
НЕФРОЛОГИЯ

107ISSN 1992�5913   Современная педиатрия  5(77)/2016

Читайте нас на сайте: http://med
expert.com.ua

Хроническая почечная недостаточность (ХПН) —
комплекс симптомов, которые вызваны нараcтаю�

щим необратимым повреждением и гибелью нефронов.
Почечная недостаточность давно перестала быть узкой
проблемой, которую решают только врачи�нефрологи.
Многообразие причин и симптомов ХПН, тяжелейшие
последствия этого заболевания привлекают внимание
специалистов разных специальностей, в том числе педиа�
тров и детских нефрологов. Актуальность проблемы про�
филактики, ранней диагностики и лечения ХПН растет 
с каждым годом [3,4,6].

В 2002 году National Kidney Fondation, как эквивалент
диагноза, введен новый термин — «хроническое заболева�
ния почек», поскольку, как правило, при развитии ХПН
уточнение конкретной причины заболевания теряет свою
актуальность.

Хроническое заболевание почек (ХЗП) — интеграль�
ный диагноз, который характеризуется морфологически�
ми, функциональными, клиническими и лабораторными
признаками поражения почек более 3�х месяцев или сни�
жением скорости клубочковой фильтрации (СКФ) 
<60 мл/мин/1,73 м2 [5].

По данным МЗ Украины, распространенность заболе�
ваний органов мочевыделительной системы у детей за
последние 5 лет возросла с 40 до 56 на 1000 детского насе�
ления. Согласно статистике ВОЗ, диагноз ХПН ежегодно
устанавливают 3–50 детям из 1000 000. Каждый год 

4–6 детей из 1 000 000 в возрасте до 15 лет должны получать
заместительную почечную терапию по причине ХПН [3,6]. 

В отличие от взрослых, у которых наиболее частыми
причинами ХПН являются хронический гломерулоне�
фрит, сахарный диабет и артериальная гипертензия (АГ),
у детей этиологические факторы ХПН можно разделить
на группы в зависимости от возраста.

В раннем возрасте это наследственные и врождённые
заболевания почек (агенезия или гипоплазия, поликистоз,
микрокистоз почек, двусторонний гидронефроз, мегауре�
тер и другие пороки развития почек), а также последствия
перенесенных острых заболеваний почек, гемолитико�уре�
мический синдром, канальцевый некроз [1,2,11].

В дошкольном и школьном возрасте ХПН развивается
у детей с приобретенными заболеваниями почек (гломе�
рулонефрит, капилляротоксический и волчаночный
нефрит, тубулоинтерстициальные болезни почек).

У новорожденных может развиваться острое поврежде�
ние почек, чаще гипоксического, гиповолемического гене�
за; ХПН может манифестировать в более поздние сроки.

Независимо от этиологического фактора, механизм
развития ХПН основан на уменьшении количества дей�
ствующих нефронов, значительном снижении скорости
клубочковой фильтрации (СКФ), нарушениях водно�
электролитного, белкового обмена, что приводит к
задержке в организме мочевины, креатинина, мочевой
кислоты, индола, органических кислот и других продук�
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Таблица 1
Стадии хронического заболевания почек и хронической почечной недостаточности
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тов промежуточного метаболизма, которые обуславлива�
ют клиническую картину ХПН и определяют тяжесть
состояния больного [2,11].

Важным моментом в развитии ХПН является медлен�
ное, скрытое прогрессирование нарушения всех почечных
функций, о которых больной или его родители обычно не
подозревают. 

Общепринятым считается, что признаки почечной
недостаточности появляются при гибели 60–75% нефро�
нов; симптоматика ХПН развивается при снижении СКФ
ниже 30 мл/мин. Больные со снижением скорости клу�
бочковой фильтрации ниже 15 мл/мин нуждаются в про�
ведении заместительной почечной терапии (хронический
гемодиализ или перитонеальный диализ) [10,12]. 

Основным показателем в оценке стадии ХПН являет�
ся СКФ, которая рассчитывается для детей по формуле
Шварца. В зависимости от величины этого показателя
различают пять степеней ХПН [2,5,8,9].

Лечение ХЗП и ХПН у детей проводится в соответ�
ствии с приказом МЗ Украины №385 от 20.07.2005 г. 
с учетом стадии ХЗП или ХПН (табл. 1) [2,5,9].

В зависимости от клинических проявлений, различа�
ют четыре стадии ХПН: 

— латентную (клинически не проявляется, возможна
лишь легкая утомляемость и сухость во рту);

— компенсированную (клинические проявления
латентной стадии становятся более выраженными,
проявляются чаще, возникает полиурия до 2–2,5 л 
в сутки); 

— интермиттирующую (нарушается электролитный и
кислотно�щелочной баланс, возникают жалобы на
общую слабость, повышенную утомляемость, сни�
жение или отсутствие аппетита, жажду; периодиче�
ски, в связи с обострением основного заболевания,
состояние больных ухудшается, а после лечения
отмечается положительная динамика); 

— терминальную (характеризуется выраженными
нарушениями функций органов и систем, измене�
ния в них носят необратимый характер). 

Одним из ведущих симптомов ХПН являются отеки
(периферические и полостные). Артериальная гипертен�
зия является распространенным осложнением со стороны
сердечно�сосудистой системы, нередко в тяжелой злока�
чественной форме. На поздних стадиях ХПН у пациентов
появляются ремоделирование миокарда, сердечная недо�
статочность и аритмии. Со стороны кроветворной систе�
мы характерно развитие анемии, нарушение свертываю�
щей системы крови. Дыхательная система страдает от
последствий ХПН в меньшей степени и способна доволь�
но долго компенсировать возникающие нарушения. Лишь
на терминальных стадиях ХПН проявляется отеком лег�
ких, который в большинстве случаев претерпевает обрат�
ное развитие при проведении гемодиализа [2,7,8,10,11].

К проявлениям ХПН относят нарушение фосфорно�
кальциевого обмена с последующим увеличением синтеза
паращитовидных гормонов и развитием симптомов вто�
ричного гиперпаратиреоза в виде «почечной остеодистро�
фии» (остеопороза и остеофиброза), образования очагов
кальцификации в стенках кровеносных сосудов, подкож�
ной клетчатке и т.д. Результатом течения вторичного
гиперпаратиреоза чаще всего являются кардиомиопатия,
нейропатия и энцефалопатия [1,2].

По мере повреждения большого количества нефронов
развивается дефицит аминокислот (особенно незамени�
мых), белковая недостаточность, приводящая к потере
мышечной массы и истощению. Страдают и другие виды

обмена веществ — углеводный и жировой. Формируются
вторичные иммунодефицитные состояния.

Продолжительность и степень выраженности указан�
ных повреждений определяют интенсивность интоксика�
ции, выраженность воздействия ее на жизненно важные
органы и системы, выраженность симптомокомплекса
хронической уремии. 

К сожалению, большинство ХЗП имеет прогресси�
рующее течение, которое в конечном итоге приводит 
к необратимому нарушению функции почек с последую�
щей инвалидизацией и/или гибелью больного.

Особого внимания заслуживает развитие ХПН 
у пациентов с наследственно детерминированной патоло�
гией почек. Редко встречающийся акроренальный син�
дром (АРС) — дефект развития конечностей в сочетании
с аномалией почек, сопровождающийся расщеплением
кистей или ступней (эктродактилией), в более редких
случаях наблюдаются дефекты лучевой и локтевой, 
а также большеберцовой и малоберцовой костей. Анома�
лии почек являются составляющей синдрома, включают
агенезию, поликистоз. Возможна патология полости рта и
нижней челюсти, трахеи и бронхов. Распространённость
АРС составляет 1 случай на 1 000 000, тип наследования
— аутосомно�рецессивный. В литературе описано около
20 пациентов с подобным синдромом [13].

В качестве клинической иллюстрации прогрессирова�
ния ХПН у ребенка с генетически детерминированной
наследственной патологией почек приводим историю
болезни пациента Б., 11 лет, который поступил в КУОЗ
«Областная детская клиническая больница г. Харькова» 
с жалобами на многократную рвоту, резкую вялость,
заторможенность, потерю в весе, сонливость, повышение
температуры до 37,6°С.

Анамнез заболевания: со слов матери, ребенок болеет в
течение месяца, когда появились вялость, слабость, отме�
чалась повторная рвота. Ухудшение состояния родители
связывали с погрешностью в питании (употребление
недоброкачественного твердого сыра). За медпомощью не
обращались, лечились на дому, ребенок принимал активи�
рованный уголь. 

Через неделю от начала заболевания появились пас�
тозность нижних конечностей, отеки на лице, шее, дипло�
пия, нарастала слабость. Появление отеков мать связыва�
ла с проявлениями аллергии, которые отмечались 
у ребенка ранее. В последующем ухудшился аппетит,
сохранялась слабость, повторная рвота, появилось пока�
шливание, снижение диуреза. Ребенок осмотрен врачом
скорой медицинской помощи, заподозрено ущемление
паховой грыжи, от госпитализации и обследования 
в условиях стационара родители отказались. Через три
недели с момента ухудшения состояния температура тела
у ребенка повысилась до 37,6°С, появился тремор конеч�
ностей, покашливание, ощущение «булькания» в грудной
клетке, участилась рвота. Повторно вызвана бригада ско�
рой медицинской помощи, ребенок доставлен в КУОЗ
«Областная детская клиническая инфекционная больни�
ца». При поступлении выявлена гипергликемия (сахар
крови — 13,1 ммоль/л), установлен предварительный
диагноз: «Сахарный диабет I тип, впервые выявленный».
Для дальнейшего обследования и лечения направлен 
в КУОЗ ОДКБ, где в связи с тяжестью состояния госпи�
тализирован в отделение анестезиологии и интенсивной
терапии.

Анамнез жизни: ребенок от 4�й беременности, проте�
кавшей физиологично. Роды 4�е, срочные, в сроке геста�
ции 39–40 недель с массой тела при рождении 3000 грам�
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мов. На грудном вскармливании до 2,5 лет. Рос и разви�
вался с незначительной задержкой: ходит с 2�х лет в связи
с особенностями строения нижних конечностей (эктро�
дактилия). В анамнезе, со слов матери, пищевая аллергия
на красную рыбу, красные овощи и фрукты. С последним
родители связывали периодически появлявшуюся отеч�
ность век. Из перенесенных заболеваний отмечают ОРВИ. 

Со слов матери, на первом году жизни при проведении
УЗИ было обнаружено уменьшение почек в размерах,
однако в дальнейшем УЗИ не проводилось, ребенок не
обследовался. Известно, что первый ребенок в семье умер
в периоде новорожденности от множественных врожден�
ных пороков развития (патология верхних и нижних
конечностей, патология почек). Два брата — 19 и 14 лет —
здоровы; мать — 45 лет, отец — 49 лет, на диспансерном
учете у специалистов не состоят. 

При поступлении: рост 135 см, вес 24 кг, 
ИМТ=13,3 кг/м2. Состояние тяжелое, что обусловлено
метаболическими, водно�электролитными нарушениями.
Сознание сомнолентное, гиподинамичный, продуктив�

ный контакт затруднен, речь малосвязная. Зрачки
OD=OS, фотореакции сохранены, симметричные. Менин�
геальные знаки отрицательные. Температура тела на нор�
мальных и субфебрильных цифрах. Резкая бледность
кожных покровов и слизистых оболочек, кровоподтеки на
коже лица, живота, бедер, нижних и верхних конечностях.
Одутловатость лица, отеки по передней брюшной стенки,
на нижних конечностях. Обращала на себя внимание
эктродактилия верхних и нижних конечностей (врождён�
ный дефект конечностей в виде недоразвития, частичного
сращения или отсутствия пальцев рук или ног).

Язык сухой, обложен белым налетом. Тахипноэ, при
перкуссии в легких укорочение легочного звука в базаль�
ных отделах. Аускультативно: дыхание ослаблено, справа
мелкопузырчатые влажные хрипы. Тоны сердца приглу�
шены, деятельность ритмичная, систолический шум опти�
мумом в III–IV межреберье слева. ЧСС — 102 в мин., 
АД — 140/100 мм рт.ст. Живот при пальпации мягкий.
Печень +6,0 см, плотная. Селезенка не пальпируется. 
При проведении очистительной клизмы получен стул
темно�коричневого цвета. По мочевому катетеру получено
90,0 мл мочи, соломенно�желтого цвета. Креатинин крови
0,947 ммоль/л (более 15 N), мочевина крови 91,0 ммоль/л
(более 14 N), СКФ=5 мл/мин, что соответствовало терми�
нальной стадии ХПН.

При поступлении в КУОЗ ОДКБ проведены следую�
щие обследования:

• клинический анализ крови: эр. — 2,0x1012/л, Нв — 56 г/л,
ЦП. — 0,8, Тр. —72x109/л, рет. — 1,8%, Л — 15x109/л, б. —
0%, эоз. — 1%, п.я — 5%, с.я — 89%, лимф. — 3%, м. — 
2%, СОЭ 48 мм/ч (анемия тяжелой степени, тромбоци�
топения, нейтрофилез, ускоренное СОЭ);

• клинический анализ мочи (моча получена мочевым
катетером):

рН — кислая, относительная плотность — 1008, белок —
7,34 г/л, эпителий пузыря 1–3 в п/з, лейкоциты 2–4 в п/з,

Рис.1. Правая кисть

Рис. 2–3. Левая кисть

Рис. 4. Нижние конечности
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эритроциты не измененные единичные в п/з, цилиндры —
нет, слизи — нет;

• анализ мочи по Зимницкому: удельный вес — 1011,
изостенурия, суточная потеря белка — 0,29 г;

• анализ мочи на бактериурию: роста не выявлено;
• биохимическое исследования крови: СКФ — 

5–12,5 мл/мин, общий белок — 68,1 г/л, глюкоза
крови — 8,3 ммоль/л, креатинин крови — 
0,947 ммоль/л, мочевина — 91,0 ммоль/л, азот моче�
вины — 208 ммоль/л, время светрываемости 
крови — 5 мин 45 с;

• гликозилированный гемоглобин — 6,56%;
• острофазовые показатели: гаптоглобин — 1,7; СРБ ++;
• обследование на гепатиты: гепатит В (Hbs�ag) —

отрицательный, гепатит С (HCV�суммарные АТ) —
отрицательный, ЦМВ (ПЦР) — отрицательный; 

• УЗИ почек и мочевого пузыря: уменьшение линей�
ных размеров почек (длина 4,4 см, ширина 3,0 см),
положение типичное, неправильной формы с неров�
ными контурами, эхогенность повышена, корково�
мозговая дифференциация отсутствует. Слева кро�
воток в почке не определяется. Паранефрий не
изменен. УЗИ�признаки сморщивания почек;

• ДЭХОКГ: дилятация левых камер, конечно�диасто�
лический диаметр левого желудочка — 43 мм.
Митральная недостаточность II ст. Снижение сокра�
тительной способности миокарда (ФВ=52%) при
ЧСС 86 уд в 1 мин;

• ЭКГ: синусовая тахикардия, вольтаж в норме, наруше�
ния реполяризации задней стенки левого желудочка.  

Консультации специалистов:
• эндокринолог: транзиторная гипергликемия;
• невролог: синдром церебральной недостаточности

на фоне основного заболевания;
• окулист: ангиопатия сетчатки по гипотоническому

типу обоих глаз; 
• гастроентеролог: эрозивный гастродуоденит; 
• детский уролог: водянка правого яичка;
• стоматолог: стоматологических заболеваний 

не выявлено;
• кардиолог: вторичная артериальная гипертензия,

вторичная кардиомиопатия;
• генетик: акроренальный синдром (гипоплазия

почек, почечная недостаточность, эктродактилия).
На основании вышеизложенного был установлен клини�

ческий диагноз: «Акроренальный синдром. Эктродактилия
верхних и нижних конечностей. Хроническое заболевание
почек V ст. Почечная дисплазия (вторично сморщенные
почки). Хроническая почечная недостаточность IV ст. 
(терминальная стадия). Вторичная артериальная гипертен�
зия. Вторичная кардиомиопатия. Уремическая энцефалопа�
тия. Уремический пульмонит, гидроторакс. Асцит». 

Тяжесть состояния больного, анурия, стойкая 
артериальная гипертензия, высокий уровень азотистых
шлаков явились основанием для начала проведения
заместительной почечной терапии — экстренного 
гемодиализа.

Сеансы хронического программного гемодиализа
были начаты с использованием центральных катетеров 
(левая подключичная вена (d�1,0), левая бедренная вена 
(d�1,4) на аппарате Fresenius 5008 S с объемом ультрафильт�
рации от 1500 до 2500 мл, скорость УФ — 150–180 мл/мин;
с последующим формированием артериовенозной фисту�
лы на левой верхней конечности, что позволило увели�
чить скорость ультрафильтрации до 200 мл/минуту,
согласно соответствующим рекомендациям [4].

Медикаментозное лечение было направлено на сниже�
ние гиперазотемии и коррекцию водно�электролитных
нарушений, обмена веществ, борьбу со стойкой арте�
риальной гипертензией, анемией.

Терапия: 
диета № 7 Г;
— антикоагулянты — гепарин 100 Ед/кг/сут; 
— гипоазотемическая терапия (глутаргин, смекта, сор�

бекс);
— мембраностабилизаторы, антиоксиданты (тиотриа�

золин, армадин, корнивит);
— с целью коррекции фосфорно�кальциевого обмена

(кальций Д3�никомед);
— терапия анемии (ферум�лек, эпобиокрин, трансфу�

зия эритроцитарной массы с удаленным тромболей�
кослоем);

— подбор антигипертензивных препаратов (моэкс, диа�
кардин, ирбитан, эбрантил, максогамма, фенигидин);

— коррекция гипопротеинемии (альбумин в/в кап,
кетостерил реr os);

— антибиотикотерапия (последовательно цефурок�
сим, амицил); 

— сосудистые препараты (L�лизина эсцинат, магния
сульфат, винпоцетин, сермион). 

На фоне проводимой комплексной терапии в течение
1�го месяца пребывания в стационаре самочувствие 
и состояние ребенка несколько улучшились, но сохраня�
лась высокая артериальная гипертензия (от 140/90 до
210/115 мм рт.ст). В последующем развилась патологиче�
ская неврологическая симптоматика (прогрессирование
нарушения сознания, судороги, парез правых конечно�
стей, больше верхних). При проведении ЭЭГ выявлены
грубые нарушения паттерна ЭЭГ: очаги медленноволно�
вой активности в левых центрально�височных отведениях
(проекция левой среднемозговой артерии — СМА), пра�
вой лобной области; грубая медиобазальная дисфункция.

На основании клинико�инструментальных данных 
и изменений на ЭхоЭГ, ЭЭГ установлен диагноз: «Острое
нарушение мозгового кровообращения (ОНМК) сосуди�
стого, метаболического характера в бассейне левой СМА,
судорожный синдром».

Консилиум специалистов Харьковского областного кли�
нического центра урологии и нефрологии им. В.И. Шапова�
ла (директор — д.мед.н., проф В.Н. Лессовой), с участием
врачей — неврологов, урологов, анестезиологов, трансплан�
тологов констатировал, что проведение родственной транс�
плантации почки противопоказано в связи с перенесенным
острым нарушением мозгового кровообращения. Рекомен�
довано рассмотреть вопрос о дальнейшей тактике через три
месяца после эпизода ОНМК.

В дальнейшем на фоне проводимой патогенетической
и симптоматической терапии, программного гемодиализа
в течение двух месяцев состояние ребенка оставалось
тяжелым, однако самочувствие значительно улучшилось.
Ребенок в сознании, на осмотр реагирует адекватно, 
проявления уремической энцефалопатии уменьшилось.
Температура тела на нормальных цифрах. Уменьшилась
бледность кожи, видимые слизистые бледно�розовые,
высыпаний на коже нет. Периферические отеки нижних 
и верхних конечностей, мягких тканей лица, передней
брюшной стенки выражены минимально, уменьшаются
после проведения сеансов гемодиализа. Тахипноэ 
нет. За время пребывания в клинике наблюдается тенден�
ция к стабилизации артериального давления
(120/80–160/100 мм рт.ст.), не требующая экстренной
медикаментозной коррекции. Достигнута адаптация 
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Клінічне спостереження і тактика ведення хронічної ниркової недостатності у дитини зі спадково детермінованою

патологією нирок

М.О. Гончарь1, Г.С. Сенаторова1, Г.Р. Муратов1,2, О.М. Пушкарь2, Т.Ф. Колібаєва2, Н.М. Яблонська2, І.М. Галдіна1,2, А.О. Хомовська1

1Харківський національний медичний університет, Україна 
2КЗОЗ «Обласна дитяча клінічна лікарня», м. Харків, Україна

Різноманіття причин і симптомів хронічної ниркової недостатності, важкі наслідки захворювання привертають увагу фахівців різних спеціальностей,
внаслідок чого ниркова недостатність давно перестала бути вузькою проблемою, яку вирішують тільки лікарі%нефрологи. У статті описано клінічне
спостереження малосимптомного на початку хронічного захворювання нирок, що перебігає прогредієнтно, у дитини з генетично детермінованим
акроренальним синдромом, що призвело до пізньої діагностики термінальної стадії хронічної ниркової недостатності, яка потребувала проведення
замісної терапії. Обґрунтована необхідність своєчасної діагностики і пильного спостереження за дітьми зі спадково детермінованими хворобами
нирок, що супроводжуються формуванням хронічної ниркової недостатності, що веде до інвалідизації хворого і в термінальній стадії часто вимагає
застосування високовартісних методів замісної терапії.
Ключові слова: хронічна ниркова недостатність, діти, акроренальний синдром, гемодіаліз.

Clinical observation and management of chronic renal failure in a child with hereditary determined pathology of kidneys

M.A. Gonchar1, A.S. Senatorova1, G.R. Muratov1,2, E.M. Pushkar2, T.F. Kolibaeva2, N.N. Yablonskaya2, I.M. Galdina1,2, A.A. Homovskaya1

1Kharkov National Medical University, Kharkov, Ukraine
2Municipal Health Care Regional Children's Hospital, Kharkov, Ukraine

The variety of the causes and symptoms of chronic renal failure, severe consequences of the disease attracted the attention of professionals of different spe%
cialties, thus, renal failure has long ceased to be a narrow problem which is solved only by doctors%nephrologists. In article is described clinical observation
of oligosymptomatic at the beginning of the disease, progredient proceeding, a chronic disease of kidneys in the child with genetically determined acrorenal
syndrome, that led to late diagnosis of end%stage chronic renal failure required replacement therapy. The reasonable necessity of timely diagnosis and care%
ful observation of children with hereditary determined diseases of kidneys which are followed by forming of chronic renal failure, which is leading to the
patient's disability, and in the end%stage often requires the use of expensive methods of replacement therapy.
Key words: chronic renal failure, children, acrorenal syndrome, hemodialysis.
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Сведения об авторах:

к гемодиализу; показатели азотистого обмена: креатинин
0,25–0,41 ммоль/л, мочевина 6,2–12,5 ммоль/л. Сократи�
лись размеры печени до +2,0 см ниже края реберной дуги.
Сохраняется анурия.  

В настоящее время состояние ребенка остается тяже�
лым, но стабильным, пациент готовится к проведению
родственной трансплантации почки. 

Таким образом, особенностью данного клинического
наблюдения является малосимптомное в начале заболевания,

прогредиентное течение ХЗП, поздняя диагностика ХПН IV ст.
у ребенка с наследственной отягощенностью по заболеванию
почек — акроренальным синдромом, что свидетельствует о
недостаточной настороженности/осведомленности медицин�
ских работников относительно данного заболевания. 

Вышеизложенное обосновывает целесообразность
популяризации знаний о принципах диспансеризации 
и диагностики ХПН у детей с наследственно детермини�
рованной патологией почек.
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