
Также были выявлены различия во встречаемости 
делеций ГСТМ 1. ГСТТ 1 и двойного делеции ГСТМ 1 и 
ГСТТ 1 у мальчиков и девочек (см. табл. 3). Проведение 
сравнительного анализа показато, что у девочек по срав­
нению с мальчиками достоверно реже выявляется деле- 
ция ГСТМ 1 (Отношение шансов=0,48, 95% ДИ: 0,27-
0.87.. С одной стороны это может быть следствием того, 
что девочки реже болеют О JUT по сравнению с мальчи­
ками (в нашем случае соотношение девочек и мальчиков 
составило 1:1,4), а с другой отражением реального рас­
пределения делеции ГСТМ 1 среди детей страдающих 
ОЛЛ. Никаких других статистически значимых различий 
для делении ГСТТ 1, а также двойной делеции получено 
не было. Данная работа представляет собой первую по­
пытку оценки частоты встречаемости делеций ГСТМ 1 и 
ГСТТ 1 среди здоровых детей, а также детей с ОЛЛ в 
Уральском регионе. В ходе работы было показано, что 
делеция ГСТМ 1, а также двойная делеция ГСТМ 1 и 
ГСТТ 1 являются одними из факторов риска развития 
ОЛЛ. Причины преобладания делеции ГСТМ 1 у мальчи­
ков с ОЛЛ по сравнению с девочками до конца не ясны и 
требуют дальнейшего изучения. Более частая встречае­
мость делеции ГСТМ 1, а также двойной делеции ГСТМ 
1 и ГСТТ 1 у детей с ОЛЛ, по сравнению с контрольной 
группой, может свидетельствовать об их влиянии на раз­
витие ОЛЛ у детей.
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К ОБОСНОВАНИЮ  ДИАГНОЗА ПРИ 
НЕФРОПАТИЯХ НОВОРОЖ ДЕННЫХ

Уральская государственная медицинская академия

В настоящее время установлено, что здоровье 
плода новорожденного ребенка и дальнейшая судьба 
человека тесно связаны [9, 21]. Однако в одних случаях 
эта связь очевидна, в других проявляется опосредовано. 
В первых случаях речь идет о заболеваниях врожденной 
или наследственной природы, манифестирующих уже 
при рождении ребенка или в первые дни, месяцы жизни 
(врожденные пороки развития, наследственные заболе­
вания обмена, врожденный нефротический синдром) 
[19]. Однако как показывает опыт, влияние патологиче­
ских состояний перинатального периода наблюдается и в 
отсроченном периоде [10, 22]. Сложный патофизиологи­
ческий процесс, включающий в себя гипоксию, инфек­
цию, проведение реанимационных мероприятий, нередко 
полипрогмазию затушевывает клиническую картину и 
затрудняет своевременную диагностик) нефропатий [12].

Все это ставит перед клиницистами, занимающи­
мися проблемами неонатологии и нефрологии, новые 
задачи -  выявление заболеваний органов мочевыводящей 
системы (ОМС) в первые дни и недели жизни пациента и 
определение оптимальной лечебной тактики в кратчай­
шие сроки. Как известно, клинический спектр поражения 
почек при перинатальных повреждениях колеблется от 
транзиторного изолированного мочевого синдрома до 
симптомокомплекса острой почечной недостаточности. 
Транзигорный мочевой синдром может отражать многое: 
нестабильность мембран, нарушения почечной гемоди­
намики и уратного метаболизма, незрелость почек. Пер- 
систрирующий мочевой синдром, особенно смешанного 
характера может быть маркером как нефрита, так и вро­
жденной патологии [13, 16].

Существующие в педиатрической нефрологии 
классификации и группировки заболеваний мочевой сис­
темы представляют, в основном, наследственные и врож­
денные заболевания почек у детей старшего возраста.

Нефрологами до последнего времени используется 
классифицированная схема P. Royer et al. (1973). в кото­
рой представлена так называемая «конституциональная 
патология ОМС». Большое место уделено заболеваниям, 
связанным с почечным дизэмбриогенезом и наследствен­
ной патологией обмена. Однако перечисленные характе­
ристики не отражают этио-патогенетических механизмов 
развития нефропатий у новорожденных на современном 
этапе.

В последние годы в литературу вошел термин 
«гипоксическая нефропатия» [6, 12, 13]. По данным О.Л. 
Чугуновой (1995), она встречается у 32% новорожден­
ных. Гипоксическая нефропатия -  это заболевание почек 
невоспалительного характера являющееся следствием 
острой интранатальной гипоксии и метаболических на­
рушений, характеризующееся обратимым поражением 
канальцевого аппарата [16].

Е.Н. Байбарина (1999), наблюдая и обследуя зна­
чительную группу новорожденных в условиях реанима­
ционного отделения, доказала наличие нефропатий с раз­
витием ОПН у 96% из них. Ею был введен термин ише­



мическая нефропатия и выделены три степени тяжести 
последней.

Маковсцкой Г А. и соавт. (1999) наряду с гипокси­
ей, среди этиологических факторов, воздействующих на 
почку новорожденного, выделена инфекция. Была пред­
ложена рабочая классификация поражения мочевой сис­
темы у новорожденных, больных сепсисом, включающая 
такие характеристики, как группу поражений («токсико- 
инфскционная почка» и инфекция мочевых путей) и их 
клинические варианты.

В. А. Таболин, В.И. Вербицкий и соавт. (1996) ука­
зывают на полиморфизм клинических проявлений неф­
ропатий новорожденных с преобладанием инфекции мо­
чевыводящих путей (ИМВП).

Взяв во внимание классификацию P.P. Rickham,
В.Г. Гелъдт (1994) предлагает объединить патологиче­
ские состояния почек новорожденных в 3 основные 
группы: антенатальные, интранатальные и постнаталъ- 
ные поражения. Группа антенатальных поражений вклю­
чает в себя страдания, обусловленные нарушением внут­
риутробного развития мочевой системы либо несовер­
шенством ее деятельности к моменту рождения или в 
первые недели жизни и носящие временный характер. 
Последнее относится к дисфункциям и патологическим 
состояниям на почве относительной незрелости тканей и 
систем младенца

Дисфункциональные изменения мочевой системы 
занимают особое место в урологии новорожденных и 
грудных детей, поскольку именно в этом возрасте их ча­
ще всего выявляют, проводят необходимую терапию, 
одновременно исключают или подтверждают наличие 
или отсутствие порока развития. Известно, что они могут 
быть вызваны двумя основными причинами: дисфункци­
ей созревания или дисфункцией диспропорции роста.

Группа интранаталъных поражений представлена 
состояниями, связанными с повреждением органов моче­
вой системы в процессе родов. Характер возникших по­
вреждений определяет эту группу заболеваний как ур- 
гентную, которая требует экстренных мероприятий.

Группа постнагальных поражений объединяет за­
болевания, развивающиеся вскоре после рождения ре­
бенка Некоторые из них требуют внимания нескольких 
специалистов - нефролога, уролога, интенсивиста.

При этом подразумевается, в основном, патология, 
развившаяся под воздействием родовой травмы и нозо­
комиальной инфекции. Отсутствуют иные причинные 
расшифровки, а также оценка функционального состоя­
ния почек.

В клинике детских болезней лечебного факультета 
УГМА проблема нефрологии новорожденных и детей, 
раннего возраста разрабатывается с 1995 г. За это время 
находилось под наблюдением более 400 детей в возрасте 
от нескольких суток до 3-х лет жизни с различной пато­
логией ОМС.

Проведенный предварительно этап эпидемиологи­
ческих исследований доказал рост общей нефрологиче- 
ской заболеваемости в регионе до 59,1%, а атрибутивный 
риск развития нефрологической патологии у новорож­
денного, перенесшего воздействие хронической гипок­
сии, достиг 235 на 1000.

До недавнего времени проблема нефропатий у де­
тей рассматривалась с позиции развития вторичных по­
вреждений на фоне порочной дисплазированной почки.

Всегда ли имеет место этот механизм? Какиьга характе­
ристиками отличаются морфологические структуры ор­
ганов и тканей (в том числе ОМС плодов, новорожден­
ных) в результате воздействия гипоксии?

Чтобы ответить на эти вопросы, мы проанализиро­
вали 149 протоколов вскрытий плодов (101) и новорож­
денных (48) от матерей, перенесших гестозы, урогени­
тальную инфекцию, фетоплацентарную недостаточность 
(ФПН) с выписками из историй беременности и родов 
и/или историй развития новорожденных.

Было выявлено несоответствие зрелости плода 
гестационному возрасту в каждом третьем случае (в 
группе сравнения в 11±2%). Регистрировалось недораз­
витие плода по сроку гестации, наличие признаков не­
зрелости центральной нервной системы в виде субэпин- 
димарного глиоза очагов экстрамедуллярного кроветво­
рения в паренхиматозных органах. Отмечалось уменьше­
ние относительной массы почек (0,64±0,2%). выражен­
ной в процентах к общей массе тела плодов и новорож­
денных (в группе сравнения до 0,9±0.1%). Снижение 
массы почек сопровождалось замедлением днфференци- 
ровки нефронов с сохранением большего числа рядов 
почечных телец более высокими показателями их объ­
емной доли и удельной площади поверхности канальцев. 
Содержание эмбриональных нефронов соответственно 
достигало более 5% (в группе сравнения 0,8±0,3%). Эта 
данные, полученные нами, документируют асинхронное 
развитие сосудистого и эпителиального компонентов 
нефрона как результат гипоксического воздействия [3].

Использование при морфометрическом исследо­
вании метода парного корреляционного анализа позволя­
ет проследить взаимосвязь морфометрических парамет­
ров в процессе развития почек с выявлением наиболее 
информативного: число рядов нефронов, количество эм­
бриональных нефронов, относительный объем почечных 
телец. Нарушение развития почечной ткани в зависимо­
сти от пролонгации действия патогенного фактора на 
плод и срока гестации наряду' с незрелостью может про­
являться аномалиями развития и дисплазиями [2. 20].

Показатель врожденных пороков развития (ВПР) 
органов мочевыделения в ходе наших исследований со­
ответствовал ранее опубликованным данным [17] и соот­
носился с результатами проведенного эпидемиологиче­
ского обследования, составляя 14,8%. Но наряду с ВПР. 
нами в 5,5% случаев были зафиксированы нарушения 
дифференцировки нефрогенной ткани с персистировани- 
ем эмбриональных структур, что расценивалось как ор­
ганная дисплазия. Очаги дисплазии были представлены 
сочетанием эмбриональных клубочков, канальцев и ка­
нальцевых кист, кист собирательных трубочек, погру­
женных в соединительную ткань эмбрионального типа. 
Среди диспластических структур встречались непра­
вильно сформированные клубочки с сегментарным скле­
розом.

Таким образом, подводя итог изложенному мате­
риалу, можно сделать вывод о том, что истинное число 
пороков развития почек и органов мочевыделения значи­
тельно превышает известные нам средние показатели. С 
другой стороны, высокий процент проявлений морфоло­
гической незрелости можно рассматривать как прогно­
стически благоприятный факт, свидетельствующий об 
эволюционном резерве в условиях применения совре­
менных перинатальных технологий в акушерских и пе­



диатрических клиниках. В этой связи со всей очевидно­
стью встает проблема так называемой «терапии дозрева­
ния». Представляет большой интерес наиболее полное 
рассмотрение клинических особенностей перинатальных 
нефропатий у детей.

Предполагая динамичность развития нефрологи- 
ческого процесса у пациентов с гипоксией в анамнезе, 
мы воспользовались возможностью наблюдения новоро­
жденных с перинатальной патологией нервной системы 
(ППЦНС) как клинического маркера гипоксии на этапах 
реанимационной помощи, отделения неонатологии и пе­
риода раннего возраста. Новорожденные, перенесшие 
тяжелую сочетанную гипоксию и получавшие реанима­
ционный объем помощи на раннем неонатальном этапе, 
рассматривались нами как группа высокой степени риска 
по развитию неонатальной нефропатии [9]. Прежде все­
го. эта группа пациентов была представлена преимуще­
ственно детьми недоношенными, что уже, a priori подра­
зумевает незрелость систем. Их отличали такие призна­
ки. как несостоятельность иммунобиологической реак­
тивности, нестабильность клеточных мембран и сосуди­
стой стенки, что проявлялось в особенности течения па­
тологического процесса [10]. Всех наблюдаемых пациен­
тов характеризовала быстрая генерализация проявлений 
с развитием синдрома полиорганной недостаточности.

У наблюдаемых нами детей преобладали симпто­
мы поражения нервной системы и дыхательные рас­
стройства, которые нивелировали клинику' нефропатий. 
Тем не менее, такие симптомы как олиго-анурия, отеки - 
пастозность, мочевой синдром присутствовали в 100% 
случаев. Описанное соответствовало синдромальному 
диагнозу ОПН. Отслеживалась прямая взаимосвязь меж­
ду’ сокращением диуреза и нарастающим отечным син­
дромом. Сопровождающими олигурию симптомами яв­
лялись проявления интоксикации, электролитные и гемо- 
динамические нарушения. Чаще регистрировался сме­
шанный мочевой синдром, без четких нозологических 
характеристик, что еще более затрудняло топическую 
диагностику. Лабораторные данные подтверждали нали­
чие острофазового воспаления, характеризующегося раз­
витием эцдотоксикоза тяжелой степени, катаболической 
направленностью метаболизма белка, реологическими 
нарушениями с гипоперфузией почек.

При проведении инструментального исследования 
определялись признаки выраженного отека и низкой 
дифференцировки структур обоих органов. В подобной 
ситуации возникают вопросы. Можно ли рассматривать 
описанные проявления с точки зрения ишемической 
нефропатии, как острофазового состояния, сопровож­
дающейся функциональными нарушениями, или нефро­
патия неонатального периода является самостоятельной 
нозологической формой, имея четко очерченные клини­
ческие проявления и определенные закономерности те­
чения? Отвечая на этот вопрос, мы в целом отметили 
высокую частоту мочевого синдрома у новорожденных, 
перенесших острую и хроническую гипоксию и полу­
чавших терапию на втором этапе с основным диагнозом 
перинатальной травмы нервной системы гшюксико- 
шпемического и пгаоксико-геморрагического генеза. 
При этом определялась прямая зависимость (г=0,796) 
тяжести состояния ребенка с изменениями в анализах 
мочи.

Частота встречаемости мочевого синдрома у детей

со среднс-тяжелым состоянием составляла 38,5, тяжелым 
-61,3 и крайне тяжелым- 90.8%, что совпадает с данны­
ми Байбариной Е.И. (1999). Клинических симптомов 
нефропатии в раннем неонатальном периоде, как прави­
ло. не отмечалось. Обычно они нарастали к 10-14 дню 
жизни пациента и приобретали достаточно четкие (соот­
ветственно нозологической форме) очертания. Эта осо­
бенность объясняется, на наш взгляд, ростом отрица­
тельных воздействий: динамика основного патологиче­
ского процесса с прогрессирующими метаболическими 
нарушениями, присоединение (развитие) инфекционных 
осложнений, гипотермия, значительная медикаментозная 
и инфузионная нагрузка, не всегда адекватная нутритив- 
ная поддержка, приходящихся на днспластическую, не­
зрелую почку новорожденного ребенка.

В представленных нами материалах просматрива­
ются ответы на поставленные вопросы. А именно: неона­
тальные нефропатии имеют ряд формирующихся нозоло­
гических форм. Преобладающей можно считать бактери­
альный (36,6%) и абактериальный (11,3%) интерстици­
альный нефрит. Этот факт согласуется с морфологиче­
скими характеристиками (высоким отставанием роста 
канальцев). Около трети пациентов имели проявления 
гипоксической нефропатии, дальнейшее развитие кото­
рой было весьма проблематичным. В этом же контексте 
можно говорить о возможном раннем формировании ме­
таболической нефропатии. Функциональные нарушения 
почек регистрировались у каждого пятого пациента 
вплоть до развития ОПН.

На этом этапе работы выявились определенные за­
кономерности между клинической формой нефропатии и 
факторами риска ее развития. Диагностические подходы 
данного периода реализовались с использованием обще­
принятого блока обследования, а также применения та­
ких методов, как определение содержания ферментов 
(ЛДГ) и р2-МГ в крови и моче и инструментальных (УЗИ 
с допплерографией сосудов почек). При этом важным и 
принципиально новым является, на наш взгляд, еще один 
клинико-морфологический аспект проблемы -  диагно­
стика малой почки и подтверждение гипоксического ге­
неза ее.

Абсолютным риском развития нефропатий ново­
рожденного, безусловно, является дизэмбриогенстиче- 
ское повреждение почки. Применение математических 
методов анализа (теория распознавания образов -  пакет 
КВАЗАР) подтвердило значимость таких факторов риска 
в развитии ВПР. как инфекция матери, ФПН и угроза 
прерывания беременности в раннем сроке. Анатомо­
морфологически в 60% случаев документировалась о дво­
или двусторонняя гидронефротическая трансформация 
почек. Клинической особенностью нефропатий детей 
данной группы в 100% случаев явился пиелонефрит не­
онатального периода.

В заключении выше изложенного, после проведе­
ния анализа состояний ОМС у детей неонатального воз­
раста, со всей остротой обозначилась проблемма необхо­
димости систематизации их клинических форм. Опыт 
нашей работы показывает, что результаты лечения, а в 
конечном счете, и прогноз определяются следующими 
факторами: этиологией повреждения, временем развития 
и длительностью действия фактора на различных этапах 
внутри- и внеутробного развития и сохранностью функ­
ции.



Таблица 1

Проект рабочей классификации неонатальных нефропатий

Этиология нефропатий
Тип/вариант Функция почек

Врожденные Приобретенные Сочетанные
Генетичсски опосредо­
ванная
Гипоксическая
Инфекционная
метаболическая
Ятрогенная
Смешанная

Анатомические аномалии: 
Дисплазии, гипоплазии, малая 
почка.
ПМР (пузырно­
мочеточниковый рефлюкс) 
Врожденные туболопатии 
Врожденные гломерулопатии

Ишемическая нефропатия, 
Инфекция мочевыводящей 
системы.
Интерстициальный нефрит. 
Метаболическая нефропатия, 
Циркуляторные нефропатии

Пренатально-
постнаталъные

Функция почек 
без нарушения 
ОПН

С этих позиций основные нефрологические забо­
левания периода новорожденности и грудного возраста 
представлены нами в проекте рабочей классификации 
(табл.1).

Адекватность и функциональность данной клас­
сификации мы подтвердили в клинической практике, 
оценивая состояния пациента как в остром периоде, так и 
при пролонгированном наблюдении.

Результаты многолетнего ведения больных с не­
онатальными нефропатиями в нашей клинике показали, 
что дальнейшее наблюдение и обследование пациента на 
амбулаторном этапе должно проводиться в 3-6-9-12-18- 
24 мес жизни ребенка с обязательным привлечением 
нефролога, гинеколога, уролога. Мониторирование паци­
ентов с неонатальными нефропатиями выявило опреде­
ленную динамичность процесса, его возможную транс­
формацию в следующие нозологические формы.В группе 
детей с инфекцией мочевыводящих путей (ИМП) выздо­
ровление регистрировалось у 52,8% пациентов, пиело­
нефрит диагностирован с 3-6 мес у 22,2 и МН -  у 25% 
детей. Дети с ГН к году развернули клинику пиелонеф­
рита -  18,2, ИН -9 ,1 , МН -  22,7%. Выздоровление отме­
чалось у 50% наблюдаемых детей.

Так же в половине случаев были купированы про­
явления МН. Продолжали наблюдаться с данным диагно­
зом 40% пациентов, у одного ребенка с аномалией разви­
тия почек с 9 мес. поставлен диагноз пиелонефрита.

В группе пациентов, перенесших О ПН, выздоров­
ление зафиксировано у 6% детей, ПН и ИН -  12, тубу­
лярные дифункцип — 7.

Еще менее оптимистичны были результаты в 
группе детей с ИН. Выздоровел один ребенок, процесс 
сохранялся у 41% пациентов и у 18% детей на втором 
году жизни был диагностирован ПН.

Таким образом, выздоровление нами было зареги­
стрировано у 45% пациентов. Полученные результаты 
отличаются от данных Ипполитовой Л.И. (1996), фикси- 3. 
ровавшей выздоровление в наблюдаемой группе у 23% 
детей и Чугуновой О. А. (1998) -  у 16,7%. Наиболее час­
тым диагнозом в нашей диспансерной группе был ПН -  
19,6% детей и дисметаболическая нефропатия -  24,7% 
пациентов [11].

В целом, интерстициальный нефрит регистриро­
вался нами у 10,7% пациентов. Нейрогенная дисфункция 
мочевого пузыря - у 30,9%.

Трехлетнее наблюдение показало самый низкий 
процент выздоровления и высокий инвалидизации (10,5 
при 2,4% в иных группах) у пациентов с ИН и развивших 
клинику ОПН.

Все изложенное свидетельствует о медленно про­
текающем обратном развитии патологического процесса 
в ОМС и постепенном восстановлении функций нефрона 
у детей, перенесших заболевания почек в периоде 
новорожденности [13]. Тем не менее, следует отметить, 
что у 76% детей на фоне профилактических и лечебных 
мероприятий наблюдалась клинико-лабораторная 
ремиссия заболевания. Таким образом, опыт нашей 
работы показывает, что результаты лечения, а в 
конечном счете и прогноз определяются двумя 
основными факторами: степенью повреждения
мочевыводящей системы, временем постановки диагноза 
и выбором адекватной лечебной тактики.

В данном аспекте представляются оправданными 
рекомендации к пересмотру мероприятий организацион­
ного характера: введение в диагностический стандарт 
второго этапа выхаживания новорожденных специфиче­
ских лабораторных и инструментальных тестов, повы­
шение осведомленности неонатологов о клинических 
особенностях нефропатий, пересмотр лечебных техноло­
гий.

Предлагаемая классификация перинатальных неф­
ропатий в определенной степени условна и не вмещает 
всего многообразия существующей патологии. Она ори­
ентирована на более часто встречающиеся состояния. 
Некоторые из них представлены в дискуссионном плане.
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