
Дисплазию соединительной ткани по современ-
ным представлениям определяют как гетеро-

генную группу заболеваний соединительной ткани 
полигенно-многофакторной природы, объеди-
ненных в фенотипы на основе общности внешних 
и/или висцеральных признаков [1]. Установлено 
влияние дисплазии соединительной ткани на тече-
ние многих соматических заболеваний, в том числе 
мочевыделительной системы [2–4]. В опублико-
ванных работах говорится о роли дисплазии сое-
динительной ткани в патогенезе хронического 
пиелонефрита, но не учтен современный тренд 
исследований в данном направлении — оценка дис-
пластических фенотипов. 

Цель исследования: выявление особенностей хро-
нического вторичного пиелонефрита у детей с раз-
ными диспластическими фенотипами.

Характеристика детей и методы обследования

Обследованы 108 детей в возрасте от 6 до 17 лет 
с хроническим пиелонефритом и дисплазией сое-
динительной ткани. Выделены следующие группы: 
31 пациент с марфаноподобным, 33 — с элерсопо-
добным и 44 — с неклассифицируемым феноти-
пами. Группы были сопоставимы по полу, возрасту 
и степени выраженности дисплазии соединительной 
ткани. Диагностика дисплазии соединительной ткани 
и фенотипов проводилась в соответствии с критери-
ями, представленными в Российских рекомендациях 
«Наследственные и многофакторные нарушения сое-
динительной ткани у детей. Алгоритмы диагностики. 
Тактика ведения», хронического пиелонефрита — 
по общепринятым классификациям [1]. 

Результаты и обсуждение 

Хронический пиелонефрит у детей с марфано- 
и элерсоподобным фенотипами был представлен 
в основном обструктивной (46 и 48% соответственно) 
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Дисплазия соединительной ткани влияет на течение пиелонефрита.
Цель исследования. Выявление особенностей хронического пиелонефрита у детей с разными диспластическими фенотипами.
Материал и методы. В исследование включены 108 детей 6–17 лет с хроническим пиелонефритом и дисплазией соедини-
тельной ткани. Они разделены на 3 группы с марфаноподобным, элерсоподобным, неклассифицируемым фенотипами.
Результаты. Показано, что группы различались по частоте и видам структурных нарушений мочевыделительной системы.
Это отражалось на потребности в оперативном лечении.
Заключение. Учет диспластического фенотипа позволяет осуществить персонифицированный подход к пациенту.
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Connective tissue dysplasia affects the course of pyelonephritis.
Purpose. The study aimed at identifying the features of chronic pyelonephritis in children with different dysplastic phenotypes.
Material and methods. The study included 108 children aged 6–17 years with chronic pyelonephritis and connective tissue dysplasia.
They were divided into 3 groups with Marfan-like, Ehlers-like, and unclassifiable phenotypes.
Results. It was shown that the groups differed in the frequency of occurrence and types of structural disorders of urinary system,
which affected the need for surgical treatment.
Conclusion. Considering the dysplastic phenotype allows for a personalized approach to the patient.
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и смешанной (45 и 52% соответственно) формами, 
а у пациентов с неклассифицируемым фенотипом — 
смешанной (43%) и дисметаболической (27%) фор-
мами. Возраст дебюта заболевания не различался 
в разных группах, зависел от характера структурных 
отклонений и наличия пузырно-мочеточникового 
рефлюкса. Первые эпизоды патологии мочевыдели-
тельной системы возникали обычно на 1–2-м году 
жизни. Манифестный дебют заболевания был харак-
терен для большинства детей с элерсоподобным (76%) 
и неклассифицируемым (80%) фенотипами. У паци-
ентов с марфаноподобным фенотипом латентное 
начало встречалось в 1,5 раза чаще, чем дебют с яркой 
клинической картиной (58,1 и 41,9% соответственно). 

Пациенты разных групп не различались по харак-
теру жалоб, степени интоксикации при обострениях. 
Основные возбудители — кишечная палочка, клеб-
сиелла, протей, синегнойная палочка. Изменения 
в анализах крови и мочи были типичными для хрони-
ческого пиелонефрита. В то же время анемия у детей 
с элерсоподобным фенотипом наблюдалась в 3 раза 
чаще, чем в других группах (см. таблицу). Чаще всего 
причиной анемии был дефицит железа; снижение 
уровня гемоглобина зафиксировано также на фоне 
острой респираторной вирусной инфекции, других 
острых воспалительных заболеваний, при обостре-
нии хронического пиелонефрита, после оператив-
ного лечения. Эпизоды гемолиза не наблюдались. 
При частом рецидивировании хронического пиело-
нефрита анемия отмечалась у детей и в период ремис-
сии процесса в почках. 

Дети разных групп закономерно различались 
по признакам, которые служат основой для диагно-

стики разных фенотипов. Так, для пациентов с мар-
фаноподобным фенотипом характерны комплекс 
малых аномалий развития сердца, миопия, долихо-
стеномелия; для элерсоподобного фенотипа — набор 
эктодермальных симптомов, сколиоз, воронкообраз-
ная деформация грудины, гипермобильность суста-
вов; для неклассифицируемого фенотипа — сколиоз 
и другие проявления дисплазии соединительной 
ткани. 

У детей с элерсоподобным фенотипом чаще, чем 
в других группах, встречались кисты, spina bifida, 
перегиб желчного пузыря. Локализация spina bifida
в пояснично-крестцовом сегменте сопровождалась 
бóльшими структурными нарушениями в мочевы-
делительной системе, чем ее локализация в шей-
ном отделе. Эти нарушения были представлены 
как небольшими изменениями (ветвистые, экстраре-
нально расположенные лоханки), так и более суще-
ственными (гипоплазия почки, стриктура мочевы-
делительных путей на разном уровне), влияющими 
на уродинамику. Стриктура мочеточников и моче-
испускательного канала и гидронефроз у пациентов 
с марфаноподобным фенотипом встречалась суще-
ственно чаще, чем в других группах; разные варианты 
удвоения чашечно-лоханочной системы, гидрокали-
коз и гипоплазия почек — у детей с элерсоподобным 
фенотипом. Пиелоэктазия выявлена у 50% пациен-
тов с марфаноподобным фенотипом и у 30% пациен-
тов других групп. Нарушения структуры мочевыдели-
тельной системы, даже небольшие, отмечались чаще 
всего у пациентов с элерсоподобным фенотипом.

Причиной, способствующей хронизации вос-
палительного процесса в почках, очень часто был 

Таблица. Частота выявления признаков в группах детей с хроническим пиелонефритом и разными диспластическими фено-
типами, %
Table. The frequency of occurrence of signs in groups of children with chronic pyelonephritis and different dysplastic phenotypes, %

Признак МФ ЭФ НФ

Анемия 25,8# 78,8* 20,5

Кисты 9,7# 30,3* 13,6

Spina bifida 6,5# 21,2* 9

Перегиб желчного пузыря 15,9# 51,5* 25,8

Стриктура мочевыводящих путей 22,6*# 9,1 6,8

Гидронефроз 32,3*# 0 4,5

Удвоение чашечно-лоханочной системы 9,7 15,2* 4,5

Гидрокаликоз 9,7 24,2* 4,5

Гипоплазия почек 9,7 24,2* 13,6

Пиелоэктазия 48,4*# 30,3 36,4

Нарушения структуры мочевыделительной системы любые 71# 87,9* 50

Пузырно-мочеточниковый рефлюкс 16,1*# 30,3 40,9

Подъемы артериального давления 16,1* 6,1 4,5

Примечание. МФ — марфаноподобный фенотип; ЭФ — элерсоподобный фенотип; НФ — неклассифицируемый фенотип; * — р<0,05 
при сравнении групп друг с другом; # — р<0,05 при сравнении группы с марфаноподобным фенотипом с двумя другими группами.
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пузырно-мочеточниковый рефлюкс разной степени 
выраженности. По данным микционной цистогра-
фии, он выявлен у небольшого числа детей с марфа-
ноподобным фенотипом и достоверно чаще в дру-
гих группах. У детей с хроническим пиелонефритом 
и неклассифицируемым фенотипом отмечена склон-
ность к развитию кистозного цистита.

У обследованных детей с хроническим пиелонеф-
ритом нередко выявлялось смещение почек, причем 
для пациентов с марфаноподобным фенотипом был 
типичен нефроптоз (45,2%), для детей с элерсоподоб-
ным фенотипом в большей степени — повышенная 
подвижность (21,2%) и ротация (9%) почек. В боль-
шинстве случаев фиксировались повышенная под-
вижность и нефроптоз правой почки. Эти явления 
расценивались как один и тот же процесс, который 
отличался коэффициентом смещения и стабильно-
стью патологических изменений. 

При выраженных нарушениях уродинамики мно-
гим пациентам с хроническим пиелонефритом потре-
бовалось оперативное лечение, чаще всего детям 
с элерсоподобным фенотипом (в 39,4% случаев против 
20,5 и 22,6% в других группах; р<0,05). Однократного 
оперативного вмешательства для достижения требу-
емого результата было достаточно у 57,1% пациентов 
с марфаноподобным фенотипом, у 23,1% детей с элер-
соподобным и 44,4% детей с неклассифицируемым 
фенотипами. Нередко оперативное вмешательство 
приходилось повторять в разных вариантах у одного 
и того же ребенка, особенно у детей с элерсоподобным 
и неклассифицируемым фенотипами. Так, на 1 про-
оперированного пациента с марфаноподобным фено-
типом в среднем приходилось 1,33 вмешательства, 
с другими фенотипами — по 2,2 операции. 

Виды операций также несколько различались 
у пациентов разных групп. Индивидуальный ана-
лиз историй установил, что у детей с марфано-
подобным фенотипом чаще всего выполнялись 
операции по устранению стеноза мочеточников 
с помощью стентов и пластика прилоханочных сег-
ментов. Хирургическое вмешательство в 2/3 слу-
чаев приводило к устранению имеющихся проблем 
и не требовало повторения. У пациентов с неклас-
сифицируемым фенотипом 80% операций состав-
ляла эндопластика для ликвидации пузырно-моче-
точникового рефлюкса, которая в половине случаев 
выполнялась однократно, в другой половине — 2, 3 
и даже 4 раза. У детей с элерсоподобным фенотипом 
такой вид вмешательств проведен у 50% проопери-
рованных детей. Его однократное применение чаще 
всего не устраняло нарушения уродинамики, в даль-
нейшем выполнялись полостные антирефлюксные 
операции по Коэну, Грегуару. Кроме того, пациентам 
с элерсоподобным фенотипом проводились и дру-
гие хирургические вмешательства: пластика уретры, 
стентирование мочеточника, наложение временной 
пиелостомы. 

По результатам сцинтиграфии, очаговые и диф-
фузные изменения в паренхиме выявлены у боль-
шинства пациентов с хроническим пиелонефритом 
без существенных различий между группами. Клини-
чески значимые очаги нефросклероза определялись 
у 9,1–11,4% детей с разными фенотипами. Имелась 
тенденция к более частым эпизодам подъема артери-
ального давления у пациентов с марфаноподобным 
фенотипом. Артериальная гипертензия была харак-
терна в первую очередь для пациентов с нефроскле-
розом. Снижение тубулярных функций в период 
ремиссии хронического пиелонефрита отмечено 
у 9,7–9,1% (р>0,05) пациентов в разных группах. 
Подъемы артериального давления и нарушение 
функции почек были временным явлением и ком-
пенсировались на фоне терапии. 

Заключение

В результате нашей работы установлено, что паци-
енты с разными диспластическими фенотипами 
имеют ряд особенностей строения мочевыделитель-
ной системы и течения хронического пиелонеф-
рита. К ним относятся высокая частота выявления 
при марфаноподобном фенотипе таких структурных 
отклонений, как пиелоэктазия, нефроптоз, гидро-
нефроз, стриктура мочевыводящих путей на разном 
уровне, а также тенденция к большей частоте возник-
новения артериальной гипертензии. По сравнению 
с пациентами с другими фенотипами при марфано-
подобном фенотипе заболевание чаще дебютирует 
в латентной форме. Для детей с хроническим пиело-
нефритом и элерсоподобным фенотипом характерны 
повышенная подвижность почек, иногда сопрово-
ждающаяся их ротацией, анатомические нарушения 
чашечно-лоханочной системы (удвоение, экстраре-
нальное расположение), пузырно-мочеточниковый 
рефлюкс, гидрокаликоз и гипоплазия почек. У паци-
ентов с хроническим пиелонефритом и элерсопо-
добным фенотипом имеется выраженная склонность 
к развитию анемии, что свидетельствет о необходи-
мости регулярного контроля анализов крови. У боль-
шинства пациентов с неклассифицируемым и элер-
соподобным фенотипами хронический пиелонефрит 
дебютировал манифестно в раннем возрасте. Главной 
причиной хронизации воспалительного процесса 
в почках у пациентов с неклассифицируемым фено-
типом служит пузырно-мочеточниковый рефлюкс 
различной степени выраженности. Дисметаболи-
ческая форма хронического пиелонефрита для них 
характерна в большей степени, чем для представите-
лей других групп. Пациенты с разными диспласти-
ческими фенотипами различались по потребностям 
в оперативном лечении и его видам. Необходимость 
хирургических вмешательств у детей с элерсоподоб-
ным фенотипом в 2 раза выше, в повторных опера-
циях — в 1,5–2 раза больше, чем у пациентов с дру-
гими фенотипами.
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Современный тренд ведения детей с хроническим 
пиелонефритом предусматривает обязательный учет 
наличия дисплазии соединительной ткани и вида 
диспластического фенотипа. Это помогает осуще-

ствить персонифицированный подход к пациенту, 
выбрать правильную тактику при консервативном 
и оперативном лечении, прогнозировать характер 
течения заболевания.
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