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Резюме: Врожденные аномалии почек и мочевыводящих путей у детей являются причиной формирова-
ния хронической почечной недостаточности в 65% случаев. Гипопластическая дисплазия почек состав-
ляет 2,7% всех пороков мочевой системы. Все пациенты с пороками развития органов мочевой системы 
имеют внешние и/или висцеральные признаки дисплазии соединительной ткани различных органов и си-
стем. Распространенность патологии мочевыводящей системы на фоне дисплазии соединительной ткани 
достигает 68–80%. В статье представлен клинический случай пациента, находившегося на стационарном 
лечении в нашей клинике, с гипопластической дисплазией правой почки, осложнившейся хроническим 
пиелонефритом и вторичной артериальной гипертензией. Дисплазия соединительной ткани с полиорган-
ными изменениями явилась фоном, способствующим развитию осложнений у данного пациента.
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Summary: Congenital anomalies of the kidneys and urinary tract in children are the cause of chronic renal failure in 
65% of cases. Hypoplastic renal dysplasia accounts for 2.7% of all malformations of the urinary system. All patients 
with malformations of the urinary system have external and/or visceral symptoms of connective tissue dysplasia 
of various organs and systems. The prevalence of pathology of the urinary system against the background of 
connective tissue dysplasia reaches 68−80%. The article presents a clinical case of a patient who was hospitalized 
in our clinic with hypoplastic dysplasia of the right kidney, complicated by chronic pyelonephritis and secondary 
arterial hypertension. Dysplasia of connective tissue with multiple organ changes was a background contributing 
to the development of complications in this patient.
Key words: children; hypoplastic renal dysplasia; connective tissue dysplasia.

CAKUT-синдром (врожденные аномалии почек 
и мочевыводящих путей) составляет 9,3−24% всех 
пренатально диагностированных пороков разви-
тия  [1]. У детей он является причиной формиро-
вания хронической почечной недостаточности в 
65% случаев [2]. В CAKUT-синдром входит широкий 
спектр почечной патологии на всех уровнях: агене-
зия/гипоплазия почек, пузырно-мочеточниковый 
рефлюкс, кистозная и некистозная дисплазия по-

чек, подковообразная почка, полное и неполное 
удвоение собирательной системы почек, обструк-
тивные уропатии, врожденный гидронефроз, ме-
гауретер, клапаны уретры [3]. Гипопластическая 
дисплазия почек составляет до 2,7% всех пороков 
развития мочевой системы.

Дисплазия почек — морфофункциональное не-
доразвитие тканей почек, в первую очередь не-
фронов, как их структурной единицы. Патология 
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относится к группе врожденных заболеваний по-
чек. Шифр в МКБ 10 — Q 61,4 (врожденные аномалии 
мочевой системы). Дисплазия почек формируется 
в процессе эмбриогенеза. Причинами дисплазии 
почек чаще всего являются генетические факторы, 
значительно меньше доля тератогенных факто-
ров [4]. Выявлена связь мутаций генов коллагена с 
наследственными болезнями почек: мутации обо-
их аллельных генов в аутосомах или мутации гена, 
кодирующего IV тип коллагена и расположенного в 
Х-хромосоме, приводит к прогрессирующему пора-
жению почек [5].

В морфологическом понимании дисплазия по-
чек — порок дифференцировки нефрогенной бла-
стемы с задержкой развития и персистированием 
эмбриональных структур гломерул и примитивных 
канальцев. Абсолютными признаками считаются 
наличие мезенхимы и гиалинового хряща. Гипо-
плазия почек — нарушение органогенеза, недораз-
витие органа, проявляющееся в дефиците относи-
тельной его массы или размеров, превышающих 
отклонение в две сигмы от средних показателей 
для данного возраста. Простая гипоплазия почек 
не сопровождается нарушениями структуры орга-
на. Диспластическая гипоплазия (гипопластическая 
дисплазия) сопровождается нарушениями структу-
ры почек, сочетанием нерезко выраженной гипо-
плазии и дисплазии, проявляется нефропатией [6].

Многими авторами отмечена взаимосвязь по-
чечной патологии с дисплазией соединительной 
ткани (ДСТ) [7−12]. Две трети детей с воспалитель-
ными заболеваниями почек и все пациенты с по-
роками развития органов мочевой системы име-
ют фенотипические внешние и/или висцеральные 
признаки ДСТ различных органов и систем. Распро-
страненность патологии мочевыводящей системы 
на фоне ДСТ достигает 68−80%.

Течение нефроурологической патологии на 
фоне ДСТ имеет свои особенности. При анали-
зе родословной выявляют семейную сегрегацию 
главных признаков ДСТ, хронические заболевания 
и врожденные пороки развития органов мочевой 
системы, повышенную частоту заболеваний желу-
дочно-кишечного тракта и иммунопатологии. Дети 
обычно рождаются от осложненной беременности. 

Для анамнеза заболевания характерны ранняя 
(до 3 лет) манифестация патологии мочевыводящей 
системы, формирование осложнений в виде арте-
риальной гипертензии, нефросклероза, снижения 
функции почек, частые рецидивы вторичного хро-
нического пиелонефрита, стероидрезистентный 
гломерулонефрит [13].

К висцеральным диспластикозависимым прояв-
лениям со стороны верхних мочевых путей относят-
ся нефроптоз, пузырно-мочеточниковый рефлюкс, 
атония чашечно-лоханочной системы (уменьшение 

объема почки с увеличением объема синуса и по-
чечной лоханки) [13−15]. Наиболее частыми висце-
ральными проявлениями фоновой ДСТ со стороны 
других органов и систем являются: пролапс мит-
рального клапана, деформация желчного пузыря, 
долихосигма, нейрогенная дисфункция мочевого 
пузыря, миопия. К наиболее частым диспластикоза-
висимым внешним проявлениям относятся сколи-
оз, деформации грудной клетки, гипермобильность 
суставов, гиперрастяжимость кожи [13].

Врожденные пороки развития мочевой системы, 
особенно сопровождающиеся обструкцией и нару-
шением уродинамики, закономерно ведут к разви-
тию вторичных осложнений в виде артериальной 
гипертензии, пиелонефрита, нефросклероза.

ДСТ способствует прогрессированию осложне-
ний, так как наличие характерных для этой пато-
логии гипокинетического типа кровообращения, 
вегетативной дисфункции по симпатикотониче-
скому типу, увеличение жесткости сосудистой 
стенки приводят к нарушению почечной гемоди-
намики. Длительная гиперперфузия и гиперфиль-
трация являются основными неиммунными меха-
низмами прогрессирования хронической болезни 
почек [15].

Приводим собственное клиническое наблю-
дение.

Мальчик, 16 лет, поступил в кардиоревматоло-
гическое отделение Государственного бюджетного 
учреждения «Городская детская клиническая боль-
ница № 1 г. Донецка» для планового обследования.

У ребенка в возрасте 1,5 лет диагностирован 
правосторонний пузырно-мочеточниковый реф-
люкс, гипопластическая дисплазия правой почки, 
вторично-хронический пиелонефрит, вторичная 
артериальная гипертензия. 

В 2008 г. в возрасте 3 лет проведена нефрурете-
рэктомия справа. В дальнейшем наблюдался в Госу-
дарственном бюджетном учреждении «Городская 
детская клиническая больница № 1 г. Донецка», где 
проводилось обследование и коррекция терапии. 

В 2014 г. произведена микционная цистоуретро-
графия, выявлен пузырно-мочеточниковый реф-
люкс в культю правого мочеточника. 

В 2015 г. консультирован в ФГДУ РДКБ г. Москва: 
«С учетом ремиссии пиелонефрита показаний для 
проведения хирургического лечения нет». 

В 2016 г. в связи с запорами проведена ирриго-
графия, выявлена долихосигма. 

В 2019 г. обследован в Республиканском спе-
циализированном центре медицинской генетики 
и пренатальной диагностики МЗ ДНР: по данным 
тонкослойной хроматографии аминокислот крови 
и мочи выявлено повышение лецина/изолейцина, 
снижение оксипролина. Диагноз: недифференци-
рованный синдром дисплазии соединительной тка-
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ни с полиорганными изменениями с наличием дис-
плазии почки справа, артериальной гипертензией. 

Анамнез жизни. Ребенок родился от второй бе-
ременности, протекавшей с угрозой прерывания в 
сроке до 6 месяцев (первая беременность — замер-
шая в 2004 году). Роды I срочные, патологические, 
в сроке 38 недель. Масса при рождении — 3100 г. 
В периоде новорожденности диагностирована вну-
триутробная вирусно-бактериальная инфекция. 
Наблюдается у соответствующих специалистов по 
поводу бронхиальной астмы, поллиноза, врожден-
ной дезагрегационной тромбоцитопатии, почеч-
ной глюкозурии, хронического гастродуоденита. 
Наследственность по нефро-урологической пато-
логии не отягощена.

При поступлении общее состояние удовлетвори-
тельное. Температура тела — 36,5˚, ЧСС — 80 в ми-
нуту, ЧД — 20 в минуту, АД — 130/80 мм рт.ст, масса 
тела — 89 кг, рост — 185 см, ИМТ — 26 кг/м2. Ребенок 
нормостенического телосложения, избыточного пи-
тания. Кожные покровы бледные, acnae vulgaris, на 
плечах явления фолликулярного кератоза, стрии на 
боковой поверхности живота белого цвета, имеется 
послеоперационный рубец после нефруретерэкто-
мии. Слизистые розовые, чистые. Язык влажный, об-
ложен  белым налетом. Периферические лимфоузлы 
по типу микрополиадении. Костно-мышечная систе-
ма: гипермобильность суставов, сколиоз, плоско-
вальгусные стопы. В легких везикулярное дыхание. 
Тоны сердца громкие, ритмичные, короткий систо-
лический шум на верхушке и в V точке без зоны про-
ведения. Живот мягкий, безболезненный. Печень 
у края реберной дуги. Селезенка не пальпируется. 
Стул 1 раз в день, оформленный. Мочеиспускание 
нарушено — недержание дневное и ночное.

Клинический анализ крови: эритроциты  — 
5,5  Т/л, Hb  — 165 г/л, лейкоциты  — 5,4 г/л, э.  — 
2%, п. — 1%, с. — 53%, л. — 37%, м. — 7%, тромбо-
циты — 229 г/л, Ht — 47,9%. СОЭ — 2 мм/ч.

Общий анализ мочи: цвет — светло-желтый, кис-
лотность — слабокислая, относительная плотность 
мочи  — 1030, белок  — нет, сахар  — обнаружен, 
эпителий плоский — 1–2, лейкоциты — 1–3 в п/зр., 
эритроциты — нет, цилиндры — нет, слизь — нет, 
бактерий — нет, соли — нет.

Анализ мочи по Нечипоренко: лейкоциты 750, 
эритроциты 500, цилиндров нет.

Анализ мочи по Зимницкому: относительная 
плотность мочи 1013—1022, дневной диурез 
875 мл, ночной диурез 640 мл.

Посев мочи на флору роста не дал.
Микроальбумин в моче: 2,85 мг/л.
Анализ суточной мочи: количество 1350 мл, бе-

лок — нет, глюкоза — 17,4 мм/сут.
Биохимический анализ мочи: глюкоза  — 

14,3 мм/л.

Биохимический анализ крови: глюкоза  — 
5,3  ммоль/л, общий белок  — 74 г/л, мочевина  — 
4,3 ммоль/л, креатинин — 83 мкмоль/л, билирубин 
общий  — 12,1 мкмоль/л, прямой  — 2,4 мкмоль/л, 
АСТ — 32 Ед/л, АЛТ — 29 Ед/л, скорость клубочко-
вой фильтрации — 123 мл/мин, сывороточное же-
лезо — 22,9 мкм/л, холестерин — 4,0 ммоль/л.  

Тест толерантности к глюкозе: I (8:25)  — 
5.4 мл/л, II (9:30) — 4,5 мл/л, III (10:40) — 5,1 мл/л.

Тиреоидная панель: ТТГ — 2,022 мкМЕ/мл, Т4 св — 
11,85 пмоль/л 

УЗИ почек и мочевого пузыря. Викарная гипер-
трофия левой почки. Нормальная эхокартина мо-
чевого пузыря. Состояние после правосторонней 
нефруретерэктомии (2008 год).

ЭКГ. Ритм синусовый, регулярный. ЧСС —53–66 
в  минуту, PQ 0,14˝, QRS 0,09˝, QT 0,38˝, угол α +76˚, 
вертикальное положение ЭОС. Синусовая (дыха-
тельная) аритмия.

ЭхоКГ. Размеры камер сердца в норме. Сократи-
тельная способность миокарда удовлетворитель-
ная. Аберрантная хорда в верхушечном отделе ле-
вого желудочка (поперечная). Клапанный аппарат 
не изменен.

УЗИ органов брюшной полости. Нормальная 
эхогенность печени, желчного пузыря, поджелу-
дочной железы, селезенки. 

УЗИ щитовидной железы. Эхопризнаки диффуз-
ных изменений щитовидной железы.

Холтеровское мониторирование АД. Изолиро-
ванная систолическая гипертензия с сохраненным 
суточным ритмом САД. Временной гипертониче-
ский индекс в целом: САД/ДАД  — 70/40%, утро  — 
57/29%, день — 89/59%, ночь — 53/21%. В дневные 
часы среднее значение АД  — 144/84 мм рт.ст., в 
ночные  — 118/58 мм рт.ст. Повышена скорость 
утреннего подъема САД и ДАД.

Консультация невролога  — патологии не вы-
явлено.

Консультация ЛОР-врача  — патологии не вы-
явлено.

Консультация окулиста  — VOD=1,0; VOS=0,7. 
DS: миопия OS.

Консультация эндокринолога  — избыточная 
масса тела. Йодная недостаточность.

Клинический диагноз
Вторичная артериальная гипертензия вслед-

ствие аномалии мочевой системы (гипопласти-
ческая дисплазия правой почки, состояние после 
нефруретерэктомии справа 21.11.2008 г., викар-
ная гипертрофия левой почки). Пузырно-мочеточ-
никовый рефлюкс в культю правого мочеточника. 
Вторичный хронический пиелонефрит, стадия 
ремиссии, с сохраненной функцией почки. Нейро-
генный мочевой пузырь по гиперрефлекторному 
типу. 
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Дисплазия соединительной ткани: аберрантная 
хорда в полости левого желудочка, гипермобиль-
ность суставов, S-образный сколиоз I степени гру-
допоясничного отдела позвоночника, хондрома в 
сегментах ThXII–LI, нестабильность шейного отде-
ла позвоночника в сегментах CII–CIII, искривление 
носовой перегородки, плоско-вальгусные стопы, 
гипоплазия правого яичка, гипоплазия правой по-
звоночной артерии, миопия OS.

Йодная недостаточность. Избыточная масса 
тела. Фолликулярный кератоз. Хронический гаст-
родуоденит с повышенной секреторной функцией, 
период ремиссии. Долихосигма, субкомпенсиро-
ванная форма. Энкопрез. Почечная глюкозурия. 
Врожденная дезагрегационная тромбоцитопатия. 
Бронхиальная астма, атопическая форма, легкая 
персистирующая, период контроля. Поллиноз, пе-
риод ремиссии.

В отделении ребенок получал лечение: Лозап, 
Симбикорт, Сингуляр, Магне В6, L-карнитин. На 
фоне лечения показатели АД в отделении 120/70– 
125/80 мм рт.ст. 

Выводы. Особенностью данного случая яв-
ляется наличие у ребенка врожденной аномалии 
правой почки (гипопластической дисплазии), ос-
ложнившейся хроническим пиелонефритом и вто-
ричной артериальной гипертензией. ДСТ с полиор-
ганными изменениями явилась основной причиной 
развития осложнений у данного пациента.
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