отмечалось 
у 152 (80 %) детей. 

После обнаружения анемии, в большинстве 
случаев, педиатры предпочитали либо выжида-
тельную тактику, либо проводили ферротерапию 
амбулаторно. Так, до госпитализации препаратами 
железа пролечили 76 (42 %) и 64 (34 %) первой и 
второй группы соответственно. Препараты железа 
назначались без лабораторной верификации ха-
рактера анемии, соблюдения режима дозирования, 
контроля эффективности лечения. Курс ферротера-
пии амбулаторно не превышал 14 дней. Наиболее 
часто назначаемым препаратом железа больным 
обеих групп являлся Феррум Лек (жевательные та-
блетки). 

Длительность анемии от момента выявления вра-
чами амбулаторной сети до госпитализации была 
различной. Так, в течение первой недели после вы-
явления госпитализировано 6 (3,4 %) и 26 (17 %) па-
циентов, в течение первого месяца еще 20 (11 %) и 
17 (11 %) первой и второй группы соответственно. 
Через месяцы или годы после первичного выявле-
ния анемии в стационар направлены 153 (85,6 %) и 
109 (72 %) детей первой и второй группы соответ-
ственно (р < 0,05). Поводом к госпитализации у этих 

больных явилось прогрессирующее снижение уров-
ня Hb. 

Структуру диагнозов направления на госпита-
лизацию педиатрами амбулаторной сети представ-
ляем на примере первой группы у 250 больных: 
«Гипохромная анемия» (n=93, 52 %), «Анемия» 
(n=49, 27 %), «Анемия неясной этиологии» (n=21, 
12 %), «Железодефицитная анемия» (n=12, 7 %), 
«Нормохромная железодефицитная анемия» (n=1, 
0,5 %), «Хроническая анемия» (n=1, 0,5 %), «Ане-
мия IV степени» (n=1, 0,5 %), «Прогрессирующая 
злокачественная анемия неясной этиологии» (n=1, 
0,5 %). 

Таким образом, в последние годы тактика педиа-
тров амбулаторной сети в отношении подростков с 
впервые выявленной изолированной гипохромной 
анемией становится еще более выжидательной, а 
попытки ферротерапии амбулаторно столь же безу-
спешны как и 10–12 лет назад.

При поступлении в стационар у всех больных 
анемия являлась микроцитарной (MCV 55–78 фл), 
гипохромной (MCH 23,2–25,6 пг; MCHC 310–
318 г/л), норморегенераторной, морфологически 
отмечались анизоцитоз, микроцитоз, гипохромия 
эритроцитов. Диагноз ЖДА у больных верифици-
рован на основании снижения уровня СЖ (пределы 
колебаний показателя от 1,4 до 8,0 мкмоль/л), по-
вышения ОЖСС (пределы колебаний показателя от 
70,9 до 96,2 %), снижения КНТ (пределы колебаний 
показателя от 4,0 до 11,0 %), снижения СФ (преде-
лы колебаний показателя от 1,53 до 9,2 нг/мл). Ане-
мия легкой степени выявлена у 83 (33 %) и 78 (41 %) 
детей, средней тяжести — у 113 (45 %) и 74 (39 %) 
больных, тяжелая — у 54 (22 %) и 38 (20 %) пациен-
тов первой и второй группы соответственно. Видно, 
что количество больных с тяжелой ЖДА не только 
не уменьшается, а имеет тенденцию к увеличению 
в последние годы.

При поступлении в стационар 62 (25 %) ребен-
ка основной группы не предъявляли субъектив-
ных жалоб независимо от тяжести анемического 
синдрома. Возможно, отсутствием жалоб у части 
больных и объясняется «неторопливость» педиа-
тров с госпитализацией. У 188 (75 %) пациентов 
первой группы клинические проявления дефици-
та железа имели явный характер, во второй груп-
пе — у 113 (94 %) детей. Приводим структуру 
предъявлявшихся пациентами жалоб и клиниче-
ских проявлений ЖДА на примере первой группы 
250 больных. 

Наиболее часто наблюдались жалобы, обуслов-
ленные гемической гипоксией: слабость, вялость, 
утомляемость (n=159, 63 %), снижение толерантно-
сти к физическим нагрузкам (n=112, 45 %), снижение 
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толерантности к психическим нагрузкам в услови-
ях усложненной деятельности (подготовка к ЕГЭ), 
склонность к частой перемене настроения, обид-
чивость (n=50, 20 %), бледность (n=41, 16 %), сон-
ливость (n=32, 13 %), головокружения (n=68, 27 %), 
головные боли (n=37, 15 %), синкопальные состоя-
ния (n=32, 13 %), снижение успеваемости в школе 
(n=13, 5 %). Кроме того, у 67 (27 %) детей наблю-
дались жалобы сидеропенического характера: ин-
версия вкуса, аппетита, обоняния (n=60,24 %), дис-
трофические изменения волос, ногтей (n=23,9 %), 
заеды (n=8,3 %). Гастроэнтерологические жалобы 
предъявляли 106 (42 %) детей: периодические боли 
в животе (n=77,31 %), отчетливое снижение аппе-
тита (n=34,14 %), изжога (n=12,5 %), неприятный 
запах изо рта (n=10,4 %), запоры (n=12,5 %), «чер-
ный» стул (n=3,1 %). У 100 (40 %) больных имелись 
проявления повышенной кровоточивости из сли-
зистых: рецидивирующие носовые кровотечения 
(n=40,16 %), обильные длительные менструации 
(n=67,35 % девочек).

При объективном осмотре выявлены: блед-
ность кожи и слизистых (n=232,93 %), трофиче-
ские изменения кожи (n=100,40 %) и ее дериватов 
(n=156,62 %), хейлоз и глоссит (n=79,32 %), тахикар-
дия (n=147,59 %), систолический шум (n=139,56 %), 
болезненность при пальпации живота в эпига-
стральной области (n=30,12 %). 

При оценке антропометрических показателей у 
мальчиков отклонения от средних показателей по 
росту выявлены у 20 (35 %) подростков: низкий 
рост у 3 (5 %), высокий рост у 7 (12 %) и очень вы-
сокий рост — гигантизм — у 10 (18 %). При оценке 
показателей массы тела и индекса Кетле II откло-
нения имелись у 27 (47 %) мальчиков: избыточная 
масса у 2 (3 %), белково-энергетическая недоста-
точность I или II степени у 20 (35 %), белково-
энергетическая недостаточность III степени у 5 
(9 %, все дети с органическим поражением ЦНС 
из детских домов). При оценке антропометриче-
ских показателей у девочек отклонения от сред-
них показателей по росту выявлены у 90 (51 %): 
низкий рост у 27 (14 %), высокий — у 60 (31 %), 
очень высокий — гигантизм — у 3 (6 %). При 
оценке показателей массы тела и индекса Кет-
ле II отклонения имелись у 118 (61 %) девочек: 

ожирение у 17 (8 %, преимущественно в возрасте 
11–13 лет), избыточная масса у 11 (6 %), белково-
энергетическая недостаточность I или II степени 
у 87 (45 %, преимущественно в возрасте 16–17 
лет), белково-энергетическая недостаточность III 
степени у 3 (1,5 %, все с органическим поражени-
ем ЦНС из детских домов). Таким образом, нару-
шения трофологического статуса выявлены у 145 
(58 %) обследованных детей.

Причины формирования ЖДА у обследован-
ных нами больных представлены в таблице 1. Как 
в первой, так и во второй группе имелась класси-
ческая триада этиологических факторов дефици-
та железа: недостаточное поступление с пищей, 
патологические потери, повышение потребностей 
на фоне «пубертатного скачка». У 187 (75 %) де-
тей первой группы и 181 (95 %) больных второй 
группы отмечено формирование комплекса при-
чин развития ЖДА, причем у большинства детей 
наблюдалось влияние двух или трех этиологи-
ческих факторов сидеропении, существовавших 
в течение различного времени и постепенно на-
слаивающихся друг на друга по мере взросления 
пациентов.

Алиментарный дефицит железа явился осново-
полагающим фактором у 96 % (!) больных в период 
2005–2010 гг., тогда как в период 1998–2003 гг. не-
достаточное поступление железа с пищей выявлено 
у 66 % детей и являлось преимущественно обуслов-
лено нехваткой времени на еду — «некогда поесть 
из-за занятости, день расписан по минутам» (заня-
тия в кружках, спортивных секциях, музыкальной 
школе, с репетиторами при высокой мотивации по-
ступления в ВУЗ). В анамнезе у подростков первой 
группы отмечено хроническое недоедание вслед-
ствие многолетнего отсутствия полноценного и сба-
лансированного пищевого рациона либо с полным 
исключением мяса (отказ обусловлен отвращением 
к мясу), либо с крайне редким его употреблением 
из-за особенностей питания в семье («ем то, что на-
хожу в холодильнике» — предпочитают сосиски, 
пельмени, бутерброды, молочные продукты, сладо-
сти), урежением приемов пищи до 1 раза в день с 
отказом от завтрака и обеда. Кроме того, у девушек 
16–17 лет отмечалось частичное голодание, обу-
словленное высокой мотивацией похудеть. 

Причины формирования ЖДА: Период 2005–2010 гг., n=250 Период 1998–2003 гг., n=190 

Алиментарный дефицит железа 241 (96,4 %) 126 (66,3 %)

Кровопотери 141 (56,4 %) 89 (46,8 %)

Повышение потребностей в железе на фоне «пубертатного скачка» 79 (31,6 %) 134 (70,5 %)

Таблица 1 
Причины формирования железодефицитной анемии у подростков 
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Повышение потребностей в железе при уско-
ренных темпах роста, занятиях спортом, интен-
сивной нагрузке в образовательных учреждениях 
основного и дополнительного образования явля-
лось доминирующим фактором формирования 
ЖДА у подростков в период 1998–2003 гг., однако 
в 2005–2010 гг. его влияние перестало быть столь 
очевидным у большинства обследованных нами 
детей. 

Кровопотери как фактор формирования дефи-
цита железа у подростков занимают второе место 
у больных первой группы и третье место у детей 
второй группы. Источники кровопотерь у больных 
обеих групп традиционны: носовые (n=34, 14 % 
в первой группе), маточные (n=69, 36 % девочек в 
первой группе), желудочно-кишечные (n=41, 16 % в 
первой; n=16, 18 % во второй группе) кровотечения. 
У 16 (11 %) из 141 пациента с кровотечениями из 
первой группы выявлено сочетание кровопотерь из 
нескольких источников. Обращает внимание увели-
чение количества пациентов с эрозивно-язвенными 
поражениями ЖКТ в период 2005–2010 гг. Структу-
ра первично диагностированных эрозивно-язвенных 
заболеваний ЖКТ у обследованных нами больных 
ЖДА представлена в таблице 2. Частота первично 
выявленных хронических заболеваний ЖКТ (га-
строэзофагеальная рефлюксная болезнь, хрони-
ческий гастродуоденит, хронические заболевания 
толстого кишечника) у больных первой группы не 
отличалась от второй группы (n=197, 79 % и n=165, 
87 % соответственно).

Нами отмечены различия в формировании ком-
плекса причин развития ЖДА в зависимости от 
пола. Так, у мальчиков первой группы наиболее 
часто сочетались алиментарный дефицит железа и 
повышение потребностей в железе на фоне «пубер-
татного скачка» (n=17) или алиментарный дефицит 

железа и кровопотери (n=20). У мальчиков второй 
группы преобладало повышение потребностей в 
железе на фоне алиментарного дефицита (n=30). У 
девочек чаще отмечалось сочетание алиментарного 
дефицита железа с полименореей (n=63) и/или но-
совыми кровотечениями (n=20), с кровотечениями 
из ЖКТ (n=24), с повышением потребностей в же-
лезе (n=41). У девочек второй группы преобладал 
алиментарный дефицит железа на фоне полимено-
реи (n=25), носовых кровотечений (n=21). Выявле-
но значимое увеличение эрозивно-язвенных забо-
леваний ЖКТ у девочек первой группы (n=26), из 
них у 16 пациенток в возрасте 16-17 лет не исклю-
чался стрессорный механизм эрозивно-язвенных 
поражений слизистой на фоне психоэмоциональ-
ных перегрузок, сопровождающих обучение в вы-
пускном классе школы (непрерывная изнуряющая 
подготовка к ЕГЭ и боязнь экзамена). Во второй 
группе частота кровопотерь из ЖКТ не зависела от 
пола. 

На фоне проведенной комплексной терапии 
(заместительная ферротерапия и терапия выяв-
ленных сопутствующих заболеваний) у всех детей 
получена положительная клинико-лабораторная 
динамика. У большинства детей с ЖДА II–III сте-
пени в связи с необходимостью быстрого купиро-
вания гемической гипоксии и терапии выявленной 
патологии ЖКТ препаратами выбора на первом 
этапе лечения оставались препараты железа для 
парентерального введения. Лабораторная оцен-
ка эффективности ферротерапии проводилась по 
темпам среднесуточного прироста Hb, появлению 
ретикулоцитарного криза и исчезновению гипох-
ромии. 

Многолетний опыт лечения ЖДА у подростков 
из обычных семей мегаполиса в условиях специа-
лизированного гематологического отделения много-

Заболевания ЖКТ, сопровождающиеся кровопотерями: Период 2005–2010 гг., n=250 Период 1998–2003 гг., n=190

Эрозивный эзофагит 10 3

Грыжа пищеводного отверстия диафрагмы 2 0

Трихобезоар желудка 1 0

Эрозивный гастродуоденит 15 6

Язва луковицы 12-перстной кишки 8 3

Неспецифический язвенный колит 1 1

Полипоз толстого кишечника 0 2

Опухоль сигмовидной кишки 0 1

Анальная трещина 2 0

Варикозное расширение геморроидальных узлов 2 0

Всего 41 16 

Таблица 2 
Первично диагностированные   заболевания ЖКТ, сопровождающиеся кровопотерями, у подростков, страдающих железодефицитной анемией
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профильного стационара отчетливо демонстрирует, 
что причины развития дефицита железа имеют не 
только медицинский, но и социальный характер 
(при доминировании последнего). Представляется 
существенным, что, если медицинские проблемы 
(своевременные диагностика и лечение анемии) 
могут быть эффективно решены и амбулаторно, то 
нерешенные социальные проблемы (организация 
рационального питания и формирование здорового 
образа жизни детей и подростков) приводят к хро-
низации сидеропении и формированию порочного 
круга (неуклонное прогрессирование ЖДА, нару-
шение когнитивных и интеллектуальных способ-
ностей, снижение качества жизни), что еще больше 
увеличивает затраты государства непосредственно 
на медицинскую помощь. 

 Очевидно, что усилия педиатров и медицин-
ских организаций направлены на устранение 
медицинской составляющей комплексной про-
блемы формирования ЖДА у подростков, в то 
время как в ликвидации социальных факторов 
необходимы участие семьи и школы при непо-
средственной государственной поддержке. Это 
полностью согласуется с мнением президента 
Российской Федерации Д. А. Медведева, выска-
занном в Послании Федеральному собранию 30 
ноября 2010 года: 

«Именно в школьный период формируется здо-
ровье человека на всю последующую жизнь. Да, 
многое, конечно, зависит от условий жизни в семье, 
от родителей. Но бесконечно «кивать» только в их 
сторону — нельзя. Дети проводят в школе значи-
тельную часть дня и заниматься их здоровьем долж-
ны, в том числе, и педагоги. Уверен: если приоритет 
здорового образа жизни будет в полной мере реали-
зован в школе, то мы гораздо легче справимся и с 
формированием системы здравоохранения в целом» 
[10].

ВыВОДы
1. В Санкт-Петербурге неуклонно возрастает число 

подростков, госпитализирующихся в специали-
зированное гематологическое отделение ДГБ 
№ 1 по поводу ЖДА.

2. Увеличивается количество больных со среднетя-
желыми и тяжелыми формами заболевания, обу-
словленными комплексом причин формирования 
ЖДА.

3. У большинства пациентов установлен длительно 
существующий (накапливающийся годами) де-
фицит железа, что на фоне «пубертатного скач-
ка» неизбежно реализуется в ЖДА. Формирова-
ние дефицита железа обусловлено характером 
питания и образом жизни ребенка.

4. Проблема хронического дефицита железа и 
ЖДА у детей влияет на формирование здоровья 
всей популяции, поэтому необходимо восстано-
вить взаимодействие системы здравоохранения 
(педиатров, нутрициологов, гигиенистов) с со-
циальными институтами (государство, школа, 
семья). 
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IRON-DEFICIENCY ANEmIA IN ADOLESCENTS

Zhukova L. Y., Khartchev A. V., Sokolova N. E., Egorov A. S., 
Tarasenko A. N.

◆ Resume: The iron-deficiency anemia wins first place among 
the most widespread diseases of the person. In Saint-Peters-
burg the number of the some teenagers hospitalized in spe-
cialized department of hematology increases; the greatest 
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contribution to formation of deficiency of iron is brought by 
character of a food and a way of life of the teenager.

◆ Key words: teenagers; iron-deficiency anemia; contribu-
tions to formation.
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Диагностика и лечение проявлений повышенной кровоточивости у 
детей — актуальная проблема клинической практики врача-педиатра. 
Геморрагический синдром может быть проявлением основного забо-
левания, а также являться сопутствующим при различных видах пато-
логии [1, 2, 3]. Патология системы гемостаза, в свою очередь, может 
быть обусловлена как врожденными механизмами, так и приобретен-
ными — при различных заболеваниях. Самыми распространенны-
ми клиническими вариантами геморрагических синдромов как при 
врожденных, так и при приобретенных гемостазиопатиях, являются 
микроциркуляторный и смешанный типы кровоточивости [1, 4] и со-
ответствующие им виды геморрагических гемостазиопатий: тромбо-
цитопатии и болезнь Виллебранда [1, 2, 4, 5].

Механизмы геморрагических гемостазиопатий всесторонне изучены, 
что дает возможность достаточно точно и конкретно диагностировать 
различные их виды, обосновать патогенетическое и симптоматическое 
лечение, адекватное выявленной патологии. В то же время существует 
достаточно много спорных проблем, представляющих сложность как 
для диагностики, так последующего лечения, диспансерного наблюде-
ния и прогноза. К таковым относится болезнь (синдром) Виллебранда у 
детей, протекающая с нарушением в двух звеньях гемостаза: снижением 
функциональной активности тромбоцитов и развитием коагулопатии. 
Известно, что преобладающим является дефект тромбоцитарной актив-
ности. Многие авторы рассматривают болезнь Виллебранда как один из 
вариантов тромбоцитопатий [1, 2, 5, 6].

Болезнь Виллебранда — генетически детерминированное заболе-
вание. В основе этого состояния лежат количественные и/или каче-
ственные изменения фактора Виллебранда — специфического белка 
(vWF), участвующего в сосудисто-тромбоцитарном звене гемостаза и 
транспорте фактора VIII свертывания крови. В настоящее время счи-
тается, что болезнь Виллебранда – это наиболее часто встречающееся 
наследственное заболевание, проявляющееся кровоточивостью. По 
данным различных авторов, болезнь Виллебранда встречается в по-
пуляции с частотой 0,08–2 % [7,8]. Сведения о распространенности 
данной патологии едва ли можно считать окончательными, поскольку 
в официальные регистры попадают в основном тяжелые формы забо-
левания, соответствующие по классификации болезни Виллебранда 
типу 3. Более легкие формы, соответствующие 1 и 2 типам болезни, не 
требующие повторных госпитализаций, ургентных методов лечения, 
чаще всего не попадают в регистры и не подвергаются точному учету. 
Это приводит к достаточно противоречивым оценкам частоты и рас-
пространенности заболевания. Считается, что частота встречаемости 
дефектного гена, кодирующего vWF, составляет 1 : 100 человек, однако 
клинические проявления имеются только у 10–30 % из них. Исследо-
вание этиопатогенетических механизмов данной патологии показало, 
что снижение уровня и активности vWF может носить временный ха-
рактер, и не являться следствием генетического дефекта. В этой связи 
стали различать болезнь Виллебранда, в основе которой лежит первич-
ный дефект vWF, и синдром Виллебранда, имеющий приобретенный 
генез. Уместно отметить, что до настоящего времени в литературе до-
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пускаются терминологические неточности при ис-
пользовании данных терминов.

Данные о частоте встречаемости синдрома Вилле-
бранда противоречивы. С момента его первого описа-
ния в 1968 году у пациента с системной красной вол-
чанкой, в доступной литературе было представлено 
более 300 случаев. Диагностика синдрома Виллебран-
да достаточно сложна, публикации — немногочислен-
ны [9]. В настоящее время по оценкам разных иссле-
дователей синдром Виллебранда может встречаться 
у 0,04–10 % пациентов, имеющих соответствующие 
предрасполагающие виды патологии [10]. Рассматри-
вается шесть групп заболеваний, в патогенезе которых 
возможно развитие синдрома Виллебранда: 
1. Лимфопролиферативные заболевания;
2. Миелопролиферативные заболевания;
3. Солидные опухоли;
4. Иммунологические;
5. Кардиоваскулярные заболевания;
6. Смешанные состояния.

В последнюю группу включены такие распро-
страненные виды патологии, как синдром диспла-
зии соединительной ткани, Эпштейн-Барр-вирусная 
инфекция, патология щитовидной железы, некото-
рые виды талассемии, использование лекарствен-
ных средств (в том числе противосудорожных) и 
прочее [9]. Имеющиеся данные позволяют предпо-
лагать, что временные, транзиторные снижения со-
держания и/или активности фактора Виллебранда 
могут иметь место чаще, чем первоначально пред-
полагалось, и, соответственно, возникающие в этих 
случаях проявления повышенной кровоточивости 
должны иметь адекватную оценку и трактовку. 
Клинические проявления синдрома Виллебранда 
аналогичны таковым при болезни Виллебранда и 
соответствуют по классификации З. С. Баркагана 
смешанному типу кровоточивости: кровоизлияния 
на коже и слизистых оболочках в виде экхимозов и 
петехий, носовые, маточные кровотечения, а также 
гематурия, кровотечения из желудочно-кишечного 
тракта, кровоточивость десен, внутричерепные кро-
воизлияния, гематомы, кровотечения после травмы, 
операции, травматических медицинских вмеша-
тельств: ранние и отсроченные, рецидивирующий 
характер кровотечений, длительное и осложненное 
заживление при повреждениях мягких тканей. 

Патогенетические механизмы развития син-
дрома Виллебранда достаточно разнообразны, но 
принципиально могут быть представлены сниже-
нием синтеза vWF или его нарушениями в цирку-
лирующей крови. Первый механизм, включающий 
также нарушение высвобождения vWF из места его 
синтеза, имеет место у пациентов с гипотиреозом. 
Усиленное выведение vWF имеет место при разных 

видах патологии и осуществляется тремя основны-
ми механизмами: 
1) действие специфических или неспецифических 

аутоантител, которые инактивируют vWF и об-
разуют ЦИК (комплекс удаляется Fc-несущими 
клетками);

2) абсорбция vWF на клетках злокачественного 
клона;

3) потери высокомолекулярных мультимеров vWF 
в условиях высокого напряжения сдвига. 
Нередко в качестве третьего механизма называ-

ют протеолитическую деградацию vWF, а механи-
ческая деградация vWF рассматривается как допол-
нительный механизм.

Первая группа механизмов, как стало извест-
но, имеет место при клональных гемопролифера-
тивных заболеваниях, аденокарциноме желудка, 
а также при заболеваниях иммунопатологической 
природы: системная красная волчанка, генерализо-
ванные аутоиммунные процессы. Действие антител 
направлено на сайты связывания vWF с основными 
структурами:
1) тромбоцитарным рецептором GP Ib, таким образом 

ингибируя связывание vWF с ристоцетин- и/или 
ботроцетин-стимулированными тромбоцитами;

2) коллагеном, ингибируя связывание vWF с непод-
вижным коллагеном;

3) GP IIb/IIIa, ингибируя связывание vWF с тромбин-
активированными тромбоцитами.
До настоящего времени не опубликовано со-

общений об антителах, направленных против сайта 
связывания vWF с фактором VIII. Это может быть 
объяснено тем, что в физиологических условиях в 
крови факторVIII связан с vWF и, таким образом 
маскирует этот сайт. Возможно, по этой же причи-
не, клинические проявления, обусловленные коагу-
ляционным дефектом vWF, выражены в меньшей 
мере, чем симптомы тромбоцитопатии у пациентов 
с синдромом Виллебранда.

При действии механизмов второй и третьей 
группы происходит преимущественное удаление 
мультимеров vWF с высокой молекулярной массой, 
обладающих, как известно, наибольшей функцио-
нальной активностью. В результате общая актив-
ность vWF в крови снижается.

Дополнительный механизм в виде усиленной про-
теолитической деградации vWF происходит в тяже-
лых клинических случаях, протекающих с наличием 
циркулирующих протеаз: миелопролиферативные 
заболевания, уремия, поражения клапанов сердца.

Ни один из представленных механизмов не явля-
ется строго специфичным: одни и те же реакции мо-
гут быть ответственны за развитие вторичного vWF 
при различных заболеваниях. 
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Течение синдрома Виллебранда, динамика ге-
моррагического синдрома непосредственно связаны 
с динамикой основного заболевания, и, таким обра-
зом, проявления повышенной кровоточивости пред-
ставляют собой явление нестойкое, транзиторное, в 
подавляющем большинстве случаев угасающее на 
фоне излечения или ремиссии по основному заболе-
ванию. Учитывая отсутствие генетической основы, 
гемостазиологический анамнез в семьях подобных 
пациентов не отягощен, а у самого пациента начина-
ет прослеживаться со времени начала или несколь-
ко позднее от основного заболевания. Существуют 
определенные сложности в дифференциальной диа-
гностике таких состояний с легкими и среднетяже-
лыми формами болезни Виллебранда, поскольку и 
в этих случаях клинические проявления могут быть 
нестойкими, весьма динамичными, а обострения, 
как и в случаях синдрома Виллебранда, могут быть 
связаны с присоединением других заболеваний. Ва-
риабельность основных лабораторных тестов при 
1 и 2 типе болезни Виллебранда также затрудня-
ет дифференциальный диагноз с приобретенными 
формами патологии. 

ПАЦИЕНТы И мЕТОДы
В настоящей работе представлены клинико-

анамнестические данные группы пациентов с 
предполагаемыми вторичными, приобретенными 
нарушениями фактора Виллебранда. Под наблю-
дением находились 12 пациентов: 5 девочек, 7 
мальчиков. Все они обратились к гематологу по 
поводу геморрагических проявлений. На момент 
обращения возраст детей составил 2,5 года до 14 
лет. В дальнейшем выполнено динамическое на-
блюдение и анализ катамнестических данных в 
сроки от 2 до 7 лет после первичного обследова-
ния и постановки предварительного диагноза. Все 
пациенты не имели отягощенный семейный гемо-
стазиологический анамнез: убедительных данных 
о повышенной кровоточивости у других членов 
семьи получено не было. 

Для уточнения гематологического диагноза вы-
полнялось обследование, включавшее следующие 
показатели:

Клинический анализ крови, число тромбоцитов. y
Длительность кровотечения по Дьюку. y
Коагулограмма, включающая индекс АПТВ, ак- y
тивность фактораVIII, уровень антигена vWF 
(vWF:Ag) и активность vWF (vWF:Rco).
Индуцированная агрегация тромбоцитов на агре- y
гометре, в том числе агрегация с ристомицином.
Определение продуктов деградации фибри- y
на (ПДФ) и растворимых комплексов фибрин-
мономеров (РКМф) в плазме.

Определение группы крови и Rh-фактора, с  y
учетом возможных более низких показателей 
vWF:Ag и фактораVIII. 
Все пациенты обследованы повторно с интер- y
валом в несколько месяцев с соблюдением всех 
правил проведения обследования. Отклонения в 
лабораторных данных у большинства пациентов 
выражены не одинаково в повторных исследова-
ниях, у 4 из 12 человек обнаруживались лишь в 
одном из трех эпизодов обследования, но имели 
однонаправленный характер, указывающий на 
наличие дефекта vWF.

РЕЗУЛЬТАТы
У детей исследуемой группы выявлены следую-

щие геморрагические симптомы: носовые крово-
течения у 8 детей, кожные геморрагии у 3 детей, 
обильные, продолжительные menses у 1 девочки. 
Кроме того, у 4 из 8 пациентов, страдавших носовы-
ми кровотечениями, выявлено расширение сосудов 
носовой перегородки.

По совокупности полученных клинико-лабора-
торных данных в качестве предварительного диагно-
за у пациентов выявлены: болезнь Виллебранда (?), 
тип 1 — у 10, болезнь Виллебранда (?), тип 2 — у 2. 

У детей выявлена сопутствующая патология:
1. Талассемия — 2. 
2. Наследственная гемолитическая анемия (фер-

ментопатия эритроцитов) — 1 человек.
3. Врожденный гидронефроз — 2.
4. Эктопия почки — 1.
5. Пороки развития артерий — 3.
6. Агенезия почки — 1.
7. Синдром дисплазии соединительной ткани 

(ПМК, артериальная гипертензия) — 2.
Учитывая отсутствие у родственников анамне-

за, отягощенного по повышенной кровоточивости, 
а также вариабельность показателей лабораторно-
го обследования, был проанализирован катамнез, 
в течение 2–7 последующих лет. Оказалось, что 
у 9 из 12 пациентов геморрагический синдром не 
рецидивировал. Эти же дети имели положитель-
ную динамику течения сопутствующей патоло-
гии. У небольшого числа пациентов — 3 человека 
из 12, отмечались повторные эпизоды носовых 
кровотечений. Это были пациенты, имевшие рас-
ширение сосудов области носовой перегородки. 
Особенностью являлась их слабая выраженность, 
существенно отличавшаяся от таковой при пер-
вичном обращении. Пациентов с сохраняющи-
мися геморрагиями прежней интенсивности или 
имевших нарастание геморрагий не выявлено. 
Такая динамика имела место, несмотря на то, что 
все пациенты вели обычный образ жизни, перио-
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дически переносили острые заболевания, выпол-
няли физические нагрузки, 4 из них занимались 
спортом, включая спортивную борьбу. Все девоч-
ки с наступлением пубертатного периода имели 
нормальные сроки наступления менархе и регу-
лярные (необильные) menses. Представленная 
группа пациентов в настоящее время проходит 
лабораторное обследование, включающее допол-
нительные показатели, характеризующие при-
обретенный синдром Виллебранда. Результаты 
обследования предполагается представить в по-
следующих публикациях. 

В качестве сравнения проанализирован катамнез 
пациентов, имевших подтвержденный диагноз бо-
лезни Виллебранда, основанный в том числе и на 
данных отягощенного гемостазиологического анам-
неза как самого пациента, так и его родственников. 
Эти дети не имели и убедительных признаков со-
путствующей патологии. Группу сравнения соста-
вили 28 человек. В отличие от пациентов основной 
группы, у большинства обследованных сохраня-
лись проявления кровоточивости в виде повторных 
носовых кровотечений — 7 человек, склонности к 
образованию экхимозов — у 12 человек, а также 
кровоточивости десен и петехиальных высыпаний 
от механических нагрузок — «сыпь напряжения». 
У 4 из 9 девушек выявлены обильные и/или затяж-
ные menses. Некоторые из пациентов — 5 человек 
наблюдаются гематологами.

Совершенствование лабораторных методов обсле-
дования с внедрением новых методик от сравнитель-
но простых — определение соотношений vWF:Rco/ 
vWF:Ag до более сложных, как определение уровня 
пропептида vWF:AgII, ингибиторов vWF, мульти-
мерный анализ vWF, позволит на более высоком ка-
чественном уровне проводить дифференциальный 
диагноз между болезнью и синдромом Виллебранда. 
В настоящее время врач-клиницист имеет более огра-
ниченные возможности, но анализ данных литературы 
и первые результаты начатой работы, основанной на 
изучении катамнеза, свидетельствуют о первостепен-
ной роли оценки клинико-анамнестических сведений. 
Подобный подход доступен на любом этапе работы с 
пациентом, независимо от экономических и методиче-
ских сложностей.
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◆ Resume: The article presents comparative data of medical 
history and clinical manifestations in 28 children with con-
firmed von Willebrand’s disease without manifest concomi-
tant disease, in 12 children with similar clinical symptoms and 
various comorbidities, but without a corresponding burdened 
hemostasis history. Catamnesis studied in both groups within 
2–7 years. A scheme for laboratory examination, and some cri-
teria for differential diagnosis of von Willebrand Disease and 
Acquired von Willebrand syndrome are presented.
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Нефротический синдром с минимальными изменениями 
(НСМИ) — липоидный нефроз — патология, преобладающая в 
структуре нефротического синдрома у детей раннего и дошкольного 
возраста. Одним из тяжелых осложнений этого заболевания является 
тромбоз и встречается в 3–11  % случаев нефротического синдрома [8, 
13]. Развитие тромботических осложнений у детей с НСМИ связы-
вают со степенью выраженности гипоальбуминемии, гиповолемии, 
гиперлипидемии, активации факторов свертывания крови, дефицита 
естественных антикоагулянтов, гиперфибриногенемии, повышения 
адгезивно-агрегационной функции форменных элементов крови [3, 
4, 5, 8, 16, 17]. 

Многими авторами отмечено повышение агрегационной способно-
сти тромбоцитов у больных с НСМИ и усиление агрегации при росте 
уровня холестерина и выраженности гипоальбуминемии. Активация 
пластинок происходит в результате биохимических сдвигов в обмене 
белков и липидов крови [4, 10]. Подтвержден протромботический эф-
фект глюкокортикоидов — усиление активности тромбоцитов у паци-
ентов, получающих глюкокортикоидную терапию [4].

Известно, что дефицит естественных антикоагулянтов (антитром-
бина, протеина С и его ко-фактора протеина S) является одной из 
основных причин тяжелых тромботических осложнений [1]. Посколь-
ку молекулярная масса основных антикоагулянтов сопоставима с мо-
лекулярной массой альбумина, предполагают, что при нефротическом 
синдроме эти протеины теряются с мочой [16]. Антитромбинурия и де-
фицит антитромбина в крови отмечены у пациентов в активный период 
НСМИ [4, 5]. Результаты исследований уровня естественных антикоа-
гулянтов в крови крайне противоречивы [9, 17, 18]. В гематологиче-
ской практике для диагностики тромбоза используется определение в 
крови уровня D-димера [1, 2, 6]. Сведения о результатах исследований 
D-димера у детей с НСМИ практически отсутствуют [12]. 

ЦЕЛЬ РАБОТы
Выявить характер нарушений в сосудисто-тромбоцитарном и коагу-

ляционном звеньях гемостаза, изучить состояние естественных анти-
коагулянтов и оценить прогностическое значение этих изменений на 
развитие тромботических осложнений у детей с НСМИ. 

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследовано 105 детей в возрасте от десяти месяцев до 18 лет с 

диагнозом нефротический синдром с минимальными изменениями. 
Обследование проводилось в 2004–2007 годах, на базе 1 педиатриче-
ского (нефрологического отделения) СПбГПМА.

Исследование сосудисто-тромбоцитарного звена проводилось ме-
тодом определения внутрисосудистой активации тромбоцитов по 
А. С. Шитиковой — подсчет числа активных форм тромбоцитов и 
агрегатов тромбоцитов в плазме крови. Для оценки системы гемостаза 
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использовали общепринятые скрининговые методы 
(активированное парциальное тромбопластиновое 
время (АПТВ), протромбиновый индекс (ПИ), уро-
вень фибриногена и тромбиновое время), а также 
дополнительно проводилось определение активно-
сти антитромбина и протеина С, уровня D-димера с 
использованием реактивов Roche и Behring на коа-
гулометре ACL-200. 

Пациенты с нефротическим синдромом с мини-
мальными изменениями обследовались в опреде-
ленные периоды заболевания: 

1 группа — 84 пациента (из 105) больные в ак- y
тивном периоде заболевания с отеками, с протеи-
нурией более 1г/м²/сутки, имеющие выраженные 
биохимические нарушения (гипоальбуминемия 
менее 25 г/л, гиперхолестеринемия, гиперβ-
липопротеидемия); 
2 группа — (94 из 105) пациенты на третий день  y
отсутствия протеинурии и отеков, при сохраняв-
шихся биохимических нарушениях (гипоаль-
буминемия менее 35 г/л, гиперхолестеринемия, 
гиперβ-липопротеидемия) (далее используется 
термин «неполная ремиссия»);
3 группа — (11 из 105 пациентов) дети в пери- y
од стойкой клинико-лабораторной ремиссии 
(5,3 ± 0,8 лет), с отсутствием признаков НС, не 
получающие преднизолонотерапию (далее ис-
пользуется термин «стойкая ремиссия»).

РЕЗУЛЬТАТы ИССЛЕДОВАНИЯ
Наибольшие изменения в сосудисто-тромбоци-

тарном звене гемостаза определялись в активном 
периоде НСМИ. Выявлено достоверное повыше-
ние активации тромбоцитов. При наступлении не-
полной ремиссии отмечалась тенденция к норма-
лизации показателя, а в период полной ремиссии 

уровень агрегатов тромбоцитов соответствовал 
норме (рис. 1).

Чем тяжелее степень гипоальбуминемии, тем 
больше число тромбоцитов, вовлеченных в агрега-
ты клеток (r = –0,5; p < 0,05).

Активность антитромбина в активный период 
НСМИ достоверно снижалась (60,6 ± 3,9 %), а уже 
в период неполной ремиссии восстанавливалась до 
уровня (96,2 ± 2,6 %), характерного для стойкой ре-
миссии (96,3 ± 4,8 %; p<0,01) (рис. 2). Активность 
протеина С, наоборот, достоверно повышалась в 
активном периоде (154,1 ± 7,5 %). В период непол-
ной ремиссии активность протеина С снижалась, 
но оставалась достоверно повышенной, и возвра-
щалась к норме только в период стойкой ремиссии. 
Если в активном периоде заболевания снижение 
активности антитромбина сопровождалось повы-
шением активности протеина С, то в период не-
полной ремиссии столь явного соответствия не 
обнаружено. 

Поскольку основной причиной нарушения ге-
мокоагуляционных показателей является основное 
заболевание, важно оценить зависимость актив-
ности естественных антикоагулянтов от степени 
гипоальбуминемии. Выявлена высокая корреля-
ция между снижением активности антитромбина 
и степенью гипоальбуминемии (r=0,5; p<0,005), 
что подтверждает известный факт утраты данного 
антикоагулянта при протеинурии (рис. 3). Допол-
нительным свидетельством этого является досто-
верная корреляция (r = –0,4; p<0,01) между актив-
ностью антитромбина и суточной протеинурией у 
больных НСМИ.

В связи с тем, что степень снижения активно-
сти антитромбина зависит от гипоальбуминемии, 
можно ожидать, что его активность будет характе-

Рис. 1. Внутрисосудистая активация тромбоцитов в различные 
периоды нефротического синдрома с минимальными 
изменениями
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Рис. 2. Активность естественных антикоагулянтов крови 
больных НСМИ в различные периоды заболевания.

 I — активный период; II — неполная ремиссия; III — 
стойкая ремиссия
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ризовать также и степень гиповолемических нару-
шений. Полученные корреляции между активно-
стью антитромбина и показателями фибриногена 
(r = –0,6; p<0,005), холестерина (r = –0,5; p<0,01) и 
β-липопротеидов (r = –0,5; p<0,03) подтвердили 
наше предположение. 

Одним из лабораторных признаков развивающе-
гося тромботического осложнения является измене-
ние уровня D-димера. Уровень D-димера исследо-
ван нами у 12 больных в активный период НСМИ 
до начала терапии антикоагулянтами при уровне 
альбумина менее 20 г/л. Обнаружено повышение 
уровня D-димера (от 1000 до 3000 нг/мл, при норме 
до 500 нг/мл) у 11 больных с НСМИ. При этом отме-
чено, чем ниже определялась активность антитром-
бина и выше концентрация фибриногена, тем выше 
поднимался уровень D-димера (r = –0,5; p<0,005 и 
r=0,6; p<0,01 соответственно).

В нашей работе показано, что повышение ак-
тивности тромбоцитов и снижение активности 
антитромбина характеризует выраженность сдвига 
баланса гемостаза в сторону гиперкоагуляции. Зна-
чение активности антитромбина менее 80 % являет-
ся рекомендацией для проведения антикоагулянтной 
терапии. Поскольку степень снижения активности 
антитромбина коррелирует с выраженностью био-
химических нарушений, важно определить уро-
вень ряда биохимических показателей при актив-
ности антитромбина в интервале от 80 % до 30 %. 
Этому условию соответствовали альбумин соста-
вил — 18,0 ± 1,1 г/л; холестерин — 9,7 ± 0,5 ммоль/л; 
β-липопротеиды — 113,2 ± 5,8 ед; фибриноген — 
6,6 ± 0,3 г/л. Данные показатели можно рассматри-
вать в качестве показаний к проведению противо-
тромботической профилактики антиагрегантами и 
антикоагулянтами в активный период нефротиче-
ского синдрома с минимальными изменениями у 
детей. 

ОБСУЖДЕНИЕ
В нашей работе выявлены маркеры гиперкоа-

гуляции, характерные для активного периода не-
фротического синдрома с минимальными измене-
ниями. 

Выбор данных показателей связан с тем, что при 
обследовании наших пациентов мы не получили до-
стоверных и значимых изменений по стандартным 
показателям исследования гемостаза: число тром-
боцитов, время свертывания крови, скрининговая 
коагулограмма (АПТВ, ПИ, ТВ). 

Для оценки функционального состояния тромбо-
цитарного звена гемостаза мы использовали опре-
деление внутрисосудистой активации тромбоцитов. 
Этот метод позволяет подсчитать количество ак-
тивированных и интактных кровяных пластинок и 
определить количество тромбоцитов, вовлеченных 
в агрегаты. Это относительно недорогой и очень ин-
формативный метод выявления повышенной вну-
трисосудистой активности тромбоцитов в плазме 
крови. Его удобно использовать и для диагностики 
состояния гиперкоагуляции и для подбора опти-
мальной дозы антиагрегантного препарата.

Выявлено достоверное повышение активности 
тромбоцитов в острый период нефротического син-
дрома с минимальными изменениями, а также за-
висимость роста количества агрегатов от степени 
тяжести нефротического синдрома.

При исследовании состояния естественных анти-
коагулянтов было выявлено значимое снижение ак-
тивности антитромбина в активный период нефро-
тического синдрома. Важно отметить, что степень 
снижения активности антитромбина зависит от тя-
жести гипоальбуминемии, а также от повышения 
уровня фибриногена и холестерина. Это подтверж-
дает предположение, что снижение уровня анти-
тромбина в плазме крови может характеризовать 
степень гиповолемических нарушений. Эти резуль-
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Рис. 3. Соотношение активности антитромбина с уровнем альбумина в крови больных НСМИ в активный период (r=0,5; 
p<0,005)
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таты соответствуют исследованиям других авторов 
[3, 19]. Поскольку выраженность дефицита анти-
тромбина будет влиять на тактику антитромботиче-
ской терапии, представляется необходимым вклю-
чить этот параметр в схему обследования больных 
с НСМИ. В нашей работе показано, что снижение 
активности антитромбина характеризует тяжесть 
гиперкоагуляционных нарушений, а значение менее 
80 % является рекомендацией для проведения анти-
коагулянтной терапии. Поскольку степень снижения 
активности антитромбина коррелирует с выражен-
ностью биохимических нарушений, важно опреде-
лить уровень ряда биохимических показателей при 
активности антитромбина в интервале от 80 % до 
30 %, которые в дальнейшем послужат ориентирами 
для назначения противотромботической профилак-
тики. При уровне антитромбина менее 30 % нельзя 
проводить монотерапию гепарином. Одновременно 
с гепарином необходимо назначать заместительные 
препараты, содержащие антитромбин [1, 2].

Интересно, что активность протеина С остава-
лась высокой независимо от тяжести заболевания. 
Возможно, данное увеличение активности анти-
коагулянтного белка носит компенсаторный харак-
тер [9, 14, 15, 18]. Поскольку активация протеина С 
реализуется только на интактном эндотелии [11], по 
результатам настоящего исследования можно пред-
положить, что высокая активность протеина С кос-
венно подтверждает наличие большого количества 
неповрежденного эндотелия, что характерно для 
НСМИ, в отличие от других вариантов нефротиче-
ского синдрома. 

Таким образом, в настоящей работе исследовано 
состояние системы гемостаза в различные периоды 
нефротического синдрома с минимальными измене-
ниями у детей. Установлены критерии, позволяющие 
оценить степень гемокоагуляционных нарушений 
и прогнозировать риск развития тромботических 
осложнений. Определены наиболее информативные 
показатели нарушений сосудисто–тромбоцитарного 
(внутрисосудистая активация тромбоцитов) и гемо-
коагуляционного звеньев гемостаза (активность ан-
титромбина, уровень D-димера в крови) для назна-
чения антиагрегантной и антикоагулянтной терапии 
при НСМИ у детей.

Гипоальбуминемия менее 20 г/л, активность 
антитромбина менее 80 %, уровень D-димера более 
1000 нг/мл, концентрация фибриногена более 6,6 г/л 
и повышение показателей ВАТ у детей с НСМИ яв-
ляются показанием к назначению антиагрегантной 
и антикоагулянтной профилактики, продолжитель-
ностью не менее 14 дней.

При активности антитромбина менее 40 % у де-
тей с НСМИ наряду с терапией гепарином целесоо-

бразно введение инфузионных препаратов, содер-
жащих антитромбин.
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ExpLANATION OF ANTITHROmbOTIC THERApY WITH 
HEmOSTATIC DISORDERS IN THE CASE OF NEpHROTIC 
SYNDROmE WITH mINImUm CHANGES IN CHILDREN

Panyutina Ya. V., Natochina N. Yu., Papayan L. P.

◆ Resume: In the case of nephrotic syndrome there are chang-
es of biochemical and modular structure of blood which lead to 
shift of balance of a hemostasis towards hypercoagulation. In 
the given research the laboratory criteria specifying in raised 
risk of development of a thrombosis of vessels are defined, and 
indications to appointment tactics antithrombotic prepara-
tions are formulated at nephrotic syndrome in children.

◆ Key words: nephrotic syndrome; hemostasis; antithrom-
botic therapy.
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ВВЕДЕНИЕ

Колобома-ренальный синдром: это мультисистемное заболевание, 
вызванное мутацией PAX2 гена, с аутосомно-доминантным типом на-
следования [10].

Колобома-ренальный синдром, Renal-Coloboma syndrome (RSC) — 
врожденная аномалия, проявляющаяся почечной гипоплазией, колобо-
мой зрительного нерва [2, 33]. В настоящее время колобома-ренальный 
синдром рассматривается как первичная сосудистая дисгенезия, харак-
теризующаяся поражением зрительного нерва и нервной системы, ор-
ганов мочевой системы, внутреннего уха [22].

Почечное поражение при данном синдроме классифицируют как 
олигомеганефротическое недоразвитие почечной ткани, почечная дис-
плазия, мультикистозная дисплазия, лоханочно-мочеточниковая об-
струкция, пузырно-мочеточниковый рефлюкс [11, 25, 34]. Хроническая 
почечная недостаточность (ХПН) может возникнуть в любом возрасте. 
Исход в ХПН отмечен почти в 100 % у пациентов с РАХ 2 мутацией и 
гипоплазией почек [7]. 

Глазные аномалии представлены: дисплазией дисков зрительных 
нервов, связанной с патологией цилиоретинальных артерий с нару-
шением зрения, за счет расширения слепого пятна, либо обширной 
колобомой зрительного нерва, morning Glory аномалией [17]. Остро-
та зрения колеблется от близкой к норме до серьезных нарушений со 
снижением на один или оба глаза (в 75 %), отмечены нистагм и косо-
глазие [29]. Причиной полной потери зрения чаще является отслойка 
сетчатки [12].

Аномалии других систем: нейросенсорная тугоухость, слабость 
суставов, пороки развития половых органов и центральной нервной 
системы [10].

ТЕРмИНОЛОГИЯ СИНДРОмА
Впервые термин Renal-coloboma syndrome (RCS) предложен в 

1990 году [17, 20]. 
Weaver S. и соавт. в 1988 году описали у двух братьев колобому зри-

тельного нерва, впервые отметили связь с почечными заболеваниями 
[33]. Reiger G. сообщил о семье, где у отца были выявлены аномалии 
дисков зрительных нервов и хронический нефрит, у сына — глазные 
и почечные аномалии, у дочери — почечная недостаточность без сни-
жения зрения и патологии глаз [24]. Karcher H. описал отца и сына с 
morning Glory — аномалией, колобомой дисков зрительных нервов и 
заболеваниями почек [15].
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Генотип-фенотип корреляции: Ген PAX2 счита-
ют единственным геном, связанным с колобома-
почечным синдромом. Этот ген играет важную роль 
в эмбриогенезе, запускает молекулярный каскад, 
разворачивающийся в период перехода от недиф-
ференцированной мезенхимы к мезанефросу [32]. 
РАХ2 ген кодирует фактор транскрипции парных 
окон ДНК — связывающих белков, важных для раз-
вития урогенитального тракта, зрительного нерва и 
сетчатки, а также прилегающих областях: внутрен-
нее ухо, ЦНС [8]. Ген отвечает за процесс выработки 
белка, который участвует в раннем развитии и фор-
мировании глаз, ушей, головного и спинного моз-
га, почек и половых органов. Этот белок связывает 
конкретные регионы ДНК и регулирует активность 
других генов. После рождения, белок, как полагают, 
защищает от гибели клетки в периоды клеточного 
стресса [15]. PAX2 ген расположен на длинном (Q) 
плече хромосомы 10 в позиции 24 (10q24–25), вклю-
чает в себя 12 экзон (табл. 2).

Экзоны 1–4 кодированы в парных ящиках доме-
на, имеют важное значение для ДНК — связываю-
щей активности [2, 8]. PAX2 мутации в экзонах 2, 3 
и 4 проявляются глазными, без значительных функ-
циональных изменений, и почечными аномалиями. 
PAX2 мутации в экзонах 7 и 9, как правило, связаны 
с почечной гипоплазией / дисплазией [20, 23]. 

Многообразие клинических проявлений при RCS 
связано с экспрессией PAX2 гена в мезанефросе, эм-
бриональной щели зрительной чашки, заднем моз-
ге на ранних стадиях онтогенеза. Колобома дисков 
зрительных нервов является результатом нарушения 
закрытия эмбриональной щели в процессе эмбрио-
генеза. В зависимости от размера и локализации 
аномалии наблюдается разная степень нарушения 
зрения [32]. При мутации в PAX2 гене, пороки глаз 
превышают 90 %, а отклонения в морфогенезе функ-
ции почек примерно 65 %. P. Sanyanusin (1995) сооб-

щил о гетерозиготных мутациях в двух семьях. С тех 
пор описано более 30 мутаций, большая часть из ко-
торых лежит на 2 и 3 экзонах [27, 28, 14]. Ряд авторов 
предположили генетическую гетерогенность у лиц с 
почечным синдромом и колобомой [22, 23]. Клини-
ческие результаты меняются даже в пределах семьи: 
некоторые члены семьи имели только почечные или 
только глазные проявления, другие — как почечные, 
так и глазные проявления [30, 31, 32]. 

Колобома зрительного нерва встречается в виде 
изолированной аномалии или в структуре других 
наследственных синдромов (табл. 3).

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛюДЕНИЕ
В связи с отсутствием публикаций в отечествен-

ной педиатрической литературе приводим клиниче-
ское наблюдение колобома-ренального синдрома, 
который подтвержден молекулярно-генетическим 
исследованием (мутация в гене PAX2).

Пациентка Н., 10 лет, от 1 беременности, про-
текавшей с угрозой прерывания. Масса тела при 
рождении 2850 г, длина 45 см. У девочки патология 
почек диагностирована антенатально, при проведе-
нии УЗИ на 32 неделе беременности. Заподозрен 
мультикистоз правой почки. Постнатально на УЗИ 
правая почка не визуализирована, в связи с чем на-
блюдалась с диагнозом агенезия правой почки. 

С периода новорожденности у девочки диагно-
стирована колобома дисков зрительных нервов 
обоих глаз. В 5 лет — патология в анализах мочи 
(микропротеинурия, лейкоцитурия), в дальней-
шем отмечено нарастание протеинурии от 0,2 г/л 
до 1,77 г/л; синдром артериальной гипертензии; 
эпизод макрогематурии, нарушение функции по-
чек (скорость клубочковой фильтрации — 63 мл/
мин).

В 8 лет пациентка госпитализирована в клинику 
СПбГПМА. По данным УЗИ с допплерографией со-

В зарубежной литературе В отечественной литературе

Renal-coloboma syndrome (RCS) Колобома-ренальный синдром

Papilorenal syndrome (OMIM 120330) Колобома-почечный синдром

Coloboma-ureteral-renal syndrome Почечной-колобомы синдром

Coloboma of the optic nerve with renal disease Колобома зрительного нерва с ренальными нарушениями

Optic coloboma-vesicoureteral reflux-renal anomalies

Optic nerve coloboma with renal disease

Таблица 1 
Терминология синдрома 

Ген-символ Хромосомный локус Название белка HGMD

PAX 2 10q24.3-q25.1 Paired box protein (парные окна белка) Pax-2 PAX 2

Таблица 2 
Колобома-ренальный синдром (Renal Coloboma Syndrome)  
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Гены, генные 
продукты, 

хромосомы 

Поражения 

Глаза Почки Клинические синдромы

До нефроге-
неза 

PAX2 
10q24.3–q25.1

Микрофтальм, орбитальные 
кисты, колобома зрительного 

нерва, сетчатки

Почечная агенезия, удвоение, везикоурете-
ральный рефлюкс, гидронефроз

Renal-coloboma syndrome 
Почечной колобомы син-

дром

PAX6, WT1 
11p13

Аниридия, ослабленное 
зрение, катаракта, глаукома, 
аномалия Петерса, помутне-

ние роговицы 

Нефробластома, почечная недостаточность WAGR contiguous deletion 
syndrome

JAG-1 
(NOTCH 1) 

20q121

Эмбриотоксон, кератоконус, 
косоглазие, близорукость, 

пигментный ретинит 

Почечная дисплазия, мезангиолипидоз, 
тубулоинтерстициальный нефрит, тубулоа-
цидоз, почечная недостаточность, медуляр-

ные кисты

Синдром Аллажиля 
Alagille syndrome

Во время 
нефрогенеза 
индукция про-
тока мочеточ-
ника

PAX2 
10q24.3–q25.1

Микрофтальм, орбитальные 
кисты, колоба зрительного 

нерва

Почечная агенезия, удвоение, пузырно-
мочеточниковый рефлюкс, гидронефроз 

Почечной колобомы син-
дром, morning glory синдром 

Renal-coloboma syndrome, 
morning glory syndrome

EYA1 
8q13.3

Почечная дисплазия/аплазия, аномалии 
собирательной системы почек,поликистоз 

почек

BOR-синдром 
BOR-syndrome

WT1 Аниридия Нефробластома, почечная недостаточность WAGR-синдром
WAGR-syndrome

Развитие со-
бирательной 
системы

EGF, EYA1, 
PAX2

Почечная гипо/ дисплазия, уменьшение 
количества нефронов

Олигомеганефрония, 
BOR-синдром, синдром 

почечной колобомы 
Oligomeganephronia, BOR-
syndrome, Renal-coloboma 

syndrome

Мезенхима-
эпителиальный 
переход гломе-
рулогенез 

BMP7 chr20 
Intergrin 8

Нарушение формирования 
хрусталика (у мышей)

Почечная гипо/дисплазия, тубулярная 
агенезия ?

Фильтрацион-
ный барьер

LMX1b 
 9q34.1

Косоглазие, катаракта, микро-
корнеа, микрофтальм, ни-

стагм, глаукома, кератоконус 

Нормальная почечная архитектура, протеи-
нурия, микрогематурия, гломерулонефрит, 
нефротический синдром, почечная недо-

статочность

Nail-patella синдром 
Nail-patella syndrome

Мезангиаль-
ный

PDGF-β и 
PDGF-β ре-

цепторы WT1
Гломерулосклероз Дениса-Драша синдром 

Denys-Drash syndrome

После нефро-
генеза

PKD1/PKD2 
16p/4q Blepharochalasis Формирование кист ADPKD

Собирательная 
система, мезен-
хима, тубулы

vHL 3p26–p25 Ретинальная гемангиома
Формирование кист, почечная гемангио-

бластома, клеточный рак почек, почечные 
кисты

Болезнь фон Гипель Ландау 
von Hippel Lindeau disease

Собирательная 
система

TSC1 (9q34) 
TSC2 (Tuberin) 

(16p13.3)

Ретинальная астроцитарная 
гамартома, микрофтальм, эк-
зофтальм, атрофия зритель-

ного нерва

Формирование кист,ангиомиолипома, 
клеточный рак почек TSC

Xq22 
X-связанный 

Xq22

Помутнение роговицы, 
катаракта, варикоз сосудов 
конъюнктивы, расширение 
и извитость вен сетчатки, 

окклюзия артерии сетчатки

Почечная недостаточность, изостенурия, 
тубулярная дисфункция, липиды в моче, 

вакуольные клетки

Болезнь Фабри 
Fabry disease

Нефроци-
стин 2q13 

Nephrocystin 
2q13

Пигментный ретинит, рети-
нальная аплазия/гипоплазия, 

дистрофия сетчатки

Медулярный цистит, почечная недостаточ-
ность, изостенурия, гипокалиемия, избы-

точная потеря Na и K с мочой, относитель-
но спокойные клубочки

Сениора-Локена синдром 
Nephronophthisis 

Senior-Loken syndrome

Таблица 3 
Окуло-ренальные синдромы в педиатрии [Izzedine H., Bodaghi B. (2003)] [13] 
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Гены, генные 
продукты, 

хромосомы 

Поражения 

Глаза Почки Клинические синдромы

Собирательная 
система

PEX, 
7p11.23

Дистрофия роговицы, 
микрофтальм, дегенерация 

сетчатки, катаракта

Образование кист, протеинурия, амино- 
ацидурия, корковая дисплазия гидронеф-
роз, отсутствие почечной пероксисомы

Зельвегера синдром 
Zellweger syndrome

Elastin 
 7q11.2

Звездчатые структуры 
радужки

Маленькая или одиночная почка, тазовая 
почка, нефрокальциноз, почечная недоста-

точность, везикоуретральный рефлюкс

Вильямса-Берена синдром 
Williams-Beuren syndrome

P-type ATPase 
13q14.3

Катаракта, кольцо Кайзер-
Флейшнера в роговице

Проксимальная почечная тубулярная дис-
функция, камень почки

Болезнь Вильсона 
Wilson disease

Гломерулы

Col4A3A4 
(2q35–q37 

Col4A5 
(xq11–q22))

Прогрессирующий передний 
лентиконус, пигментная 

эпителиопатия, катаракта, 
поражение зрительного нерва

Микрогематурия, нефрит, нефротический 
синдром, сужение прилоханочного отдела 
мочеточника, почечная недостаточность

Альпорта синдром 
Alport syndrome

Фибрин 
1 (FBN1) 
15q21.1

Ранняя глаукома, ленсэкто-
пия, ретинопатия, голубые 

склеры

Фокально-сегментарный и/или мезанги-
альный гломерулонефрит, стеноз почечных 

артерий, кистозная дисплазия, эктопия 
почек, удвоение

Марфана синдром 154700 
Marfan syndrome

JAG–1 
(NOTCH 1) 

20q12

Эмбриотоксон, кератоконус, 
косоглазие, миопия, пигмен-

тация сетчатки 

Почечная дисплазия, тубулоинтерстициаль-
ный нефрит, почечно-тубулярный ацидоз, по-
чечная недостаточность, медуллярные кисты

Алагиллии синдром 
Alagille syndrome

LCAT, 
16q22.1

Дистрофия роговицы, от-
ложения липидов в роговице, 

помутнение роговицы, ан-
гиоретинопатия, отек диска 

зрительного нерва, аниридия, 
увеличение роговицы

Почечная недостаточность Норам синдром, Norum 
syndrome LCAT deficiency

EGF — фактор роста эпителия, BMP7 — костный морфогенетический протеин 7, PDGF — фактор уменьшения роста тромбоцитов, 
ADPKD — аутосомно- доминантное полициститное заболевание, vHL , TSC — шишковидно –склеротичный комплекс, PEX, LCAT — лецитин 
холестериновая ацилтрансфераза 

Таблица 3 (окончание) 
Окуло-ренальные синдромы в педиатрии [Izzedine H., Bodaghi B. (2003)] [13] 

судов почек, выявлены агенезия правой почечной ар-
терии и стеноз устья левой почечной артерии. Оценка 
результатов аортографии показала: отсутствие правой 
почечной артерии, слева — стеноз устья левой почеч-
ной артерии (диаметр устья 2,4 мм). На микционной 
цистографии данных за ПМР не получено. При про-
ведении цистоскопии устья мочеточника имеют ще-
левидную форму, расположены в типичном месте. По 
данным УЗИ, КТ, МРТ, нефросцинтиграфии установ-
лено, что правая почка представлена конгломератом 
из множества кист (диаметром до 9 мм), паренхима 
не определяется, функция отсутствует.

В возрасте 8 лет проведена нефроэктомия правой 
нефункционирующей почки. 

Патолого-анатомическое исследование ткани 
выявило мультикистозную дисплазию почки по ги-
попластическому типу (рис. 1, рис. 2). 

Заключение: мультикистозная дисплазия почки 
по гипопластическому типу.

Комплексное офтальмологическое обследование 
выявило врожденную патологию обоих глаз: коло-
бома дисков зрительных нервов (рис. 3), колобома 
хороидеи и сетчатки, прогрессирующая миопия 
средней степени обоих глаз, горизонтальный ни-

стагм, содружественное расходящееся косоглазие, 
эпибульбарный дермоид левого глаза.

При оценке функционального состояния почек 
выявлены: снижение скорости клубочковой филь-
трации до 35 мл/мин, рассчитанной по клиренсу 
эндогенного креатинина, увеличение креатинина 
сыворотки 0,153 ммоль/л, мочевины 11,6 ммоль/л; 
компенсированный метаболический ацидоз, полиу-
рия, никтурия. Диагностированы протеинурия, не 
достигающая степени нефротического синдрома, 
стойкая артериальная гипертензия. В динамике от-
мечено нарастание протеинурии (до 2,6 г/сут). Учи-
тывая тяжелую артериальную гипертензию, рефрак-
терную к терапии, пациентке проведена баллонная 
ангиопластика левой почечной артерии с положи-
тельным эффектом. На ангиограммах после баллон-
ной ангиопластики: диаметр устья левой почечной 
артерии 2,8–3,0 мм, на остальном участке 2,8–3,0 
мм. Коррекция синдрома артериальной гипертензии 
у пациентки проводится блокаторами Сa-каналов, 
бета-, альфа-блокаторами. 

У девочки возникали симптомы рецидивирую-
щих крапивницы, отека Квинке, аллергического 
ринита. В сыворотке крови выявлено увеличение 
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Рис. 1. Фотография макропрепарата оперативно удаленной 
правой почки. 

 Почка размерами 5 × 2,5 × 1,5 см. На поверхности 
множественные кисты диаметром от 0,4 до 1 см, 
заполненные прозрачной опалесцирующей жидко-
стью. На разрезе в корковом слое множество кист. 
Мозговое вещество заполнено серовато-белесоватой 
волокнистой тканью. Мочеточник длиной 7 см, 
диаметром 0,1–0,3 см. В нижнем сегменте стенка 
мочеточника утолщена, в верхнем сегменте просвет 
не определяется (препарат Е. П. Федотовой,  
Р. А. Насырова)

общего Ig-E, и специфических Ig-E к пищевым, бы-
товым, пыльцевым аллергенам.

По данным МРТ сосудов головного мозга, про-
веденной пациентке, выявлена гипоплазия правой 
позвоночной артерии.

Проведен генеалогический анализ семьи (рис. 4).
Генеалогический анализ семьи выявил у бабушки 

пробанда по отцовской линии патологию глаз (коло-
бома зрительного нерва), слуха, почек с прогресси-
рованием в ХПН, летальным исходом (в 38 лет), у 
отца пробанда артериальную гипертензию. 

Молекулярно-генетический анализ. При проведе-
нии частичного ДНК-анализа гена РАХ2 обнаружена 
нуклеотидная замена в интроне 6 гена РАХ2 :IVS6-
1-g ->c в гетерозиготном состоянии (сплайсинг-
мутация). Полагаем, что данная мутация обуслав-
ливает развитие заболевания. 

Исследование семьи пробанда, проведенное в ла-
боратории наследственных болезней обмена веществ 
Медико-генетического научного центра, показало, 
что обнаружена замена IVS6-1-g ->c в гене РАХ2 в 
гетерозиготном состоянии у отца и брата пробанда.

Клинико-генетическое исследование установило 
у пациентки аутосомно-доминантный тип наследо-

Рис. 2. Световая микроскопия мультикистозной дисплазии почки по гипопластическому типу  
(препарат Е. П. Федотовой, Р. А. Насырова). Окраска гематксилином и эозином. Ув. ×100.

а.  Участки зрелой фиброзной ткани  с примитивными канальцами, выстланные кубическим и уплощенным эпителием. 
б.  Часть канальцев трансформирована в кисты. Типичных структур паренхимы в почке не обнаружено.
в.  Встречаются очаги зрелой хрящевой ткани и очаги липоматоза. 
г.  В ткани видны сосуды артериального, венозного, кавернозного и замыкательного типов и рассеянная лимфоцитарная 

инфильтрация

Рис. 3. Колобома дисков зрительных нервов обоих глаз, колобома хороидеи и сетчатки левого глаза
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вания колобома-ренального синдрома, с мутацией в 
PAX2 гене.

Обоснован клинический диагноз: 
Основной: колобома-почечный синдром (аутосомно-

доминантный, с мутацией в PAX2 гене):
колобома дисков зрительных нервов, колобома  y
хороидеи и сетчатки, прогрессирующая миопия 
средней степени обоих глаз, горизонтальный ни-
стагм, содружественное расходящееся косогла-
зие, эпибульбарный дермоид левого глаза.
Единственная левая почка вследствие нефроу-

ретерэктомии коллатеральной по поводу мульти-
кистозной дисплазии по гипопластическому типу. 
Стеноз устья левой почечной артерии. Синдром ва-
зоренальной артериальной гипертензии. ХПН 2 ста-
дия. Гипоплазия правой позвоночной артерии.

Нейросенсорная тугоухость; ожирение 2 ст.
Сопутствующий: рецидивирующая крапивница. 

Рецидивирующий отек Квинке. Аллергический ри-
нит. Сенсибилизация к пищевым, бытовым, пыльце-
вым аллергенам.

ОБСУЖДЕНИЕ 
Мы представили клиническое наблюдение паци-

ентки с редким колобома-ренальным синдромом, с 
аутосомно-доминантным типом наследования, му-
тацией в PAX2 гене. В литературе имеются сведения 
более, чем о 60 больных с RCS [30, 31].

Ген PAX2 считают единственным геном, связан-
ным с колобома-почечным синдромом. У пациен-
тов, имеющих мутацию данного гена, фенотип RCS 
разнообразен [1, 3, 6, 15, 16, 19]. В исследовании 
20 человек с почечной гипоплазией / дисплазией, у 
двух были выявлены мутации в PAX2 гене [20]. В 
исследовании 99 неродственных индивидов с почеч-
ной гипоплазией/дисплазией, мутации выявлены у 
четырех пациентов [34]. В исследовании 100 лиц с 
колобомами зрительных нервов установлена только 

Рис. 4. Фрагмент родословной семьи Ш.

одна PAX2 мутация у больного с почечными анома-
лиями [6].

Результаты генеалогического исследования семьи 
показали наличие у бабушки пробанда по отцовской 
линии патологии глаз, слуха, почек с прогрессирова-
нием в ХПН, летальным исходом (в 38 лет). У отца 
пробанда выявлена артериальная гипертензия, ему 
предложено комплексное офтальмологическое и не-
фрологическое обследование.

По данным литературы, молекулярно-генетическое 
исследование устанавливает половой мозаицизм у ро-
дителей пробандов с колобома-почечным синдромом 
[1, 4]. Примерно половина пациентов с RSC наследо-
вали заболевание от родителей, у остальных заболева-
ние развивалось в результате спонтанных мутаций, за 
счет возможной генетической гетерогенности [9, 22]. 
Риск для сибсов пробанда зависит от генетического 
статуса родителей пробанда. Что касается потомков 
пробанда, то каждый ребенок больного с колобома-
ренальным синдромом с мутацией в гетерозиготном 
состоянии имеет 50 % вероятности наследования му-
таций. Отсутствие экспрессии этого гена у отца и бра-
та пробанда объясняется половым мозаицизмом [1, 4]. 
При планировании семьи для определения генетиче-
ского риска развития RCS показана генетическая кон-
сультация [10, 29].

В нашем наблюдении у пациентки обнаружена 
нуклеотидная замена в интроне 6 гена РАХ2: IVS6-
1-g ->c в гетерозиготном состоянии, что является 
мутацией сайта — сплайсинга. Мутация в гене РАХ2 
привела к развитию колобома-почечного синдрома. 
Исследование семьи пробанда выявило замену IVS6-
1-g ->c в гене РАХ2 у отца и брата пробанда в гете-
розиготном состоянии. Очевидно, наличие у отца 
гетерозиготной мутации РАХ2 является причиной 
развития синдрома у пробанда. Показана причинно-
следственная связь между РАХ2 генными мутациями 
и колобома-почечным синдромом [5]. Считают, что 
колобома дисков зрительных нервов развивается в 
случае нарушения закрытия эмбриональной щели в 
процессе эмбриогенеза, размер и локализация ано-
малии определяют степень нарушения зрения [7, 9, 
15, 21]. В приведенном клиническом случае у паци-
ентки с рождения выявлены поражения глаз: коло-
бома дисков зрительных нервов, колобома хороидеи 
и сетчатки, эпибульбарный дермоид левого глаза. 
Позже на обоих глазах начала прогрессировать мио-
пия, развились горизонтальный нистагм и содруже-
ственное расходящееся косоглазие.

Почечная гипоплазия, диагностируемая при 
этом синдроме, гистологически характеризуется 
сокращением нефронов, небольшим размером по-
чек, наличием неорганизованной почечной ткани 
[34]. Мультикистозная дисплазия почек характе-
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ризуется наличием кист или дисплазией почечной 
ткани, имеющей определенную степень дезорга-
низации почечной архитектуры. Мультикистозная 
дисплазия почек наблюдается в 10 % у пациентов 
с колобома-почечным синдромом [11]. Патолого-
анатомическое исследование ткани правой почки, 
проведенной после нефрэктомии у наблюдаемой 
нами пациентки, выявило мультикистозную дис-
плазию почки по гипопластическому типу, что со-
гласуется с литературными данными [11]. К другим 
экстраренальным проявлениям, имеющим место 
при этом синдроме, относятся нейросенсорная ту-
гоухость, слабость суставов, порок развития цен-
тральной нервной системы [10, 18]. У пациентки 
выявлена нейросенсорная тугоухость, гипоплазия 
правой позвоночной артерии. 

Особенностью данного случая является первич-
ная сосудистая дисгенезия, характеризующаяся: 
поражением почек — стеноз устья левой почечной 
артерии, мультикистозная дисплазия по гипопласти-
ческому типу правой почки, синдром вазоренальной 
артериальной гипертензии, с прогрессированием в 
хроническую почечную недостаточность; пораже-
нием зрительного нерва — обширная колобома дис-
ков зрительных нервов; поражением внутреннего 
уха и центральной нервной системы — нейросен-

сорная тугоухость, гипоплазия правой позвоночной 
артерии.

С учетом международных рекомендаций, при по-
дозрении на колобома-почечный синдром пациенту 
необходимы проведение комплексного обследования, 
консультация специалистов — нефролога, офтальмо-
лога, сурдолога, детского гинеколога, невропатолога, 
медицинского генетика. H. Izzedine, В. Bodaghi (2003) 
предлагают дифференциально — диагностический 
алгоритм, приведенный на рисунке 5.

При планировании семьи для определения ге-
нетического риска развития RCS необходимо про-
ведение пренатального тестирования. Считают, что 
оптимальное время для проведения молекулярно-
генетического тестирования у беременных группы 
риска в 15–18 недель гестации. Проводят анализ 
ДНК, извлеченного из эмбриональных клеток, по-
лученных путем амниоцинтеза или биопсии хорио-
на 10–12 неделях гестации [32].

Терапия колобома-почечного синдрома у паци-
ентов направлена на предотвращение осложнений в 
терминальной стадии почечной недостаточности и 
или потери зрения в результате отслойки сетчатки. 
Адекватная терапия артериальной гипертензии и 
сопутствующих аномалий развития мочевого трак-
та может отдалить исход в терминальную стадию 

Рис. 5. Дифференциально-диагностический алгоритм  при колобома-почечном синдроме [по Н. Izzedine,  В. Bodaghi (2003)]
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почечной недостаточности. Лечение ХПН в терми-
нальной стадии требует своевременного проведения 
заместительной почечной терапии (диализ и транс-
плантацию почек). Для предупреждения отслойки 
сетчатки у больных с врожденными аномалиями 
зрительных нервов необходимо проведение тща-
тельного офтальмологического контроля. Любое 
изменение остроты зрения должно настораживать 
лечащего врача в отношении развития отслойки 
сетчатки и требует неотложного целенаправленного 
осмотра офтальмолога [12, 29, 30, 31, 32].
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RENAL-COLObOmA SYNDROmE: REVIEW OF THE 
LITERATURE, CASE REpORT

Leviashvili Z. G., Savenkova N. D., Anichkova I. V., Brzeski V. V., 
Lysenko L. A., Nasirov R. A., Fedotova E. P., Osipov I. B., 
Komissarov M. I., Pankov E. A., Karpova T. V., Smyrnova L. P.

◆ Resume: For the first time in the native literature the find-
ings of the clinical observation of the patient with the rare 
coloboma-renal syndrome, confirmed by the molecular genet-
ic-investigation (mutation PAX2 gene) have been represented. 
The syndrome with the autosomal-dominant type of inheri-
tance in a child was characterized by kidney damage with the 
stenosis of the mouth of the left renal arterial, multicystic 
dysplasia, in the type of the right kidney, the syndrome of va-
sorenal arterial hypertension, progressing in to chronic renal 
failure, damage of the eyes and the optic nerve – large colobo-
ma optic disk, coloboma choroid and retinal, progressive and 
moderate myopia in both eyes, horizontal nystagme, friendly 
exotropia in both eyes, congenital  malformations of central 
nervous system and  sensorineural  hearing loss, hypoplasia of 
the right arterial vertebra.

◆ Key words: coloboma-renal syndrome; coloboma of the 
sight nerve; mutation PAX2 gene; the inborn anomaly of the 
renal system, renal multicystic dysplasia..
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и зиМой, и ЛетоМ ВитаМиНы — ДетяМ
По данным специалистов НИИ питания РАМН почти половина детей в РФ страдает от сочетанного 

дефицита трех и более витаминов и минералов1. А внимательные родители и сами видят, что долгая 
холодная зима не самым лучшим образом сказывается на здоровье ребенка. Дети начинают чаще «про-
стужаться», становятся раздражительными и капризными. Поэтому фармацевтам и провизорам часто 
приходится отвечать на вопрос:

«КАКОЙ ПОЛИВИТАмИННыЙ ПРЕПАРАТ ЛУЧшЕ ВСЕГО ПОДОЙДЕТ мОЕмУ РЕБЕНКУ?»

Чтобы помочь родителям не ошибиться в выборе, у них надо уточнить следующие детали:
1. Возраст ребенка.
Оптимальный поливитаминный препарат должен точно соответствовать возрасту малыша. Витамины 

для годовалых детей не подходят дошкольникам.
2. Вкусовые предпочтения ребенка. 
Поскольку мы говорим о детях, витамины обязательно должны быть приятными на вкус и удобными в 

использовании. Например, сбалансированный 3-компонентный комплекс из 13 витаминов, 10 минералов 
и растительного экстракта шиповника, разработанный специально для детей старше 4 лет Мультифорт 
детский в форме шипучие таблетки. Сколько радости для малыша: самому кидать таблетку в воду и 
смотреть, как она растворяется и шипит! А получившийся напиток охотно выпьет любой, даже самый 
упрямый капризуля.

ВИТАмИНы И мИНЕРАЛы
Подбирая поливитаминный препарат для ребенка желательно отдавать предпочтение тем комплексам, 

в составе которых, помимо витаминов, входят еще и минералы, необходимые растущему организму для 
формирования костно-мышечной, сердечно-сосудистой, эндокринной и других систем. К тому же, ма-
кро- и микроэлементы способствуют улучшению усвоения витаминов, например: цинк способствует пе-
реходу витамина А в активную форму, магний усиливает действие витаминов В1 и В2, селен потенцирует 
антиоксидантный эффект витамина Е. На практике это прекрасно реализуется в препарате Мультифорт 
детский, который полностью обеспечивает суточную потребность ребенка в витаминах и минералах . 

ВСЕГДА ГОТОВ 
Поскольку Мультифорт детский появился на отечественном рынке относительно недавно, работнику 

аптеки имеет смысл заранее подготовиться к возможным вопросам покупателей.
«Почему Мультифорт детский подходит только детям старше 4 лет?»
Каждому возрасту — своя потребность в витаминах и минералах. Витамины для грудных малышей не 

подойдут дошкольнику. А Мультифорт детский — это витамино-минеральный комплекс с растительным 
экстрактом шиповника, создан с учетом особенностей детского организма после 4 лет.

«Почему вы советуете мне именно Мультифорт детский?»
В отличие от других поливитаминов, Мультифорт детский обогащен экстрактом шиповника. Шипов-

ник — это не только «растительная кладовая витаминов», но и «защитник» детского организма от про-
студных заболеваний .

«Эти витамины не вызовут аллергии?»
Особенностью  препарата Мультифорт детский  является  введение в состав органических компози-

ций минеральных солей, которые способствуют снижению вероятности развития побочных действий со 
стороны желудочно-кишечного тракта и аллергических реакций.

«Как часто надо принимать Мультифорт?» 
Мультифорт достаточно принимать по 1 таблетке в день. Это очень удобно и для родителей, и для 

самих детей. 

1.  Коровина Н. А., Захарова И. Н., Заплатников А. Л., Обыночная Е. Г. Дефицит витаминов и микроэлементов у 
детей: современные подходы к коррекции. Методическое пособие. — М.: Медпрактика-М, 2004.

На правах рекламы





МатеРиаЛы
КоНФеРеНЦии ПеДиатРоВ-НеФРоЛогоВ 

СеВеРо-заПаДНого ФеДеРаЛьНого 
оКРУга

ПОСВЯщАЕТСЯ 75-ЛЕТИЮ СО ДНЯ РОЖДЕНИЯ ЗДН РФ, 
АКАДЕМИКА РАЕН, ЗАВЕДуЮщЕГО КАФЕДРОй ФАКуЛьТЕТСКОй 

ПЕДИАТРИИ СПбГПМА
АЛьБЕРТА ВАЗГЕНОВИчА ПАПАЯНА

САНКТ-ПЕТЕРБУРГ
4 ФЕВРАЛЯ 2011 ГОДА

ГЛУБОКОУВАЖАЕМыЕ КОЛЛЕГИ!

Обращаю слово к Вам — участникам Конференции педиатров-нефрологов, посвященной 75-летию 
со дня рождения Альберта Вазгеновича Папаяна. Прошло уже несколько лет, как его нет с нами, но 
в сердцах тех, кто работал с Альбертом Вазгеновичем, кто принимает участие в этом Собрании, 
осталась память о замечательном человеке, опытном Клиницисте, доброжелательном и строгом 
учителе. 

В творческом наследии Альберта Вазгеновича, его повседневной клинической деятельности нашли 
отражение и развитие лучшие проявления классической педиатрической школы, рожденной на Вы-
боргской стороне Ленинграда. Ответ на вопрос, почему и сегодня мы столь часто обращаемся к 
трудам многогранной личности Альберта Вазгеновича, ясен — он внес большой вклад в разные раз-
делы педиатрии, гематологии, нефрологии. 

В новых трудах его последователей, сотрудников его кафедры находят отражение и развитие на-
чатые им новые направления в педиатрии. Разнообразие проблем, обсуждению которых посвящена 
Конференция, позволяет по-новому почувствовать многие, ставшие, казалось бы, известными реше-
ния тех проблем, к разработке которых был причастен профессор А. В. Папаян. Это можно выразить 
двумя строками Беллы Ахмадулиной: «чем больше имя знаменито, тем неразгаданней оно».

успешная дискуссия на Конференции педиатров-нефрологов, посвященной памяти заслуженного дея-
теля науки Российской Федерации А. В. Папаяна, несомненно послужит и развитию педиатрии, и рас-
крытию новых граней таланта Альберта Вазгеновича, не подводившей его научной интуиции.

Академик РАН Ю. В. Наточин
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ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Изучить особенности течения и исхода аутосомно-

рецессивного поликистоза почек (АРПП) у детей.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Изучен катамнез 10 детей (из 8 семей) с АРПП, 

из 10 детей — 6 девочек и 4 мальчика. Длитель-
ность катамнестического наблюдения составила 7 
лет. Диагноз аутосомно-рецессивного поликистоза 
почек ставился при выявлении у пробанда кист в 
обеих почках при УЗИ, отсутствия ультразвукового 
или гистологического подтверждения поликисто-
за почек у родственников 1 и/или 2 степеней род-
ства. Объем почек рассчитывался по результатам 
УЗИ-биометрии по методу С. В. Капустина (1998). 
Оценка выживаемости детей с АРПП проведена по 
методу Kaplan-Meier (1958).

РЕЗУЛЬТАТы
Cредний возраст детей к моменту выявления 

кист по результатам УЗИ составил 2,0 ± 0,5 ме-
сяца. Кисты в других паренхиматозных органах 
выявлены у 7 из 10 пациентов (70 %) — кисты 
печени в 6 случаях, кисты поджелудочной желе-
зы в 1 случае. У 2 детей с поликистозом печени 
и врожденным фиброзом печени, течение АРПП 
осложнилось развитием синдрома портальной ги-
пертензии в возрасте 5,5 лет и 2 лет. Кровотечение 
из варикозно-расширенных вен пищевода у 2 детей 

потребовало хирургического вмешательства с про-
ведением лигирования и склерозирования сосудов. 
Синдром артериальной гипертензии диагностиро-
ван в неонатальном и грудном возрасте у 10 детей 
с АРПП. У 10 детей течение АРПП осложнилось 
развитием пиелонефрита, средний возраст к мо-
менту выявления микробно-воспалительного про-
цесса — 7,0 ± 0,5 месяца. 

Объем почек по результатам УЗИ-биометрии 
при рождении составлял 32,3 ±3,7 см3 (правая поч-
ка), 31,0 ± 5,4 см3 (левая почка), отмечена динамика 
увеличения объема почек до 126,4 ± 15,5 см3 (правая 
почка), 153,5 ± 20,7 см3 (левая почка) к 1 году жизни. 
Исход в хроническую почечную недостаточность 
(ХПН) установлен в 100 % случаев, в грудном воз-
расте в 90 %. Летальный исход констатирован у 3 из 
10 детей с АРПП, из них у 2 — в период новорож-
денности, у 1 — в возрасте 1 года.

Вероятность выживания пациентов с АРПП, рас-
считанная по методу Kaplan-Meier (1958), составила 
1 год — 80 %, 5 лет — 70 %.

ВыВОДы
Аутосомно-рецессивный поликистоз почек, диа-

гностируемый во внутриутробном и неонатальном 
периоде, характеризуется неблагоприятным про-
гнозом течения, развитием синдрома артериальной 
гипертензии и хронической почечной недостаточ-
ности на первом году жизни.

ТЕЧЕНИЕ И ИСхОД АУТОСОмНО-РЕЦЕССИВНОГО ПОЛИКИСТОЗА ПОЧЕК 
У ДЕТЕЙ
© Э. Ф. андреева

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия, кафедра факультетской педиатрии 

МатеРиаЛы КоНФеРеНЦии  
ПеДиатРоВ-НеФРоЛогоВ  
СеВеРо-заПаДНого ФеДеРаЛьНого оКРУга

Окуло-церебро-ренальный синдром впервые опи-
сан в 1952 г. U. Lowe, M. Terry и E. Mc. Lachlan. В ми-
ровой литературе заболевание называется OCRL 

(oculocerebraorenal), синдром Lowe-Terry-McLachlan, 
синдром Lowe-Bickel, глазо-почечно-мозговым 
синдромом Fanconi. Синдром Лоу наследуется по 

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛюДЕНИЕ ОКУЛО-ЦЕРЕБРО-РЕНАЛЬНОГО СИНДРОмА
© и. В. аничкова, Ж. г. Левиашвили, В. В. Бржеский, и. Б. осипов, т. В. Карпова

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия 
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Х-сцепленному рецессивному типу, болеют мальчи-
ки. Причина синдрома Лоу — врожденное нарушение 
метаболизма инозитного фосфата, недостаточность 
фермента фосфатидилинозитол-4,5-бифосфат-5-
фосфатазы, вызванная нонсенс- или стоп-мутациями 
в гене OCRL. Ген картирован на длинном плече 
Х-хромосомы (Хq25-q26). В результате развива-
ется недостаточность фосфатидилинозитол-4,5-
бифосфат-5-фосфата, являющегося критическим 
метаболитом, вовлеченным в везикулярный транс-
порт в комплексе Гольджи. Синдром Лоу сопрово-
ждается нарушением функции почек на первом году 
жизни, выраженной мышечной гипотонией, олигоф-
ренией, крипторхизмом. Первичные клинические 
проявления включают: врожденную катаракту или 
глаукому, мышечную гипотонию, арефлексию, по-
чечные канальцевые нарушения по типу синдрома 
Фанкони, проявляющиеся протеинурией, аминоа-
цидурией, глюкозурией, метаболическим ацидозом, 
гипофосфатемическим рахитом с фосфатурией и 
кальциурией. 

Приводим клиническое наблюдение. Пациент 
Е., 1 год 3 мес., от 1 беременности, протекавшей 
на фоне позднего токсикоза (отеки, пиелонефрит), 
кандидозного кольпита. Роды срочные путем Кеса-
рева сечения. Отмечалась острая гипоксия плода, 
мышечная гипотония. Масса тела при рождении 
3764 г, оценка по Апгар 7/8 баллов. С рождения от-
мечаются плохие весовые прибавки, резкое отста-
вание в психомоторном развитии. В возрасте 3 мес. 
выявлена двусторонняя катаракта, патология в ана-
лизах мочи ( лейкоцитурия, протеинурия). Ребенок 
обследован по месту жительства, где диагностиро-
ван вторичный хронический пиелонефрит на фоне 
левостороннего рефлюксирующего уретерогидро-
нефроза 4 ст. На фоне консервативного лечения 
пиелонефрита ремиссии не достигнута, заболева-
ние носило персистирующий характер. Установлен 
катетер Фоллея в течение 4 мес. с положительной 
динамикой. В 6 мес. возрасте у ребенка эпизод аци-
демической комы при декомпенсированном мета-

болическом ацидозе. Ребенок госпитализирован в 
ОРИТ по месту жительства. Выписан с диагнозом: 
сепсис-септикопиемия. Хронический вторичный 
пиелонефрит. Рефлюксирующий левосторонний 
уретерогидронефроз. ОПН. ДВС-синдром. Син-
дром ЛОУ. Активная цитомегаловирусная инфек-
ция. Арахноидальная киста головного мозга. Вну-
тренняя гидроцефалия. Паховая ретенция правого 
яичка. Состояние после клинической смерти. 

В возрасте 9 месяцев ребенку проведена экстра-
капсулярная экстракция врожденной катаракты с 
передней вентректомией на правом глазу в клинике 
СПбГПМА. Обследован в нефрологическом отде-
лении клиники СПбГПМА. При обследовании вы-
явлены компенсированный метаболический ацидоз, 
выраженная лейкоцитурия, глюкозурия, протеинурия 
(1,5 г/сут), гипокальцемия (2,32 ммоль/л), гипофос-
фатемия (1,1 ммоль/л), повышение щелочной фос-
фотазы (1200 ЕД), гиперкальцийурия (6,5 мг/кг/сут), 
левосторонний нерефлюксирующий уретерогидро-
нефроз, левосторонняя обструктивная нефропатия, 
функция почек сохранена. Проведено стентирование 
левого мочеточника с положительной динамикой по 
данным контрольного УЗИ.

Клинический диагноз: Х-сцепленный рецессив-
ный окулоцереброренальный синдром ЛОУ:

Микрофтальмия, врожденная катаракта, горизон-
тальный нистагм; синдром Фанкони, левосторонний 
уретерогидронефроз, обструктивная нефропатия 
средней степени тяжести слева, вторичный хрониче-
ский пиелонефрит, персистирующее течение, ПНо; 
гипоплазия мозолистого тела, надцеребеллярная 
киста, внутренняя гидроцефалия. Генерализованная 
мышечная гипотония. Врожденный порок сердца — 
ДМПП, НК0. Внутриутробная цитомегаловирусная 
инфекция.

Проводится коррекция ренального синдрома Фан-
кони (препараты кальция, оксидевит, цитраты/бикар-
бонаты), этиотропная антибактериальная терапия 
микробно-воспалительного процесса, противовирус-
ная и иммуностимулирующая терапия. 

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Оценить частоту и характер внепочечных прояв-
лений у пациентов с аутосомно-доминантным поли-
кистозом почек (АДПП).

мАТЕРИАЛ И мЕТОДы

Диагноз «аутосомно-доминантный поликистоз 
почек» ставился при выявлении у пробанда кист в 
обеих почках при УЗИ и наличии ультразвукового 

ВНЕПОЧЕЧНыЕ ПРОЯВЛЕНИЯ ПРИ АУТОСОмНО-ДОмИНАНТНОм 
ПОЛИКИСТОЗЕ ПОЧЕК
© С. С. арутюнян, Э. Ф. андреева, Н. Д. Савенкова, В. и. Ларионова

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия, кафедра факультетской педиатрии, лаборатория 
молекулярной диагностики с расширенной группой по экогенетике ниц сПбГПма 
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или гистологического подтверждения поликистоза 
почек у родственников 1 и/или 2 степеней родства. 
Оценены результаты клинико-лабораторных и УЗИ-
исследований 74 членов 37 семей с АДПП: 37 детей и 
подростков (пробандов), из них 20 мальчиков и 17 де-
вочек в возрасте от 1 до 18 лет, 37 взрослых (24 жен-
щины и 13 мужчин) в возрасте от 25 до 50 лет.

РЕЗУЛЬТАТы
У 20 (54,1 %) из 37 детей и подростков с АДПП 

заболевание передалось от матери, у 16 (43,2 %) — 
от отца и у 1 (2,7 %) — от обоих родителей. 
У 7 (18,9 %) из 37 детей и подростков наблюдалось, 
так называемое «очень раннее начало» (VEO-very 
early onset — до 18 месячного возраста), из которых 
в 2 (5,4 %) случаях имело место пренатальная диа-
гностика поликистоза почек. 

Кисты в других органах выявлены в 10,8 % у 37 
детей и подростков с АДПП, из них в 5,4 % — кисты 
печени, в 5,4 % — кисты яичников. Синдром артери-
альной гипертензии выявлен в 18,9 % случаев (6 маль-

чиков и 1 девочка) из 37 детей и подростков. Средний 
возраст на момент выявления синдрома артериальной 
гипертензии у 7 детей и подростков с АДПП составил 
13,0 ± 1,53 лет. Прогрессирование в хроническую по-
чечную недостаточность (ХПН) констатировано у 4 
(10,8 %) из 37 детей и подростков с АДПП. 

Из 37 взрослых пациентов с АДПП у 20 (54 %) 
выявлены кисты в других органах, из них в 35,1 % — 
в печени, в 10,8 % — в головном мозге, в 5,4 % — 
в яичниках, в 2,7 % — в поджелудочной железе. 
Синдром артериальной гипертензии установлен у 
28 (75,7 %) из 37 взрослых пациентов. 

ЗАКЛюЧЕНИЕ
При аутосомно-доминантном поликистозе по-

чек внепочечное расположение кист зарегистриро-
вано в 10,8 % случаев (5,4 % — в печени и 5,4 % — 
в яичниках) у детей и подростков, в 54 % случаев 
(35,1 % — в печени, 10,8 % — в головном мозге, 
в 5,4 % — в яичниках, в 2,7 % — в поджелудочной 
железе) у взрослых.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Установить распространенность, этиологию, 

смертность у детей с острой почечной недостаточ-
ностью (ОПН) и терминальной стадией хронической 
почечной недостаточности (тХПН), а также оценить 
динамику развития почечно-заместительных мето-
дов терапии этих состояний.

Проведен ретроспективный анализ заболеваний 
органов мочевой системы у 90 детей с тХПН, в воз-
расте 10,89 ± 4,62 лет (3 дня — 17,92 лет), находив-
шихся под нашим наблюдением с мая 1997 по июль 
2010 г, и у 161 ребенка с ОПН в возрасте 3,53 ± 4,6 лет 
(2 дня — 17 лет) с января 2005 по июль 2010 г.

С момента внедрения методики перитонеального 
диализа (2002), 10–12 детей с тХПН ежегодно начи-
нают диализную терапию, что составляет 2,38–5,24 
случая на 1 млн. детского населения/год в возрасте 
0–18 лет. 

Основной причиной тХПН остаются врожденные 
и наследственные заболевания мочевой системы, со-
ставляя 62,2 % (включая обструктивную уропатию в 

23,3 % случаев, аплазию/дисплазию/гипоплазию — 
15,6 %, поликистоз почек — 8,9 %, нейрогенный 
мочевой пузырь на фоне spina bifida — 5,6 %, на на-
следственный нефрит, врожденный нефротический 
синдром, нефронофтиз Фанкони и синдром «сливо-
вого живота» приходилось по 2,2 % случаев). Зна-
чительно реже к диализной стадии ХПН приводили 
гломерулонефриты (15,6 %), неуточненная тХПН 
(8,9 %), нефросклероз как исход ОПН (7,7 %), другие 
причины (5,6 %). 

У 48 пациентов стартовым методом терапии яв-
лялся гемодиализ (ГД) (1997) и у 42 перитонеальный 
диализ (ПД) (2002). Из 42 детей на ПД, 16 получали 
только «ручной» ПД, 22 переведены с «ручного» на 
домашний автоматический перитонеальный диализ 
(АПД) и 4 начинали диализную терапию с АПД. Вне-
дрение методики домашнего АПД значительно улуч-
шило «качество жизни» маленьких пациентов. Воз-
раст детей, получающих заместительную почечную 
терапию ПД, достоверно меньше 8,58 ± 5,25 лет, чем у 
детей, находящихся на ГД 12,91 ± 2,73 лет, (р<0,005).

СОСТОЯНИЕ И ПЕРСПЕКТИВы РАЗВИТИЯ ПОЧЕЧНОЙ 
ЗАмЕСТИТЕЛЬНОЙ ТЕРАПИИ У ДЕТЕЙ С ОСТРОЙ И хРОНИЧЕСКОЙ 
ПОЧЕЧНОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТЬю В РЕСПУБЛИКЕ БЕЛАРУСЬ. 
ПЕРВыЙ ОПыТ НАЦИОНАЛЬНОЙ ПРОГРАммы ТРАНСПЛАНТАЦИИ ПОЧКИ
© С. В. Байко, а. В. Сукало

республиканский центр детской нефрологии и почечной заместительной терапии, г. минск, республика беларусь
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Трансплантация почек проведена 28 (31,1 %) 
детям (19 — в Минске, 7 — в Москве и по 1 — 
в Бельгии и Франции), средний возраст пациентов 
13,7 ± 3,0 лет (7–17,75). С апреля 2009 года старто-
вала национальная программа по улучшению си-
туации с детской трансплантацией почки в Респу-
блике Беларусь, т. к. за период 1997–2008 г. в стране 
было выполнено всего 9 таких операций. За период 
с апреля 2009 г. по июль 2010 г. проведено 10 транс-
плантаций почек детям (4 из которых родственные). 
Частота тяжелых осложнений у прооперированных 
за период 1997–2008 гг. оказалась значительно выше 
(выживаемость пациентов — 66,7 %, потеря транс-
плантата в ранний послеоперационный период у 4 
детей (44,4 %), из них у 2 — острый криз отторже-
ния и у 2 — тромбоз почечной артерии), чем у детей, 
получивших трансплантат, за период 2009–2010 г. 
(выживаемость пациентов — 100 %, потеря транс-
плантата в ранний послеоперационный период у 1 
ребенка (10 %) — разрыв капсулы трансплантата без 
признаков отторжения) (р<0,005).

Летальность у детей с тХПН составила 17,8 % (8 
на ГД, 5 на ПД и 3 после трансплантации почек). 
Основной причиной смерти больных с тХПН оста-
ются сердечно-сосудистые осложнения в 66,7 % 
случаев.

По данным национального регистра, к концу пер-
вого полугодия 2010 года 19 детей получали ПД (6 
«ручной» и 13 домашний АПД), 10 ГД и 12 жили с 
функционирующим почечным трансплантатом. 

Ведущей причиной острой почечной недоста-
точности у детей в Республике Беларусь является 
гемолитико-уремический синдром, выявленный у 
73,3 % больных (в 118 из 161 случаев), реже диа-
гностированы острые гломерулонефриты (12,4 %) и 

обструктивная уропатия (5,6 %) как причины ОПН. 
Из 161 пациентов с ОПН в проведении диализа нуж-
дались 107 (66,5 %). До 2005 года основным и един-
ственным методом почечной заместительной терапии 
(ПЗТ) был гемодиализ, с 2005 года использовались 
различные методики ПЗТ: у 41 ребенка (38,3 %) — 
АПД, у 24 (22,4 %) — «ручной» ПД, у 16 (15 %) — 
ГД, у 3 (2,8 %) вено-венозная гемо(диа)фильтрация 
(CVVH(D)F) и у 23 больных (21,5 %) комбинации раз-
личных методик (ПД-ГД, CVVH(D)F-ПД, CVVH(D)
F-ГД). Основными методами ПЗТ у детей с ГУС 
являлись следующие: у 37 (46,8 %) — АПД, у 20 
(25,3 %) — «ручной» ПД, у 8 (10 %) — ГД, у 1 (1,3 %) 
CVVH(D)F и у 13 (16,5 %) — комбинации различных 
видов диализа. Применение ПД у детей с ГУС приве-
ло к значительному снижению смертности с 22,1 % в 
2004 году до 1,7 % в 2005–2010 гг. (р<0,001).

ВыВОДы
Основной причиной тХПН у детей в Республи-

ке Беларусь является обструктивная уропатия, а 
причиной ОПН — гемолитико-уремический син-
дром.

Внедрение методики перитонеального диализа 
позволило сохранять жизнь детям с тХПН с перио-
да новорожденности, а также значительно снизить 
смертность у больных с ОПН. 

Автоматический перитонеальный диализ является 
ведущим методом почечной заместительной терапии 
как у больных с ОПН, так и с тХПН.

Национальная программа по развитию транс-
плантации органов оказала существенное влия-
ние на развитие службы пересадки почки детям 
с достижением значительных успехов в этом на-
правлении.

Формирование механизмов тубуло-интерстици-
ального компонента можно условно разделить на 3 
взаимосвязанных этапа: инфильтрация воспалитель-
ными клетками почечного интерстиция, развитие 
интерстициального фиброза и формирование тубу-
лярной атрофии в результате взаимодействия не-
иммунных и иммунных факторов. Наиболее значи-
мым среди них является фактор некроза опухоли-α 
(TNF-α), индуцирующий синтез острофазных белков 
и других провоспалительных соединений.

ЦЕЛЬ РАБОТы 
Изучение уровня TNF-α и рецептора-2 к факто-

ру некроза опухоли (sTNFR75) в моче у детей при 
разной степени активности хронического пиело-
нефрита.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Нами обследовано 65 больных в возрасте от 1 года 

7 месяца до 16 лет, из них 57 девочек и 8 мальчиков. 
Обследованные пациенты распределены на 3 группы: 

ОЦЕНКА АКТИВНОСТИ ПИЕЛОНЕФРИТА У ДЕТЕЙ ПО УРОВНю ФАКТОРА 
НЕКРОЗА ОПУхОЛИ-α В мОЧЕ  
© о. г. Быкова, а. Н. Ни, В. Н. Лучанинова, о. В. Семешина

Владивостокский государственный медицинский университет 
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1-я — 37 больных с обострением, 2-я — 12 детей с 
неполной ремиссией, 3-я — 16 больных с полной ре-
миссией хронического пиелонефрита. Контрольную 
группу составили 29 практически здоровых детей.

РЕЗУЛЬТАТы ИССЛЕДОВАНИЯ
Анализ полученных данных выявил достовер-

ное повышение продукции TNF-α у всех боль-
ных по сравнению с таковой у детей контрольной 
группы (9,1; 8,0; 6,9: 4,9 ед.). В то же время со-
держание в моче к sTNFR75 достоверно сниже-
но по всем группам больных (708,1; 710,2; 727,4; 
734,6 ед.) по сравнению с группой практически 
здоровых детей при наибольшем снижении уров-
ня sTNFR75 также в 1 группе. Выявленное преоб-
ладание концентрации в моче TNF-α и снижение 
sTNFR75 свидетельствуют о нарушении баланса 

между про- и противовоспалительными цитоки-
нами и сохранении активности воспалительного 
процесса в почках.

ВыВОД
Таким образом, полученные данные свидетель-

ствуют об активности воспалительного процесса и 
фиброгенеза в почках у детей с хроническим пиело-
нефритом не только в активную стадию заболевания, 
но и в стадии неполной и полной ремиссии. Опреде-
ление данных показателей в моче в динамике может 
быть использовано в качестве маркера прогрессиро-
вания хронического пиелонефрита, для оценки эф-
фективности лечения, своевременной коррекции и 
профилактики нарушений функционального состоя-
ния почек, а также определения тактики наблюдения 
за больными при данной патологии.

Изучено воздействие преднизолона на митотиче-
скую активность эпителиоцитов капсулы почечного 
тельца юкстамедуллярных нефронов и дифферен-
цировку компонентов гломерулярного фильтраци-
онного барьера. При этом сравнивались две группы 
животных: с экспериментально вызванной протеину-
рией после воздействия преднизолона (подопытные) 
и животные с протеинурией, не получавшие предни-
золон (контрольные). 

РЕЗУЛЬТАТы
При подсчете митотического индекса в эпителии 

внутреннего листка капсулы почечного тельца не вы-
явлено статистически достоверного отличия между 
его показателями у обеих групп животных (табл. 1).

При сравнении ультраструктурных особенностей 
эпителиоцитов обеих групп животных  установлены 
некоторые отличия. В цитоплазме подоцитов живот-
ных, получавших преднизолон, обнаружены много-
численные митохондрии, многие из которых имели 

большие размеры и плотный матрикс, хорошо разви-
тая гранулярная эндоплазматическая сеть и комплекс 
Гольджи, многочисленные свободные рибосомы и 
полисомы, транспортные, секреторные и окаймлен-
ные пузырьки.

Перечисленные особенности свидетельствуют об 
активных синтетических процессах, а также указы-
вают на возможность поглощения клеткой белка из 
полости капсулы почечного тельца. Ультраструктура 
подоцитов у животных с протеинурией без воздей-
ствия преднизолона отличалась слабым развитием 
комплекса Гольджи, а также присутствием многочис-
ленных пузырьков. В цитоплазме эндотелиоцитов 
обеих групп животных обнаружены многочисленные 
мембранные пузырьки (табл. 2).

Гломерулярный фильтрационный барьер у обеих 
групп животных выглядит несформированным: базаль-
ная мембрана имеет неравномерную толщину, контуры 
ее пластинок выражены нечетко. Большинство филь-
трационных щелей не сформировано (табл. 3).

ВЛИЯНИЕ ГЛюКОКОРТИКОИДОВ НА ПОВРЕЖДЕННыЙ ГЛОмЕРУЛЯРНыЙ 
ФИЛЬТРАЦИОННыЙ БАРЬЕР
© Э. и. Валькович, М. Ю. Скворцова

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия, кафедра гистологии и эмбриологии 

Группа животных
Клубочки околомозговой зоны

Наружный листок Внутренний листок

Подопытные животные 0,001 ± 0,0001 0,001 ± 0,0001

Контрольные животные 0,001 ± 0,0002 0,001 ± 0,0002

Таблица 1 
Митотический индекс в эпителии капсул капиллярных клубочков в околомозговой зоне коркового вещества почек
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ВыВОД

Проведенные исследования позволяют прийти к 
выводу о том, что преднизолон обеспечивает вну-

триклеточную регенерацию, стимулируя дифферен-
цировку подоцитов при поврежденном гломеруляр-
ном фильтрационном барьере.

Органеллы Место локализации органелл Контрольные животные Подопытные животные

Митохондрии
Подоцит 0,02 ± 0,003 0,03 ± 0,005

Эндотелиоцит 0,01 ± 0,002 0,01 ± 0,002

Гр. ЭПС
Подоцит 0,01 ± 0,002 0,02 ± 0,002

Эндотелиоцит 0,011 ± 0,001 0,002 ± 0,0006

Комплекс Гольджи
Подоцит 0,002 ± 0,0007 0,005 ± 0,001

Эндотелиоцит 0,001 ± 0,0004 0,001 ± 0,0003

Таблица 2 
Объемная плотность органелл в цитоплазме эндотелиоцитов и подоцитов у контрольных и подопытных животных

Исследованные показатели
Группы животных

Контрольные Подопытные

Толщина базальной мембраны 235,5 ± 14,10 190,9 ± 14,78

Количество фильтрационных щелей на 1 мкм базальной мембраны 1,9 ± 0,22 2,6 ± 0,24

Таблица 3 
Характеристика гломерулярного фильтрационного барьера у контрольных и подопытных животных

Медико-социальная значимость болезней орга-
нов мочевой системы в регионе определяется широ-
кой их распространенностью, трудностями ранней 
диагностики, недостаточной эффективностью ле-
чения и профилактики, приводящих к негативным 
последствиям в виде инвалидности и преждевре-
менной смертности. Заболеваемость патологией мо-
чеполовой системы занимает 8–9 место у детей до 
14 лет и 4–5 место у детей подросткового возраста, 
составляют 7,3 % после болезней органов дыхания, 
в т. ч. ЛОР-органов (36,6 %), травм и отравлений 
(11,5 %), глаз (9,9 %), костно-мышечной системы 
(7,5 %). Распространенность заболеваний органов 
мочевой системы в детской популяции Оренбург-
ской области составляет от 40–60 до 184,5 на 1000 
детей в экологически различных районах. 

В основу организации детской нефрологиче-
ской службы Оренбуржья положен многоуровневый 
принцип, который предусматривает этапность, пре-
емственность в работе лечебно-профилактических 
учреждений и управление качеством медицинской по-
мощи (приказ МЗ РФ № 380 от 20.10.2001 г., приказы 
Управления здравоохранения Администрации города 
Оренбурга № 3 от 12.01.1986 г., № 124 от 26.04.1996 г., 

приказ № 33 от 02.02.2000 г., приказ МЗ и СР Орен-
бургской области № 20 от 16.01.2003 г. «О совершен-
ствовании оказания нефрологической помощи детско-
му населению г. Оренбурга и Оренбургской области», 
№ 338 от 26.05.2010 г. «Региональные стандарты диа-
гностики и лечения заболеваний органов мочевой си-
стемы у детей»). Разработано положение о региональ-
ном детском нефрологическом центре. 

Основные принципы работы детского нефроло-
гического консультативно-диагностического центра 
включают в себя высокую специализацию служб в 
пределах одного центра, максимальное использова-
ние новых диагностических, лечебных и реабилита-
ционных технологий; рациональную эксплуатацию 
дорогостоящего оборудования; интенсификацию 
лечебно-диагностического процесса; преемствен-
ность в работе с амбулаторно-поликлиническими и 
стационарными учреждениями здравоохранения. 

Приоритетными направлениями деятельности ре-
гионального центра являются: ранняя диагностика 
патологии ОМС, широкое использование скрининго-
вых программ раннего выявления болезней органов 
мочевой системы, проведение превентивных меро-
приятий детям из группы риска и с пограничными 

ПРОБЛЕмы ОРГАНИЗАЦИИ НЕФРОЛОГИЧЕСКОЙ ПОмОЩИ ДЕТЯм И ПУТИ 
Их РЕшЕНИЯ  
© а. а. Вялкова

ГоУ ВПо оренбургская государственная медицинская академия росздрава 
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состояниями; осуществление ранней, в том числе, 
дородовой диагностики нефропатий; выполнение 
мероприятий по вторичной профилактике, прежде 
всего предупреждение инвалидности и смертности 
детей вследствие нефрологических болезней. В свя-
зи с недостаточным целевым финансированием дет-
ской специализированной нефрологической службы 
использованы разнообразные источники финансиро-
вания: бюджет, средства обязательного медицинско-
го страхования, средства целевых медицинских про-
грамм регионального, муниципального уровней. 

Разработана система маркетингового управления 
детской нефрологической службой с оценкой фак-
тического уровня нефрологической заболеваемости, 
инвалидности детей, а также прогнозируемым уров-
нем нефрологической заболеваемости, инвалидности 
и летальности детей [Н. Ю. Перепелкина (2003)].

Модернизация детской нефрологической службы 
позволила создать систему 3-этапного многоуровне-
вого оказания медицинской помощи с укреплением 
регионального нефрологического центра; совершен-
ствовать систему управления качеством специали-
зированной помощи детям с заболеваниями органов 
мочевой системы; внедрить систему профилактиче-
ских, превентивных мероприятий и раннего выявле-
ния нефропатий; внедрить единые стандарты меди-
цинской помощи; применить современные методы 
реабилитации и восстановительного лечения. 

Перспективный план развития нефрологической 
помощи детям включает совершенствование матери-
альной базы и оптимизацию принципов работы меж-
районных нефрологических центров (регионализа-
ция — взаимодействие); снижение нефрологической 
заболеваемости, обеспечение ранней анте-и постна-
тальной диагностики заболеваний ОМС у детей для 
профилактики врожденных и наследственных не-
фропатий; мониторинг нефрологического здоровья 
детей и подростков; широкое внедрение протоколов 
диагностики и лечение заболеваний ОМС; внедрение 
системы квалифицированного контроля за качеством 
нефрологической помощи (аудит качества); сниже-
ние инвалидности по причине заболеваний почек. 

«Региональная ассоциация нефроурологов Ура-
ла» вносит вклад в совершенствование организации 

нефрологической помощи детям Оренбурга и Орен-
бургской области.

Стратегическим направлением совершенствова-
ния нефрологической помощи детям в Оренбург-
ской области является совершенствование работы 
регионального центра как единого производствен-
ного комплекса — государственного предприятия 
с концентрацией материально-технической базы, 
кадров, оборудования, централизацией управления, 
информационным обеспечением, внедрением совре-
менных технологий; совершенствование нефроло-
гической службы в амбулаторно-поликлинических 
условиях с развитием перинатальной, подростковой 
нефрологии и службы (центра) репродуктивного 
здоровья девочек-подростков и юношей; развитие 
системы подготовки врачей первичного звена по не-
фрологии; повышение качества нефрологической 
помощи на всех этапах медицинской службы с вне-
дрением современных стандартов качества и новых 
технологий, преемственностью с ревматологами, 
эндокринологами, инфекционистами.

В настоящее время особое значение имеет обе-
спечение целевого финансирования детской не-
фро- и урологической службы, повышение эффек-
тивности диспансеризации и качества проведения 
профилактических осмотров детей и подростков, 
нозологический подход к классификации почечных 
заболеваний и верификации диагноза, ранняя диа-
гностика врожденных пороков ОМС, малых и слож-
ных форм поражения органов репродуктивной си-
стемы; проведение систематического мониторинга 
нефрологического и репродуктивного здоровья де-
тей групп «нефрологического» и «репродуктивного 
риска», создание регистра заболеваний органов мо-
чевой системы и органов репродуктивной системы.

Главный критерий оценки качества работы — до-
ступность высоковалифицированной нефрологиче-
ской помощи детям и удовлетворенность этой помо-
щью пациентов; междисциплинарное сотрудничество; 
доказательная медицина; качественное обучение вра-
чей первичного звена в области нефрологии детского 
и подросткового возраста в системе непрерывной по-
следипломной подготовки; новое партнерство — фе-
деральные центры и трансграничное обучение. 

Обследовано 365 детей с ТИПП в возрасте от 
1 года до 15 лет.

Определены эндогенные факторы, предусматри-
вающие оценку состояния обмена, уродинамики, 

ОПТИмИЗАЦИЯ ДИАГНОСТИКИ ВТОРИЧНОГО 
ТУБУЛОИНТЕРСТИЦИАЛЬНОГО ПОРАЖЕНИЯ ПОЧЕК У ДЕТЕЙ
© а. а. Вялкова, и. В. зорин, Л. М. гордиенко, а. и. Буракова

ГоУ ВПо оренбургская государственная медицинская академия росздрава
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артериальной гипертензии, мембранопатологиче-
ских процессов, выявление гипоксии, эндогенного 
источника инфицирования (нарушений микробио-
ценоза кишечника и его коррекцию), воздействия 
вирусов, бактерий, лекарств, влияния экологических 
факторов (тяжелых металлов), лучевого воздействия 
и других факторов. Подтверждена особая роль забо-
леваний почек матери, как фактора риска развития 
ТИПП у ребенка. В группе детей, родившихся от ма-
терей с хроническим пиелонефритом, заболевания 
почек встречались у 69,2 % из них и наблюдались 
в 4 раза чаще, чем в группах сравнения (р<0,05). У 
всех детей с развившимся ТИПП выявлена высокая 
частота перинатальных факторов, в т. ч. влияние ги-
поксии, обусловленной патологическим течением 
беременности и родов у их матерей. У детей с бак-
териальной стадией ТИН в 5–10 раз чаще, чем у де-
тей с предрасполагающими состояниями, имелись 
указания в материнском анамнезе на осложнения 
течения беременности (угроза прерывания беремен-
ности, пиелонефрит беременных или обострение 
хронического пиелонефрита, ОРВИ и грипп во 2-й 
половине беременности, токсикоз I–II половины). 
Вирусное поражение мочевого тракта выявляется 
как в абактериальную, так и бактериальную ста-
дию ТИПП. Присутствие вирусов преимущественно 
(89,1 %) группы Коксаки А и В, выявленное имму-
нофлюоресцентным методом и серологическими ис-
следованиями крови отмечалось у 36,8 % больных и 
сохранялось в неактивную стадию у 51,1 % детей, 
заболевших ТИН. В бактериальную стадию у 82,1 % 
больных выявлена персистенция вирусов в ассо-
циации с бактериальной инфекцией. Бактериальная 
стадия ТИН формируется под влиянием комбинации 
Коксаки-вирусной и персистентной бактериальной 
инфекции при неполноценности неспецифических 
противоинфекционных механизмов, пролонгиро-

ванном повышении процессов переокисления липи-
дов и угнетении антиоксидантной функции.

Диагностика ТИПП возможна на основании со-
временных клинико-параклинических данных и 
функциональных исследований, подтверждающих 
преобладание повреждения канальцев и интерстиция. 
Радиоизотопные исследования позволяют оценить со-
отношение количества функционирующей паренхимы 
и полостной системы почек, проследить изменения в 
динамике при различной активности патологического 
процесса в почечной ткани, обнаружить существен-
ные нарушения почечного кровотока при нефропати-
ях, получить информацию о морфофункциональном 
состоянии почек [И. В. Зорин (2009)].

Высокая чувствительность динамической нефрос-
цинтиграфии делает этот метод особенно ценным для 
раннего выявления нарушений канальцевой функции 
почек, латентно-текущего патологического процесса в 
почечной ткани. Особое значение имеет оценка функ-
ционального состояния почек в сочетании с эхографи-
ческими показателями на ранней доклинической стадии 
формирования ТИПП, так как функциональные и мор-
фологические изменения в почках проявляются значи-
тельно раньше, чем клинические симптомы ренального 
процесса. Лабораторные показатели ТИПП включают 
определение канальцевой тубулярной протеинурии, ха-
рактеризующейся: низким уровнем (не превышает 1 г/
сут) экскретируемого белка (белок представлен альбу-
мином, лизоцимом, β2-микроглобулином, иммуногло-
булинами), ферментурией (нейтральная α-глюкозидаза, 
L-аланинаминопептидаза и γ-глутамилтранспептидаза 
мочи) при отсутствии высокомолекулярных белков. Экс-
креция с мочой ферментов (нейтральная α-глюкозидаза, 
L-аланинаминопептидаза и γ-глутамилтранспептидаза 
мочи) является биомаркером донозологической стадии 
ТИПП, предиктором развития ПН у детей с АОМС [Се-
дашкина О. А. (2010)].

Исход хронической болезни почек (ХБП) — тер-
минальная хроническая почечная недостаточность 
(тХПН) относится к наиболее трагичным патологи-
ческим состояниям, так как сохранение жизни боль-
ных и их реабилитация возможны лишь при прове-
дении заместительной почечной терапии (ЗПТ).

ЦЕЛЬ

Определить причины хронической почечной 
недостаточности (ХПН) и результаты заместитель-
ной почечной терапии (ЗПТ) у детей Оренбургской 
области.

ПРИЧИНы хРОНИЧЕСКОЙ БОЛЕЗНИ ПОЧЕК У ДЕТЕЙ ОРЕНБУРГСКОЙ ОБЛАСТИ
© а. а. Вялкова, М. С. Репман¹, а. а. Селютин², Ю. В. Севостьянова², а. о. иванов³

¹ ГоУ ВПо оренбургская государственная медицинская академия росздрава
² центр гемодиализа и трансплантации ммУЗ муниципальная городская клиническая больница скорой помощи, г. оренбург 
³ ГУЗ областная детская клиническая больница, г. оренбург
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мЕТОДы И мАТЕРИАЛы

Индексация стадии ХБП проведена по уровню 
скорости клубочковой фильтрации (СКФ мл/мин), 
уровню микроальбуминурии (МА мг/сут) и состоя-
нию тубулярных функций. Определены причины 
ХПН у 72 детей в возрасте от 1 месяца до 17 лет 
(мальчиков — 44, девочек — 28 ) за период с 2000 
по 2010 гг. Анализ результатов ЗПТ проведен у 19 
детей с терминальной стадией ХПН (тХПН). 

РЕЗУЛЬТАТы
Преклиническая (I-II) стадия ХБП диагностирова-

на у 46 из 72 пациентов (63,9 %), III а и IIIб стадии — у 
12 детей (16,7 %), IV и V стадии ХБП — у 14 боль-
ных (19,5 %). В структуре причин тХПН преобладают 
тубулоинтерстициальные заболевания почек (60,3 %): 
рефлюкс-нефропатия, врожденные пороки развития 
органов мочевой системы (обструктивные уропатии) 
и уролитиаз, осложненные хроническим пиелонеф-
ритом (86,8 %), гемолитико-уремический синдром 
(3,5 %); врожденные и наследственные нефропатии 
(гипоплазия почек, поликистоз, нефронофтиз, цисти-

ноз и др., 12,3 %); первичные и вторичные гломеру-
лонефриты (27,4 %), в том числе нефротический син-
дром с фокально-сегментарным гломерулосклерозом 
и тубулоинтерстициальным фиброзом (7,4 %).

На диспансерном учете с I и II стадией ХБП (до-
диализная стадия ХПН ) состоят 42 больных в воз-
расте до 3 лет (3), с 4–6 лет (1), с 7 до 10 лет (12) и с 
11 до 17 лет (26 больных).

За период с 2002 по 2009 гг. на гемодиализе нахо-
дились 6 детей. Трансплантация почки в Оренбург-
ской области проведена 38 больным, из них 13 па-
циентам в детском и подростковом возрасте, в том 
числе 7 детям на додиализной стадии ХБП.

В настоящее время с функционирующим алло-
трансплантатом (после пересадки почки) наблюда-
ются у педиатра-нефролога 5 больных в возрасте 
до 17 лет. 8 пациентов переведены под наблюдение 
терапевта-нефролога, из них у 1 больного наблюдал-
ся криз отторжения, у 1 — летальный исход. Неона-
тальная нефрологическая помощь и заместительная 
почечная терапия детям остается малодоступной в 
Оренбургской области.

ГУЗ Республиканская детская клиническая боль-
ница (далее — РДКБ) г. Уфы является центром ока-
зания специализированной и высокотехнологичной 
помощи детям Республики Башкортостан (РБ). На 
базе РДКБ функционирует Республиканский центр 
помощи детям с патологией мочеполовой системы. 
В составе Центра функционирует консультативный 
прием нефролога и уролога в поликлинике РДКБ. Ди-
агностический комплекс РДКБ позволяет проводить 
эхографические исследования с допплерографией, 
рентгенодиагностику, компьютерную и магнитно-
резонансную  томографии. Исследуются система им-
мунитета и гемостаз. В нефрологическом отделении 
ежегодно получают стационарное лечение до 1000 
больных, более 50 % из них — дети с гломерулонеф-
ритами и гломерулопатиями. Обязательным услови-
ем обследования нефрологических больных является 
иммунологический мониторинг с проведением тестов 
экспресс-диагностики. Одним из последних внедре-
ний является иммуногистохимическое исследование 
биоптатов почек. С 2002 г. в РДКБ произведено 244 
биопсий почек, в том числе с проведением иммуноф-
люоресценции — 145. Исследование биоптата почки 

с использованием антисывороток к иммуноглобули-
нам IgА, IgG, IgM, компонентам комплемента С3 и 
C1q в совокупности с различными гистологическими 
окрасками позволяет выделять такие формы мезан-
гиопролиферативного гломерулонефрита как болезнь 
Берже (IgA-нефропатия), IgM-нефропатия. В отделе-
нии гемодиализа и гравитационной хирургии крови 
проводится  заместительная почечная терапия с при-
менением гемо- и перитонеального диализа больных 
с острой и хронической почечной недостаточностью. 
В отделении урологии, в том числе пересадки почек, 
проведено 43 успешных пересадок почек детям, из 
них 16 родственных. Техническое оснащение, кадро-
вый потенциал позволили ГУЗ РДКБ в 2009 году  по-
лучить лицензию на оказание высокотехнологичной 
медицинской помощи по 9 видам, включая педиа-
трию, урологию, хирургию (пересадка почек). 

Выводы и заключение. Система оказания меди-
цинской помощи в Республике Башкортостан гаран-
тирует доступность оказания специализированной 
нефрологической помощи детям  на всех этапах 
(поликлиника — стационар дневной и круглосуточ-
ный — отделение диализа и трансплантации).

ОПыТ РАБОТы НЕФРОУРОЛОГИЧЕСКОГО ЦЕНТРА РДКБ 
РЕСПУБЛИКИ БАшКОРТОСТАН
© г. М. галиева  

ГУЗ республиканская детская клиническая больница, г. Уфа, республика башкортостан
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ЦЕЛЬ

Оценить предоставление специализированной 
педиатрической нефрологической помощи в кру-
глосуточных стационарах и поликлиниках Санкт-
Петербурга и Северо-Западного федерального округа.

РЕЗУЛЬТАТы
На протяжении последних десятилетий в Рос-

сийской Федерации наблюдается устойчивый рост 
заболеваемости детей болезнями органов мочевой 
системы. С 1995 по 2008 год рост первичной забо-
леваемости у детей от 0 до 14 лет в Российской Фе-
дерации составил 142 %. Аналогичный показатель в 
возрастной группе детей от 15 до 17 лет составил 
139 %. Следует заметить, что рост заболеваемости 
детей болезнями ОМС оказался характерен также и 
для детей первого года жизни. С 2000 года по 2008 
год заболеваемость среди указанной возрастной 
группы выросла на 34 %. Таким образом, во всех 
возрастных группах детей прослеживается устой-
чивая ежегодная тенденция роста заболеваемости 
болезнями органов мочевой системы. 

На фоне роста заболеваемости проанализиро-
вана обеспеченность детского населения СЗФО 
специализированными педиатрическими нефро-
логическими койками. Количество коек: в Санкт-
Петербурге — 128, из них 60 в специализированном 
нефрологическом отделении клиники ГОУ ВПО 
СПбГПМА, Ленинградская область — 15, Респу-
блика Карелия — 27, Республика Коми — 15 коек, 
Архангельская область — 20, Вологодская об-
ласть — 30, Мурманская область — 45, Новгород-
ская область — 10. С 2006 по 2008 год в Северо-
Западном федеральном округе обеспеченность 
детского населения специализированными койками 
снизилась на 15 %, составив в абсолютном значении 
1,3 койки на 10 тысяч детского населения.

Сравнительная динамика обеспеченности детско-
го населения педиатрическими нефрологическими 
койками в отдельных субъектах Северо-Западного 
федерального округа показывает, что в Республике 
Коми, Архангельской, Вологодской и Мурманской 
областях происходил ежегодный рост обеспеченно-
сти детей специализированными педиатрическими 
нефрологическими койками. Обратная тенденция 
наблюдалась в Калининградской, Псковской об-

ластях и Санкт-Петербурге. Наибольший спад в 
обеспеченности произошел за указанный период 
времени в Калининградской области. Но при этом, 
в абсолютных значениях количество специализиро-
ванных коек больше в Санкт-Петербурге (128 коек в 
2008 году), чем в других регионах СЗФО. 

Предоставление специализированной педиатри-
ческой нефрологической помощи в амбулаторно-
поликлинических учреждениях осуществляется в 
соответствии с приказом МЗ РФ от 22.10.01 № 330 
«О совершенствовании урологической и нефроло-
гической помощи детям». Амбулаторная помощь 
оказывается детям в городских консультативно-
диагностических центрах в нефрологическом каби-
нете или дневном нефрологическом стационаре пе-
диатрами, имеющими первичную специализацию и 
сертификат нефролога, а также категорию по нефро-
логии. Количество физических лиц, оказывающих 
нефрологическую помощь детскому населению в 
поликлиниках Санкт-Петербурга, выросло (18 рай-
онных нефрологов на 658 900). При анализе количе-
ства педиатров-нефрологов в городских поликлини-
ках за 2009 г. установлено, что на 100 тыс. детского 
населения приходилось 2,7 педиатра-нефролога. 

Оказание специализированной помощи в кругло-
суточном и дневном стационаре осуществляется в со-
ответствии с приказом МЗ РФ от 22.10.2001 г. № 380. 
Высокотехнологичная специализированная нефро-
логическая помощь в специализированном нефроло-
гическом отделении клиники ГОУ ВПО СПбГПМА 
оказывается в соответствии с приказом Министерства 
здравоохранения и социального развития № 786-Н. 
С 2006 по 2009 год количество специализированных 
педиатров-нефрологов в Санкт-Петербурге увеличи-
лось на 21,4 %. В абсолютном значении составив в 
2009 году 17 педиатров-нефрологов на 658 900 детско-
го населения. Важно подчеркнуть, что уровень обе-
спеченности детского населения в Санкт-Петербурге 
специализированными педиатрами-нефрологами вы-
сокий. В Санкт-Петербурге только на 100 тысяч детей 
приходится 2,58 специализированных педиатра- не-
фролога, в то время как в Европе средний показатель 
составляет 4,9 педиатра-нефролога на 1 млн. детско-
го населения [Ehrich J. Demography of paediatric renal 
care in Europe: organization and delivery Nephrol Dial 
Transplant (2004)]. 

ПРЕДОСТАВЛЕНИЕ СПЕЦИАЛИЗИРОВАННОЙ ПЕДИАТРИЧЕСКОЙ 
НЕФРОЛОГИЧЕСКОЙ ПОмОЩИ В КРУГЛОСУТОЧНых СТАЦИОНАРАх 
И ПОЛИКЛИНИКАх СЕВЕРО-ЗАПАДНОГО ФЕДЕРАЛЬНОГО ОКРУГА 
© а. М. горяинов

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия, кафедра факультетской педиатрии
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В соответствии с приказом № 219 МЗ РФ от 1996 
года учреждены федеральные и региональные цен-
тры нефрологии и диализа. Оценен текущий уровень 
доступности специализированной педиатрической 
нефрологической помощи в специализированном 
педиатрическом нефрологическом центре СЗФО 
при ГОУ ВПО СПбГПМА. Проведено исследование 
в форме анкетирования. Родители 70 пациентов, по-
ступавших в круглосуточный нефрологический ста-
ционар ГОУ ВПО СПбГПМА из СЗФО, ответили 
на вопрос о проблемах с получением направления 
на госпитализацию в СПбГПМА. Из них 50 % ре-
спондентов ответили, что процесс получения на-
правления прошел легко, с серьезными проблемами 
в получении направления столкнулось только 10 % 

респондентов. На получение направления у 30 % 
пациентов из регионов СЗФО ушло от одной неде-
ли до 1 месяца, в 10 % получали направление более 
одного месяца. 

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Результаты анализа демонстрируют достаточную 

обеспеченность нефрологическими стационарными 
койками детского населения в Санкт-Петербурге 
и СЗФО. Количество педиатров-нефрологов в 
амбулаторно-поликлинических учреждениях и ста-
ционарах, уровень их профессиональной подготов-
ки гарантирует высокое качество специализиро-
ванной педиатрической нефрологической помощи 
детскому населению.

Osteogenesis imperfecta — наследственное забо-
левание соединительной ткани. В основе заболе-
вания лежат мутации генов, кодирующих коллаген 
I типа. Это группа нозологических форм, которые 
определяются вовлечением в патогенез фермента-
тивных систем и структур белков соединительной 
ткани. Прежде всего наблюдаются изменения в син-
тезе и обмене коллагена. Osteogenesis imperfecta 
относится к дифференцированной дисплазии сое-
динительной ткани вместе с синдромом Морфана, 
Элерса Данлоса и Альпорта. Причина патологии в 
потере глюкозоаминогликанов и оксипролина, сни-
жении содержания гиалуроновой кислоты и потере 
прочности и эластичности соединительной ткани. 

В клинической картине ведущим является по-
ражение костной ткани и других органов и систем. 
В клинической картине болезни могут наблюдаться 
разрушение дентина зубов, прогрессирующая туго-
ухость в детском и юношеском возрасте, мышечная 
гипотония, повышенная частота пупочных и пахо-
вых грыж, нефролитиаз. Из-за деформации грудной 
клетки могут развиваться ателектазы, пневмонии и 
обструкция бронхов, которые приводят к легочной 
гипертензии с формированием легочного сердца. 
С 6–8 года жизни наблюдается снижение склонно-
сти к переломам, но в менопаузе вновь появляют-
ся переломы. Выделено IV типа заболевания. При 
I типе коллаген нормального качества, но он выра-
батывается в недостаточном количестве. В клини-

ческой картине отмечаются переломы костей, сла-
бость связочного аппарата суставов, пониженный 
мышечный тонус, синдром голубых склер, ранняя 
потеря слуха. При II типе коллаген недостаточно-
го количества и качества. Большинство детей этой 
группы погибают в течение первого года жизни от 
дыхательной недостаточности или внутричерепно-
го кровоизлияния. III тип характеризуется достаточ-
ным количеством коллагена с низким его качеством, 
а клиническая картина, характерная для I и II типов. 
При IV типе коллаген достаточного количества, но 
с дефектом качества, в клинической картине отсут-
ствует синдром голубых склер. 

Девочка П., 12 лет, находилась на обследовании 
в соматическом отделении ГУЗ Детской городской 
больницы № 1. У девочки в возрасте 3 лет впервые 
отмечены переломы конечностей, которые затем 
повторялись. Анализ родословной установлен: отец 
и дядя ребенка страдали Osteogenesis imperfecta. 
У ребенка отмечен симптом «голубых склер». Де-
вочка обследована в медико-генетическом центре, 
диагностирован Osteogenesis imperfecta. Поводом 
для госпитализации явилось появление изолиро-
ванной макрогематурии. Экстраренальные про-
явления отсутствовали. Данных за патологию ге-
мостаза не выявлено. УЗИ почек, мочевого пузыря 
органов брюшной полости и сердца, проведенные 
пациентке, не выявили патологии. По данным вну-
тривенной урографии, цистографии и цистоскопии 

ГЕмАТУРИЯ У РЕБЕНКА С НЕСОВЕРшЕННым ОСТЕОГЕНЕЗОм  
(OSTEOGENESIS IMPERFECTA)
© Н. С. Дикова, В. В. архипов, М. К. Кручина  

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия
детская городская больница № 1, санкт-Петербург
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не установлено патологических изменений в ор-
ганах мочевой системы. Рентгенограмма органов 
грудной клетки не изменена. Биохимические пара-
метры крови (общий белок, фракции, холестерин, 
глюкоза, электролиты, мочевина, креатинин, мо-
чевая кислота) нормальные. Суточная экскреция 
с мочой кальция, фосфора, уратов и оксалатов в 

пределах возрастной нормы. СКФ, рассчитанная по 
клиренсу эндогенного креатинина, в пределах нор-
мы. Особенностью случая на данном этапе болезни 
является макрогематурия при отсутствии нефроли-
тиаза. В плановом порядке показаны биопсия поч-
ки для подтверждения морфологического диагноза, 
иммунологическое исследование.

В последние годы увеличивается число боль-
ных нефротическим синдромом, в том числе 
и  врожденным. Приводим описание девочки Г., 
4 мес., с врожденным нефротическим синдромом, 
поступившей повторно в нефрологическое от-
деление с распространенными отеками, протеи-
нурией более 5 г/л. Родилась от I беременности, 
протекавшей на фоне гестоза, угрозы прерывания 
беременности, с массой 2630 г, длина тела 47 см. 
Закричала сразу. Оценка по шкале Апгар — 6 бал-
лов. Наследственность: у отца ребенка в 25 лет 
проведена нефрэктомия в связи с гидронефрозом, 
матери 22 года — здорова. Результаты иммуно-
ферментного анализа (ИФА) крови на антитела: к 
токсоплазмозу — IgG отриц., IgM отриц.; к герпе-
су — IgM отриц., IgG положит. (2,532 при норме до 
0,156); к ЦМВИ: IgM отриц., IgG положит. (2,754 
при норме до 0,194); к Chlamydia trachomatis IgA 
отриц., IgG положит. (0,836 при норме до 0,237); 
к Chlamydia pneumoniae отриц. После рождения 
выявлены отеки, протеинурия (3,5–3,8 г/л), гипо-
протеинемия (25 г/л), гипоальбуминемия (10 г/л). 
Сывороточная концентрация IgA — 0; IgM — 
0,34 г/л; IgG — 1,0 г/л. При УЗИ: почки увеличены 
в размерах, эхогенность паренхимы повышена, в 
брюшной полости небольшое количество свобод-

ной жидкости. В возрасте 1 месяца госпитализи-
рована в нефрологическое отделение. Получала 
в/в капельно 10 % раствор альбумина, на фоне те-
рапии сохранялись умеренно выраженные отеки, 
протеинурия до 5 г/л, гипопротеинемия, гиперхо-
лестеринемия, гиперфибриногенемия. В возрасте 
3 мес. пациентка получала преднизолон (2 мг/кг 
массы тела в сутки) в течение месяца без поло-
жительного эффекта. Выявлено снижение уровня 
гормонов щитовидной железы Т4 — 7,6 пмоль/л 
и ТТГ — 11 мкМЕ/л. Заключение эндокринолога: 
вторичный гипотиреоз на фоне нефротического 
синдрома. Вторичный гипотиреоз возможно обу-
словлен гипо-и-диспротеинемией. В коагулограм-
ме — признаки гиперкоагуляции с резким сниже-
нием активности антитромбина 3, с повышением 
уровня D-димеров. На фоне приема L-тироксина, 
внутривенного капельного введения альбумина, 
свежезамороженной плазмы, гепаринотерапии, 
наблюдается стабилизация состояния ребенка с 
сохранением отеков, значительной протеинурии, 
гипоальбуминемии, гиперхолестеринемии. Заклю-
чение. Представленный случай свидетельствует о 
развитии врожденного нефротического синдрома, 
ассоциированного с гипотиреозом и селективным 
дефицитом иммуноглобулина Ig А.

СЛУЧАЙ ВРОЖДЕННОГО НЕФРОТИЧЕСКОГО СИНДРОмА И ГИПОТИРЕОЗА
© з. М. еникеева, Л. Р. имаева, М. Ю. Павлова, т. а. Сираева, Ф. з. Сакаева  

ГоУ ВПо башкирский государственный медицинский университет росздрава; 
ГУЗ республиканская детская клиническая больница, г. Уфа

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ 

Оценка клинического течения нефротического 
синдрома в дебюте. Материалы и методы исследо-
вания. Обследовано 80 детей с нефротическим син-

дромом в дебюте в возрасте 5–15 лет с применением 
клинико-лабораторных методов исследования, УЗИ, 
ЭКГ, по показаниям ЭЭГ, РЭГ сосудов головного 
мозга.

ОСОБЕННОСТИ ДЕБюТА НЕФРОТИЧЕСКОГО СИНДРОмА У ДЕТЕЙ
© з. М. еникеева, Л. Р. имаева, т. а. Сираева

ГоУ ВПо башкирский государственный медицинский университет росздрава;
ГУЗ республиканская детская клиническая больница, г. Уфа
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РЕЗУЛЬТАТы ИССЛЕДОВАНИЯ И ОБСУЖДЕНИЕ

Нефротический синдром проявлялся выра-
женной протеинурией (5,0 ± 0,75 г/л), гипопро-
теинемией (43,3 ± 1,4 г/л), гипоальбуминемией 
менее 25 г/л, гиперхолестеринемией (6,5 ± 0,7 
ммоль/л). У 20 (25 %) из 80 детей с нефроти-
ческим синдромом наблюдалось постепенное 
нарастание отеков в течение 10-15 дней. У 60 
(75 %) детей наблюдался нефротический син-
дром средне-тяжелой (47,5 %) и тяжелой степени 
(27,5 %) с внезапным началом болезни, распро-
страненными отеками и снижением диуреза до 
300 ± 55 мл. У 38 из 60 детей уровень альбумина 
составлял 23,7 ± 0,74 г/л, у 22 — 17,5 ± 0,65 г/л. У 
10 (12,5 %) детей наблюдалась олиго-анурия в те-
чение 12–36 часов, у них на высоте отечного син-
дрома отмечалось повышение уровня калия сы-
воротки крови, мочевины, креатинина. Выявлена 
прямая корреляция между степенью выраженно-
сти отеков и уровнем мочевины сыворотки кро-
ви (rn = +0,65, p<0,01), креатинина (rn = +0,475, 
p<0,02), слабая корреляция с уровнем калия (rn = 
+0,31, p<0,05). Повышение артериального дав-
ления на высоте отечного синдрома отмечалось 
у 5 детей. У 60 (75 %) пациентов наблюдались 

неврологические нарушения: заторможенность, 
головные боли, нарушение сна, негативизм. По-
сле ликвидации отеков неврологическая симпто-
матика сохранялась у 3 (3,75 %) детей. У 1 из них 
на реоэнцефалограмме определялось умеренное, 
у 2 — незначительное снижение тонуса крупных 
сосудов. На электроэнцефалограмме ни у одного 
из детей не выявлялось очаговой патологической 
активности, лишь у 18,4 % больных обнаружено 
изменение реактивности с преобладанием воз-
буждения на аффектные раздражители. Измене-
ния глазного дна (бледность зрительных нервов, 
умеренное полнокровие вен) выявлено у 62,5 % 
детей. У пациентов в 26,25 % диагностированы 
бронхопневмония, в 12,5 % — обструктивный 
бронхит, в 12,5 % — гидроторакс, в 12,5 % — ги-
дроперикард.

Таким образом, при постепенном начале болез-
ни в дебюте большей частью наблюдается легкое 
течение нефротического синдрома. Внезапное на-
чало нефротического синдрома (средне-тяжелой и 
тяжелой степени) сопровождается нарушениями 
со стороны нервной, бронхолегочной и сердечно-
сосудистой систем преходящего характера с нор-
мализацией функции органов.

ЦЕЛЬ

Определить клиническую значимость моче-
вой экскреции TGFβ1 как неинвазивного маркера 
тубуло-интерстициального фиброза у детей с раз-
личными степенями пузырно-мочеточникового 
рефлюкса (ПМР).

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
71 пациент в возрасте от 2 до 16 лет (67,6 % де-

вочек) с различными степенями ПМР и 10 здоро-
вых детей (группа сравнения) включены в исследо-
вание. Всем детям проведена ДМСА-статическая 
сцинтиграфия почек. В зависимости от степе-
ни склерозирования почечной ткани по данным 
ДМСА-сцинтиграфии, дети разделены на 2 груп-
пы: 1 гр. — 46 пациентов (1–2 очага склероза) и 2 
гр. — 25 пациентов (более 2–3 очагов склероза). 
Уровень TGFβ1 определяли в утренней моче по ме-
тоду ELISA и пересчитывали на креатинин.

РЕЗУЛЬТАТы

У всех пациентов с ПМР установлен досто-
верно высокий уровень экскреции TGFβ1 в моче 
при сравнении с группой сравнения здоровых де-
тей (p<0,05). В то же время 25 детей с большим 
количеством очагов склероза, по данным ДМСА-
статической сцинтиграфии, имели достоверно вы-
сокий уровень экскреции данного профиброген-
ного цитокина при сравнении с 1 группой из 46 
пациентов. 

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Установлена достоверная значимость уровня мо-

чевой экскреции TGFβ1 от степени склерозирования 
почечной ткани у детей с ПМР. Исследование TGFβ1 
в моче как неинвазивного маркера может быть ис-
пользовано в качестве диагностического критерия 
прогрессирования тубуло-интерстициального фи-
броза.

эКСКРЕЦИЯ TGFβ1 У ДЕТЕЙ С РАЗЛИЧНымИ СТЕПЕНЯмИ ПУЗыРНО-
мОЧЕТОЧНИКОВОГО РЕФЛюКСА
© Н. зайкова, П. Стратулат  

нии охраны здоровья матери и ребенка рм, г. Кишинев, республика молдова
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ЦЕЛЬ РАБОТы
Определить клинико-лабораторные и морфо-

логические особенности гломерулопатий у детей 
Оренбургской области. 

Проведен анализ историй болезни 33 детей с гломе-
рулопатиями, находившихся на стационарном лечении 
в нефрологическом отделении ММУЗ «МГКБ № 6» 
г. Оренбурга за период 2004–2008 гг. Определены осо-
бенности генеалогического, медико-биологического 
анамнеза и клинико-параклинических проявлений 
гломерулопатий у детей Оренбургской области.

РЕЗУЛЬТАТы
Среди больных гломерулопатиями преобладали 

девочки — 51,5 % (n=17).
В 42,4 % (n=14) дебют заболевания отмечался в 

возрасте от 1 до 3-х лет.
Связь дебюта заболевания с инфекционным факто-

ром в анамнезе отмечалась у 22 больных (66,6 %).
Длительность заболевания составляла: до 3-х лет 

66,6 % (n=22), более 5 лет — 34,4% (n=11).
Генеалогический анамнез по нефропатиям был 

отягощен у 54,5 % пациентов (n=18).
В нозологической структуре гломерулопатий 

преобладали: идиопатический нефротический син-
дром — 27,3 % (n=9), врожденные и наследственные 
нефропатии — 21,2 % (n=7), хронический гломеру-
лонефрит, нефротическая форма — 21,2 % (n=7), 
хронический гломерулонефрит, гематурическая 
форма — 15,2 % (n=5), хронический гломерулонеф-
рит, смешанная форма — 9 % (n=3).

Из 16 детей с нефротическим синдромом, у 14 
пациентов диагностирован гормоночувствительный 
вариант, гормонозависимый и гормонорезистент-
ный варианты установлены у 1 ребенка каждый.

Клинические проявления дебюта заболевания ха-
рактеризовались изолированной гематурией у 21,2 % 

(n=7), изолированной протеинурией — у 12,2 % (n=4), 
протеинурией в сочетании с гематурией — 3 % (n=1), 
неполным нефротическим синдромом — 33,3 % 
(n=11), полным нефротическим синдромом — 15,2 % 
(n=5), нефротическим синдромом в сочетании с гема-
турией и артериальной гипертонией — 12,2 % (n=4), 
нефротическим синдромом в сочетании с артериаль-
ной гипертензией — 3 % (n=1).

Прогрессирующее течение в виде присоедине-
ния синдрома ренальной артериальной гипертонии 
имело место у 1 пациента.

Нефробиопсия выполнена 7 больным (21,2 %) 
на базе ГУЗ «Областная детская клиническая боль-
ница». У 3-х больных с гематурией и артериальной 
гипертонией верифицированы морфологические 
диагнозы: Ig A — нефропатия, очаговый мезангио-
пролиферативный гломерулонефрит, эксракапил-
лярный гломерулонефрит; у 2-х больных с идио-
патическим стероидрезистентным нефротическим 
синдромом фокально-сегментарный гломеруло-
склероз; у 2 больных с изолированной микрогема-
турией — болезнь тонких базальных мембран.

ВыВОДы
В нозологической структуре гломерулопатий преоб-

ладали пациенты с нефротическим синдромом (n=16). 
Среди больных гломерулопатиями преобладала 

длительность заболевания до 3-х лет, возраст дебю-
та заболевания от 1 до 3-х лет (42,4 %).

Среди больных с гломерулопатиями преоблада-
ли девочки (51,5 %).

В морфологической структуре гломерулопатий пре-
обладали: фокально-сегментарный гломерулосклероз 
и болезнь тонких гломерулярных базальных мембран.

Прогрессирующее течение заболевания от-
мечалось у 1 пациента с хроническим очаговым 
мезангио-пролиферативным гломерулонефритом.

хАРАКТЕРИСТИКА ГЛОмЕРУЛОПАТИЙ У ДЕТЕЙ (РЕГИОНАЛЬНыЕ АСПЕКТы)
© и. В. зорин, а. В. зорин  
ГоУ ВПо «оренбургская государственная медицинская академия росздрава», кафедра факультетской педиатрии, 

ЦЕЛЬ
Cравнить особенности микробиоценоза тол-

стой кишки у детей с нефротическим синдромом 
с минимальными изменениями (НСМИ) и детей 
с атопическим дерматитом (АД), имеющих повы-

СРАВНИТЕЛЬНОЕ ИССЛЕДОВАНИЕ мИКРОБИОТы ТОЛСТОЙ КИшКИ 
У ДЕТЕЙ С НЕФРОТИЧЕСКИм СИНДРОмОм С мИНИмАЛЬНымИ 
ИЗмЕНЕНИЯмИ И АТОПИЧЕСКИм ДЕРмАТИТОм, ИмЕюЩИх ПОВышЕНИЕ 
УРОВНЯ IGE К БАКТЕРИАЛЬНым И ГРИБКОВым АЛЛЕРГЕНАм
© Н. г. иванова, е. а. Корниенко  
Клиническая больница с поликлиникой ран, санкт-Петербург;
ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия
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шение IgE к бактериальным и грибковым аллер-
генам.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
В исследование включены 108 детей и под-

ростков от 1 года до 18 лет, из них 58 — с НСМИ, 
50 — с атопическим дерматитом. Изучение микро-
флоры кишечника у пациентов с НСМИ и АД про-
водили согласно приказу Минздрава России (ОСТ 
91500.11.0004-2003). У пациентов с НСМИ и ато-
пическим дерматитом оценивали клинические про-
явления аллергии, результаты определения в сы-
воротке крови общего IgE и специфических IgE к 
аллергенам в иммуноферментных тест-системах.

РЕЗУЛЬТАТы
Сравнительное исследование у 58 детей с НСМИ 

и у 50 — с АД частоты сенсибилизации к пищевым 
(91,4 % и 96,0 %, p>0,05), бытовым (79,3 % и 66 %, 
p>0,05), пыльцевым (31,0 % и 20,0 %, p>0,05), бакте-
риальным и грибковым (27,6 % и 40,0 % p>0,05) ал-
лергенам не показало статистически значимых раз-
личий. Из 58 — у 12 (20,7 %) пациентов с НСМИ, 
имеющих сенсибилизацию к Staph. aureus по ре-
зультатам повышения специфических IgE в крови, 
выделен Staph. aureus из фекалий в концентрации 
3,42 ± 0,29 LgКОЕ/г, что достоверно выше среднего 
уровня (3,42 ± 0,29 LgКОЕ/г и 1,07 ± 0,2 LgКОЕ/г со-
ответственно, p<0,05). Из 58 — у 13 (22,4 %) детей с 
НСМИ, имеющих сенсибилизацию к Candida albicans 
по результатам повышения специфических IgE в кро-
ви, выделены Candida albicans из фекалий в концен-

трации 4,5 ± 0,21 LgКОЕ/г, что достоверно выше сред-
него уровня (4,5 ± 0,21 LgКОЕ/г и 2,72 ± 0,32 LgКОЕ/г 
соответственно p<0,05). Пролиферация Staph. аureus 
и Candida albicans в фекалиях у 28 детей с НСМИ с 
клиническими проявлениями аллергии и сенсиби-
лизацией к аллергенам достоверно выше, чем у 30 
с латентной сенсибилизацией к аллергенам (71,4 % 
и 10,0 %; 43,1 % и 16,7 % соответственно, p<0,05). 
У 15 (30 %) пациентов с атопическим дерматитом, 
имеющих сенсибилизацию к Staph. аureus, выделен 
стафилококк из фекалий в концентрации 4,42 ± 0,29 
LgКОЕ/г, что выше среднего уровня в кале у всех де-
тей с атопическим дерматитом (4,42 ± 0,18 и 2,68 ± 0,31 
LgКОЕ/г соответственно, p<0,05). У 7 (14 %) детей с 
атопическим дерматитом, имеющих сенсибилизацию 
к Candida albicans, выделена Candida albicans из фе-
калий в концентрации 3,9 ± 0,21 LgКОЕ/г, что досто-
верно выше, чем в среднем уровень у всех детей с ато-
пическим дерматитом (3,9 ± 0,21 и 2,26 ± 0,37 LgКОЕ/г 
соответственно, p<0,05).

ВыВОДы
Установлена прямая корреляция частоты сенси-

билизации к Candida albcans и Staphylococcus aureus 
и уровня колонизации ими кишечника у детей с ато-
пическим дерматитом и НСМИ, имеющих клини-
ческие проявления аллергии и сенсибилизацию к 
аллергенам. При пролиферации Candida albicans и 
Staphylococcus aureus в фекалиях у детей с НСМИ 
следует определять в крови специфические имму-
ноглобулины IgE к бактериальным и грибковым ал-
лергенам, проводить целенаправленную терапию.

Spina bifida occulta (SBO) — нарушение слияния 
дуг позвонков, не сопровождающееся формирова-
нием спинномозговой грыжи. В начале XX в. Fuchs 
и Mattauschek предложили имевшую впоследствии 
многих сторонников теорию миелодисплазии, со-
гласно которой указанная патология может являть-
ся одной из причин развития энуреза. Это связано 
с вероятным сдавлением при ней спинного моз-
га, главным образом, мозгового конуса и конского 
хвоста, где расположены спинальные центры регу-
ляции мочеиспускания. В последние десятилетия 
большинством авторов данная взаимосвязь опро-
вергнута. Однако до настоящего времени многие 
практикующие врачи еще продолжают придавать ей 

определенное значение, в недалеком прошлом даже 
проводилось оперативное лечение энуреза при SBО 
[Козарев В. А. (1986)]. 

ЦЕЛЬ РАБОТы 
Исследование взаимосвязи SBО с нейрогенной 

дисфункцией мочевого пузыря (НДМП). Кроме 
того, мы решили проанализировать, встречаются 
ли при SBО клинические признаки локального (в 
пояснично-крестцовой области) дизэмбриогене-
за, очень часто обнаруживаемые при spina bifida 
aperta. Нами обработаны 54 истории болезни детей 
в возрасте от 8 до 17 лет, находившихся на лечении 
во II детском ортопедическом отделении СПбНЦЭР 

К ВОПРОСУ О SPINA BIFIDA OCCULTA
© е. о. Калиничева 

сПбГма им. и. и. мечникова, кафедра педиатрии, санкт-Петербург
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им. Г. А. Альбрехта с диагнозом сколиотическая 
болезнь грудопоясничного отдела позвоночника 
I–II степени. Для верификации указанного диа-
гноза всем детям проводилась стандартная спон-
дилография грудопоясничного отдела. В качестве 
сопутствующей рентгенологической находки SBО 
выявлена у 14 пациентов (26 %). Во всех наблюде-
ниях имелось расщепление S1, в 7 — в различных 
комбинациях оно сочеталось с незаращением ду-
жек L4, L5, S2. У 5 детей со SBО (36 %) обнару-
жен гипертрихоз в пояснично-крестцовой области, 
в то время как из остальных пациентов указанный 
признак отмечен только у 1 ребенка (2,5 %). С це-
лью выявления возможного наличия НДМП детям 
с SBО проведена оценка суточного ритма и харак-
тера мочеиспусканий. Ни у одного ребенка НДМП 
не наблюдалась

ВыВОДы 

1. Spina bifida occulta не является причинно значи-
мым фактором возникновения НДМП.

2. Выявление у 36 % детей сo Spina bifida occulta ло-
кального признака дизэмбриогенеза (гипертрихо-
за в пояснично-крестцовой области), еще раз под-
тверждает необходимость рассматривать данную 
рентгенологическую находку не как нормальный 
анатомический вариант [Рейнберг С. А. (1964)], а 
как форму спондилодисплазий позвоночника.

3. Сравнительная оценка частоты Spina bifida 
occulta у детей в популяции (которая по литера-
турным данным может составлять до 40 %) с ча-
стотой Spina bifida occulta, выявленной у детей 
со сколиотической болезнью (26 %) подтвержда-
ет положение о том, что Spina bifida occulta не 
приводит к деформации позвоночного столба.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ 

Исследование уровня моноцитарного хемоат-
трактивного протеина-1 (МХП-1) в моче для оценки 
активности и стадии почечного процесса, определе-
ние возможности использования данного показате-
ля в качестве диагностического и прогностического 
маркера.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследовано 19 больных детей с обостре-

нием хронического гломерулонефрита (ХГН) с 
гематурией в возрасте от 6 до 17 лет. Наряду с 
клинико-лабораторными методами проводилось 
иммунологическое обследование, включавшее 
определение концентрации сывороточных им-
муноглобулинов (Ig) классов А,М,G; уровня 
циркулирующих иммунных комплексов (ЦИК). 
По данным ДНК-цитометрии периферической 
крови оценивались плоидность и кинетика кле-
точного цикла. Уровень МХП-1 определялся в 
моче методом иммуноферментного анализа с 
использованием моно- и поликлональных анти-
тел (ЗАО «Вектор-Бест», г. Новосибирск). Семь 
пациентов на момент обследования получали 
глюкокортикоиды, а 2 ребенка — двухкомпо-
нентную иммуносупрессивную терапию (азатио-
прин и гормоны). Полученные данные подвер-
гались корреляционно-регрессионному анализу 

с использованием непараметрических методов 
статистики (ранговый коэффициент корреляции 
Спирмена и Mann Whitney Test). 

РЕЗУЛЬТАТы
В ходе корреляционного анализа установле-

ны положительные взаимосвязи, характеризую-
щие высокую активность воспалительного про-
цесса и раскрывающие этиопатогенетические 
механизмы формирования обострения ХГН с гема-
турией: МХП-1 – Ig М (0,53), МХП-1 – S-фаза (0,61), 
ЦИК – S-фаза (0,73), протеинурия – СОЭ (0,56), Ig 
М – холестерин (0,51). При этом возрастание уровня 
мочевой экскреции МХП-1 сопровождалось акти-
вацией первичного иммунного ответа (Ig М) и эли-
минационных механизмов защиты (ЦИК), а также 
повышением пролиферативной активности клеток 
периферической крови (S-фаза). Об эффективности 
проводимой иммуносупрессивной терапии свиде-
тельствуют отрицательные связи МХР-1 – гормоны 
(–0,47), протеинурия – цитостатики (–0,56). 

ВыВОД
В результате корреляционного анализа установ-

лены значимые маркеры активности иммунологи-
ческого процесса и эффективности проводимой им-
муносупрессивной терапии у детей с хроническим 
гломерулонефритом с гематурией.

КОРРЕЛЯЦИОННАЯ мАТРИЦА У ДЕТЕЙ С хРОНИЧЕСКИмИ 
ГЛОмЕРУЛОНЕФРИТАмИ С ГЕмАТУРИЕЙ
© Л. Р. Кальметьева 

ГУЗ республиканская детская клиническая больница, г. Уфа
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ЦЕЛЬ

Выявить связь экспрессии основных классов им-
муноглобулинов (Ig) и С3 комплемента в клубочках 
почек с клиническими и морфологическими прояв-
лениями у детей при болезни Берже. Материалы и 
методы: обследовано 25 детей — 13 мальчиков и 12 
девочек в возрасте от 5 до 17 лет с морфологиче-
ски подтвержденной болезнью Берже. Клинические 
проявления у 22 пациентов соответствовали гемату-
рической форме гломерулонефрита, у 3 — характе-
ризовались изолированной протеинурией. Длитель-
ность заболевания до проведения нефробиопсии 
варьировала от 2 до 192 месяцев, медиана — 36 ме-
сяцев. Для выявления Ig классов A, M, G и С3 ком-
понента комплемента применялось иммуногисто-
химическое (ИГХ) окрашивание нефробиоптатов 
с коммерческими поликлональными кроличьими 
антителами (Ат) к IgA, IgM, IgG, C3 (DAKO).

РЕЗУЛЬТАТы
Среди обследованных 25 детей с IgA нефропа-

тией обнаружены мезангиальные депозиты IgG у 
4 детей, умеренная экспрессия IgM в мезангии — 
в 2, С3 комплемента — 8 случаях. У 7 пациентов 
выявлены депозиты IgG вдоль стенок капилля-
ров клубочков, IgM — у 5, С3 комплемента — у 
4 детей. Из 19 детей с IgA нефропатией, которым 
проведено ИГХ окрашивание с Ат ко всей пане-
ли основных классов Ig и С3 комплементу, у 11 
пациентов (57,9 %) депозиты IgA в мезангии яв-

лялись изолированными, сочетались с депозита-
ми IgG в 2 случаях (10,5 %), С3 комплемента в 3 
случаях (15,7 %), IgG и С3 — в 1, IgM и С3 — в 1, 
IgG, IgM и С3 — в 1 случае (5,3 %). При наличии 
мезангиальных депозитов IgM уровень гематурии 
выше (р=0,029). Отмечена значимая отрицатель-
ная связь распространенности окрашивания IgG 
в мезангии и наличия эпизодов макрогематурии 
(p=0,048). Наличие депозитов IgM и распростра-
ненность экспрессии IgG в мезангии связаны с 
более низкой СКФ (p=0,009 и p=0,026, соответ-
ственно). Выявлена отрицательная достоверная 
связь между удельным весом мочи и распростра-
ненностью депозитов IgM вдоль стенок капил-
ляров клубочков (p=0,019). Субэндотелиальные 
депозиты С3 комплемента присутствовали у паци-
ентов с более низким уровнем суточной протеи-
нурии (р=0,018).

ВыВОДы
В 42 % случаев IgA нефропатии у детей в мезан-

гии почечных клубочков обнаружены комбиниро-
ванные депозиты IgA, наиболее часто — с С3 ком-
понентом комплемента и IgG.

Формирование мезангиальных депозитов IgG и 
IgM ассоциировалось со снижением СКФ.

Субэндотелиальная экспрессия С3 типична для 
более легкого течения IgA нефропатии, так как у 
таких пациентов отмечался более низкий уровень 
суточной протеинурии.

эКСПРЕССИЯ ОСНОВНых КЛАССОВ ИммУНОГЛОБУЛИНОВ И С3 КОмПОНЕНТА 
КОмПЛЕмЕНТА В ПОЧЕЧНых КЛУБОЧКАх У ДЕТЕЙ С IGA НЕФРОПАТИЕЙ
© а. В. Крылова-олефиренко1, а. В. Сукало1, т. а. Летковская1, Н. и. тур2 

1 белорусский государственный медицинский университет, г. минск, республика беларусь;
2 2-я городская детская клиническая больница, г. минск, республика беларусь

Удивительная интуиция А. В. Папаяна позво-
ляла ему ставить не только трудные диагнозы у 
постели больного ребенка, но и находить такие 
пути в решении медицинской науки, которые на-
много опережали свое время. Начатые профес-
сором А. В. Папаяном исследования в области 

гематологии, нефрологии, урологии всегда акту-
альны и современны. Памятны те факты из жиз-
ни нашей кафедры, которые связаны с началом 
и развитием работ в области патогенеза и разра-
ботки эффективных способов лечения ночного 
энуреза. 

ПРОБЛЕмА эНУРЕЗА У ДЕТЕЙ В ИССЛЕДОВАНИЯх КАФЕДРы 
ФАКУЛЬТЕТСКОЙ ПЕДИАТРИИ СПбГПмА
© а. а. Кузнецова 

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия,
институт эволюционной физиологии и биохимии им. и.м.сеченова ран, санкт-Петербург
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История изучения ночного энуреза на кафедре 
началась под руководством А. В. Папаяна работой 
аспиранта Д. В. Марушкина в начале 90-х годов. В 
1995 году успешно защищена диссертация на тему 
«Ночное недержание мочи у детей», научные руко-
водители проф. А. В. Папаян, проф. В. И. Петров. 
Впервые показана гетерогенность заболевания и 
роль неврологического генеза ночного энуреза у 
детей, оценка эффективности пикамилона при эну-
резе. Продолжением этого направления являлись: 
диссертация А. А. Кузнецовой «Исследование функ-
ционального состояния почек и эффективности дес-
мопрессина при лечении ночного энуреза у детей» 
(1997), научные руководители проф. А. В. Папаян, 
академик Ю. В. Наточин и диссертация А. А. Гаври-
линой «Психосоматические аспекты ночного энуре-
за у детей», научные руководители проф. А. В. Па-
паян, проф. Э. Г. Эйдемиллер.

На смену общепринятому представлению о том, 
что почка служит в основном как орган выделения 
приходит понимание о разносторонней функции 
почки как органа, участвующего в образовании и 
секреции в кровь физиологически активных ве-
ществ, влияющих на функцию различных органов 
и тканей. В почке вырабатывается ряд гормонов, 
регулирующих артериальное давление, обеспечи-
вающих адекватный уровень гемопоэза и регуля-
ции остеогенеза. Исследования, посвященные роли 

почки в патогенезе ночного энуреза начались в 1995 
году, совместной работой с лабораторией физиоло-
гии почки Института эволюционной физиологии и 
биохимии им. И. М. Сеченова

Результаты этих исследований выявили важную 
роль изменения регуляции функции почки в патоге-
незе ночного энуреза. Это обусловлено двумя фак-
торами, одним из них служит уменьшение секре-
ции вазопрессина гипофизом, другим — усиление 
секреции аутакоидов в почке, где они выступают 
локальными антагонистами во взаимоотношениях 
с антидиуретическим гормоном и могут быть при-
чиной увеличения диуреза ночью и развитию эпи-
зодов ночного энуреза. 

Дифференцированный подход к пониманию 
роли почки в патогенезе ночного энуреза у детей 
позволил увеличить эффективность лечения. Высо-
кая эффективность и безопасность лечения десмо-
прессином позволяет рекомендовать его использо-
вание для лечения ночного энуреза у детей. У части 
детей с ночным энурезом показана эффективность 
применения диклофенака натрия для нормализации 
локального синтеза аутокоидов, что позволяет реко-
мендовать его применение (Кузнецова А. А., 1997; 
2006).

Работа выполнена при поддержке РФФИ (про-
ект № 11-04-01636), программы «Ведущие научные 
школы» (проект НШ-65100.2010.4.).

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Установить характер нарушений липидного об-
мена у детей с нефротическим синдромом при гло-
мерулонефрите.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы ИССЛЕДОВАНИЯ
В отделении наследственных и приобретен-

ных болезней почек МНИИП и ДХ обследовано 
40 детей с гломерулонефритом (28 мальчиков и 12 
девочек) в возрасте от 2 до 17 лет. Больные раз-
делены на две группы: 1-ю группу (основную) 
составили 20 детей со стероидрезистентным не-
фротическим синдромом (СРНС) (14 мальчиков и 
6 девочек), во 2-ю группу (сравнения) вошло 20 
детей со стероидчувствительным нефротическим 
синдромом (СЧНС) (14 мальчиков и 6 девочек). 

Длительность заболевания у больных основной 
группы составила 4,611 ± 4,61 лет, у больных груп-
пы сравнения — 4,044 ± 3,038 лет. Диагноз верифи-
цирован на основании клинико-анамнестических 
данных, результатов объективного и лабораторно-
инструментального обследований. По активности 
нефротического синдрома (НС) дети I группы рас-
пределены следующим образом: I (n=8), II (n=8), 
III (n=4) степени. Соответственно дети из груп-
пы сравнения имели различную активность НС: 
I (n=8), II (n=8), III (n=4) степени.

У всех детей проводилось исследование показа-
телей липидного обмена: холестерин (ХС), тригли-
цериды (ТГ), холестерин липопротеинов высокой 
плотности (ЛПВП), холестерин липопротеинов низ-
кой плотности (ЛПНП), проводилось ферментатив-

ОСОБЕННОСТИ ЛИПИДНОГО ОБмЕНА У ДЕТЕЙ С НЕФРОТИЧЕСКИм 
СИНДРОмОм
© е. В. Кулина, В. В. Длин, и. М. османов 

ФГУ московский научно-исследовательский институт педиатрии и детской хирургии росмедтехнологий, 
отделение наследственных и приобретенных болезней почек
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ным колориметрическим методом с использованием 
наборов реагентов фирмы HUMAN (Германия). Рас-
чет коэффициента атерогенности (КА) проводился 
по формуле: КА=(ХС–ХС ЛПВП)/ХС ЛПВП (норма 
<3) [Климов А. Н. [(1977)]. 

РЕЗУЛЬТАТы
Выявлена атерогенная направленность измене-

ний липидного обмена в основной группе больных, 
которая нарастала в зависимости от активности НС. 
Так, при I степени активности НС у детей основ-
ной группы КА составлял 3,678 ± 1,384, против 
2,134 ± 0,6208 (р=0,014) у детей группы сравнения, 
соответственно при II степени активности НС у 
детей I группы КА составлял 4,074 ± 1,496, а во II 
группе 2,519 ± (р=0,027), следует отметить, что при 
III степени активности НС у детей со СРНС он со-

ставлял 5,431 ±  1,24, против 2,842 ± 1,006 (р=0,039) 
у детей со СЧНС.

ВыВОДы
Таким образом, у детей I группы значения КА 

имеют атерогенный характер. При этом наиболее 
выраженная атерогенность характерна для больных 
с III степенью активности НС у детей как с СРНС, 
так и СЧНС. Следует отметить, что указанные на-
рушения липидного обмена оказались более выра-
женными и стойкими у детей с СРНС. В контексте 
изложенного, очевидна актуальность дальнейшего 
изучения не только особенностей нарушений липид-
ного обмена у детей с нефротическим синдромом, 
но и установление их роли в патогенезе прогресси-
рования заболевания, а также научно обоснованных 
методов коррекции выявленных нарушений.

Впервые термин VACTERL-синдром применен 
в 1972 году доктором Дэвидом Смиттом и Линдой 
Кван (Dr. David Smith and Dr. Linda Quan), как аб-
бревиатура для обозначения множественных врож-
денных дефектов: V (Vertebral) — деффекты позво-
ночника и ребер; A (Anal atresia) — атрезия заднего 
прохода; T (tracheoesophageal fistula) — трахеоэзо-
фагальные фистулы; E (esophageal atresia) — атрезия 
пищевода; R (radial dysplasia and Renal) — диспла-
зия лучевой кости и почек. В 1973 году добавлены 
в аббревиатуру буквы С (cardiac) — пороки сердца; 
L (limb anomalies) — дефекты конечностей. Диагноз 
VACTERL ассоциации ставится при наличии хотя 
бы трех из выше перечисленных дефектов. 

Ассоциация VACTERL встречается у 16 детей на 
100 000 новорожденных. Чаще встречается у мате-
рей, страдающих алкогольной фетапатией и сахар-
ным диабетом. 

В настоящее время выделено 3 синдрома: 
VACTERL-H ассоциация с гидроцефалией, Х-сцеп-
ленная аутосомно-рецессивная; VACTERL-H ассо-
циация с гидроцефалией с локализацией дефекта в 
10q23.31; VACTERL-ассоциация с локализацией де-
фекта в 2q31–q32 мутацией в HOXD13 гене. 

Приводим клиническое наблюдение VACTERL-
ассоциации в связи с отсутствием публикаций в 
отечественной литературе. Пациентка Ц., 4 года 9 
мес., поступила в клинику СПбГПМА 1.03.2010 г. 
с жалобами на лихорадку, выраженные дизуриче-

ские нарушения, болевой синдром. При обследова-
нии выявлены синдром интоксикации, мочевой син-
дром — лейкоцитурия, бактериурия. У пациентки 
с рождения диагностированы множественные по-
роки развития: декстракардия, атрезия пищевода и 
нижний трахеопищеводный свищ, порок развития 
позвоночника (нарушение сегментации Th 4–12) и 
ребер, врожденная трахеомаляция, рефлюксирую-
щий мегауретер, перекрестно дистопированная 
правая почка. Ребенок от II беременности, II родов. 
Беременность протекала на фоне анемии, токсико-
за до 12 недели, ОРВИ в I половине беременности, 
угроза прерывания с 24–36 недели. Роды срочные 
на 40-й неделе, кесарево сечение, асфиксия пло-
да, вес 2180 г, рост 48 см, задержка физического 
развития, психомоторное развитие в норме. Пере-
несенные заболевания: в 1 мес. — пневмония, в 4 
мес. — острый обструктивный бронхит, с 8 мес. — 
пиелонефрит. Рецидивы пиелонефрита и обструк-
тивного бронхита каждые 3 месяца до 2-х лет. 
Проведены операции — бужирование трахеопище-
водного свища. В 2007 году — госпитализация в 
СПбГПМА, постановка катетера Фолея. Ежегодно 
возникали рецидивы пиелонефрита. Наследствен-
ность отягощена по следующим заболеваниям — 
у отца синдром Морфана, кроме того — аниридия 
по отцовской линии, дальтонизм. 

Критерии для постановки диагноза — VACTERL-
ассоциация — у пациентки: 

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛюДЕНИЕ РЕДКОГО СИНДРОмА — VACTERL-АССОЦИАЦИЯ

© Ж. г. Левиашвили, Э. В. Ульрих, и. Б. осипов, о. В. Левичева, г. С. Эвентова, М. а. Владимирович 
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1. V — пороки развития позвоночника — нарушение 
сегментации Th 4–12 и ребер; врожденный кифоско-
лиоз позвоночника, гидромиелия, киста копчика; 

2. E — атрезия пищевода (операция от 05.2005 г.);
3. C — декстракардия;
4. T — нижний трахеопищеводный свищ (операция 

от 05.2005 г.), врожденная трахео-маляция; 
5. R — гидронефроз левой почки, перекрестная дис-

топия правой почки, рефлюксирующий мегауретер; 
6. множественные стигмы дизэмбриогенеза, дис-

плазия соединительной ткани.

По вышеизложенным данным можно предпо-
лагать VACTERL-ассоциацию с локализацией 
дефекта в 2q31–q32 мутацией в HOXD13 гене. 
Для уточнения варианта синдрома необходимо 
проведение молекулярно-генетического анализа. 
При наличии множественных пороков развития 
рекомендуется коллективное ведение специали-
стами — ортопедов, кардиологов, нефрологов, 
урологов, генетиков — для проведения своевре-
менной коррекции и улучшения прогноза заболе-
вания.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Определение объема единственной почки вслед-
ствие агенезии и нефрэктомии контралатеральной 
по поводу гидронефроза методом ультразвуковой 
биометрии у пациентов в возрасте 3–6, 7–11, 12–
17 лет.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
У 116 пациентов в возрасте 3–6, 7–11, 12–17 

лет с единственной почкой по УЗИ биометрии 
определяли объем почки. Из них, 52 пациента с 
единственной почкой вследствие агенезии и 55 по 
поводу гидронефроза контралатеральной. Объемы 
единственных почек сравнивали с объемом одной 
из 2 почек здоровых детей в возрасте 12–17 лет. 
При ультразвуковой биометрии оценивали размер 
и объем почки: длина — наибольший размер, полу-
ченный при продольном сканировании, ширина — 
наименьший поперечный размер, толщина — наи-
меньший передне-задний размер при поперечном 
сканировании на уровне ворот почки.

При расчете объема единственной почки исполь-
зовали формулу усеченного эллипса (по Б. А. Га-
рилевич, Ю. И. Авдейчук, 1990). Объем почки = 
длина × ширина × толщина (см) × 0,53.

РЕЗУЛЬТАТы
Из 52 пациентов (девочек — 21, мальчи-

ков — 31) 3–6, 7–11, 12–17 лет с единственной поч-
кой вследствие агенезии контралатеральной, объем 
почки составил у пациентов 3–6 лет (99,9 ± 4,5 см3), 

7–11 лет (189,7 ± 19,1 см3), 12–17 лет (183,6 ± 24,1 
см3) соответственно.

Из 55 пациентов (девочек — 18, мальчиков — 37) 
с единственной почкой вследствие нефрэктомии 
контралатеральной по поводу гидронефроза, объем 
почки составил у пациентов 3–6 лет (106,8 ± 0,0 см3), 
7–11 лет (149,6 ± 19,1 см3), 12–17 лет (196,7 ± 27,5 
см3) соответственно.

Из 75 здоровых детей и подростков объем ле-
вой почки составил соответственно: 3–6 лет 
(45,5 ± 3,1 см3), 7–11 лет (66,2 ± 3,7 см3), 12-17 лет 
(106,1 ± 4,9 см3).

Объем правой почки составил соответственно: 
3–6 лет (43 ± 2,6 см3), 7–11 лет (70,2 ± 6,5 см3), 12–
17 лет (98,9 ± 5,9 см3).

ВыВОДы
Результаты сравнительного исследования объе-

ма единственной почки вследствие агенезии у 52 
пациентов и нефрэктомии контралатеральной по 
поводу гидронефроза у 55 пациентов с объемом 
одной почки (правой) из двух у 75 здоровых детей 
и подростков показали статистически значимое 
превышение объема единственной почки вслед-
ствие агенезии, что свидетельствует о высокой сте-
пени компенсаторной гипертрофии единственной 
врожденной почки. Компенсаторная гипертрофия 
единственной почки вследствие нефрэктомии кон-
тралатеральной по поводу гидронефроза выраже-
на в меньшей степени в сравнении с единственной 
врожденной почкой.

СРАВНЕНИЕ ОБЪЕмА ЕДИНСТВЕННОЙ ПОЧКИ ВСЛЕДСТВИЕ АГЕНЕЗИИ  
И НЕФРэКТОмИИ КОНТРАЛАТЕРАЛЬНОЙ  
ПО УЛЬТРАЗВУКОВОЙ БИОмЕТРИИ У ДЕТЕЙ

© о. В. Левичева, С. аль-Хатиб 
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ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Оценить уровни металлопротеиназ-2 и -9 

(ММП-2 и -9) и тканевого ингибитора матриксных 
металлопротеиназ-1 (ТИМП-1) в моче у детей с 
инфекцией мочевой системы (ИМС) и с пиелонеф-
ритом, установить закономерности изменений ма-
триксных металлопротеиназ при нефросклерозе у 
детей для оптимизации диагностики и лечения. 

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
В нефрологическом отделении обследовано 25 

детей в возрасте от 5 до 15 лет, из них 8 больных 
в острый период заболевания, 17 — с хрониче-
ским течением пиелонефрита в стадии клинико-
лабораторной ремиссии. Для определения содержа-
ния в моче ММП-2, ММП-9 и ТИМП-1 использовали 
метод иммуноферментного анализа (ИФА), фермен-
ты определялись в утренней моче, стандартизиро-
ванной к мочевому креатинину (мКр). У детей с ак-
тивностью воспалительного процесса исследования 
проводились дважды (в дебюте заболевания и после 
10–14 дней антибактериальной терапии).

РЕЗУЛЬТАТы
У детей в острый период воспалительного про-

цесса до лечения концентрация в моче всех параме-
тров оказалась увеличена. После лечения уровень 
ММП-2 уменьшился в 2 раза, уровень ММП-9 по-
низился в 10 раз. Только ТИМП-1 сохранялся на 

высоком уровне (p < 0,05). Из 17 детей с клинико-
лабораторной ремиссией пиелонефрита 4 ребен-
ка имели более высокий уровень ММП-2 и -9 и 
ТИМП-1, чем другие, близкий к детям с острым 
процессом. Выявлен уровень ТИМП-1 в моче выше, 
чем ММП-9. У этих пациентов отмечалось тяжелое 
начало болезни и впоследствии выявлен пузырно-
почечный рефлюкс. 

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Высокий уровень ТИМП-1 у детей с ИМС после 

лечения может быть результатом прогрессирующего 
проникновения макрофагов в почечную ткань, что 
приводит к регенеративно-пластическим изменени-
ям нефронов и последующей их гибели, сопряжен-
ным с нарушениями структурно-функционального 
состояния внеклеточного матрикса и последующим 
формированием фиброза, постепенным развитием 
почечной недостаточности. Высокая концентрация 
ММП-2 и ММП-9, сохраняющаяся в моче больных 
с хроническим пиелонефритом, свидетельствует 
о перманентности деструктивных процессов во 
внеклеточном матриксе почек и может являться 
предиктором неблагоприятного прогностического 
исхода заболевания. Дисбаланс во внеклеточной 
системе протеаз у пациентов с нарушенной уро-
динамикой является фактором риска для развития 
рефлюкс-нефропатии, что может также приводить 
к фиброзу.

РОЛЬ мАТРИЧНых БЕЛКОВ У ДЕТЕЙ С ИНФЕКЦИЕЙ мОЧЕВОЙ СИСТЕмы
© Ю. а. Леонтьева1, С. С. Паунова1, Л. а. Ревенкова1, Н. Л. гольцова2, В. М. Новикова2  
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Распространенность болезней мочевыводящей  
системы (МВС) на 100 000 детского населения в 
Приморском крае выше, чем по России в среднем в 
1,5–2 раза (инфекции мочевых путей: Приморский 
край — 434,9, Россия — 258,5; нефриты: 70,2 и 55,8; 
мочекаменная болезнь — 10,4 и 4,8 соответствен-
но). Показатель заболеваемости ХПН в Приморском 
крае 5,9 на 100 000 детского населения, что также 
выше, чем на других территориях России (в сред-
нем от 1 до 5). 

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Провести анализ многолетней динамики впер-
вые выявленной заболеваемости (инцидентно-
сти) и общей заболеваемости (превалентности) за 
период с 1997 по 2009 год по административно-
территориальным образованиям Приморского края 
(33 территории). Изучено территориальное распре-
деление заболеваний. Дана оценка уровней заболе-
ваемости, составлены картограммы с выделением 
территорий риска. 

РЕГИОНАЛЬНыЕ ФАКТОРы РИСКА ФОРмИРОВАНИЯ ПАТОЛОГИИ ОРГАНОВ 
мОЧЕВОЙ СИСТЕмы В ПРИмОРСКОм КРАЕ
© В. Н. Лучанинова, т. В. Погодаева, о. В. Семешина, а. Н. Ни 
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По степенному тренду с высокой точностью 
прогноза можно свидетельствовать об ожидаемом 
росте в регионе частоты инфекций мочевыво-
дящей системы в 3 раза среди детей, в 2 раза — 
у подростков; ХПН — в 2,5 раза. Данные нега-
тивные тенденции сохранятся на ближайшее 
десятилетие. Определены региональные причины 
развития заболеваний почек в Приморском крае. 
Прежде всего, это высокая частота врожденных 
пороков развития (ВПР) МВС. Результаты ретро-
спективного исследования показали устойчивый 
рост частоты ВПР МВС последние годы, он со-
ставил 9,8 на 1000 плодов. Этот показатель в 3 
раза превышает известные данные в литературе. 
Темп прироста составил 35 %, такой высокий по-
казатель прироста предполагает дальнейший рост 
уровня ВПР МВС. 

Определено, что основными экзогенными факто-
рами являются: высокая повторяемость дней в году 
с дискомфортными погодными условиями (от 49 до 
102); недостаточное и неполноценное питание (дефи-
цит калорийности до 6,6 %, белков до 26,3 %; мягкая 
маломинерализованная вода в системах водоснаб-
жения с дефицитом многих биогенных элементов на 
фоне большого содержания кремния, железа и марган-
ца; загрязнение почвы токсичными микроэлементами; 
загрязнение атмосферного воздуха в городах техноген-
ными химическими веществами; низкая социально-
экономическая обеспеченность. Определена и сезон-
ная зависимость выявления патологии МВС.

Учитывая выявленные факторы, составлена про-
грамма по формированию групп риска и раннего 
выявления патологии мочевыводящей системы в 
Приморском крае.

ИЛ-8 является мощным медиатором воспаления, 
относящимся к группе хемокинов. ИЛ-8 обладает 
выраженными провоспалительными свойствами, 
вызывая экспрессию молекул межклеточной адге-
зии и усиливает адгезивные свойства нейтрофилов. 
Помимо этого он обладает способностью вызывать 
появление в клетках эндотелия специфических ре-
цепторов, которые реагируют с моноцитами и ней-
трофилами и останавливают эти клетки в капилля-
рах, расположенных в районе воспаления.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ 
Определение клинического значения интерлей-

кина-8 (ИЛ-8) в сыворотке крови и моче у детей с 
нефротическим синдромом (НС).

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследован 31 ребенок с гормоночувствитель-

ным нефротическим синдромом (ГЧНС) (6 де-
вочек и 25 мальчиков, средний возраст 9,01 ± 0,8 
года). В первую (основную) группу вошло 18 де-
тей с активным ГЧНС (4 девочки и 14 мальчиков, 
средний возраст 8,86 ± 1,07 года). Вторую груп-
пу (сравнения) составили 13 больных со стойкой 
клинико-лабораторной ремиссией ГЧНС (2 девочки 

и 11 мальчиков, средний возраст 9,23 ± 1,26 года). 
Концентрации ИЛ-8 в сыворотке крови и моче опре-
деляли иммуноферментным методом с применени-
ем наборов Интерлейкин-8 — ИФА — БЕСТ (ЗАО 
«Вектор-Бест», г. Новосибирск-117). 

РЕЗУЛЬТАТы
Уровень ИЛ-8 в сыворотке крови у пациен-

тов указанных групп статистически не отличался 
(15,3 ± 5,69 пкг/мл и  13,1 ± 2,42 пкг/мл; р>0,05). 
В то же время, уровень ИЛ-8 в моче больных первой 
группы достоверно выше, чем у детей группы срав-
нения (18,10 ± 4,93 пкг/мл против, 4,15 ± 1,03 пкг/мл; 
p<0,05). Не выявлено достоверной корреляции меж-
ду концентрацией ИЛ-8 в сыворотке и моче (R=0,16; 
р>0,05). 

ВыВОДы
Таким образом, не установлена  взаимосвязь 

между активностью НС и уровнем ИЛ-8 в сыворот-
ке крови, выявлена взаимосвязь между активностью 
НС и уровнем ИЛ-8 в моче, что свидетельствует, 
по-видимому, о местной продукции ИЛ-8 в почках 
у больных с ГЧНС при активном воспалительном 
процессе.

КЛИНИЧЕСКОЕ ЗНАЧЕНИЕ ОПРЕДЕЛЕНИЯ ИНТЕРЛЕЙКИНА-8 
В СыВОРОТКЕ КРОВИ И мОЧЕ У БОЛЬНых С ГОРмОНОЧУВСТВИТЕЛЬНым 
НЕФРОТИЧЕСКИм СИНДРОмОм
© а. а. Лындин1, В. В. Длин1, В. В. Малиновская2, е. а. Ружицкая1, т. С. гусева2, о. В. Паршина2, М. Б. Бояджан3, М. Ю. Юдин3 

1 ФГУ мнии педиатрии и детской хирургии минздравсоцразвития россии, москва
2 нииЭм им. н. Ф. Гамалея рамн, москва 
3 детская городская клиническая больница № 13 им. н. Ф. Филатова, москва
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ВВЕДЕНИЕ

Распространенность нефролитиаза возрастает в 
последние десятилетия. Существуют противоречи-
вые данные о корреляции между экскрецией натрия 
и кальциурией у детей. Фракционная экскреция 
(ФЭ) натрия, как интегральный показатель функции 
канальцев, у детей с  нефролитиазом и нефрокаль-
цинозом не исследовалась.

ЦЕЛЬю РАБОТы
Исследовать фракционную экскрецию натрия, а 

также экскрецию кальция, оксалатов, уратов, фос-
фатов у детей с нефролитиазом и нефрокальцино-
зом.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследовано 56 детей с уролитиазом, 9 детей 

с нефрокальцинозом и 30 здоровых детей от 7 
мес. до 16 лет. В разовых и/или суточных анали-
зах мочи и сыворотке крови определяли креати-
нин, кальций, фосфор, мочевую кислоту, магний, 
оксалаты, натрий, калий и фракционную экскре-
цию натрия. Проведен рентгенофазовый анализ 
43 конкрементов.

РЕЗУЛЬТАТы
Метаболические нарушения выявлены у 24 (42 %) 

детей с нефролитиазом: у 7 (12 %) гиперкальциурия, 
у 4 (7 %) — гипероксалурия, у 4 (7 %) — гипомагни-
урия, у 4 (7 %) — гиперфосфатурия, у 3 (5 %) — ци-
стинурия, у 1 ребенка с синдромом Леш–Найана — 

гиперурикозурия и у 1 ребенка - гиперкальциурия с 
гиперурикозурией.  

Причины нефрокальциноза: медуллярная губча-
тая почка у 5 пациентов, идиопатическая неонаталь-
ная гиперкальциурия у 2, ренальный тубулярный 
ацидоз у 1, болезнь Дента у 1. Гиперкальциурия вы-
явлена в 55% у детей с нефрокальцинозом.  Мы вы-
явили, что фракционная экскреция натрия достовер-
но повышена у детей с нефролитиазом (0,88±1,03%, 
p<0,05) и с нефрокальцинозом (0,49±0,39%, p<0,05) 
по сравнению со здоровыми детьми (0,29±0,20%). 
Корреляция (p<0,01) между ФЭ натрия и экскреци-
ей оксалатов, фракционной экскрецией фосфатов, 
уратов выявлена только у детей с уролитиазом (в т.ч. 
у детей без гиперкальциурии) и нефрокальцинозом. 
Зависимости между экскрецией натрия и кальция не 
выявлено, в отличие от других работ. ФЭ натрия не 
зависела от состава конкрементов. Возможно, что 
необходимым условием образования конкремента 
является совокупность сатурированной мочи и на-
рушение транспортных систем в почечных каналь-
цах, отражением которых как раз и является фрак-
ционная экскреция натрия.

ВыВОДы
Учитывая значимость натриуреза в формирова-

нии почечных конкрементов любого генеза, реко-
мендуется низкосолевая диета для предотвращения 
рецидивов уролитиаза у детей. Также ограничение 
натрия в диете рекомендуется детям с нефрокаль-
цинозом.

ФРАКЦИОННАЯ эКСКРЕЦИЯ НАТРИЯ У ДЕТЕЙ С НЕФРОЛИТИАЗОм 
И НЕФРОКАЛЬЦИНОЗОм
© а. М. Мазо, а. и. акопян, Н. а. Маянский, е. М. Васильева, С. Н. зоркин, а. Н. Цыгин 

научный центр здоровья детей рамн, москва

ЦЕЛЬ РАБОТы

Оценить эффективность терапии синдрома ар-
териальной гипертензии (АГ) у детей, подрост-
ков с хронической почечной недостаточностью 
(ХПН).

мЕТОДы

Исследование проводилось на базе ДГБ № 1 
г. Санкт-Петербурга. Обследовано 63 пациента с 
ХПН (средний возраст 14,1 ± 0,4 лет). Получено 238 
протоколов. 

СИНДРОм АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ У ДЕТЕЙ, ПОДРОСТКОВ 
С хРОНИЧЕСКОЙ ПОЧЕЧНОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТЬю
© е. а. Москвина, В. В. архипов, М. К. Кручина 

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия;
детская городская больница № 1, санкт-Петербург



M25материалы КонФеренции

◆ Педиатр том II   № 1   2011 ISSN 2079-7850

Частота АГ при ХПН I стадии составила 23,1 %, 
при ХПН II — 41,2 %, при ХПН III — 75,0 %, при 
ХПН IV — 65,8 % Различия встречаемости АГ 
на ранних и поздних стадиях ХПН достоверны 
(p<0,05). АГ наблюдалась в 65,9 % у мальчиков и 
в 49,1 % у девочек (p<0,009).Тяжесть АГ не зави-
села от стадии ХПН и возраста больного. АГ обу-
словлена не степенью нефросклероза, а характером 
основного заболевания и индивидуальными осо-
бенностями регуляции артериального давления. На 
ранних стадиях ХПН синдром АГ представлен у 
детей с хроническим тубулоинтерстициальным не-
фритом в 66,7–100 % и дисплазией почек в 40–50 %, 
с обструктивными нефропатиями в 6,7–26,7 %. При 
ХПН III–IV различий частоты АГ в зависимости от 
основного диагноза не выявлено.

На момент обследования АГ корригирована в 
33,3 % при ХПН I, в 57,1 % при ХПН II, в 53,3 % при 
ХПН III и в 70,8 % при терминальной ХПН (42,3 % 
с помощью гемодиализа (ГД) и диеты с ограничени-
ем соли и жидкости, 37,5 % медикаментозно). Для 
лечения АГ у додиализных больных чаще других 
препаратов использовались ингибиторы ангиотен-

зинпревращающего фермента (93,5 %) и диуретики 
(29 %). Больные на ГД получали селективные b1-
адреноблокаторы (55,8 %) и ингибиторы ангиотен-
зинпревращающего фермента (44,2 %). Монотера-
пия проводилась в 63,9 % у больных.

По данным эхокардиографии, у больных с АГ 
выявлена высокая частота гипертрофии левого же-
лудочка (ГЛЖ) независимо от стадии ХПН (79,8–
100 %). У пациентов без АГ на додиализных стадиях 
ХПН ГЛЖ отмечена реже: при ХПН I не выявлена, 
при ХПН II — 12,5 %, при ХПН III — 60,0 %. В тер-
минальной стадии ХПН частота ГЛЖ достигает та-
кого же уровня, как у больных с АГ (77,8 %).

ВыВОДы
Частота АГ нарастает по мере прогрессирова-

ния ХПН. На ранних стадиях частота АГ зависит от 
этиологии ХПН. Для коррекции АГ наиболее часто 
используют ингибиторы ангиотензинпревращаю-
щего фермента. Проводимая терапия не позволяет 
добиться коррекции АГ у значительной части боль-
ных с ХПН. АГ является фактором развития ГЛЖ на 
всех стадиях ХПН.

В последние десятилетия  наметилась тенденция 
увеличения в детской популяции заболеваний ор-
ганов мочевой системы. В среднем частота нефро-
патий в Республике Саха (Якутия) составляет 30,8 
случаев на 1000 детского населения. Болезни почек 
и мочевыводящих путей отличаются большой вари-
абельностью патологического процесса от малома-
нифестных до тяжелых форм со скрытым началом 
и торпидным течением, а с другой стороны, отдель-
ные формы нефропатий имеют прогрессирующий 
характер и осложняются хронической почечной не-
достаточностью. Поэтому раннее выявление, дина-
мичное наблюдение и реабилитация таких больных, 
преемственность в работе участковых педиатров и 
педиатров-нефрологов, этапное оказание специали-
зированной помощи детям с нефрологической пато-
логией позволяет снизить показатели заболеваемо-
сти органов мочевой системы, уменьшить частоту 
инвалидности этой категории больных.

В условиях республики нефрологическая по-
мощь детям включает 3 этапа — амбулаторно-
поликлинический, госпитальный и реабилита-
ционный. Следует отметить более ранний этап в 
диагностике и раннем выявлении патологии мо-
чевой системы, предшествующий амбулаторно-
поликлиническому этапу. Это этап антенатальной 
ультразвуковой диагностики патологии плода, ко-
торый позволяет провести раннее обследование в 
периоде новорожденности и продолжить качествен-
ное динамическое наблюдение.

Основным звеном в раннем выявлении пато-
логии мочевой системы является участковый врач 
детской поликлиники. Участковый врач готовит 
и направляет детей на консультацию к нефрологу, 
заполняет санаторно-курортные карты на детей. В 
республике имеется два нефрологических кабинета 
для консультативного приема детей с патологией 
мочевой системы: кабинет нефролога в консульта-

ОРГАНИЗАЦИЯ ДЕТСКОЙ НЕФРОЛОГИЧЕСКОЙ СЛУЖБы В РЕСПУБЛИКЕ САхА 
(ЯКУТИЯ)
© я. а. Мунхалова, а. В. горохова, С. Ю. остобунаева, Л. а. ермолаева, В. К. Никифорова 

северо-Восточный Федеральный университет имени м. К. аммосова;
якутский медицинский институт, кафедра пропедевтики детских болезней;
республиканская больница № 1;
национальный центр медицины, Педиатрический центр, якутия
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тивной поликлинике Педиатрического центра На-
ционального центра медицины — Республиканской 
больнице № 1 и кабинет городского нефролога в дет-
ской городской больнице № 1 г. Якутска. В условиях 
консультативного приёма в педиатрическом центре 
детям, обратившимся за специализированной помо-
щью к нефрологу, проводятся по показаниям УЗИ 
с цветным допплером, рентгенологическое и радио-
нуклидное, лабораторные исследования, консульта-
ции специалистов. 

Стационарная специализированная помощь де-
тям республики оказывается в нефрологическом 
отделении (20 коек), урологическом отделении 

(20 коек) Педиатрического центра Национального 
центра медицины — Республиканской больнице 
№ 1. Заместительная почечная терапия (программ-
ный гемодиализ) проводится в отделении гравита-
ционной хирургии крови НЦМ. При необходимости 
оформляются выписки в центральные специализи-
рованные нефрологические клиники. В детскую ре-
абилитационную больницу г. Якутска направляются 
дети на долечивание и проведение ранней реабили-
тации.

Таким образом, плодотворно работает система 
предоставления специализированной нефрологиче-
ской помощи детям в Республике Саха (Якутия).

ЦЕЛЬ

В катамнезе оценить особенности течения и лече-
ния гипофосфатемического рахита, обусловленного 
повышенной фосфатурией, у 52 детей из 51 семьи. 

мЕТОДы
Клинический, генеалогический, оценка выжива-

емости по методу Kaplan-Meier (1958). Диагности-
ка гипофосфатемического рахита проводилась на 
основании гипофосфатемии, фосфатурии, варусной 
деформации нижних конечностей, резистентности к 
терапии витамином D2 и D3, генеалогического ана-
лиза. Рассчитана канальцевая реабсорбция фосфатов 
по формуле: TRP=1-[ (U Ph × P Cr): (P Ph × U Cr)]. 
В норме составляет более 80 %.

РЕЗУЛЬТАТы
Из 52 пациентов 51 семьи с фосфат-диабетом об-

следовано мальчиков — 23 (44,4 %), девочек — 29 
(55,6 %) в возрасте от 2 до 18 лет. Анализ родослов-
ных 51 семьи с фосфат-диабетом установил нали-
чие Х-сцепленного и аутосомно-доминантного у 37 
(72,6 %) детей, аутосомно-рецессивного типа насле-
дования у 14 (27,4 %) детей. Низкий рост и деформа-
ция нижних конечностей выявлена у детей в 100 %. 
Канальцевая реабсорбция фосфатов, рассчитанная 
у 52 пациентов, составила 33,7 ± 3,6 %. У 37 детей 
с гипофосфатемическим рахитом Х-сцепленным 
и аутосомно-доминантным фосфатурия составила 
25,5 ± 4,15 мг/кг/сут, в группе с аутосомно-рецессивным 
типом 30,46 ± 3,67 мг/кг/сут. Гипофосфатемия при 
Х-сцепленном, аутосомно-доминантном варианте со-

ставила 0,74 ± 0,52 ммоль/л, гипофосфатемия у детей 
с аутосомно-рецессивным типом 0,74 ± 0,125 ммоль/л, 
повышение щелочной фосфатазы при Х-сцепленном, 
аутосомно-доминантном варианте 1130,1 ± 498,2 U/e. 
Уровень циркулирующего паратиреоидного гормона 
при Х-сцепленном, аутосомно-доминантном вари-
анте составил 60,57 ± 71,2 пмоль/л, 25 (ОН) D3 — 
152,3 ± 24,6 нмоль/л, кальцитонина 85,05 ± 50,61 нг/
мл, у детей с аутосомно-рецессивным типом уровень 
паратиреоидного гормона — 187,6 ± 241,2 пмоль/л, 
25 (ОН) D3 — 121,65 ± 40,09 нмоль/л, кальцитонина 
6,27 ± 3,7 нг/мл. У 14 детей с аутосомно-рецессивным 
гипофосфатемическим рахитом выявлены гиперкаль-
циурия более 5 мг/кг/сут, компенсированный метабо-
лический ацидоз у 10, нефрокальциноз у одного. Из 
52 пациентов в разные периоды 23 (44,4 %) получали 
фосфатный буфер и витамин D2 50–100 тыс МЕ/сут; 
фосфатный буфер и активные метаболиты витамина 
D3 17 (32,6 %); Special reductale (дигидрофосфат ка-
лия и моногидрофосфат натрия), в меньшей дозиров-
ке активные метаболиты витамина D3 у 2 (3,8 %), не 
получали терапию 10 (19,2 %). Ортопедическая хи-
рургическая коррекция, неоднократно проведенная у 
27 пациентов (51,9 %) из 52 детей с фосфат-диабетом, 
не дала положительной динамики. У 52 пациентов 
(2–18 лет) с фосфат-диабетом нарушений функции 
почек и прогрессирования в хроническую почечную 
недостаточность не выявлено. 

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Пациенты с гипофосфатемическим рахитом, 

обусловленным повышенной фосфатурией, нужда-

КАТАмНЕЗ ДЕТЕЙ С ГИПОФОСФАТЕмИЧЕСКИм РАхИТОм,  
ОБУСЛОВЛЕННым ПОВышЕННОЙ ФОСФАТУРИЕЙ
© а. В. Мусаева

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия 
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ются в пожизненной терапии препаратами фосфора 
и активными метаболитами витамина D. Выживае-
мость пациентов с гипофосфатемическим рахитом, 

рассчитанная по методу Kaplan-Meier (1958) со-
ставила: 5-летняя — 100 %, 10-летняя — 100 %, 20-
летняя 100 %. 

ЦЕЛЬ

Исследование клинических проявлений, иммун-
ного статуса, особенностей течения гломерулонеф-
рита (ГН), ассоциированного с герпес-вирусной ин-
фекцией 1, 2, 4, 5 типов у детей. 

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследовано 30 пациентов с ГН, ассоциирован-

ным с вирусами герпеса (HSV1,2,VEB4,CMV5-
типов). Применены иммуносерологический, им-
муногистохимический, иммуноцитохимический, 
молекулярно-биологический методы. 

РЕЗУЛЬТАТы
Из 30 пациентов с ГН, ассоциированным с ви-

русами герпеса, девочек — 13 (43 %), мальчи-
ков — 17 (57 %), в возрасте 1 мес. — 5 лет (34 %), 
6–10 лет (27 %), 11–17 лет (39 %). Из 30 пациентов 
диагностированы врожденный и инфантильный 
нефротический синдром (НС) у 5 (17 %); НС у 8 
(27 %); хронический ГН с протеинурией, гемату-
рией, артериальной гипертензией у 16 (53 %); ГН 
с протеинурией у 1 (3 %). По результатам биоп-
сии почек у пациентов диагностирован мезангио-
пролиферативный ГН у 7 (23 %), мембранозно-
пролиферативный ГН у 7 (23 %), минимальные 
изменения у 2 (7 %), ФСГС у 2 (7 %). Иммуноги-
стохимическое исследование, выполненное на 
парафиновых срезах с использованием моно-
клональных антител к вирусам HSV1,2, VEB4, 

CMV5-типов, подтвердило вирусную ассоциацию 
у 13 пациентов. У 30 пациентов в 100 % случаев 
иммуносерологическими методами подтвержде-
на герпес-инфекция 1, 2, 4, 5 типов. Из 30 паци-
ентов выявлены моноинфекция у 12 (40 %), ассо-
циированная с 2 видами вирусов (HSV1,2 + CMV; 
VEB + HSV1,2; CMV + VEB) у 6 (20 %), с 3 видами 
вируса герпеса (HSV1,2 + CMV + VEB) у 12 (40 %). 
У 8 (27 %) из 30 детей диагностировано вторичное 
иммунодефицитное состояние. Из 30 детей с ГН 19 
(63 %) получали преднизолонотерапию в комбина-
ции с противовирусной (ацикловир, зовиракс, ци-
мевен), 7 (23 %) гормональную и цитостатическую 
терапию, 4 (13 %) противовирусную и иммуности-
мулирующую. В 100 % пациенты получали курсы 
виферона или реоферона, циклоферона, полиок-
сидония. В результате противовирусной и иммуно-
модулирующей терапии отмечены положительная 
динамика заболевания из 30 у 19 пациентов (63 %) с 
исходом в полную и неполную ремиссию, без исхода 
в ремиссию у 7 (23 %), прогрессирование в хрониче-
скую почечную недостаточность у 4 (13 %). 

ВыВОДы
У 30 пациентов с ГН, ассоциированным с герпес 

1–2,4,5 типов, установлены гормонорезистентность 
в 60 %, цитостатикорезистентность (при терапии у 7 
детей), положительная динамика в результате про-
тивовирусной и иммуностимулирующей терапии в 
70 % случаев.

ТЕЧЕНИЕ ГЛОмЕРУЛОНЕФРИТА, АССОЦИИРОВАННОГО С ГЕРПЕС-ВИРУСНОЙ 
ИНФЕКЦИЕЙ 1–2, 4, 5 ТИПОВ У ДЕТЕЙ
© Н. В. Нечепоренко, Н. М. Калинина, Н. Д. Савенкова 
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Под термином энурез (enuresis) принято пони-
мать все виды недержания мочи. При тяжелых фор-
мах недержания мочи резко нарушена социальная 

адаптация ребенка и снижено качество жизни, что 
обуславливает актуальность изучения данной про-
блемы. При некоторых формах недержания мочи 

УРОЛОГИЧЕСКИЕ ПРИЧИНы эНУРЕЗА У ДЕТЕЙ
© и. Б. осипов, В. В. Бурханов 
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разработаны эффективные консервативные меро-
приятия. При выраженном нарушении анатомиче-
ских структур и функциональных характеристик 
мочевых путей становятся необходимыми хирурги-
ческие методы коррекции.

Причинами наиболее тяжелых форм недержа-
ния мочи у детей являются две группы аномалий: 
врожденные пороки развития органов мочевой си-
стемы (экстрофия, эписпадия, урогенитальный си-
нус, свищи, внепузырная эктопия мочеточника) и 
нейрогенные причины (пороки развития, травмы, 
органические и дегенеративные поражения нервной 
системы, опухоли ЦНС и таза).

За период 1995–2010 годы мы наблюдали 151 ре-
бенка от 16 дней жизни до 18 лет с тяжелыми фор-
мами недержания мочи. У 96 пациентов причиной 
недержания мочи являлась экстрофия мочевого пу-
зыря, у 21 — тотальная эписпадия и у 34 — нейро-
генные дисфункции. Стандартной операцией у де-
тей с экстрофией и эписпадией является операция 
Янга–Диса–Лидбеттера. Принцип этой операции, 
заключающийся в удлинении и сужении мочеиспу-
скательного канала при помощи треугольных ло-

скутов, применим и при нейрогенных нарушениях. 
В настоящее время популярны также операции вну-
трипузырного удлинения уретры (Кроппа, Пиппи–
Салье). Было проведено 152 операции Янга–Диса. 
Положительный эффект операции (удержание 
мочи) достигнут в 84 % случаев. Выполнение опе-
рации Кроппа (11 пациентов) позволило устранить 
недержание мочи у 8 детей. Петлевая пластика ис-
пользуется для изменения пузырно-уретрального 
угла, что приводит к относительному удлинению 
уретры, увеличению уретрального сопротивления, 
в том числе при увеличении абдоминального дав-
ления. В нашей клинике использование слинговых 
вмешательств в 36 случаях позволило улучшить ре-
зультат в 70 %. Материалом для слинга послужили 
участки апоневроза наружной косой мышцы живота 
или искусственные материалы (пролен, викрил). Эн-
доскопические методики предполагают применение 
формообразующих имплантатов (bulking agents) для 
улучшения смыкания просвета уретры и усиления 
уретрального сопротивления. Использование эндо-
скопической пластики у 42 детей в нашей клинике 
дало положительные результаты. 

Принцип Митрофанова в настоящее время стал 
широко распространенным, эффективным методом 
достижения континенции.

ЦЕЛЬ
Изучение результатов операции Митрофанова в 

лечении детей с пороками развития мочевой систе-
мы и нейрогенным мочевым пузырем. 

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
С 1999 по 2009 г. 78 пациентам сформирована 

катетеризируемая стома по Митрофанову как часть 
реконструктивного вмешательства в хирургической 
коррекции комплекса экстрофии-эписпадии (52), 
нейрогенного мочевого пузыря (24), урогениталь-
ного синуса (2).  Возраст больных: от 5 месяцев до 
17 лет (7,1 ± 2,9). Создание «сухой» самокатетери-
зуемой везикостомы сочеталось с аугментационной 
кишечной цистопластикой у 60 детей, операциями 
на шейке и уретре — у 67. Для создания стомы 

использовался аппендикс в 65 случаях, сегмент 
подвздошной кишки — в 12 и мочеточник — в 1. 
У 33 детей (с экстрофией мочевого пузыря) стома 
выведена в искусственно сформированный пупок, 
у 24 — в пупок, у 21 — в правую подвздошную 
область. 

РЕЗУЛЬТАТы
Период наблюдения составил от 5 месяцев до 11 

лет (3,4 ± 2,9). Отдаленные результаты: стомы функ-
ционируют у 72 из 78 пациентов. Хороший уровень 
континенции мочи достигнут у 64 больных. Стеноз 
кожного отдела стомы отмечался у 22 пациентов, 
у 15 из них потребовалось хирургическая рекон-
струкция, у 4 — бужирование и продленное стен-
тирование. Нарушение проходимости везикостомы 
на уровне внутреннего отверстия наблюдалось у 4 
больных, что потребовало оперативного лечения. 
Подтекание мочи через везикостому отмечено у 6 
пациентов, в связи с чем произведена коррекция, в 

хИРУРГИЧЕСКИЕ мЕТОДы ОТВЕДЕНИЯ мОЧИ ПРИ ЛЕЧЕНИИ ДЕТЕЙ 
С ПОРОКАмИ РАЗВИТИЯ мОЧЕВОЙ СИСТЕмы И НЕЙРОГЕННым мОЧЕВым 
ПУЗыРЕм 
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2 случаях — эндоскопическая. У 15 детей наблюда-
лись конкременты мочевого резервуара: 11 удалены 
открытым путем, 4 — эндоскопическим. Спонтан-
ный разрыв аугментированного мочевого пузыря 
наблюдался у 3 детей. Метаболический ацидоз у де-
тей, перенесших кишечную цистопластику, отмечен 
в 14 случаях. Мочевая инфекция наблюдалась у 47 
детей. Поздняя спаечная кишечная непроходимость 
диагностирована в 4 наблюдениях, что потребовало 
операции в 3 случаях.

ЗАКЛюЧЕНИЕ

Операция Митрофанова является необходимым 
элементом в комплексной хирургической коррекции 
пороков развития мочевой системы и нейрогенного 
мочевого пузыря, что обеспечивает надежный, эф-
фективный, безболезненный способ периодической 
катетеризации, что повышает независимость и со-
циальную адаптацию пациентов. Использование 
комплексного подхода позволяет добиться удержа-
ния мочи в более чем 80 % случаев.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Изучить особенности аллельного полимор-
физма некоторых генов, ассоциированных с дис-
функцией гемостаза и развитием тромбофилии, у 
больных с первичным и вторичным гломерулонеф-
ритом (ГН).

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Проведено исследование венозной крови у 75 паци-

ентов в возрасте от 5 до 18 лет с различными клинико-
морфологическими вариантами ГН, из них 55 — 
с первичным ГН (мезангио-пролиферативный, 
мембранозно-пролиферативный, ФСГС), 20 боль-
ных с нефритом при системных васкулитах (ANCA-
ассоциированном — 4, системной красной волчанке — 
11, пурпуре Шенлейна-Геноха — 5). Группу сравнения 
составили 228 здоровых лиц, не имевших в анамнезе 
тромботических осложнений, обследованных в Рос. 
НИИГТ. Детекцию аллельных вариантов генов мети-
лентетрагидрофолат редуктазы (MTHFR C677T), фак-
тора II (протромбин, G20210A), фактора V (G1691A, FV 
Leiden), фактора I (фибриноген, G−455A), ингибитора 
активатора плазминогена (PAI-I −675 4G/5G) и глико-
протеина IIIa (GpIIIa, Т1565C) осуществляли с помо-
щью метода ПЦР и последующего рестрикционного 
анализа. Статистическая обработка результатов про-
водилась с использованием точного метода Фишера, с 
оценкой показателя «отношения шансов» (OR — odds 
ratio) и p-значения.

РЕЗУЛЬТАТы
Тромботические эпизоды (венозные тромбо-

зы конечностей, яремных вен) диагностированы у 

3 (4,0 %) из 75 обследованных больных, причем во 
всех указанных случаях установлено наличие не 
менее двух генетических факторов риска тромбоза. 
У одного из этих пациентов наблюдалось носитель-
ство пяти протромбогенных аллельных вариантов, 
в том числе, гетерозиготная мутация G20210A в 
гене протромбина. В двух других случаях выяв-
лена мультигенная форма тромбофилии. Следует 
отметить, что у всех пациентов с ГН, перенесших 
тромботический эпизод, в генотипе одновременно 
имелись протромбогенные варианты генов PAI-1 и 
фактора I.

Анализ аллельного полиморфизма отдельных 
генов обнаружил статистически значимое увели-
чение доли лиц с гомозиготным генотипом GpIIIa 
1565СC среди пациентов (5,3 % против 0,9 % в 
группе здоровых, OR=6,4; p=0,035). В группе 
больных отмечалось существенное снижение ча-
стоты встречаемости протромбогенного геноти-
па MTHFR 677TТ (4,0 % против 10,1 % в группе 
сравнения, OR=0,4; p=0,15), тогда как доля ге-
терозиготных носителей аллеля MTHFR 677T 
оказалась несколько выше среди пациентов, чем 
в группе сравнения (41,3 % против 39,5 %, соот-
ветственно). Кроме того, частота встречаемости 
протромбогенного генотипа −455АA фактора I 
оказалась почти в 3 раза ниже в группе больных 
(2,7 % против 7,9 % в группе здоровых, OR=0,3; 
p=0,18). Стоит отметить, что у одной трети из 75 
обследованных детей и подростков с первичным 
и вторичным ГН наблюдалось одновременное 
носительство протромбогенных аллельных вари-
антов в трех и более генах, что указывает на на-

КЛИНИКО-ГЕНЕТИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ ТРОмБОФИЛИИ ПРИ ПЕРВИЧНОм 
И ВТОРИЧНОм ГЛОмЕРУЛОНЕФРИТЕ У ДЕТЕЙ
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личие мультигенной формы тромбофилии в этих 
случаях.

При сравнительном анализе распределения 
генотипов изученных генов в группах больных с 
первичным и вторичным ГН обнаружены некото-
рые различия. В частности, генотип GpIIIa 1565СC 
встречался у 3 (15,0 %) из 20 пациентов с вто-
ричным ГН, тогда как при первичном ГН в 1,8 % 
(OR=9,5; p=0,056). Гомозиготное носительство 
аллеля −455А фактора I наблюдалось у 2 (10,0 %) 
пациентов с вторичным ГН,  что не выявлено у 
больных с первичным ГН (OR=15,0; p=0,069). Сре-
ди пациентов с первичным ГН более часто опреде-
лен протромбогенный генотип 4G/4G гена PAI-I 
(40,0 % против 25,0 % у пациентов с вторичным 
ГН, OR=2,0; p=0,28).

ВыВОДы

Таким образом, в результате проведенного ана-
лиза аллельного полиморфизма шести генов, во-
влеченных в регуляцию гемостаза, установлены не-
которые особенности в распределении отдельных 
генотипов в группе больных с ГН по сравнению 
со здоровой популяцией. Полученные данные ука-
зывают на возможность вовлечения генетических 
механизмов, ассоциированных с развитием тром-
бофилического статуса, в этиопатогенез некоторых 
форм ГН. Выявленные различия в распределении 
генотипов GpIIIa, фактора I и PAI-1 у пациентов с 
первичным и вторичным ГН могут свидетельство-
вать о наличии специфических нарушений в систе-
ме гемостаза с угрозой развития  тромботических 
осложнений.

ВВЕДЕНИЕ
Заболевания, проявляющиеся гематурией гломе-

рулярного происхождения, протекающей бессим-
птомно, либо сочетающейся с другими изменения-
ми часто имеют сходную клинико-лабораторную 
картину, для диагностики их требуется проведение 
комплексного обследования, включая проведение 
биопсии почки с последующей световой и электрон-
ной микроскопией нефробиоптата. 

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Показать возможности дифференциального диа-

гноза гломерулопатий, ведущим симптомом кото-
рых является гематурия.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследовано 22 ребенка с персистирующей  

гематурией. Проводилось стандартное определе-
ние гематурии, протеинурии, состояние концен-
трационной функции почек. Всем детям проведе-
на пункционная нефробиопсия с последующим 
проведением световой и электронной микроско-
пии. 

РЕЗУЛЬТАТы
У 22 пациентов в дебюте наблюдалась гема-

турия, у 18 (82 %) — микрогематурия; умеренная 
гематурия — у 2 (9 %), и у 2 (9 %) — макрогема-
турия. У 13 (59 %) детей в дебюте наблюдалась 
протеинурия, причем у 2 (9 %) нефротического 

уровня. В дальнейшем у 6 (27 %) обследованных 
отмечались эпизоды макрогематурии. У 16 (73 %) 
пациентов выявлена протеинурия, причем в 50 % 
случаев нефротического уровня, у 3 (14 %) детей 
выявлено снижение функции почек по осмотиче-
скому концентрированию. У 9 (41 %) детей имеет-
ся отягощенный семейный анамнез по патологии 
почек. При световой микроскопии у 5 (23 %) об-
следованных выявлен мезангиопролиферативный 
гломерулонефрит, у 3 (14 %) детей — болезнь ми-
нимальных изменений и у 5 (23 %) — фокально-
сегментарный гломерулосклероз. Электронная 
микроскопия показала у 7 (32 %) больных синдром 
Альпорта, у 6 (27 %) — IgA нефропатию, и у 9 
(41 %) детей нефропатию тонких базальных мем-
бран. У 9 (41 %) пациентов возникли затруднения 
в диагностике из-за того, что характерные морфо-
логические изменения: расслоение, фрагментация, 
истончение гломерулярной базальной мембраны 
возникают в более старшем возрасте. 

ВыВОДы
Болезни коллагена IV типа являются наиболее 

частой причиной бессимптомной  гематурии у де-
тей. Окончательная диагностика проводится на 
основании результатов нефробиопсии. Для диффе-
ренцировки нефропатии тонких базальных мембран 
и синдрома Альпорта показано выполнение имму-
ногистохимического исследования различных це-
пей коллагена IV типа.  

НОЗОЛОГИЧЕСКАЯ СТРУКТУРА ГЕмАТУРИИ ГЛОмЕРУЛЯРНОГО УРОВНЯ 
© а. П. Потемкина, а. Н. Цыгин, Л. В. Леонова 

научный центр здоровья детей рамн, москва
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ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Определение частоты и структуры ХПН у де-
тей с хроническими болезнями почек (ХБП), го-
спитализированных в специализированное не-
фрологическое отделение из различных регионов 
России.

мЕТОДы ИССЛЕДОВАНИЯ
Проведено ретроспективное исследование исто-

рий болезни 2653 детей в возрасте от 1,0–17,5 лет 
с различными наследственными и приобретенными 
ХБП за период 2005–2009 гг. ХПН определялась при 
стабильно повышенном уровне креатинина в крови 
>100 µмоль/л. 

РЕЗУЛЬТАТы
ХПН установлена у 56 пациентов (27 мальчи-

ков/ 29 девочек), что составило 2,1 % среди всех 
пациентов с ХБП. Основные причины формирова-
ния ХПН: хронический гломерулонефрит (ГН) у 
20 (35,7 %) больных, гипо-/дисплазия почек — у 12 
(21,4 %), тубулопатии — у 10 (17,9 %), обструктив-
ные уропатии/рефлюкс-нефропатия — у 7 (12,5 %), 
гемолитико-уремический синдром (ГУС) — у 4 
(7,1 %), синдром Альпорта — у 3 (5,4 %). Среди 
пациентов с ГН у 13 (65 %) отмечался первичный 
стероид-резистентный нефротический синдром 
(СРНС), в т. ч. ФСГС у 7 (53,9 %), мембрано-
пролиферативный ГН — у 5 (38,5 %), мезангио-
пролиферативный ГН — у 1 (7,6 %). Медиана воз-

раста развития ХПН у детей с ХБП составила 13,3 
(8,0; 16,0) лет. У больных с ГН формирование ХПН 
отмечено в возрасте 8,5 (3,5; 14,5) лет, при тубуло-
патиях — в 9,5 (9,0; 12,0) лет, с гипо-/дисплазией 
почек — в 15,0 (8,0; 16,0) лет, при обструктивных 
уропатиях/рефлюкс-нефропатии — в 15,0 (13,0; 
16,0), при ГУСе — в 16,5 (14,8; 17,3) лет, при син-
дроме Альпорта — в 16,5 (15,0; 17,0) лет (χ2= 16,42; 
p=0,0057). Среди больных с ХПН у 12 (21,4 %) де-
тей установлены наследственные синдромы: Аль-
порта (3), Барде-Бидля (2), Сеньора-Локена (2), 
Фрайзера (1), Денис-Драш (1), Коккейна (1), а так-
же туберозный склероз (1) и аутосомно-рецессивная 
поликистозная болезнь почек (1). Терминальная ста-
дия ХПН отмечена у 14 (25 %) детей: синдром Аль-
порта — у 3/3 (100 %), нефронофтиз — у 4/10 (40 %), 
гломерулопатии — у 5/20 (25 %), гипо-/дисплазии 
почек — у 1/12 (14,3 %), обструктивные уропатии/
рефлюкс-нефропатии — у 1/7 (8,3 %). 11 (78,6 %) 
пациентам с терминальной стадией ХПН проведена 
родственная трансплантация почки, 3 (21,4 %) детей 
находятся на заместительной терапии перитонеаль-
ным диализом (n=2) и гемодиализом (n=1).

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Частота ХПН у детей с ХБП, по данным специ-

ализированного нефрологического отделения, со-
ставляет 2,1 %. Основной причиной развития ХПН 
у детей является хронический ГН с превалировани-
ем СРНС с ФСГС. 

СТРУКТУРА хРОНИЧЕСКОЙ ПОЧЕЧНОЙ НЕДОСТАТОЧНОСТИ (хПН) У ДЕТЕЙ: 
5-ЛЕТНЕЕ ОДНОЦЕНТРОВОЕ ИССЛЕДОВАНИЕ 
© Л. С. Приходина, В. В. Длин, М. С. игнатова 

ФГУ мнии педиатрии и детской хирургии минздравсоцразвития россии, москва

Определяя концепцию развития здравоохранения 
до 2020 года, заместитель министра здравоохране-
ния и социального развития Российской Федерации, 
профессор В. И. Скворцова (2009) подчеркивает, что 
«для нашей страны приемлема только государствен-
ная модель здравоохранения». Согласно программе 
развития здравоохранения до 2020 года существует 
государственная гарантия предоставления бесплат-

ной для больного и доступной качественной меди-
цинской помощи на всех этапах. 

Государственная организация специализированной 
педиатрической нефрологической помощи включает: 

систему государственного управления (МЗ СР РФ,  y
Департамент науки, образования и кадровой поли-
тики МЗ СР РФ, Департамент медико-социальных 
проблем семьи, материнства и детства МЗ СР РФ, 

мОДЕЛЬ ГОСУДАРСТВЕННОЙ СПЕЦИАЛИЗИРОВАННОЙ ПЕДИАТРИЧЕСКОЙ 
НЕФРОЛОГИЧЕСКОЙ ПОмОЩИ
© Н. Д. Савенкова 

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия
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Департамент развития медицинской помощи де-
тям и службы родовспоможения МЗ СР РФ, орга-
ны управления здравоохранением субъектов РФ и 
муниципальных образований); 
систему предоставления специализированной  y
педиатрической нефрологической помощи в го-
сударственных учреждениях здравоохранения 
(поликлиники — нефрологические кабинеты, не-
фрологические стационары детских больниц и 
клиник ГОУ ВПО, ФГУ, отделения/центры диализа 
и трансплантации, педиатрические нефрологиче-
ские центры). По приказу Министерства здравоох-
ранения и социального развития РФ от 29.12.2008 г. 
№ 786 н «О порядке формирования и утверждении 
государственного задания на оказание в 2009 году 
высокотехнологичной медицинской помощи граж-
данам Российской Федерации за счет ассигнований 
федерального бюджета» оказывается высокотехно-
логичная специализированная педиатрическая не-
фрологическая помощь в клиниках и специализи-
рованных центрах ФГУ, ГОУ ВПО, ГУЗ;
федеральную службу по надзору в сфере здраво- y
охранения и социального развития РФ (экспер-
тиза качества предоставляемой помощи); 
центральную аттестационную комиссию МЗСР  y
РФ (оценка уровня и качества профессиональной 
подготовки специалистов); 
систему подготовки специализированных педи- y
атров-нефрологов в ГОУ ВПО; 
научно-координационную систему (проблемная  y
комиссия «Болезни почек и мочевыводящих путей 
у детей» РАМН и МЗСР РФ, отделения нефроло-
гии НИИ и кафедры педиатрии ГОУ ВПО, научные 
общества и ассоциации педиатров-нефрологов). 
В стране создана единая система подготовки специа-

лизированных педиатров-нефрологов в ГОУ ВПО (про-
фессиональная переподготовка педиатра по нефроло-
гии по программе специализации, усовершенствование 
педиатра-нефролога, клиническая ординатура по не-
фрологии). Согласно приказу МЗ СР РФ от 23.04.2009 г. 
№ 210н утверждена номенклатура специальностей спе-
циалистов с высшим и послевузовским медицинским 
образованием, по номенклатуре основная специаль-

ность «педиатрия» и специальность, требующая допол-
нительной подготовки — «нефрология». 

В целях реализации государственной политики в 
сфере здравоохранения, повышения научных и об-
разовательных медицинских учреждений и обще-
ственных организаций создан Экспертный Совет в 
сфере здравоохранения МЗСР РФ (приказ № 622 от 
05.11.2008 г.). В номенклатуре Экспертного Совета 
МЗСР РФ представлен главный специалист-педиатр. 

Научные школы страны вносят неоценимый 
вклад в развитие педиатрической нефрологической 
науки и практического здравоохранения. 

В стране плодотворно работают ассоциации 
педиатров-нефрологов: с 1996 по 2002 годы — «Ас-
социация педиатров-нефрологов Северо-Запада 
России» (президент — ЗДН РФ, проф. А. В. Папа-
ян), учрежденная учениками и последователями из 
8 регионов страны в 2003 году МОО «Ассоциация 
педиатров-нефрологов имени проф. А. В. Папаяна» 
(председатель — проф. Н.Д. Савенкова); с 1997 г. 
МОО «Творческое объединение детских нефроло-
гов» (президент — ЗДН РФ, проф. М. С. Игнатова); 
с 1997 г. «Региональная ассоциация нефроурологов 
Урала» (президент — ЗВ РФ, проф. А. А. Вялкова).

В настоящее время обсуждаются пути совершен-
ствования специализированной педиатрической не-
фрологической помощи. При совершенствовании госу-
дарственной модели педиатрической нефрологической 
помощи представляется важным сохранение этапности 
и преемственности всех звеньев (поликлиника — стаци-
онар круглосуточный и дневной — центры нефрологии, 
диализа, трансплантации); обеспечение государствен-
ных гарантий предоставления бесплатной и доступной 
специализированной педиатрической нефрологической 
помощи на всех уровнях; обеспечение доступности вы-
сокотехнологичной (дорогостоящей) педиатрической 
помощи в специализированных нефрологических цен-
трах, центрах диализа и трансплантации; сохранение 
существующей единой системы подготовки специали-
зированных педиатров-нефрологов в ГОУ ВПО, госу-
дарственных служб экспертизы качества предостав-
ляемой специализированной помощи и оценки уровня 
профессиональной подготовки специалистов.

ЦЕЛЬ

Провести исследования докторских диссер-
таций по проблеме патологии почек у детей, 

допущенных к защите Императорской Военно-
Медицинской Академией (ИВМА) в конце XIX 
начале XX века.

ПРИОРИТЕТНыЕ ДЛЯ ПЕТЕРБУРГСКОЙ НАУЧНОЙ шКОЛы ДИССЕРТАЦИИ 
ПО ПРОБЛЕмЕ ПАТОЛОГИИ ПОЧЕК У ДЕТЕЙ
© Н. Д. Савенкова 
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РЕЗУЛЬТАТы

Среди докторских диссертаций, выполненных 
и защищенных в ИВМА в конце XIX и начале XX 
века по проблеме патологии почек у детей, суще-
ственное научное и практическое значение имели: 
диссертация на степень доктора медицины Якова 
Берковича Зельдовича «Патолого-анатомические 
изменения в почках у детей при врожденном сифи-
лисе» (1896) из патолого-анатомического кабинета 
проф. К. Н. Виноградова ИВМА; диссертация на 
степень доктора медицины Валентина Орестовича 
Гулькевича «О нефритах в раннем грудном возрас-
те (патолого-анатомическое исследование)» из кли-
ники проф. Н. П. Гундобина ИВМА; диссертация 
на степень доктора медицины Людвига Ивановича 
Луковского «Криоскопия мочи у детей при скарла-
тине» из лаборатории Санкт-Петербургской Нико-
лаевской детской больницы. 

Я. Б. Зельдович в диссертации «Патолого-
анатомические изменения в почках у детей при 
врожденном сифилисе» (1896) впервые при аутоп-
сии у детей с врожденным сифилисом установил 
признаки интерстициального нефрита, кист, гиали-
ноза клубочков. 

В. О. Гулькевич (1899) в диссертации «О нефритах 
в раннем грудном возрасте (патолого-анатомическое 
исследование)» из 109 детей, умерших от инфекцион-
ных заболеваний, при аутопсии у 22 выявил острый 
гломерулонефрит и нефрит с клеточной инфильтраци-
ей интерстиция. Автором описаны морфологические 
изменения в почках при дифтерии, размеры (ширина/
длина) правой и левой почек у грудных детей. 

Л. И. Луковский (1904) «Криоскопия мочи у де-
тей при скарлатине» показал изменения в анализах 
мочи у детей с острым нефритом при скарлатине, 
морфологические изменения в почках по результа-
там аутопсии.

ЗАКЛюЧЕНИЕ
В Санкт-Петербурге первые исследования по 

проблеме патологии почек у детей проведены в 
ИВМА в конце XIX века. Диссертации Я. Б. Зель-
довича (1896), В. О. Гулькевича (1899), Л. И. Луков-
ского (1904), выполненные и защищенные в ИВМА 
на степень доктора медицины, имеют существенное 
научное и практическое значение для педиатриче-
ской нефрологии, приоритетны для петербургской 
научной школы. 

АКТУАЛЬНОСТЬ

Внедрение в протокол исследования нефробиоп-
татов больных системной красной волчанкой (СКВ) 
электронной микроскопии позволило доказать во-
влечение в процесс почек практически во всех слу-
чаях СКВ, даже при отсутствии мочевого синдрома. 
Поиск дополнительных признаков, характеризую-
щих активность поражения почек при СКВ пред-
ставляется актуальным.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Является оценка пролиферативной активности 

клеток клубочка и «полулуний» при различных 
классах волчаночного нефрита (ВН), а также их 
возможной связи с активностью и хронизацией 
процесса.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Проведено исследование 10 пункционных не-

фробиопсий больных СКВ, получавших лечение в 
отделении  нефрологии 2-й ДГКБ г. Минска (2006–

2009 гг.). Для оценки морфологических изменений 
использовались гистохимические методы и имму-
ногистохимическое (ИГХ) окрашивание с приме-
нением моноклональных антител к маркеру кле-
точной пролиферации Ki-67. Оценка выраженности 
экспрессии Ki-67 проводилась путём количествен-
ного подсчёта числа позитивных клеток в клубоч-
ках и «полулуниях» с последующим определением 
среднего арифметического значения. Статистиче-
ская обработка проводилась с использованием про-
граммы STATISTICA 6,0, уровень p≤0,05 считался 
достоверным.

РЕЗУЛЬТАТы
В большинстве случаев ВН (n=9) морфология 

поражения клубочка соответствовала IV классу 
по классификации Международного общества не-
фрологов iSN/RPS (2003–2004). Изменения носили 
сегментарный (IV-S класс, n=2) и глобальный (IV-G 
класс, n=7) характер, в одном случае наблюдался 
ВН III класса, проявляющийся сегментарной проли-

мОРФОЛОГИЧЕСКИЕ ПРИЗНАКИ АКТИВНОСТИ ВОЛЧАНОЧНОГО НЕФРИТА 
У ДЕТЕЙ
© В. В. Савош, т. а. Летковская, и. а. Козыро, а. В. Сукало, Н. и. тур, Л. а. Дохова, е. Д. Черствый 

белорусский государственный медицинский университет, г. минск, республика беларусь
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ферацией мезангиальных клеток менее чем в 50 % 
клубочков. У 7 из 10 больных выявлялась высокая 
активность процесса (индекс активности (ИА) 11–
14). Эти случаи соответствовали IV-G классу, для 
которого характерно быстрое прогрессирование и 
неблагоприятный прогноз. У 2 пациентов с сегмен-
тарным поражением клубочков (IV-S класс) отмеча-
лась меньшая активность процесса (ИА 6–7) за счет 
отсутствия экстракапиллярной пролиферации и не-
кротических изменений в гломерулах. В случае III 
класса ВН активность процесса значительно ниже 
(ИА 4).

Нами установлена достоверная корреляционная 
связь между ИА и числом Ki-67-позитивных клеток 
в клубочках (Rs=0,8086, р=0,00813). При сравне-
нии пролиферативной активности клеток клубочка 
и «полулуний» у пациентов с высоким (более 10) и 
низким ИА выявлена тенденция к увеличению чис-
ла Ki-67-позитивных клеток как в клубочках, так и в 
участках экстракапиллярной пролиферации (Z=0,07, 
р=0,095 и Z=0,16, р=0,093 соответственно). 

Проведенный анализ взаимосвязи клинических и 
морфологических изменений позволил установить 
статистически значимое повышение пролиферативной 
активности клеток клубочка у пациентов с активными 
иммунологическими проявлениями СКВ, такими как 
выраженная кожная эритема, цитопенические реакции 
крови, висцеральные поражения (Z=2,2, р=0,026).

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Использование в повседневной практике со-

временной морфологической классификации ВН 
с расчетом индексов активности и хронизации не-
обходимо для комплексной характеристики мор-
фологических изменений в ткани почек. Примене-
ние дополнительных методов ИГХ исследования с 
оценкой пролиферативной активности клеток клу-
бочка и «полулуний» позволяет более объективно 
оценить активность патологического процесса у 
таких больных, оптимизировать терапию, характер 
дальнейшего течения заболевания и его долгосроч-
ный прогноз.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Изучение микробного спектра у пациентов с ин-
фекциями мочевой системы (ИМС), проходящих 
лечение в нефрологическом отделении 2ГДКБ, и 
определение чувствительности выделенных возбу-
дителей к антибиотикам. 

мАТЕРИАЛ И мЕТОДы ИССЛЕДОВАНИЙ
Изучены 513 проб мочи детей в возрасте от 1 

мес. до 18 лет с ИМС. Посев мочи производился 
количественно на 2 среды: 1 чашка — кровяная 
среда (для роста микроорганизмов) и 2 чашка — 
среда Эндо (для определения грамотрицательной 
флоры). Бактериологические исследования всем 
пациентам проводились до начала антибиотикоте-
рапии.

РЕЗУЛЬТАТы И Их ОБСУЖДЕНИЯ
При исследовании в 429 случаях из посевов 

мочи выделен возбудитель. По нашим данным, са-
мым частым возбудителем, встречаемым во вне-

больничных условиях, явилась E. coli (48,21 % от 
всех выделенных возбудителей). Далее по встре-
чаемости следуют Staphylococcus epidermidis 
(11,79 %), Klebsiella pneumoniae (5,47 %), Proteus 
mirabilis и Enterococcus spp (по 4,42 %) и др. В 22-х 
случаях у пациентов выделена внутрибольничная 
инфекция (Klebsiella pneumoniae-2, Enterococcus 
spp-4, Corinebacterium spp-3, Pseudomonas 
aeruginosa-5, Enterococcus faecalis-7, Klebsiella 
spp-1). При анализе чувствительности возбуди-
теля к антибиотикам in vitro выявлена низкая 
чувствительность E. coli к ампициллину, амок-
сициллину. Чувствительность E. coli к комбина-
ции амоксициллина с клавулановой кислотой со-
ставляет лишь 33 %. Чувствительность E. coli к 
комбинации ампициллин/сульбактам составляет 
25 %. Хорошим терапевтическим эффектом в от-
ношении E. coli обладают цефалоспорины II–III 
поколений, что подтверждается высокой чув-
ствительностью E. coli in vitro — от 72 до 81 % 
случаев. 

ПОДхОДы К АНТИБАКТЕРИАЛЬНОЙ ТЕРАПИИ ИНФЕКЦИЙ мОЧЕВОЙ 
СИСТЕмы У ДЕТЕЙ ПО РЕЗУЛЬТАТАм мИКРОБИОЛОГИЧЕСКОГО 
мОНИТОРИНГА
© Н. В. Саркисян1, а. Н. Дударевич2, о. Б. Рубенкова2, а. М. Чичко1

1 белорусский государственный медуниверситет, минск, беларусь;
2 ГдКб г. минска, отделение нефрологии
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ВыВОДы

Анализируя результаты исследований за 10 ме-
сяцев, следует отметить, что произошли изменения 
спектра чувствительности основного возбудителя 
инфекций мочевой системы (E. coli) с увеличением 
резистентности к антибиотикам пенициллинового 

ряда, в том числе и защищенных. Поэтому приме-
нение защищенных пенициллинов для стартовой 
антибиотикотерапии ИМС в настоящее время не це-
лесообразно. В качестве стартовой терапии ИМС у 
детей предлагается назначать цефалоспорины II–III 
поколений.

Микробно-воспалительные заболевания мочевой 
системы — одна из самых частых патологий дет-
ского возраста. В патогенезе и исходе хронических 
инфекционных заболеваний не вызывает сомнений 
важная роль иммунной системы. В последние годы 
исследователей все больше интересует изучение 
цитокинового статуса, поскольку цитокины, буду-
чи медиаторами иммунитета, способны менять ха-
рактер течения воспалительного процесса в ту или 
иную сторону, обеспечивать адекватный ответ на 
внедрение патогена, тем самым влиять на исход за-
болевания.

ЦЕЛЬ
Установить роль ИЛ-2, ИЛ-4, ИЛ-6, ИЛ-8 и 

ФНО-α в патогенезе хронического пиелонефрита и 
рецидивирующих ИМВП у детей путем определе-
ния их концентраций в крови и моче.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
50 больных с манифестными формами ИМС: 31 

(62 %) — с острым пиелонефритом; 8 (16 %) — с обо-
стрением хронического пиелонефрита, 11 (22 %) — 
с ИМВП).

РЕЗУЛЬТАТы
К 10-м суткам достоверно снизился уровень 

ИЛ-2 в моче в группе обострения хронических пие-
лонефритов и увеличился в группе латентных хро-
нических пиелонефритов (р<0,05). ИЛ-4 снизился в 
группе острых пиелонефритов и увеличился к 10-м 
суткам в группе рецидивирующих ИМВП (р<0,05). 
К 10 дню снизился уровень ИЛ-6 в крови в группе 
острых пиелонефритов, в моче в группе острых и 
обострение хронических пиелонефритов (р<0,05). 
Уровень ИЛ-8 достоверно снизился в моче в группе 
острых пиелонефритов.

ВыВОДы
Для ранней диагностики активности микробно-

воспалительного процесса в органах мочевой систе-
мы, контроля эффективности проводимой терапии, 
клинико-лабораторной ремиссии и прогнозирова-
ния риска рецидивирования рекомендуется опреде-
ление ИЛ-2, ИЛ-4, ИЛ-6, ИЛ-8 в моче; ИЛ-6, ИЛ-8 
в крови.

Считаем нецелесообразным использование для 
этих целей ФНО-α вследствие его неинформативно-
сти при данной патологии.

ОСОБЕННОСТИ ЦИТОКИНОВОГО СТАТУСА У ДЕТЕЙ С ИНФЕКЦИЕЙ 
мОЧЕВОЙ СИСТЕмы
© С. а. Сароко, а. В. Сукало  

Уо белорусский государственный медицинский университет, г. минск, республика беларусь

Инфекции мочевой системы (ИМС) — заболева-
ния, основным способом лечения которых является 
антибактериальный. При проведении антибиотико-
терапии достаточно часто встречаются нарушения 
деятельности желудочно-кишечного тракта, что сни-
жает переносимость и эффективность лечения. Это 

служит достаточным основанием для включения 
в схему терапии ИМС лекарств с пробиотической 
активностью. Одним из препаратов, используемых 
для профилактики развития побочных эффектов при 
антибактериальной терапии, является Enterogermina 
(производства Sanofi-Synthelabo, Милан, Италия). 

ОПыТ ПРИмЕНЕНИЯ BACILLUS CLAUSII У ДЕТЕЙ С ИНФЕКЦИЕЙ мОЧЕВОЙ 
СИСТЕмы
© С. а. Сароко, а. В. Сукало 

Уо белорусский государственный медицинский университет, г. минск, республика беларусь
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мАТЕРИАЛы И мЕТОДы

Под нашим наблюдением находилось 22 ребен-
ка с острым и обострением хронического пиело-
нефрита. Все пациенты проходили лечение в не-
фрологическом отделении 2 ГДКБ:15 детей (68 %) 
в возрасте от 1 года до 17 лет, 4 (18 %) ребенка до 1 
года — с острым, впервые дебютировавшим пиело-
нефритом, 3 (14 %) — с обострением хронического 
пиелонефрита. Распределение по полу: 21 (95,5 %) 
девочек и 1 (4,5 %) мальчиков. Среди наблюдаемых 
нами детей диарея отмечалась у 4 (18 %), запоры у 
12 (54,5 %), метеоризм у 6 (27 %), налеты на языке 
у 14 (63,5 %), плохой аппетит у 7 (32 %), тошнота 
у 2 (9 %), рвота у 1 (4,5 %) пациентов. Все дети по-
мимо стандартной терапии получали в течение все-
го курса пробиотический препарат Enterogermina 1 
флакон 2 раза в день в среднем 10 дней. Анализируя 
результаты проведенного лечения, у всех пациен-
тов учитывали динамику клинических симптомов, 
а также переносимость препарата и отсутствие по-
бочных эффектов. У 100 % пациентов с запорами 
стул нормализовался на 2 сутки приема препарата. 

У пациентов с диареей частота стула нормализо-
валась на 2–3 сутки, явления метеоризма исчезали 
также на 2–3 сутки. Отсутствие тошноты, рвоты и 
нормализация аппетита наблюдалось на 1–3 сутки, 
что в свою очередь можно объяснить исчезновени-
ем интоксикации на фоне терапии. 

ВыВОДы
Применение препарата Enterogermina в ком-

плексном лечении больных острым и обострением 
хронического пиелонефрита позволяет снизить ча-
стоту побочных явлений, вызванных приемом анти-
бактериальных препаратов (запора, диареи, метео-
ризма).

Нормализация микробиоциноза кишечника, 
особенно у детей первого года жизни, позволяет 
избежать рецидивов ИМС, поскольку устраняет 
дисфункции желудочно-кишечного тракта (диа-
реи, запоры, дисбактериоз, активизацию условно-
патогенной флоры кишечника). При использовании 
препарата Enterogermina не отмечено аллергических 
реакций и других побочных эффектов.

АКТУАЛЬНОСТЬ

Информативным маркером поражения прокси-
мальных канальцев при пиелонефрите у детей явля-
ется оценка уровня ферментурии. 

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Оптимизировать диагностику пиелонефрита 

(ПН) у детей с врожденными пороками развития 
(ВПР) ОМС.

ЗАДАЧИ
Определить особенности течения ПН у детей с 

ВПР ОМС. Провести сравнительный анализ фер-
ментурии у больных с вторичным обструктивным 
ПН и ВПР ОМС без признаков ренального воспа-
ления.

ПАЦИЕНТы И мЕТОДы
Обследовано 80 детей в возрасте от 1,5 до 17 лет: 

30 больных ПН (в активную и неактивную фазу за-
болевания, с сохранной (45 %) и нарушенной (55 %) 
уродинамикой. Контрольную группу составили 20 
детей с ВПР ОМС без признаков ренального вос-

паления и 30 практически здоровых детей. Всем 
детям проведено комплексное нефроурологическое 
обследование, включающее определение актив-
ности ферментурии: нейтральной а-глюкозидазы и 
γ-глутамилтранспептидазы в моче. 

РЕЗУЛЬТАТы
Установлено, что при УЗИ мониторинге в 47,5 % 

у детей ВПР ОМС выявлены в антенатальном пе-
риоде, в 20 % у детей в раннем постнатальном пе-
риоде. У каждого четвертого (26 %) ребенка заболе-
вание выявлено случайно. Пиелонефрит развивался 
на фоне односторонней (62,5 %) или двусторонней 
(37,5 %) врожденной патологии почек: врожденного 
гидронефроза (52,5 %); ПМР (36 %), мегалоуретера 
(15 %) и их сочетаний с НДМП по гипорефлектор-
ному типу у 27,5 % детей.

Особенности течения пиелонефрита у детей с 
ВПР ОМС зависили от степени нарушения уродина-
мики и характеризовались рецидивирующим (53,8 %) 
и непрерывно-рецидивирующим (10 %) течением.

При сравнительном анализе ферментурии у 
больных пиелонефритом на фоне ВПР ОМС и де-

ОПТИмИЗАЦИЯ ДИАГНОСТИКИ ПИЕЛОНЕФРИТА У ДЕТЕЙ С ВРОЖДЕННымИ 
ПОРОКАмИ РАЗВИТИЯ ОРГАНОВ мОЧЕВОЙ СИСТЕмы
© о. а. Седашкина, а. а. Вялкова, М. а. Белова, а. Р. забирова 

ГоУ ВПо оренбургская государственная медицинская академия росздрава, г. оренбург
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тей с ВПР ОМС без признаков ренального воспале-
ния нами выявлены различия в спектре показателей 
ферментов в виде повышения уровня нейтральной 
а-глюкозидазы в моче, свидетельствующее о по-
вреждении эпителия проксимальных канальцев. 

У больных пиелонефритом с ВПР ОМС на ран-
них стадиях развития заболевания выявляется повы-
шение активности аммониогенеза; при длительно-
сти заболевания более 2-х лет — прогрессирующее 
его снижение. 

В публикациях J. Miura et al. (1983), S. Kanzaki 
et al. (1985), O. Schofer et al. (1990), J. Tohyama et al. 
(1993), T. Nozue et al. (1993), A. Bagga et al. (1996), 
M. Zaki et al. (1997), M. Ray et al. (2002) указано на 
ассоциацию врожденного нефрогенного несахар-
ного диабета (ВННД) с двусторонними и симме-
тричными интракраниальными кальцификатами.

Приводим 2 катамнестических наблюдения паци-
ентов с редкой ассоциацией ВННД с симметричными 
кальцификатами головного мозга. У пациентки С., 17 
лет, с ВННД, кроме билатеральных кальцификатов в 
базальных ганглиях головного мозга, диагностирован-
ных в 1 год до терапии гидрохлоротиазидом, выявлены 
кальцификаты внутригрудных лимфатических узлов и 
перикарда в 16 лет, снижение интеллекта, метаболиче-
ский гипохлоремический алкалоз, ожирение III степени. 
В литературе аналогичных наблюдений не описано.

Особенностью второго катамнестического наблю-
дения Ф., 23 лет, с ВННД является позднее обнаруже-
ние кальцификатов головного мозга. С 5 лет у паци-
ента диагностированы гипокальцемия (2,0 ммоль/л) 
на фоне приема гипотиазида, в 10 лет — гиперкаль-
циурия (472 мг/сут), гиперфосфатурия (1,28 г/сут). 

В 15 лет у мальчика отмечено отставание в психиче-
ском и умственном развитии, в 16 лет на КТ голов-
ного мозга выявлены симметричные перивентрику-
лярные множественные кальцификаты в лобных и 
затылочных долях до 1 см в диаметре и мелкие без 
четких границ в области подкорковых ядер. К 23 го-
дам у пациента диагностированы имбицильность, 
грубые нарушения письма, умеренные нарушения 
чтения, дизартрия, ожирение II степени.

Длительная терапия гипотиазидом дает побочные 
эффекты (гиперкальциемию, гипохлоремический ме-
таболический алкалоз и отложение кальция в стенках 
сосудов и мягких тканях) [Михайлов И. Б., Маркова 
И. В. (2004)]. Можно полагать, что терапия гипотиа-
зидом могла привести к развитию кальцификатов го-
ловного мозга у данного пациента с ВННД. Однако 
этот вопрос носит дискуссионный характер потому, 
что у некоторых пациентов с ВННД интракраниаль-
ные кальцификаты выявляют в раннем возрасте еще 
до терапии тиазидными диуретиками [Schofer O., 
Beetz R. et al. (1990), Tohyama J., Inagaki M. et al. 
(1993), Bagga A., Kumar A. et al. (1996), Zaki M., 
Ismail E. A. R. et al. (1997)].

ВРОЖДЕННыЙ НЕФРОГЕННыЙ НЕСАхАРНыЙ ДИАБЕТ, АССОЦИИРОВАННыЙ 
С ИНТРАКРАНИАЛЬНымИ КАЛЬЦИФИКАТАмИ

© о. а. Семенова, Н. Д. Савенкова, а. а. Степанова 

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Оценить особенности течения урогинекологиче-

ской патологии.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследовано 44 девочки в возрасте от 0 до 18 лет 

с инфекцией мочевыводящих путей, у 21 (47,72 %) из 
них выявлена гинекологическая патология.

РЕЗУЛЬТАТы
Среди девочек с урогинекологической патологи-

ей у 14 (66 %) отмечен отягощённый перинатальный 
анамнез; у 16 (76 %) в анамнезе частые вирусные и 
бактериальные инфекции носоглотки и дыхательных 
путей; при этом, у 11 (52 %) девочек выявлено носи-
тельство зеленящего стрептококка и (или) золотисто-
го стафилококка. Заболевания желудочно-кишечного 

ОСОБЕННОСТИ ТЕЧЕНИЯ УРОГИНЕКОЛОГИЧЕСКОЙ ПАТОЛОГИИ У ДЕВОЧЕК
© о. Н. Силенко, Н. Д. Савенкова, г. Ф. Кутушева 

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия, кафедра детской гинекологии и женской 
репродуктологии ФПК и ПП, кафедра факультетской педиатрии
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тракта (дисбактериоз кишечника, гастроэнтерит, 
гастрит) у 8 (38 %); у 11 (52 %) — атопический дер-
матит; у 4 (19 %) — железодефицитная анемия, у 
7 (33 %) — заболевания вульвы и влагалища; и у 
3 (14 %) — инфекция мочевой системы. 

У 15 (71 %) из 21 девочки диагностирована инфек-
ция мочевой системы (согласно МКБ Х), у 6 (29 %) — 
цистит. Воспалительные заболевания вульвы и влага-
лища диагностированы у 19 (95 %) из них, в 8 (42 %) 
случаях вульвовагинит носил специфический харак-
тер, а у 11 (58 %) детей — неспецифический, из них у 
4 (66 %) девочек сочетался с синехиями малых поло-
вых губ. Синехии малых половых губ вне сочетания 
с вульвовагинитом диагностированы у 2 пациенток. 

Вульвовагинит у 19 девочек носил острый харак-
тер, подострый, хронический. При исследовании вла-
галищных посевов у 21 пациентки чаще высевались 

кокковая флора — 57 %, энтеробактерии — 38 %, 
дифтероиды — 19 %, дрожжеподобные грибы — 
9,5 %. При бактериологическом анализе мочи чаще 
высевались кишечная палочка (28 %), рост микро-
организмов в моче отсутствовал у 52 % пациенток. 
Этиология вульвовагинита определена у 6 пациен-
ток: Cаndida albigans (2), Ureaplasma urealiticum (1), 
Chlamydia trachomatis (1), Mycoplasma hominis (1), 
Ureaplasma urealiticum и Mycoplasma hominis (2), 
Gardnerella vaginalis (1). 

ВыВОДы
Девочки с урогенитальной патологией имеют вы-

сокий индекс соматических и инфекционных заболе-
ваний. Сочетанная урогенитальная инфекция имеет в 
58 % неспецифический характер и носит взаимоотя-
гощающий характер.

Качество жизни пациентов с различными за-
болеваниями на сегодняшний день — актуальная, 
активно обсуждаемая и изучаемая проблема. В не-
фрологии исследуется в первую очередь качество 
жизни больных с хронической почечной недоста-
точностью. Однако на самом деле любое патоло-
гическое состояние изменяет многие параметры 
жизнеобеспечения человека и требует их адаптации 
к существованию в условиях болезни. Учитывая, 
что подростки — особая группа в силу возрастно-
го своеобразия психосоциальных, поведенческих 
реакций, их качество жизни при наличии болезни 
требует соответственно особого внимания.

ЦЕЛЬ РАБОТы
Изучение качества жизни подростков, имеющих 

хроническую нефрологическую патологию, а имен-
но гломерулонефрит и пиелонефрит.

В исследовании применен адаптированный 
опросник SF-36, позволяющий оценить 8 обобщаю-
щих критериев качества жизни (PF — физическое 
функционирование, RP — ролевое функциониро-
вание, обусловленное физическим состоянием, BP-
интенсивность боли, GH — общее состояние здоро-
вья, VT — жизненная активность, SF — социальное 
функционирование, RE — ролевое функциониро-
вание, обусловленное эмоциональным состоянием, 
MH-психическое здоровье). Проведено сравнитель-

ное исследование качества жизни у 400 подростков 
и их родителей. Расчет критериев производился ме-
тодом суммирования рейтингов Ликера на основе 
перекодированных баллов. 

Установлена адекватность ответов у детей стар-
ше 10 лет. В целом, как в физическом, так и в пси-
хическом плане, наши пациенты менее удовлетво-
рены своей жизнью, чем их здоровые сверстники. 
По результатам анкетирования родителей оказалось 
значимо заниженным качество жизни их детей по 
шкалам социальной активности (SF), жизнеспособ-
ности (VT), ограничений из-за боли (BP). Напро-
тив, родители здоровых подростков завышали их 
качество жизни по всем шкалам опросника SF-36 
по сравнению с мнением самих подростков. Макси-
мальные различия изучаемых показателей качества 
жизни выявлены у больных гломерулонефритом в 
период терапии преднизолоном, у больных пиело-
нефритом — при частом рецидивировании заболе-
вания. Кроме того, обращает на себя внимание факт 
больших различий критериев качества жизни у па-
циентов, имеющих пиелонефрит при их дисгармо-
ничном физическом развитии.

По результатам исследования на основании 
выявленных особенностей качества жизни под-
ростков, страдающих нефропатиями, органи-
зована индивидуальная и групповая целена-
правленная работа медицинского психолога в 

КАЧЕСТВО ЖИЗНИ ПОДРОСТКОВ С ГЛОмЕРУЛОНЕФРИТОм 
И ПИЕЛОНЕФРИТОм
© В. П. Ситникова, о. В. гурович 

ГоУ ВПо Воронежская государственная медицинская академия имени н. н. бурденко минздравсоцразвития
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специализированном нефрологическом отделе-
нии. Кроме того, медицинский персонал всех 
уровней ознакомлен с психологическими и дру-
гими особенностями качества жизни пациентов 

подросткового возраста с различными нефропа-
тиями, а также с основными способами коррек-
ции как отдельных параметров, так и в целом ка-
чества жизни пациентов.

ЦЕЛЬ

Определить зависимость артериального давле-
ния от параметров физического развития детей.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Исследовали у 4500 здоровых и 700 детей с не-

фропатиями длину, массу, индекс массы тела с 
одновременным определением систолического, 
диастолического и среднего давления. Последнее 
рассчитывали по формуле: АД среднее = АД диа-
столическое + (АД систолическое – АД диастоли-
ческое) / 3.

РЕЗУЛЬТАТы
Распределение изученных показателей и их транс-

формация не соответствовали нормальным законам, 
поэтому проведение корреляционного анализа осу-
ществлено вычислением коэффициента корреляции 
Спирмена. Разработаны возрастные стандарты си-
столического, диастолического, среднего артериаль-
ного давления с применением центильного метода в 

различных режимах: 3–10–25–50–75–90–97; 0,4–2–
10–25–50–75–91–95–98–99,4; 5–10–25–50–75–90–95; 
определены квантили АД для различной массы тела 
у здоровых и больных нефропатиями детей. Установ-
лена наиболее сильная корреляционная связь у здо-
ровых и больных детей с массой тела, коэффициент 
корреляции составил с систолическим давлением 
0,6, с диастолическим — 0,52 и со средним — 0,58. 
У исследуемых детей статистически значимо пре-
обладают коэффициенты корреляции артериального 
давления с массой тела по сравнению с длиной и ин-
дексом массы тела. Литературные источники чаще 
указывают на большую корреляцию артериального 
давления с длиной, однако, в материалах ряда авто-
ров существуют сведения о применении линейного 
коэффициента корреляции с отсутствием указаний 
о виде распределения исследуемых показателей. По 
данным наших исследований, при нефропатиях по-
казатели корреляции физического развития наиболь-
шие с диастолическим давлением по сравнению с 
систолическим и средним.

ЗАВИСИмОСТЬ АРТЕРИАЛЬНОГО ДАВЛЕНИЯ ОТ ПОКАЗАТЕЛЕЙ 
ФИЗИЧЕСКОГО РАЗВИТИЯ ПРИ НЕФРОПАТИЯх И У ЗДОРОВых ДЕТЕЙ
© В. П. Ситникова, о. В. Минакова, о. В. гурович, а. С. Настаушева, Ю. В. Пашкова 

ГоУ ВПо Воронежская государственная медицинская академия им. н. н. бурденко минздравсоцразвития

ЦЕЛЬ РАБОТы

Изучить особенности тиреоидного статуса у де-
тей с гормоночувствительным нефротическим син-
дромом (НС), первичным и вторичным гломеруло-
нефритом (ГН).

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследованы 63 ребенка в возрасте от 1 года до 17 

лет. Из них 35 детей с гормоночувствительным НС, 
22 — с первичным ГН и 6 — с вторичным ГН. Мето-

дом ИФА определены уровни тиреотропного гормо-
на (ТТГ), общего тироксина (Т4 общий), антител к 
тиреоглобулину (АТ к ТГ), антител к тиреоперокси-
дазе (АТ к ТПО).

РЕЗУЛЬТАТы
Из 35 детей с гормоночувствительным НС в ак-

тивный период обследованы 6 детей. В 2 случаях 
выявлено повышение уровня ТТГ (8,40 ± 4,61 мкМЕ/
мл) при снижении Т4 общего (51,75 ± 0,35 нмоль/л), 

ИССЛЕДОВАНИЕ ФУНКЦИИ ЩИТОВИДНОЙ ЖЕЛЕЗы У ДЕТЕЙ 
С ГОРмОНОЧУВСТВИТЕЛЬНым НЕФРОТИЧЕСКИм СИНДРОмОм, 
ПЕРВИЧНым И ВТОРИЧНым ГЛОмЕРУЛОНЕФРИТОм
© М. М. Смирнова, Н. Д. Савенкова, Л. В. тыртова 
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на основании чего диагностирован гипотиреоз. 
В одном случае отмечен латентный гипотиреоз (по-
вышение уровня ТТГ при нормальном Т4 общего). 
В 3 случаях уровень ТТГ и Т4 находился в преде-
лах нормы (ТТГ 2,57 ± 0,73 мкМЕ/мл, Т4 общий 
80,24 ± 11,51 нмоль/л). В период ремиссии гормоно-
чувствительного НС обследованы 32 ребенка. В 24 
случаях (75 %) показатели функции щитовидной же-
лезы находились в пределах нормы (ТТГ 2,03 ± 0,59 
мкМЕ/мл, Т4 общий 109,83 ± 15,36 нмоль/л), включая 
детей, имевших гипотиреоз в активном периоде гор-
моночувствительного НС. В 5 случаях у пациентов 
с НС выявлено развитие аутоиммунного тиреоиди-
та. Из них 3 детей находились в стойкой ремиссии 
НС без иммуносупрессивной терапии, 1 — с часто 
рецидивирующим НС со стероидной зависимостью 
и токсичностью — на глюкокортикоидной терапии. 
При динамическом наблюдении у данных детей от-
мечена нормализация уровней АТ к ТПО и ТГ.  У 
одного ребенка с часто рецидивирующим НС с раз-
витием стероидной зависимости и токсичности диа-
гностированы аутоиммунный тиреоидит с исходом в 
латентный гипотиреоз, ятрогенная надпочечниковая 
недостаточность. 

Из 22 пациентов с первичным ГН диагностиро-
ваны мезангиопролиферативный (12), мембранозно-

пролиферативный (6), ФСГС (4) морфологические 
варианты. Течение ГН в 9 случаях с развитием не-
полного НС (1-мезангиопролиферативный, 4 — мем-
бранозный, 4 — ФСГС). У 4 выявлен аутоиммунный 
тиреоидит, в 1 случае с развитием латентного гипо-
тиреоза. В 2 случаях выявлен гипотиреоз (при ГН с 
НС). Пациентам с гипотиреозом назначена замести-
тельная гормональная терапия (эутирокс). 

Вторичный ГН диагностирован у 6 детей, из них 
у 2 при системной красной волчанке, у 4 — при 
ANCA-ассоциированном васкулите. У троих детей 
(2 — при СКВ, 1 — при ANCA-ассоциированном 
васкулите) выявлен аутоиммунный тиреоидит, из 
них у 2 с исходом в латентный гипотиреоз. Паци-
ентам с гипотиреозом назначена гормональная те-
рапия эутироксом.

ВыВОДы
Установлено нарушение тиреоидного статуса у 63 

детей с гормоночувствительным НС, первичным и 
вторичным ГН в 30 % случаев.

При гормоночувствительном НС из 35 пациентов 
аутоиммунный тиреоидит отмечен у 5 (14,2 %) с вос-
становлением показателей. При первичном ГН у 22 
пациентов развитие гипотиреоза выявлено в 9 %, ау-
тоиммунного тиреоидита в 18 %. 

За период с 1994 по 2009 годы на базе СПбГПМА 
и ДГБ №1 обследован 71 ребенок с IgA нефропатией. 
Соотношение мальчики / девочки составило 43/28. 

ЦЕЛЬю ИССЛЕДОВАНИЯ
Оценка взаимосвязи клинико-морфологических 

факторов у пациентов с IgA нефропатией . Изучались 
клинико-лабораторные данные (экстраренальные 
симптомы, характер мочевого синдрома, биохимиче-
ские показатели) и патоморфологические изменения 
в почечных биоптатах. 

При оценке клинических данных установлена ге-
матурическая форма IgA нефропатии (рецидивирую-
щая макрогематурия, протеинурия не выше 1,5 г/л в 
сут.) у 46,1 % больных. Бессимптомное течение IgA 
нефропатии (отсутствие явных рецидивов, микроге-
матурия и протеинурия не выше 1,5 г/л в сут.) выявле-
но у 30,7 %. У остальных пациентов (23,1 %) развился 
нефротический синдром, при этом у 7,6 % — чистый 

НС, у 15,2 % — НС и гематурия, и/или артериальная 
гипертензия. 

Патоморфологические изменения оценивали с 
использованием суммационных индексов: индек-
са активности (ИА) (степень пролиферации ме-
зангиальных клеток + 2*клеточные полулуния + 
2*фибриноидный некроз + гиалиновые тромбы + 
клубочковая и интерстициальная инфильтрации) и 
индекса хронизации (ИХ) (сегментарный склероз + 
фиброзные полулуния + атрофия нефротелия каналь-
цев + интерстициальный склероз). Оценка проводи-
лась в баллах — 0–3.ИА у больных варьировал от 0 
до 16, ИХ от 0 до 10.

При анализе морфологических изменений при раз-
личных клинических формах IgA нефропатии отмече-
но, что высокий ИА 11,2+3,9 наблюдался у больных с 
наличием экстраренальной симптоматики (нефроти-
ческий синдром). У пациентов с высокой протеину-
рией, не достигающей уровня нефротического син-

СРАВНЕНИЕ ПАТОмОРФОЛОГИЧЕСКИх И КЛИНИКО-ЛАБОРАТОРНых 
ПОКАЗАТЕЛЕЙ У БОЛЬНых IGA НЕФРОПАТИЕЙ
© а. а. Соловьев, С. Д. Попов 
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дрома, ИА составлял 5,2+3,1. Больные с рецидивами 
макрогематурии имели минимальный ИА — 3,4+0,5. 
При анализе связи клинико-лабораторных показа-
телей выявлена прямая корреляционная связь ИА с 
возрастом заболевания (r=0,37, p<0,02) – чем старше 
ребенок, тем, в среднем, активнее течет патологи-
ческий процесс в ткани почек; с экстраренальными 
проявлениями — наличием отечного синдрома (не-
фритический или нефротический синдром) (r=0,53, 
p<0,001). Не выявлено связи ИА с биохимическими 
показателями крови и мочевым синдромом. 

При оценке ИХ выявлена его связь с наличием 
синдрома артериальной гипертензии 8,1+0,9. При 
отсутствии у больного артериальной гипертензии 
ведущим показателем, связанным с ИХ, являл-
ся уровень суточной протеинурии. При нефроти-
ческом синдроме или выраженной протеинурии 
(более 1,5 г/сут) у больных ИХ составлял 4,6+1,2. 

У больных с рецидивами макрогематурии ИХ — 
1,5+0,5. Получены данные о наличии прямой кор-
реляционной связи с длительностью течений забо-
левания (r=0,35, p<0,05), уровнем диастолического 
давления (r=0,55, p<0,01), креатинином сыворотки 
крови (r=0,44, p<0,02), суточной потерей белка 
(r=0,57, p<0,01).

ВыВОДы
Больные с IgA нефропатией с экстраренальными 

симптомами имеют наибольшую активность пато-
логического процесса в почке. При присоединении 
артериальной гипертензии резко возрастает риск раз-
вития склеротических изменений в ткани почек. При 
отсутствии у больного с IgA нефропатией артериаль-
ной гипертензии, ведущим показателем, связанным 
с индексом хронизации, является уровень суточной 
протеинурии. 

При вторичном АА-амилоидозе белок фи-
брилл амилоида образуется макрофагами в ре-
зультате неполного расщепления сывороточного 
белка-предшественника-SAA, являющегося бел-
ком острой фазы, относящимся к α-глобулинам 
[Falk R. H. et al. (1997); Шишкин А. Н. (2001); 
Малкоч А. В., Хасабов Н. Н. (2005)]. В норме SAA 
присутствует в крови в концентрации 10-20 нг/мл 
[Lannergard A. (2005)]. В условиях хронического 
воспалительного процесса наблюдается усиленный 
синтез SAA и его концентрация в крови длительное 
время поддерживается на уровне, в 100–1000 раз 
превышающем норму. При этом увеличивается ин-
тенсивность образования фибрилл амилоида в тка-
нях, что способствует развитию и прогрессирова-
нию амилоидоза [Migita K., Eguchi K. et al. (1996); 
Cunnane G., Grehan S. et al. (2000); Рамеев В. В., 
Козловская Л. В. (2006)].

В клинической картине ревматоидного ами-
лоидоза почек прослежены несколько стадий: ла-
тентная стадия, характеризующаяся транзиторной 
протеинурией, протеинурическая стадия и стойкий 
нефротический синдром с прогрессированием в 
ХПН [Улыбина О. В. и соавт. (1983); Okuda Y. et al. 
(1994); Chevrel G. et al. (2001)].

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Оценить концентрацию сывороточного белка-
предшественника амилоида SAA в крови детей, 
больных ювенильным ревматоидным артритом, в 
зависимости от степени протеинурии, сопоставить 
концентрации белка-предшественника SAA с кли-
ническими проявлениями поражения почек.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследованы 39 пациентов с ЮРА в возрасте 

от 1 года 6 мес. до 17 лет (средний возраст 9,1 ± 0,7 
лет), из них мальчиков — 14, девочек — 25. У всех 
пациентов определяли концентрацию белка-
предшественника амилоида SAA в сыворотке кро-
ви иммуноферментным методом (ELISA — Enzyme 
Linked Immuno-Sorbent Assay) с использованием 
набора Invitrogen Hu SAA (нормальные значения 
концентрации SAA — до 20 нг/мл) в условиях спе-
циализированной лаборатории. 

РЕЗУЛЬТАТы
Из 39 обследованных пациентов у 22 диагности-

рована преимущественно суставная форма (56,4 %), 
у 17-системная форма (43,6 %) ЮРА. Давность от 

КОНЦЕНТРАЦИЯ СыВОРОТОЧНОГО БЕЛКА-ПРЕДшЕСТВЕННИКА АмИЛОИДА 
SAA В КРОВИ БОЛЬНых юВЕНИЛЬНым РЕВмАТОИДНым АРТРИТОм 
В ЗАВИСИмОСТИ ОТ СТЕПЕНИ ПРОТЕИНУРИИ
© а. а. Степанова, г. а. Новик 

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия



материалы КонФеренцииM42

◆ Педиатр том II   № 1   2011 ISSN 2079-7850

начала заболевания  ЮРА к моменту катамнеза со-
ставила от 3 мес. до 16 лет (5,2 ± 0,7 лет). 

Терапия ЮРА проводилась нестероидными про-
тивовоспалительными, глюкокортикостероидными 
препаратами (включая пульс-терапию метилпред-
низолоном), антиметаболитом — метотрексатом, 
ингибитором синтеза пиримидинов — лефлуноми-
дом.

У 39 обследованных больных с ЮРА нарушения 
функции почек (СКФ по пробе Реберга) не выявле-
ны. У 27 из 39 пациентов (69,2 %) изменения в ана-
лизах мочи не диагностированы, у 12 детей (30,8 %) 
выявлена протеинурия, не достигающая степени не-
фротического синдрома. 

Повышенная концентрация SAA в крови 
(333,4 ± 40,0 нг/мл) обнаружена у 37 из 39 пациен-
тов с ЮРА (94,9 %). 

Из 27 пациентов с ЮРА, не имеющих протеи-
нурию, у 2 больных (7,4 %) зафиксирована концен-
трация SAA в пределах нормы, у 25 (92,6 %) выяв-
лен повышенный уровень SAA в сыворотке крови 

(247,6 ± 45,6 нг/мл). Из 12 больных с ЮРА, имею-
щих протеинурию, не достигающую степени не-
фротического синдрома, повышенная концентрация 
SAA в крови (512,1 ± 48,5 нг/мл) выявлена в 100 %. 
Концентрации SAA в крови 12 пациентов, имеющих 
протеинурию, достоверно выше, чем у 25 больных, 
не имеющих протеинурию (p < 0,01).

ВыВОДы
Установлено статистически значимое по-

вышение концентрации сывороточного белка-
предшественника амилоида SAA в крови пациентов 
с ЮРА, имеющих протеинурию, в отличие от боль-
ных с ЮРА, не имеющих протеинурию. 

Полагаем, что у пациентов с ЮРА, имеющих про-
теинурию и повышенную концентрацию SAA в кро-
ви, высокая вероятность развития протеинурической 
стадии вторичного АА-амилоидоза почек. Для под-
тверждения ревматоидного амилоидоза почек в про-
теинурической стадии пациентам показана биопсия 
почки с целью раннего выявления амилоидоза.

ЦЕЛЬ РАБОТы

Оценка целесообразности сочетанного примене-
ния пробиотиков и липоевой кислоты в комплекс-
ном лечении пиелонефрита.

Выполнено исследование антиоксидантного 
статуса у 20 студентов в возрасте от 16 до 18 лет 
в условиях стресса (подготовка к экзаменационной 
сессии). В этот период студенты принимали Бифи-
думбактерин Мульти 3 (по 1 капсуле) в сочетании 
с липоевой кислотой (50 мг). Курс приёма соста-
вил 30 дней. Оценивалось состояние перекисного 
окисления липидов в составе липопротеидов низ-
кой плотности (ЛПНП), антиоксидантные свойства 
липопротеидов высокой плотности (ЛПВП), актив-
ность каталазы и супероксиддисмутазы эритроци-
тов. Все показатели определены до, и после приема 
исследуемых препаратов. Пациенты группы сравне-
ния их не получали. 

Бифидумбактерин Мульти 3 в сочетании с липо-
евой кислотой у 20 студентов приводил к снижению 
показателя быстрой вспышки (на 77 %) ЛПНП и осла-
блял наблюдавшееся под влиянием стресса повы-
шение показателя светосуммы медленной вспышки 
ЛПНП, а также на 43 % повышал антиоксидантную 

активность ЛПВП. Эти данные свидетельствуют о 
способности исследуемой комбинации эффектив-
но ослаблять связанную со стрессом активизацию 
процессов перекисного окисления липидов. Бифи-
думбактерин Мульти 3 в сочетании с липоевой кис-
лотой ослаблял обусловленное стрессом падение 
активности каталазы эритроцитов и предотвращал 
повышение активности супероксиддисмутазы. Это 
свидетельствует о снижении нагрузки на антиокси-
дантную систему эритроцитов и о повышении на-
дёжности антиоксидантной защиты. 

Известно, что в патогенез хронического пиелонеф-
рита существенный вклад вносят нарушения микро-
флоры кишечника, а также связанные с ними явления 
иммунодефицита и окислительного стресса. Одной 
из особенностей микробно-воспалительного процес-
са в почечной ткани является дисфункция митохон-
дрий, которые в этих условиях становятся главными 
генераторами свободных радикалов. Для коррекции 
этого процесса применяется липоевая кислота, по-
скольку она является ключевым звеном в производ-
стве клеточной энергии и в антиоксидантной систе-
ме. Липоевая кислота также ингибирует процессы 
гликозилирования, которые вносят существенный 

О ЦЕЛЕСООБРАЗНОСТИ СОЧЕТАНИЯ ПРОБИОТИКОВ И ЛИПОЕВОЙ КИСЛОТы 
В КОмПЛЕКСНОм ЛЕЧЕНИИ ПИЕЛОНЕФРИТА
© а. В. тарасевич, Л. С. зыкова, С. и. Красиков, Э. М. тухватулина, о. В. Бухарин 
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вклад в развитие почечной недостаточности в резуль-
тате хронического воспалительного процесса. 

Липоевая кислота также улучшает показатели 
иммунитета, в частности повышает уровень sIgA, 
которые вносят существенный вклад в обеспечение 
стабильности кишечной микрофлоры, и глютатиона, 
являющегося центральным звеном антиоксидантной 
и детоксикационной системы организма человека, 
а также мощным противовоспалительным агентом. 
Липоевая кислота является фактором роста молочно-
кислых бактерий, а при совместном применении с 
пробиотиками в эксперименте на животных обнару-
жен синергетический эффект (патент РФ 2332993). 

Таким образом, применение пробиотиков в со-
четании с липоевой кислотой при пиелонефрите 
является патогенетически обоснованным в связи 
с тем, что в развитие хронического пиелонеф-
рита существенный вклад вносит дисбактериоз 
кишечника, а также явления дисфункции мито-
хондрий и окислительного стресса [А. А. Вялко-
ва (1989); Л. С. Зыкова (1998); Н. А. Коровина 
(2003; 2007)].

Полученные данные обосновывают целесоо-
бразность контролируемой оценки эффективности 
комбинированного применения пробиотиков и ли-
поевой кислоты при пиелонефрите у детей.

ЦЕЛЬ
Провести сравнительное исследование уровней 

общего IgE и специфических IgE, клинических про-
явлений аллергии, уровней Тh1- и Th2-зависимых 
цитокинов IFN-γ и IL-4, как наиболее значимых ре-
гуляторов атопического процесса у детей с гормо-
ночувствительным, гормонозависимым нефротиче-
ским синдромом (НС) и атопическим дерматитом.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Определение общего IgE и специфических IgE, 

Тh1 и Th2-зависимых цитокинов IFN- и IL-4 в кро-
ви проведено у 56 пациентов с гормоночувствитель-
ным, гормонозависимым НС (рецидивирующим и 
часто рецидивирующим), у 50 пациентов с атопиче-
ским дерматитом.

РЕЗУЛЬТАТы
У 78 пациентов с НС сенсибилизация к аллер-

генам выявлена в 88,46 % случаев. В результате 
сравнительного исследования установлена высо-
кая частота клинических проявлений аллергии у 
56 детей с нефротическим синдромом и 50 — ато-
пическим дерматитом (76,8 % и 100 % соответ-
ственно) и сенсибилизации к аллергенам (100 % 
и 96 % соответственно). В результате сравнитель-
ного исследования установлен смешанный Тh1/
Th2 тип иммунного реагирования (повышение 
IFN-γ и IL-4 (144,70 ± 24,12 пг/мл и 28,79 ± 3,09 пг/
мл соответственно) у детей в активной стадии не-

фротического синдрома и атопического дерматита 
(159,43 ± 41,79 пг/мл и 30,52 ± 6,09 пг/мл). В ремис-
сии нефротического синдрома у 41 пациента отме-
чено повышение Th2-зависимого цитокина IL-4 . Не 
установлено достоверных различий в уровне IL-4 у 
20 детей в активной стадии НС и у 41 пациента в ре-
миссии. Установлены особенности Тh1 и Th2 типов 
иммунного реагирования в активной стадии (дебюте 
и рецидиве) и в ремиссии нефротического синдрома 
у детей, имеющих сенсибилизацию к аллергенам. 
На основании оценки динамики показателей IFN-γ 
и IL-4 в активный период и ремиссии НС у детей, 
имеющих сенсибилизацию к аллергенам, выявлен 
смешанный Тh1/Th2 тип иммунного реагирования 
в активной стадии. Установлен смешанный Тh1/Th2 
тип иммунного ответа в обострении атопического 
дерматита у детей с сенсибилизацией к аллергенам. 

ВыВОДы
Установлена высокая частота клинических про-

явлений аллергии, сенсибилизации к аллергенам, 
смешанный Th1/Th2 тип иммунного реагирования 
у детей в активной стадии гормоночувствительно-
го, гормонозависимого нефротического синдрома и 
атопического дерматита, что доказывает общность 
иммунопатогенетических механизмов, роль IgE-
опосредованной реакции. Полагаем, что преоблада-
ние Th2 типа иммунного ответа в ремиссии НС у де-
тей с сенсибилизацией к аллергенам обуславливает 
развитие рецидивов.

КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ АЛЛЕРГИИ, СЕНСИБИЛИЗАЦИЯ 
К АЛЛЕРГЕНАм, ТH1-/ TH2-ЗАВИСИмыЕ ЦИТОКИНы IFN- ГАммА, IL-4 
У ДЕТЕЙ С ГОРмОНОЧУВСТВИТЕЛЬНым И ГОРмОНОЗАВИСИмым 
НЕФРОТИЧЕСКИм СИНДРОмОм
© и. и. тур, Н. Д. Савенкова, и. а. горланов, П. г. Назаров, и. В. Батракова 
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Для терапии недоношенных новорожденных ис-
пользуются различные лекарственные препараты, 
многие из которых обладают нефротоксичностью. 
Допплерография является наиболее перспективным 
методом мониторинга почечного кровотока при про-
ведении медикаментозной терапии. 

ЦЕЛЬ
Оценить показатели почечного кровотока у недо-

ношенных детей методом допплерографии и уточ-
нить их связь с проводимой антибиотикотерапией.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследовано 83 недоношенных новорожденных. 

Дети разделены на две группы: 1-я включала 29 но-
ворожденных, которым проводилась антибактери-
альная терапия одним препаратом или не назначено 
ни одного антибиотика; 2-ю группу составили 54 
новорожденных, которым назначена комбинирован-
ная антибактериальная терапия. Каждому ребенку 
выполняли импульсную допплерометрию, при кото-
рой проводилась количественная оценка почечного 
кровотока. Оценивались абсолютные и относитель-
ные (пульсационный индекс, индекс резистентно-
сти (RI), систоло-диастолический коэффициент) по-
казатели.

РЕЗУЛЬТАТы И Их ОБСУЖДЕНИЕ
Новорожденные 1-й группы при поступле-

нии в отделение имели компенсированное со-

стояние с быстрой положительной динамикой. 
В среднем антибактериальная терапия длилась 
8,31 ± 0,763 дней. У новорожденных 2-й группы 
инфекционные процессы характеризовались тя-
желым течением, им назначались несколько кур-
сов антибактериальной терапии. Среднее значе-
ние длительности антибактериальной терапии 
составило 17,46 ± 0,87 дней. У новорожденных 
обеих групп выявлено статистически значимое 
повышение периферического сопротивления в 
почечной артерии с обеднением кровотока в диа-
столу по сравнению с показателями у здоровых 
доношенных детей. Отмечено достоверное по-
вышение значений относительных индексов в 
артериях у новорожденных 1-й и 2-й групп, что 
свидетельствует об увеличении резистентности 
сосудистой стенки артерий. Установлено, что у 
детей, которые не получали лечения или получа-
ли один курс антибиотикотерапии, индексы ре-
зистентности оказались ниже (RI = 0,71 ± 0,03), 
чем у детей, получавших два и более препарата 
(RI = 0,75 ± 0,23) (p = 0,038). 

ВыВОДы:
1. Обеднение кровотока в почках развивалось при 

проведении антибактериальной терапии и уси-
ливалось с ее продолжительностью. 

2. Допплерография сосудов почек является мето-
дом выбора для оценки токсичности лекарствен-
ных препаратов.

ДОППЛЕРОГРАФИЯ ПОЧЕК В ДИАГНОСТИКЕ ЛЕКАРСТВЕННых НЕФРОПАТИЙ 
У НЕДОНОшЕННых НОВОРОЖДЕННых
© е. В. Уварова1, а. В. Сукало1, о. В. Шалькевич2, и. и. Дубровская2  

1 Уо белорусский государственный медицинский университет, г. минск, республика беларусь;
2 ГУ рнПц «мать и дитя», отделение ультразвуковой диагностики

Среди экстракапиллярного и быстропрогресси-
рующего гломерулонефрита более половины (55 %) 
приходится на ANCA-ассоциированный гломе-
рулонефрит с симптомами системного васкулита. 
В сыворотке крови у подавляющего большинства 
таких больных (90 %) определяются цитоплазма-
тические (c) или перинуклеарные (p) антинейтро-
фильные цитоплазматические антитела (ANCA).

ЦЕЛЬю ИССЛЕДОВАНИЯ

Морфологическое изучение ANCA -ассоцииро-
ванного гломерулонефрита у детей с различными 
титрами ANCA в крови.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
В настоящей работе использованы нефроби-

опсии 4 детей в возрасте от 13 до 16 лет, при-

мОРФОЛОГИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ АНЦА-АССОЦИИРОВАННых 
ГЛОмЕРУЛОНЕФРИТОВ У ДЕТЕЙ
© е. П. Федотова, Р. а. Насыров 

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия
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сланных из специализированных педиатрических 
отделений клинической больницы СПбГПМА за 
2008–2010 годы. Извлеченный столбик ткани де-
лился на 3 части для исследования методами све-
товой, электронной микроскопии, проведения им-
муногистохимического исследования. Фиксацию 
и проводку материала осуществляли по стандарт-
ной методике и изготавливали парафиновые срезы 
толщиной 3–4 мкм. В работе использовали мето-
ды обзорной микроскопии с применением окра-
сок гематоксилином и эозином, пикрофуксином 
по ван Гизон, проводили PAS-реакцию. Иммуно-
гистохимическое (ИГХ) исследование материала 
проводилось на парафиновых срезах по схеме, 
рекомендуемой фирмой-производителем (Dako, 
Novocastra). В работе использовались моно- и 
поликлональные антитела к иммуноглобулинам 
класса IgG, A, M, E, к C3-комплементу, фибрино-
гену, вирусам простого герпеса (ВПГ), цитомега-
лии (ЦМВ) и Эпштейн-Барр (ВЭБ). 

РЕЗУЛЬТАТы ИССЛЕДОВАНИЯ
В одном случае у девочки 13 лет дебют забо-

левания проявился артритом голеностопных су-
ставов и нарушением функции почек. В течение 
года на фоне лечения титр pANCA колебался от 
1:40 до 1:70. Гистологически в почке картина 
полулунного гломерулонефрита с субтотальным 
гломерулосклерозом, что типично для ANCA-
ассоциированного системного васкулита. Скле-
ротические изменения, преобладающие в почке 
с низкими титрами АНЦА в крови ребенка отра-
жают вялотекущий воспалительный процесс. Не-
сколько иная клинико-морфологическая картина 
отмечалась в другом наблюдении. Так, у девоч-
ки 16 лет заболевание проявилось симптомами 
острой дыхательной недостаточности с крово-
харканьем и нарушением функции почек. В крови 
ребенка выявлены c ANCA 1:640 и повышением 
уровня антипротеиназы до 200 при норме < 10 ед/
мл. Сразу же была назначена иммуносупрессив-
ная терапия. Через 3 месяца титр ANCA снизился 
до 1:40 на фоне продолжающейся протеинурии 
и гематурии. По данному случаю можно заклю-
чить, что девочка перенесла пульмо-ренальный 
вариант ANCA-ассоциированного васкулита с 
сегментарным гломерулосклерозом, полулуния-
ми и тубуло-интерстициальным нефритом. Ин-
декс хронизации патологического процесса в 
почке был незначителен. Более мягкие структур-
ные изменения в почке отражают структурную 
и функциональную сохранность почки по срав-
нению с предыдущим наблюдением, что можно 
объяснить своевременно начатой в дебюте забо-

левания адекватной комплексной терапии. Осо-
бенность следующего наблюдения в том, что 
у девочки 14 лет на фоне скарлатины возникла 
слабо выраженная протеинурия, а через полгода 
развился артрит голеностопного и локтевого су-
ставов. При госпитализации в крови выявлены 
рANCA в титре 1:640. При этом этиопатогенети-
ческого лечения девочка не получала. В нефроби-
опсии из 9 клубочков 2 — были полностью скле-
розированы, а в 6 (67 %) обнаружены клеточные 
и фиброзно-клеточные полулуния. В отличие от 
предыдущих наблюдений был выявлен фибрино-
идный некроз стенок капилляров, в просвете ка-
пилляров определялись распадающиеся сегмен-
тоядерные лейкоциты и мононуклеарные клетки. 
Между петлями капилляров определялись ярко-
красные массы фибриноида. В целом, у ребенка 
развился на фоне АНЦА-ассоциированного ва-
скулита полулунный вариант гломерулонефрита 
(67 %) с тубуло-интерстициальным нефритом и 
минимальным индексом хронизации. Представ-
ленный последний случай демонстрирует де-
вочку 13 лет с максимально высокими титрами 
АНЦА 1:1250. В 9 лет у нее развился артрит го-
леностопных суставов. Через 2 года обнаружили 
в моче микрогематурию. А еще через год в 2008 
году на фоне высокого СОЭ (50 мм/час), гема-
турии и протеинурии в крови выявлены рANCA 
1:1250. Иммуносорбентным методом (ELISA) 
выявили антитела к миелопероксидазе в коли-
честве 315 ед/мл при норме <10 ед/мл. Все эти 
годы девочка специальной терапии не получала. 
Гистологически в нефробиоптате выявлен экс-
тракапиллярный гломерулонефрит (44 %) с сег-
ментарным некротизирующим гломерулитом, 
тубуло-интерстициальным нефритом и очаговой 
атрофией канальцев. Структурные изменения в 
биоптате отражают высокую степень активности 
воспалительного процесса в клубочках и интер-
стиции на фоне более давних склеротических и 
атрофических процессов. 

Необходимо отметить, что у всех 5 детей 
основным морфологическим признаком АНЦА-
ассоциированного гломерулонефрита был фибри-
ноидный некроз сосудистых петель клубочка и 
образование клеточных «полулуний» в полости 
клубочков. В фибриноидный некроз вовлекалась 
часть или весь клубочек (сегментарный или гло-
бальный гломерулит), а «полулуния» занимали 
часть или все пространство капсулы Боумена (фо-
кально или циркулярно). Неотъемлемым прояв-
лением АНЦА-ассоциированного гломерулонеф-
рита являлся тубуло-интерстициальный нефрит 
(перигломерулярный и перитубулярный) с очаго-



материалы КонФеренцииM46

◆ Педиатр том II   № 1   2011 ISSN 2079-7850

вым фиброзом стромы и атрофией канальцев. При 
ИГХ исследовании в ткани почек обнаружена в 
двух случаях положительная экспрессия к ВПГ, 
а к иммуноглобулинам реакция в 3 наблюдениях 
была отрицательной, а в двух случаях — опреде-
лялись их следы, что отражает слабоиммунный 
характер АНЦА-ассоциированных гломерулонеф-
ритов.

ЗАКЛюЧЕНИЕ

Таким образом, проведенное исследование 
позволило выявить различный характер струк-
турных изменений в почках при разных титрах 
АНЦА в крови. Эти данные могут иметь прин-
ципиальное значение для определения тяжести 
патологического процесса в почках и назначения 
своевременной адекватной терапии.

ЦЕЛЬ

Изучить особенности течения и исхода пораже-
ния почек у детей при экзогенных отравлениях.

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Обследовано 48 пациентов в возрасте от 1,5 до 

17 лет, госпитализированных с экзогенными отрав-
лениями в ДГКБ № 5 им. Н. Ф. Филатова и в клини-
ку СПбГПМА, из них 27 девочек и 21 мальчик. 

РЕЗУЛЬТАТы
У 45 пациентов диагностирован острый 

тубуло-интерстициальный нефрит при отрав-
лении: анальгином (5), аспирином (3), другими 
нестероидными противовоспалительными сред-
ствами (баралгин, темпалгин, кетанов, цитрамон) 
(6), препаратом триган-Д (3), смесью лекарств 
(феназепам, капотен, антигриппин, левомице-
тин, дротаверин, бромгексин, циннаризин, анди-
пал, гипотиазид) (7), оксибутиратом натрия (1), 
энергетическими напитками (1), алкоголем (3), 
феназепамом (1), карбамазепином (1), грибами 
(1), растворителем уайт-спиритом (1), бензином 
(1), веществами психотропного действия (гашиш, 
М-холинолитик, энергетический напиток) (1), 
опиатами (3), амфетаминами (2), витамином А 
(1), витамином Д (1), кадмием (1), неизвестным 
препаратом (1), при контакте с борщевиком (1). 
У 3 пациентов диагностирован неполный нефро-
тический синдром: при свинцовой интоксикации 
(2), при ртутной интоксикации (1). 

У пациентов с тубулоинтерстициальным не-
фритом мочевой синдром характеризовался гипо-
стенурией в 53,3 %, лейкоцитурией — в 42,2 %, 
микрогематурией — в 44,5 %, макрогематурией — 

в 6,6 %, протеинурией, не превышающей 1 г/сут — 
в 75,6 %, глюкозурией в 24,4 % случаев. У пациен-
тов в 13,3 % случаев диагностирована полиурия, 
артериальная гипертензия — в 33,3 %. Неполный 
синдром Фанкони (фосфатурия, метаболический 
ацидоз, глюкозурия) установлен у 1 пациента с 
острой почечной недостаточностью (ОПН) при от-
равлении кадмием. 

Из 45 пациентов с тубуло-интерстициальным 
нефритом при отравлениях нарушение функции 
почек диагностировано в 46,7 %, ОПН — в 24,4 % 
при отравлении анальгином (2), другими НПВС 
(1), кадмием (1), грибами (1), алкоголем (1), бен-
зином (1), опиатами (1), амфетаминами (1), сме-
сью таблеток (1), при контакте с борщевиком (1). 
В 4 случаях тубуло-интерстициального нефрита с 
ОПН потребовалось проведение заместительной 
почечной терапии гемодиализом. В 2 случаях от-
равление сопровождалось развитием полиогран-
ной недостаточности, ДВС-синдрома (при отрав-
лении бензином, грибами).

Из 45 пациентов у 43 с острым тубуло-
интерстициальным нефритом в результате реани-
мационных мероприятий достигнуто восстанов-
ление функции почек, у 2 пациентов продолжена 
заместительная почечная терапия хроническим 
гемодиализом.

У 3 пациентов с нефротическим синдромом про-
должено лечение глюкокортикоидными препарата-
ми, терапия свинцовой и ртутной интоксикации.

ВыВОД
Течение и исход почечного поражения при экзо-

генных отравлениях у детей различны, в ряде слу-
чаев имеет серьезный прогноз.

ТЕЧЕНИЕ И ИСхОД ПОРАЖЕНИЯ ПОЧЕК ПРИ эКЗОГЕННых ОТРАВЛЕНИЯх 
У ДЕТЕЙ
© М. а. Чемоданова, С. и. Минченко, Л. Н. Кошелева 
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ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Изучить репродуктивное здоровье у 30 пациенток 
с нефротическим синдромом с минимальными изме-
нениями (НСМИ) в возрасте от 14 до 35 лет, получав-
ших глюкокортикоидную (ГКТ) и цитостатическую 
терапию (ЦТ).

мАТЕРИАЛы И мЕТОДы
Из 30 обследованных, 9 пациенток в возрасте 14–

17 лет и 21 пациентка в возрасте 18–35 лет.
Развитие репродуктивной системы оценивалось 

в соответствии со сроками, последовательностью 
полового созревания и по степени выраженности 
вторичных половых признаков. Оценивали половое 
развитие у пациенток по критериям Таннер, уро-
вень биологического развития девочек определяли 
по половой формуле Ма, Р, Ах и началу менархе, 
менструальную функцию пациенток с нефротиче-
ским синдромом (НС) до глюкокортикоидной и ци-
тостатической терапии, во время и после терапии. 
Фертильность оценивали по течению беременности 
и родов, оценивалось состояние здоровья новорож-
денных (весо-ростовые показатели, оценка по шка-
ле Апгар). 

Давность от начала заболевания НСМИ у паци-
енток к моменту катамнеза составила 10–33 года. 
Лечение дебюта НСМИ из 30 детей с НСМИ у 27 
проводилось глюкокортикоидными гормонами в 
стандартизированной максимальной дозе 2 мг/кг/
сут (60 мг/м²/сут), продолжительностью 4–6 недель 
(реже 8 недель), затем 40 мг/м²/48 час. (через день), 
продолжительностью 4–6 недель (реже 8 недель), 
общий курс 8–12 недель. У 3 из 30 пациенток про-
должительность терапии преднизолоном составляла 
6 месяцев у двоих, 2 года у одной.

РЕЗУЛЬТАТы
В результате первоначальной глюкокортикоидной 

терапии отмечены полная клинико-лабораторная ре-
миссия у 3 из 30 пациенток (10 %), рецидивирующее 
и часто рецидивирующее течение у 27 (90 %). Разви-
тие стероидной зависимости и стероидной токсич-
ности (синдром Иценко–Кушинга, ожирение, стеро-
идная энцефалопатия, стероидная катаракта) у 7 из 
27 (25,93 %) пациенток с рецидивирующим и часто 
рецидивирующим течением НСМИ, что явилось по-

казанием для назначения комбинированной глюко-
кортикоидной и цитостатической терапии хлорбути-
ном (5), циклоспорином после курса хлорбутина (1), 
циклофосфаном (1). Достигнута стойкая клинико-
лабораторная ремиссия после цитостатической тера-
пии у 6 пациенток с НСМИ. 

При оценке последовательности развития вторич-
ных половых признаков у 30 пациенток с НС нару-
шений не установлено. Анализ оценки менструаль-
ной функции показал нарушение менструального 
цикла у 3 из 30 пациенток с НСМИ: у 1 пациентки 
15 лет по типу опсоменореи (менструальный цикл 40 
дней) на фоне приема циклоспорина (в течение 3 ме-
сяцев) с восстановлением регулярного менструаль-
ного цикла после отмены цитостатика; у 1 пациентки 
15 лет, получавшей преднизолон с 14 лет, нарушение 
менструального цикла по типу маточного кровотече-
ния пубертатного периода (менархе — после начала 
преднизолонотерапии); у 1 пациентки отсутствие 
менструаций в течение 3 месяцев в возрасте 16 лет 
на фоне лечения хлорбутином с восстановлением ре-
гулярного менструального цикла после отмены пре-
парата.

У 28 девочек и женщин, обследованных в стой-
кой ремиссии нефротического синдрома от 2 до 33 
лет, установлен регулярный менструальный цикл 
в 100 %, со средней длительностью менструации 5 
дней, средней продолжительностью менструального 
цикла 29 дней. 

Наступление беременности, срочные роды с рож-
дением живых детей констатированы у 8 из 21 жен-
щины репродуктивного возраста, из них у 3 пациен-
ток 2 беременности завершились рождением живых 
детей. Возраст женщин к моменту рождения ребенка 
составлял 24,64 ± 3,8 года. 

Анализ течения 11 беременностей и родов у 8 
пациенток показал у всех отсутствие обострения не-
фротического синдрома. У 11 женщин зарегистри-
рованы срочные роды, родоразрешение произошло 
через естественные родовые пути у 10 , путем кеса-
рева сечения у 1 (клинически узкий таз). Родились 
5 мальчиков, 6 девочек, масса тела новорожденных 
находилась в пределах от 2880 г до 3700 г и состав-
ляла в среднем 3393,64 ± 240,30 г, длина тела ново-
рожденных от 48 до 53 см и составляла в среднем 
51,27 ± 1,62 см.

РЕПРОДУКТИВНОЕ ЗДОРОВЬЕ ПАЦИЕНТОК С ГОРмОНОЧУВСТВИТЕЛЬНым  
НЕФРОТИЧЕСКИм СИНДРОмОм
© и. В. Шикова, г. Ф. Кутушева 

ГоУ ВПо санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия, кафедра детской гинекологии и женской репродуктологии;
ФПК и ПП, кафедра факультетской педиатрии
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ВыВОДы

У 30 пациенток с гормоночувствительным не-
фротическим синдромом, получавших глюкокорти-
коидную и цитостатическую терапию, установлено 
соответствующее возрасту половое развитие. У 30 
пациенток с гормоночувствительным НС не выяв-
лено значимых нарушений менструальной функ-
ции (в сроках появления менархе, регулярности 

менструального цикла). У 8 женщин фертильного 
возраста со стойкой ремиссией НС, получавших 
глюкокортикоидную и цитостатическую терапию в 
детском возрасте, способность к зачатию сохранена, 
зарегистрированы 11 нормально протекавших бере-
менностей и родов, рождение живых доношенных 
детей при отсутствии обострений нефротического 
синдрома. 

Диабетическая нефропатия (ДН) — является спец-
ифическим осложнением сахарного диабета (СД). 
Возникая в детском и подростковом возрасте, ДН в 
дальнейшем часто становится причиной инвалиди-
зации и неблагоприятного прогноза для больных СД 
1 типа. Опасность этого осложнения состоит в том, 
что, развиваясь достаточно медленно и постепенно, 
диабетическое поражение почек клинически может 
не вызывать у больного жалоб. Лишь на выраженной 
стадии патологии почек у пациента появляются жа-
лобы, позволяющие заподозрить ДН, однако в связи с 
поздней диагностикой эффективно помочь больному 
не всегда представляется возможным. 

Одним из первых в отечественной детской не-
фрологии проблему ранней диагностики и лечения 
диабетического поражения почек актуализировал 
заслуженный деятель науки РФ, академик РАЕН, 
заведующий кафедрой факультетской педиатрии 
СПбГПМА, профессор Папаян А. В. На базе клини-
ки СПбГПМА достигнуты первые успехи в терапии 
детей и подростков с ДН.

В дальнейшем в Городском диабетологическом 
центре для детей и подростков введен массовый 
скрининг с целью выявления ранней стадии ДН-
микроальбуминурии, применены современные ме-
тоды инсулинотерапии, режимы введения гормо-
на, в том числе, посредством инсулиновой помпы. 
С момента ранней диагностики диабетического по-
ражения почек подросткам с данным осложнением 
проводится обязательное применение повторных 
курсов препаратами группы ингибиторов ангиотен-
зинпревращающего фермента; дополнительных ме-
тодов патогенетической терапии ДН.

Выявление диабетической нефропатии у детей 
и подростков в доклинической стадии развития 
и профилактика прогрессирования осложнения 
позволили сократить число детей и подростков 
с нефропатией в стадии микроальбуминурии на 
4,7 %, в стадии протеинурии на 3 % в течение 
последних 10 лет при значительном росте забо-
леваемости сахарным диабетом 1 типа в Санкт-
Петербурге.

РЕЗУЛЬТАТы РАННЕЙ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ ДИАБЕТИЧЕСКОЙ 
НЕФРОПАТИИ ПРИ САхАРНОм ДИАБЕТЕ 1 ТИПА У ДЕТЕЙ И ПОДРОСТКОВ 
(РЕЗУЛЬТАТы 10-ЛЕТНЕГО НАБЛюДЕНИЯ)
© Ж. В. Шуцкая 

Городской диабетологический центр для детей и подростков, сПб ГУЗ детская городская поликлиника № 44, санкт-Петербург

Проблема нефротического синдрома у детей 
остается одной из наиболее актуальных в педиатрии. 
Целью нашей работы явилось изучение катамнеза 
больных гломерулонефритом (ГН) с нефротическим 
синдромом (НС) для выяснения особенностей его 
течения и прогноза.

Изучено 50 историй болезней (2-я ГДКБ) за пе-
риод 1989–2000 гг. Дебют НС отмечен в возрасте 
1–3 лет — у 35 %, к 7 годам заболели 80 % детей. 

В большинстве случаев развитию НС у боль-
ных предшествовала ОРИ (58 %). Анализ фак-
торов риска выявил отягощенную наследствен-

КАТАмНЕЗ БОЛЬНых ГЛОмЕРУЛОНЕФРИТОм С НЕФРОТИЧЕСКИм 
СИНДРОмОм
© Н. и. якимович, а. В. Сукало, т. Ф. гурусова 

Уо белорусский государственный медицинский университет, г. минск, республика беларусь
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ность: патологию почек (ГН, пиелонефрит, МКБ), 
сердечно-сосудистой системы, щитовидной железы, 
аллергические заболевания.

У обследованных детей отмечались разнообраз-
ные атопические реакции (пищевая аллергия в воз-
расте до 3-х лет — 47 %). У 8-ми больных ОГН и 
ХГН объем щитовидной железы оказался ниже до-
пустимой границы возрастной нормы. Зоб выявлен 
у 26,6 % детей с НС.

Клинико-лабораторный симптомокомплекс НС 
отчетливо выражен в 99,8 %. Периферические оте-
ки отмечались в 100 %; полостные — у 18 %, ана-
сарка — в 2 %. Суточная протеинурия составляла 
8,13 ± 2,7 г.

Дети с НС, особенно с минимальными измене-
ниями, редко имеют гипертензию, нарушение функ-
ции почек. У обследованных выявлено: кратковре-
менная гипертензия в 5 % (чаще у детей старше 6 
лет); гематурия — 2,8 %. В дебюте у 5 больных из 
50 в период выраженных отеков, олигурии, гипово-
лемии отмечена кратковременная азотемия.

Лечение дебюта НС проводилось кортикостеро-
идами (КС) в дозе 1–2 мг/кг. Продолжительность 

КС терапии составила в последние годы 3–6 ме-
сяцев прерывистым курсом, ранее — 6–8 месяцев. 
Течение заболевания у 5 (10 %) детей с исходом в 
ремиссию без рецидивов; у 45 (90 %) НС принял 
рецидивирующий характер. Рецидивирующее те-
чение НС служило показанием для назначения 39 
детям (78 %) комбинированной терапии глюкокор-
тикоидами и цитостатиками сроком от 3 до 6 ме-
сяцев.

Цитостатики (чаще хлорбутин — лейкеран) на-
значены через 2 года и более от дебюта НС (у 4 — 
стойкая клинико-лабораторная ремиссия более 10 
лет). Для верификации НС у 13 больных произведе-
на нефробиопсия ( у 7 — МзПГН, у 2 — мембраноз-
ный ГН, у 4 — минимальные изменения). В настоя-
щее время 4 больным проведена повторная биопсия 
(отмечалась рецидивирующая протеинурия до 1 г/л, 
стойкое повышение АД), проведена коррекция ле-
чения. 

Таким образом, полученные данные подтверж-
дают серьезность прогноза НС, показывают необхо-
димость коррекции проводимой терапии в течение 
длительного времени.
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Условия настоящего Договора (далее «Договор») яв-
ляются публичной офертой в соответствии с п. 2 ст. 437 
Гражданского кодекса Российской Федерации. Данный 
Договор определяет взаимоотношения между редакцией 
журнала «Педиатр» (далее по тексту «Журнал»), зареги-
стрированного Федеральной службой по надзору в сфере 
массовых коммуникаций, связи и охраны культурного на-
следия, именуемой в дальнейшем «Редакция» и являю-
щейся структурным подразделением ООО «Издательство 
Н-Л», и автором и/или авторским коллективом (или иным 
правообладателем), именуемым в дальнейшем «Автор», 
принявшим публичное предложение (оферту) о заклю-
чении Договора. Автор передает Редакции для издания 
авторский оригинал или рукопись. Указанный авторский 
оригинал должен соответствовать требованиям, указан-
ным в разделах «Представление рукописи в журнал», 
«Оформление рукописей». При рассмотрении получен-
ных авторских материалов Журнал руководствуется 
«Едиными требованиями к рукописям, представляемым в 
биомедицинские журналы» (Intern. committee of medical 
journal editors. Uniform requirements for manuscripts 
submitted to biomedical journals // Ann. Intern. Med. 1997; 
126: 36–47).

В Журнале печатаются ранее не опубликованные рабо-
ты по профилю Журнала. 

Множественные и дублирующие публикации — это пу-
бликации статьи, материалы которой во многом совпадают 
с уже однажды опубликованными. Журнал не рассматрива-
ет работы, результаты которых по большей части уже были 
опубликованы или описаны в статьях, представленных или 
принятых для публикации в другие печатные или электрон-
ные средства массовой информации. Представляя статью, 
автор всегда должен ставить Редакцию в известность обо 
всех направлениях этой статьи в печать и о предыдущих 
публикациях, которые могут рассматриваться как множе-
ственные или дублирующие публикации той же самой или 
очень близкой работы. Автор должен уведомить Редакцию 
о том, содержит ли статья уже опубликованные материа-
лы. В таком случае в новой статье должны быть ссылки на 
предыдущую. Копии таких материалов должны прилагать-
ся к представляемой статье, чтобы дать Редакции возмож-

ность принять решение, как поступить в данной ситуации. 
Не принимаются к печати статьи, представляющие собой 
отдельные этапы незавершенных исследований, а также 
статьи с нарушением «Правил и норм гуманного обраще-
ния с биообъектами исследований».

Размещение публикаций возможно только после полу-
чения положительной рецензии. 

Все статьи, в том числе статьи аспирантов и док-
торантов, публикуются бесплатно.

ПРЕДСТАВЛЕНИЕ РУКОПИСИ В ЖУРНАЛ
Авторский оригинал принимает Редакция. Подписанная 

Автором рукопись должна быть отправлена в адрес Редакции 
заказным почтовым отправлением с уведомлением о вруче-
нии или передана в Редакцию лично. Рукопись представляет-
ся в двух экземплярах (коллективная рукопись подписывается 
всеми соавторами). Фотографии, слайды, негативы и рисун-
ки, выполненные на прозрачной пленке, следует поместить 
в отдельный конверт из плотной бумаги. Вместе с авторским 
оригиналом на бумаге необходимо представить электронный 
вариант на CD, DVD диске или другом электронном носителе. 
Автор должен записать на носитель конечную версию руко-
писи и дать файлу название, состоящее из фамилии первого 
автора и первых 2–3 сокращенных слов из названия статьи.

СОПРОВОДИТЕЛЬНЫЕ ДОКУМЕНТЫ
К авторскому оригиналу необходимо приложить эксперт-

ное заключение о возможности опубликования в открытой пе-
чати (бланк можно получить по запросу на адрес nl@n-l.ru).

Экспертное заключение должно содержать:
1)  название статьи, которое должно быть кратким, но ин-

формативным;
2)  фамилию, имя и отчество каждого автора с указанием 

высшей из имеющихся у него ученых степеней (званий) 
и членства в различных обществах;

3)  название отдела (отделения) и учреждения, в котором вы-
полнялась данная работа;

4)  отказы от каких-либо прав, если таковые имеются;
5)  информацию о предшествовавших или повторных пу-

бликациях или о представлении в другой журнал любой 
части этой работы;

ПРАВИЛА ДЛя АВТОРОВ
Утв. приказом Генерального директора
ООО «Издательство Н-Л» от 01.03.08

НАСТОяЩИЕ ПРАВИЛА ДЛя АВТОРОВ 
яВЛяЮТСя ИЗДАТЕЛЬСКИМ ДОГОВОРОМ
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6)  заявление об отсутствии финансовых претензий автора к 
другим авторам и издательству;

7)  заявление о том, что статья прочитана и одобрена всеми 
авторами, что все требования к авторству соблюдены и 
что все авторы уверены, что рукопись отражает действи-
тельно проделанную работу;

8)  имя, адрес, телефонный номер и e-mail автора, ответ-
ственного за корреспонденцию и за связь с другими ав-
торами по вопросам, касающимся переработки, исправ-
ления и окончательного одобрения пробного оттиска;

9)  к рукописи необходимо прилагать все разрешения на 
воспроизведение уже опубликованного материала, ис-
пользование иллюстраций или информацию, по которой 
можно установить личность людей, представленных на 
фотографиях, а также на указание фамилий лиц, внес-
ших вклад в данную работу.
Рукопись считается поступившей в Редакцию, если она 

представлена комплектно и оформлена в соответствии с 
описанными требованиями. Предварительное рассмотрение 
рукописи, не заказанной Редакцией, не является фактом за-
ключения между сторонами издательского Договора.

При представлении рукописи в Журнал Авторы несут 
ответственность за раскрытие своих финансовых и других 
конфликтных интересов, способных оказать влияние на их 
работу. В рукописи должны быть упомянуты все лица и орга-
низации, оказавшие финансовую поддержку (в виде грантов, 
оборудования, лекарств или всего этого вместе), а также дру-
гое финансовое или личное участие.

АВТОРСКОЕ ПРАВО
Редакция отбирает, готовит к публикации и публикует 

переданные Авторами материалы. Авторское право на кон-
кретную статью принадлежит авторам статьи. Авторский 
гонорар за публикации статей в Журнале не выплачивается. 
Автор передает, а Редакция принимает авторские материалы 
на следующих условиях:

1) Редакции передается право на оформление, издание, 
передачу Журнала с опубликованным материалом Автора для 
целей реферирования статей из него в Реферативном журнале 
ВИНИТИ, РНИЦ и базах данных, распространение Журнала/
авторских материалов в печатных и электронных изданиях, 
включая размещение на выбранных либо созданных Редак-
цией сайтах в сети Интернет в целях доступа к публикации 
в интерактивном режиме любого заинтересованного лица из 
любого места и в любое время, а также на распространение 
Журнала с опубликованным материалом Автора по подписке;

2) срок действия Договора — 5 лет. По истечении указан-
ного срока Редакция оставляет за собой, а Автор подтверж-
дает бессрочное право Редакции на продолжение размеще-
ния авторского материала в сети Интернет;

3) Редакция вправе по своему усмотрению без каких-либо 
согласований с Автором заключать договоры и соглашения с 
третьими лицами, направленные на дополнительные меры 
по защите авторских и издательских прав;

4) Автор гарантирует, что использование Редакцией пре-
доставленного им по настоящему Договору авторского мате-
риала не нарушит прав третьих лиц;

5) Автор оставляет за собой право использовать предо-
ставленный по настоящему Договору авторский материал са-
мостоятельно, передавать права на него по договору третьим 
лицам, если это не противоречит настоящему Договору;

6) Редакция предоставляет Автору возможность безвоз-
мездного получения одного авторского экземпляра из вышед-
шего тиража печатного издания с публикацией материалов 
Автора или получения справки с электронными адресами его 
официальной публикации в сети Интернет;

7) при перепечатке статьи или ее части ссылка на первую 
публикацию в Журнале обязательна;

8) Редакция вправе издавать Журнал любым тиражом.

ПОРЯДОК ЗАКЛЮЧЕНИЯ ДОГОВОРА 
И ИЗМЕНЕНИЯ ЕГО УСЛОВИЙ

Заключением Договора со стороны Редакции является 
опубликование рукописи данного Автора в журнале «Педи-
атр» и размещение его текста в сети Интернет. Заключением 
Договора со стороны Автора, т. е. полным и безоговорочным 
принятием Автором условий Договора, является передача 
Автором рукописи и экспертного заключения.

ОФОРМЛЕНИЕ РУКОПИСИ
текст статьи готовится на любом IBM-совместимом 

компьютере в программе MS Word, записывается на CD, 
DVD, дискету или другой электронный носитель, рас-
печатывается в двух экземплярах и предоставляется в 
редакцию. Текст должен быть напечатан 14 кеглем через 
полтора интервала, без переносов, поля не менее 25 мм, 
содержать ссылки на все приложенные рисунки и табли-
цы. Рекомендуемые разделы: введение, изложение основ-
ного материала (методика, результаты исследования, об-
суждение результатов), заключение (выводы), литература, 
ключевые слова (рус.), title, name, summary и key words 
(англ.). В конце статьи необходимо указать полные све-
дения об авторах на русском и английском языках (фами-
лию, имя, отчество, степень, должность, место работы, 
почтовый адрес места работы и e-mail каждого автора).

таблицы должны быть напечатаны на отдельной стра-
нице каждая, иметь номер и название. Все графы должны 
иметь заголовки и быть заполнены. Сокращения слов в та-
блицах допускаются только в соответствии с ГОСТ-1-5-68. 
Повторять одни и те же данные в тексте, на рисунках и в 
таблицах не следует. 

Рисунки, схемы, фотографии должны быть представ-
лены в электронных точечных форматах tif (300–600 dpi, не 
менее 9 см шириной), bmp, или в векторных форматах Adobe 
Illustrator (ai, eps), Corel Draw (cdr), Adobe Acrobat (pdf). Если 
Вы вставили рисунок в MS Word, не забудьте приложить 
исходный файл. 
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Суммарный объем. Оригинальная статья — до 
15 страниц (требования к тексту: см. текст статьи), об-
зор — до 25 страниц, краткое сообщение — до 5 страниц.

Статья должна иметь (на русском и английском языках): 
Заглавие1. , точно отражающее содержание статьи.
Фамилии, имена и отчества авторов. 2. 
Должность, звание, ученая степень каждого автора.3. 
Полное название учреждений с почтовыми адресами 4. 

и e-mail всех авторов. 
Резюме5.  (половина стандартной страницы, на русском 

и английском языках). Резюме не требуется при публика-
ции рецензий, отчетов о конференциях, информационных 
писем. Статьям в разделе «Случай из практики» не требует-
ся резюме, просьба указывать ключевые слова.

Ключевые слова (на русском и английском языках):6.  
от 3 до 10 ключевых слов или словосочетаний, которые 
будут способствовать правильному перекрестному ин-
дексированию статьи. Используйте термины из списка 
медицинских предметных заголовков (Medical Subject 
Headings), приведенного в Index Medicus (если в этом спи-
ске еще отсутствуют подходящие обозначения для недав-
но введенных терминов, подберите наиболее близкие из 
имеющихся). 

Список литературы составляется только по работам, 
цитированным в тексте. Все работы, упомянутые в тексте, 
должны быть включены в список. 

Список должен быть выстроен в алфавитном порядке, 
сначала русского, затем латинского алфавита. 

Номера цитат и ссылок в тексте статьи должны быть ука-
заны в квадратных скобках. Они должны соответствовать но-
мерам в пристатейном списке литературы. 

Сокращения названий иностранных журналов должны со-
ответствовать сокращениям, принятым в Index Medicus. Если 
у статьи до 4 авторов, то они указываются все. Если авторов 
более четырех, то указывают первых трех, а далее следует «и 
др.». При указании нескольких статей одного автора их не-
обходимо выстраивать в алфавитном порядке соавторов или 
названий. 

Ссылки на патенты, полезные модели и тому подобное 
в список литературы не включаются, их оформляют в виде 
сносок в конце страницы текста. 

Сокращения: для обозначения тома — Т., для номера — 
№, для страниц — С. В англоязычном варианте: том — Vol., 
номер — N, страницы — Р.

Ответственность за точность сведений в списке литера-
туры несет Автор.
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ж) тезисы в зарубежных сборниках: Egorova E. V. 
Surgical technology for prevention of posterior capcule 
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з) интернет-документы: Медведев Б. Н., Прокипец А. Т. 
Применение этилендиаминтетрауксусной кислоты в лече-
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