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Резюме
Введение. Дисплазия соединительной ткани — нарушение развития соединительной ткани в эмбриональном и постнаталь-
ном периодах — это генетически детерминированное состояние, характеризующееся дефектами волокнистых структур 
и основного вещества соединительной ткани, приводящее к расстройству гомеостаза на тканевом, органном и организмен-
ном уровнях в виде различных морфофункциональных нарушений висцеральных и локомоторных органов с прогредиент-
ным течением, определяющее особенности ассоциированной патологии, а также фармакокинетики и фармакодинамики 
лекарств. В силу повсеместного присутствия соединительной ткани в организме, ее изменения носят распространенный 
характер, что приводит к многообразным клиническим проявлениям, затрагивающим все органы и системы. Всеобъемлющее 
распространение в организме соединительной ткани определяет полиорганность поражений при ее дисплазии. Синдром 
дисплазии соединительной ткани довольно часто сочетается с патологией органов мочевой системы. Проблеме заболева-
ний почек у детей уделяется особое внимание в педиатрии. Раннее выявление ренального поражения у детей с дисплазией 
соединительной ткани представляет трудности и является актуальным вопросом. Изучение особенностей течения патоло-
гии почек на фоне дисплазии соединительной ткани у детей необходимо для выделения группы пациентов высокого риска 
по формированию и прогрессированию нефропатий.
Цель работы. Представить клинический случай поражения мочевой системы на фоне дисплазии соединительной ткани 
у ребенка 7 лет.
Материалы и методы. Пациент О., 2016 года рождения, обследован в ГАУЗ «ОДКБ». При обследовании ребенка применялся 
клинико-генеалогический и функциональные методы исследования (ультразвуковое исследование органов брюшной полости 
и забрюшинного пространства, электрокардиография, суточное мониторирование артериального давления), клиническое 
и биохимическое исследование крови и мочи. 
Заключение. Проблема поражения почек при суточном мониторировании артериального давления является актуальной 
в нефрологической практике. Таким образом, ранняя диагностика поражения почек при дисплазии соединительной ткани 
и их своевременная коррекция необходимы для предотвращения формирования и прогрессирования хронической болезни 
почек.
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П роблемы заболеваний почек у детей являются акту-
альными в педиатрии [1, 5]. В структуре нефроло-
гической патологии ведущая роль принадлежит 
аномалиям развития почек и мочевыделительной 

системы (МВС) [4].
В последнее время внимание исследователей привлекает 

состояние соединительной ткани у детей. Дисплазия соеди-
нительной ткани (ДСТ) – генетически детерминирован-
ное нарушение ее развития, характеризующееся дефектами 
ее основного вещества и волокон.

Выделяют две группы ДСТ. К первой группе относят редко 
встречающиеся дифференцированные дисплазии с извест-
ным генным дефектом определенного типа наследования 
и с четкой клинической картиной – синдромы Марфана, 
Элерса – Данлоса, несовершенный остеогенез и др. Эти забо-
левания относятся к наследственным нарушениям синтеза 
коллагена – коллагенопатиям [1, 5].

Вторую группу составляют недифференцированные ДСТ 
(НДСТ), наиболее часто встречающиеся в педиатрической 
практике. В отличие от дифференцированных дисплазий, 
НДСТ – это генетически гетерогенная патология, обуслов-

ленная изменениями в геноме вследствие внутриутробных 
мультифакторных воздействий на плод. В подавляющем 
большинстве случаев генный дефект при НДСТ остается 
неустановленным. Основной характеристикой этих диспла-
зий является широкий спектр клинических проявлений без 
определенной четкой клинической картины [8].

Обычно встречаются недифференцированные полиген-
ные формы ДСТ, которые диагностируются у 20-70% детей 
в популяции и проявляются гипермобильностью суставов, 
гиперрастяжимостью кожи, деформацией позвоночника, 
а также изменениями со стороны внутренних органов [4].

У детей, имеющих признаки ДСТ, выявляется широкий 
спектр заболеваний МВС: хронические пиелонефриты, гло-
мерулонефриты, интерстициальный нефрит, нефропоптоз, 
различные виды аномалий развития мочевыводящих путей 
и почек. 

Стабилизация функционального состояния почек, верхних 
и нижних мочевых путей, устранение интеркуррентных забо-
леваний являются главной целью выбора лечебной тактики 
у пациентов с заболеваниями почек и МВС на фоне ДСТ, что 
особенно важно у детей.
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Abstract 
Background. Connective tissue dysplasia — impaired development of connective tissue in the embryonic and postnatal periods, a geneti-
cally determined condition characterized by defects in fibrous structures and the basic substance of connective tissue, leading to a disorder 
of homeostasis at the tissue, organ and organizational levels in the form of various morphofunctional disorders of visceral and locomotor 
organs with a progressive course, determining the features of associated pathology, as well as pharmacokinetics and pharmacodynamics 
of drugs. Due to the ubiquitous presence of connective tissue in the body, its changes are widespread, which leads to a variety of clini-
cal manifestations affecting all organs and systems. The comprehensive spread of connective tissue in the body determines the multiple 
organicity of lesions in connective tissue dysplasia syndrome. Connective tissue dysplasia syndrome is quite often combined with pathol-
ogy of the organs of the urinary system. Special attention is paid to the problems of nephrology in children in pediatrics. Early detection 
of a real lesion in children with connective tissue dysplasia is difficult. Early diagnosis of possible renal complications in DST in children 
has become a very relevant issue in the modern world. The study of the features of the course of kidney pathology against the background 
of connective tissue dysplasia in children is necessary to identify a group of patients at high risk for the formation and progression of 
nephropathies.
Objective. The aim of the study was to present a clinical case of urinary system lesion against the background of connective tissue dysplasia 
in a 7-year-old child.
Materials and methods. Patient O., born in 2016, was examined at the State Medical Institution "CSTO". During the examination of the 
child, the clinical and genealogical method, functional research methods (ultrasound examination of the abdominal cavity and retroperito-
neal space, electrocardiography, daily monitoring of blood pressure), clinical and biochemical examination of blood and urine were used.
Conclusion. The problem of kidney damage in connective tissue dysplasia is relevant in nephrological practice. Thus, early diagnosis 
of kidney damage in connective tissue dysplasia and their timely correction are necessary to prevent the formation and progression of 
chronic kidney disease.
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Цель: описать клинический случай дисплазии мочевой 
системы.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 
Пациент О., 2016 года рождения, находился на стацио-

нарном лечении в ГАУЗ «ГКБ № 6 Оренбурга» с диагнозом: 
«Тотальная дисплазия мочевой системы. Корригированный 
стеноз пиелоуретерального сегмента (ПУС), уретеровези-
кального соустья (УВС) единственной левой почки (пла-
стика ПУС). Уретеронеоцистоанастомоз (УЦНА) слева 
(июнь 2016 г.). Нефруретерэктомия справа (октябрь 2016 г.) 
по поводу рефлюксирующего уретерогидронефроза 3-й 
стадии. Хронический вторичный пиелонефрит, ремиссия. 
Хроническая болезнь почек (ХБП) С2А1».

Сопутствующий диагноз: «Атопический дерматит, детская 
форма, неполная ремиссия. Дисфункция синусового узла 
вегетативного генеза. Нарушение колонизационной рези-
стентности толстого кишечника с патологическим высевом 
Proteus mirabilis».

Жалобы при поступлении: на отечность век по утрам, помут-
нение мочи. 

Из анамнеза: родился от первой беременности, первых 
родов, в срок. Масса тела при рождении – 3590 г (5-й кори-
дор), длина – 52 см (5-й коридор). Физическое развитие 
гармоничное, пропорциональное. Грудное вскармливание 
до 25 месяцев. Перенесенные заболевания – острые респира-
торные вирусные инфекции, переднешейный лимфаденит, 
сиалоденит слева, сальмонеллез. Аллергологический и гене-
алогический анамнезы не отягощены. 

Внутриутробно на 22-й неделе выявлены двусторонний 
уретерогидронефроз. При рождении мочевой синдром 
(лейкоцитурия, бактериурия, микрогематурия до 10 в поле 
зрения). В первый месяц жизни проведено рентгеноуроло-
гическое обследование: внутривенная урография – урете-
рогидронефроз справа с утратой функции, полифокальная 
дисплазия: стеноз ПУС, УВС слева; цистография – пузырно-
мочеточниковый рефлюкс 3-й степени справа. Проведена 
пластика ПУС, УЦНА слева (июнь 2016 г.). Уровень моче-
вины на момент обследования – 3,2 ммоль/л, креатинина – 
70 мкмоль/л. 

Контроль внутривенной урографии на 6-м месяце жизни – 
справа функции нет, слева к 120-й минуте – снижение 
интенсивности контрастирования. Креатинин сыворотки – 
76,1-60,8 мкмоль/л. В предоперационном периоде атака пие-
лонефрита. Проведена нефруретерэктомия справа (октябрь 
2016 г.), рекомендован контроль через 6 месяцев. 

В декабре 2017 г. была проведена контрольная внутривенная 
урография – положительная динамика: результат операции 
удовлетворительный, цистоскопия – выраженные явления 
тригонита. В общем анализе мочи (ОАМ) – микрогематурия 
до 8 в поле зрения. Проведен курс антибиотикотерапии. 

Скорость клубочковой фильтрации (СКФ) – 67,2 мл/мин 
(креатинин – 66,8 мкмоль/л): диагностирована ХБП С1А0. 
Рекомендован контроль через 1 год. 

В феврале 2018 г. в связи с рецидивом микрогематурии 
пролечен амбулаторно Канефроном. В динамике сохраня-
ется микрогематурия до 23 в поле зрения. При контроле 
посева мочи на флору в июне 2018 г. высевались Citrobacter, 
Enterococcus faecalis в диагностическом титре. Получал амбу-
латорное лечение Канефроном, Фурамагом, фитотерапию – 
моча санировалась. В сентябре 2019 г. мочевой синдром 
в виде микрогематурии, СМАД отсрочен из-за раннего воз-
раста ребенка. 

В декабре 2018 г. при контроле внутривенной урографии – 
результат операции удовлетворительный. атак ренальной 
инфекции нет, СКФ – 90,3 мл/мин, ХБП С1А0. Рекомендован 
контроль через 2 года. В динамике в ОАМ рецидивирующая 
микрогематурия (единичные в поле зрения). 

При контрольном обследовании в апреле 2019 г.: СКФ по 
Шварцу – 78 мл/мин, креатинин сыворотки – 40 мкмоль/л, 
что соответствует ХБП С2А1. Хронический вторичный пие-
лонефрит в стадии ремиссии, корригированный гидронефроз 
единственной левой почки. СМАД – артериальной гипер-
тензии нет. 

Рост – 96 см (4-й коридор), масса тела – 15 кг (4-й кори-
дор). Физическое развитие гармоничное. Телосложение 
пропорциональное, нормостеническое. Адекватного пита-
ния. Определяются стигмы дизэмбриогенеза: приросшие 
мочки уха, гиперрастяжимость кожи, гипермобильность 
суставов.

Параклинические исследования
Ультразвуковое исследование (УЗИ) почек. Контур левой 

единственной почки ровный и четкий. Положение типичное. 
Смещаемость в норме. Размеры – 99 × 44 × 48 мм. Форма 
бобовидная. Паренхима – 13,8 мм. Эхогенность – средняя. 
Корковый и мозговой слои дифференцируются. При цветном 
допплеровском картировании кровоток до капсулы слева. 
Почечный синус не деформирован. 

Мочевой пузырь. Объем – 330 мл, переполнен, дефор-
мирован. Внутренний контур четкий, ровный. Стенки – 
1,2 мм, просвет свободный. Мочеточники не визуализиру-
ются. Объем остаточной мочи – 14 мл.

ЭКГ: ритм синусовый, аритмия с ЧСС 77–105 в мин. 
СМАД: за время исследования зарегистрировано 51 

измерение АД. Колебания ЧСС за сутки – 68-156 ударов 
в мин. Максимальное систолическое АД (САД) за сутки – 
120 мм рт. ст. (14:42). Колебания САД днем – 60-120 мм рт. ст. 
Колебания диастолического АД (ДАД) днем – 36-100 мм рт. ст. 
Колебания САД ночью – 75-100 мм рт. ст. Колебания ДАД 
ночью 50-85 мм рт. ст. Среднее САД за сутки – 100 мм рт. ст., 
ДАД – 71 мм рт. ст.

Заключение – данных за артериальную гипертензию нет.
Общий анализ крови: скорость оседания эритроцитов – 

8 мм/ч, гемоглобин – 113 г/л, эритроциты – 4,74 × 1012/л, 
гематокрит – 36,8%, тромбоциты – 264 × 109/л, лейкоциты – 
8,8 × 109/л, сегментоядерные – 51%, палочкоядерные – 3%, 
лимфоциты – 37%, моноциты – 8%, эозинофилы –1%.

ОАМ: цвет мочи желтый, удельный вес – 1007, лейкоциты 
и плоский эпителий – по одному в поле зрения. Белок не 
обнаружен.

Биохимический анализ крови: общий белок – 70 г/л, глюкоза – 
4,4 ммоль/л, натрий – 141,7 ммоль/л, калий – 4,96 ммоль/л, 
кальций – 2,55 ммоль/л, фосфор – 1,28 ммоль/л, холестерин 
общий – 3,48 ммоль/л.

СКФ по Шварцу – 80 мл/мин (креатинин сыворотки – 
59 мкмоль/л), что соответствует ХБП С2А1.

Проба по Зимницкому: дневной диурез/ночной диурез – 
920/590 мл, удельный вес – 1005-1010, суточный белок – отри-
цательный, титруемая кислотность – 0,79 г/с, аммиак мочи – 
24,8 ммоль/л.

Консультация офтальмолога – глазное дно без патологии.
Особенность клинического случая: внутриутробная диа-

гностика обструктивной уропатии с последующей хирур-
гической коррекцией – пластика ПУС, УЦНА слева, нефр-
уретерэктомия справа. Рецидивирующее течение ренальной 
инфекции на фоне обструктивной уропатии и ДСТ привело 
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к формированию, а затем и прогрессированию нефросклероза, 
то есть ХБП.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Проблема поражения почек при ДСТ актуальна в нефро-

логической практике. Таким образом, ранняя диагностика 
поражения почек при ДСТ, их своевременная коррекция 
необходимы для предотвращения формирования и прогрес-
сирования ХБП. 
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