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Врожденные аномалия развития органов мо-

чевыделительной системы (ОМС) входят в число 

распространенных врожденных патологий, обна-

руживающихся при ультразвуковом исследовании 

(УЗИ) плода [1–4]. Однако очень редко дизэмбрио-

генез органов мочевой системы существует изоли-

рованно. Как правило, имеет место и нарушение 

развития других органов, прежде всего при осмо-

тре выявляются множество внешних признаков 

соединительнотканного дизэмбриогенеза. В таких 

случаях обычно используется термин «синдро-

мальный CAKUT» [5]. Термин CAKUT (congenital 

anomalies of the kidney and urinary tract)-синдром, 

обозначающий сочетанную врожденную аномалию 

почек и мочевых путей, является общепринятым в 

педиатрической нефрологии [6].

Врожденные аномалии почек и мочевых путей 

(ВАМП) составляют в среднем 25  % от обще-

го числа всех генетических пороков, диагности-

руемых внутриутробно, и включают в себя как 

отдельные пороки развития почек или мочевых 

путей, так и их сочетания [7]. Основными состав-

ляющими CAKUT-синдрома зачастую являются 

врожденный гидронефроз, удвоение мочевыводя-

щих путей, поликистозная болезнь.

При поликистозной болезни почек наиболее ак-

туальными в педиатрической практике являются 

аутосомно-рецессивный поликистоз почек (Пот-

тер I), мультикистозная дисплазия (Поттер II) и 

аутосомно-доминантный поликистоз почек (Пот-

тер III), требующие современной диагностики для 

определения прогноза и тактики ведения [8].

Гидронефроз составляет 5 % от общего количе-

ства больных с пороками развития мочевыдели-

тельной системы. Превалирует одностороннее по-

ражение почки – в 95  % случаев. [9]. Установлено 

влияние обструктивных нарушений уродинамики 

на постнаталь ное становление структурной органи-

зации лоханки при врожденном гидронефрозе [10]. 

Обструкция в области лоханочно-мочеточникового 

сегмента будет продолжать вызывать споры в пла-

не целесообразности выделения пациентов, кото-

рых можно наблюдать в динамике пока основной 

процесс не разрешится самостоятельно [11]. 

Причиной CAKUT-синдрома могут являться ге-

нетические факторы, факторы окружающей среды, 

воздействующие на организм женщины до или во 

время беременности. Генетический фактор вносит 

существенный вклад в формирование врожденных 

аномалий почек и мочевых путей на основании до-

казанной роли мутаций в более чем в 200 генах, свя-

занных с развитием данных аномалий [7, 12, 13].

К основным причинам развития CAKUT-

синдрома относят одновременную мутацию генов 

PAX2 и EMX2. Исследования показали отсутствие 

подобной мутации генов у здоровых эмбрионов 

мышей и человека, причем у людей оба гена на-

ходятся на хромосоме 10 q, и их мутация сопрово-

ждается полной деструкцией хромосомы [14].

Наличие генетически обусловленных синдро-

мов обосновывает необходимость комплексного 

подхода к обследованию детей с аномалией раз-

вития почек для ранней диагностики синдромаль-

ных вариантов патологии, что важно для опреде-

ления нефрологического, витального, социально-

го и семейного прогнозов заболевания [15].

CAKUT-синдром является одной из наиболее 

частых причин разви тия ХБП у детей (у 42,5 % 

пациентов) [16]. В этих случаях актуальными 

становятся мониторинг стадий течения ХБП, ис-

пользование современных инновационных мето-

дов оценки клинико-лабораторных показателей 

прогрессирования ХБП [17, 18].

Помимо патологии органов мочевой системы, 

у детей с компонентами CAKUT-синдрома часто 

выявляется патология других органов, в том чис-

ле сердечно-сосудистой системы (CCC) [19–23]. 

Наибольший удельный вес в структуре пороков 

развития почек у умерших детей принадлежит ги-

поплазии, аномалиям дифференцировки (диспла-

зия), гидронефрозу и уретерогидронефрозу. Из 

врожденных пороков сердца и сосудов ведущее 

место в структуре аномалий по секционным дан-

ным принадлежит коарктации аорты, далее рас-

полагаются синдром гипоплазии левых отделов 

сердца, дефект межжелудочковой перегородки и 

дефект межпредсердной перегородки [24]. Авто-

ры отмечают, что структура сочетанных пороков 

мочеполовой и сердечно-сосудистой систем отли-
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чается от популяционного регистра изолирован-

ных пороков, что позволяет предположить нали-

чие общего механизма нарушения эмбриогенеза.

При сочетанных пороках развития наибольшее 

распространение в родословных имели признаки 

недиференцированной дисплазии соединитель-

ной ткани (НДСТ) – более 50 % у родственников 

пробандов и более 70 % у детей, болезни почек – 

у родственников в 19–29 %, у детей – в 40–50 %. 

НДСТ, болезни почек, равно как и сердечно-

сосудистая патология, имели признаки накопле-

ния от I до III поколения.

Наследственные структурно-функциональные 

нарушения соединительной ткани явились фоно-

вой основой для возникновения ассоциированной 

патологии, причем морфофункциональные и ме-

таболические дефекты, характеризующие ДСТ, 

видоизменяли течение вновь приобретенной па-

тологии. Почечные болезни включают различную 

врожденную патологию – 24,1 % в I поколении и 

30,3 % во II [25].

В этих случаях почти у 10 % детей отмечается 

ухудшение гидронефроза при постнатальной ви-

зуализации, более чем у 5 % отмечаются признаки 

патологии, связанной с нарушением функции по-

чек. Вместе с тем, многие аспекты течения ассо-

циированной патологии органов мочевой системы 

и ССС до конца не изучены, не отработаны четкие 

рекомендации по эффективной диспансеризации 

этой категории больных.

Целью данного исследования явились оценка 

характера и частоты морфофункциональных на-

рушений сердечно-сосудистой системы у детей с 

CACUT-синдромом и оптимизация диспансерно-

го наблюдения этой категории больных.

На базе уронефрологического отделения ГБУЗ 

«Дагестанская республиканская клиническая 

больница г. Махачкалы» РД обследовано 120 де-

тей, в том числе 90 с CACUT-синдромом (1-я груп-

па) (24 – удвоение ЧЛС и мочевыводящих путей, 

36 – с врожденным гидронефрозом, 30 – с полики-

стозной болезнью почек) и 30 практически здоро-

вые дети без патологии почек (2-я группа). В 1-й 

группе было 38 (42,2 %) мальчиков и 52 (57,8 %) 

девочки в возрасте от 4 до 16 лет (средний возраст 

8±5,82 года), во 2-й группе – 13 (43,3 %) мальчи-

ков и 17 (56,7 %) девочек в возрасте от 4 до 15 лет 

(средний возраст 6±6,73 года). 

Для оценки состояния здоровья детей применя-

лись общепринятые клинические методы исследо-

вания органов и систем, включая общий и биохими-

ческий анализы крови, общий анализ мочи, анализ 

суточной мочи и оценку спонтанного ритма мочеи-

спускания. Функциональное состояние почек оце-

нивали при помощи пробы Зимницкого и скорости 

клубочковой фильтрации (СКФ) по формуле Швар-

ца. Комплекс инструментальных методов исследо-

вания включал в себя ультразвуковое сканирование 

почек с оценкой внутрипочечного кровотока путем 

цветного допплеровского картирования и мочевого 

пузыря, эхокардиографическое и электрокардио-

графическое (ЭКГ) исследование, холтеровское мо-

ниторирование ЭКГ и артериального давления.

Статистический анализ полученных данных 

проводили с использованием общепринятых пара-

метрических и непараметрических методов. При-

меняли стандартные методы описательной стати-

стики. Центральные тенденции при нормальном 

распределении признака оценивали по величине 

средних значений и среднеквадратического от-

клонения (M±σ); при асимметричном – по ме-

диане и квартилям. Статистическую значимость 

межгрупповых различий количественных пере-

менных определяли с помощью дисперсионного 

анализа (ANOVA), критерия Манна–Уитни или 

Уилкоксона, бинарных переменных – с помощью 

χ2-критерия. Для оценки взаимосвязи двух пере-

менных использовали корреляционный анализ с 

расчетом непараметрического коэффициента кор-

реляции Спирмена (Rs). Нулевую статистическую 

гипотезу об отсутствии различий и связей отвер-

гали при p<0,05. Для расчетов использовали пакет 

прикладных статистических программ «Statistica 

Ver. 8.0» («StatSoft, Inc.», США), «MedCalc 15.11» 

(«MedCalc Software», Бельгия), «SPSS Statistics 

v.15.0» («SPSS Inc IBM Company», США).

Из обследованных детей 1-й группы с гидро-

нефрозом у 15 (41,7 %) была I, у 11 (30,6 %) – II 

и у 10 (27,7 %) – III степень; у большинства детей 

гидронефроз был односторонним (86,1 %). 

Частота осложнений пороков почек и приобре-

тенных нефрологических заболеваний у детей с 

ВПР мочевой системы приведена в табл. 1.

Чаще всего хроническую инфекцию мочевы-

водящих путей (ИМВП) регистрировали у де-

тей с удвоением почки (91,7 %), гидронефрозом 

(88,9 %), что подтверждает ведущую роль нару-

шения уродинамики в персистировании и адгезии 

уропатогенной флоры в мочевыделительной си-

стеме при данных вариантах аномалий развития.

Нередко при аномалиях развития и нарушении 

уродинамики имели место повышенная кристал-



лурия и риск осложнения основной патологии мо-

чекаменной болезнью. Так, стойкая и повышен-

ная кристаллурия отмечалась у каждого третьего 

больного (33,3 %) с удвоением мочевыводящих 

путей, у 47,2  % детей – с гидронефрозом, почти у 

2/3 больных (73,3 %) – с поликистозом.

Оценка СКФ по формуле Шварца с учетом 

уровня креатинина в сыворотке крови позволила 

установить стадию прогрессирования ХБП. В 17 

(47,2 %) случаях диагностирована гиперфильтра-

ция (СКФ ≥ 130 мл/мин/1,73 м2), у 6 (16,7 %) боль-

ных была диагностирована ХБП 1 стадии (СКФ – 

95,35 мл/мин/1,73 м2) и у 13 (36,1 %) пациен-

тов – ХБП 2 стадии (СКФ – 80,87 мл/мин/1,73 м2). 

Полученные показатели значимо отличались от 

соответствующих данных контрольной группы 

(СКФ – 111,86 мл/мин/1,73 м2) (р<0,05).

Оценка морофункциональных изменений 

сердечно-сосудистой системы (ССС)

При проведении ЭХО-КГ выявлено, что у де-

тей с CACUT-синдромом в 15,0 % случаев выяв-

лены ВПС. Дефект межпредсердной перегородки 

(ДМПП) выявлен в 20,8 % случаев, дефект меж-

желудочковой перегородки (ДМЖП) диагности-

рован у 29,2 % детей, открытый артериальный 

проток (ОАП) – в 12,5 %, пороки аортального 

клапана – в 6,25 %, стеноз легочной артерии – в 

6,25 %, тетрада Фалло – в 4,2 % и сочетанные по-

роки – в 20,8 % случаев, что обосновывает вклю-

чение детей с CACUT-синдромом в группу риска 

по ВПС.

Синдром соединительной дисплазии значи-

тельно чаще встречался у детей с гидронефрозом, 

чем при поликистозе, удвоении МВП (p<0,05) и 

у детей контрольной группы (p<0,05) (табл. 2). 

В целом коэффициент ранговой корреляции (r) 

малых аномалий развития (МАР) сердца и ком-

понентов CACUT-синдрома являлся достаточно 

высоким и составил 0,782. Данный коэффициент 

у пациентов с различными аномалиями развития 

ОМС составлял при удвоении МВП – 0,561, по-

ликистозе – 1,000 и гидронефрозе – 0,814.

При этом степень регургитации митрального 

клапана 0 ст. была у 21 (58,3 %) человека, 1 ст. – у 

13 (36,1 %) и 2 ст. – у 2 (5,6 %).

При проведении суточного мониторирования 

ЭКГ у детей с CACUT-синдромом были выявлены 

различные нарушения. Так, феномен укороченно-

го PQ наблюдался у 4 (11,1 %) человек и удлинен-

ного интервала QT – у 5 (13,9 %). Синусовая та-

хикардия диагностирована у 6 (16,7 %), суточная 

брадикардия – у 5 (13,9 %) и экстрасистолии – у 

9 (25,0 %) человек. При поликистозной болезни 

почек выявлено снижение средней продолжи-

тельности, а также минимальной и максимальной 

продолжительности интервала R–R, укорочение 

интервала QT по сравнению с нормальными по-

казателями (р<0,05).

При проведении суточного мониторирования 

ЭКГ у детей с CACUT-синдромом были выявлены 

различные нарушения. Так, феномен укороченного 

PQ наблюдался у 4 (11,1 %) человек и удлиненного 

QT – у 5 (13,9 %). Синусовая тахикардия диагно-

стирована у 6 (16,7 %), суточная брадикардия – у 

 

 



5 (13,9 %) и экстрасистолии – у 9 (25,0 %) человек. 

При поликистозной болезни почек выявлено сни-

жение средней продолжительности, а также ми-

нимальной и максимальной продолжительности 

интервала R–R, укорочение интервала QT по срав-

нению с нормальными показателями (р<0,05).

У детей с поликистозом минимальная частота 

сердечных сокращений (ЧСС) днем и максимальная 

ЧСС ночью составила 146,2 и 137,4 и была стати-

стически значимо выше, чем у детей контрольной 

группы (110,3 и 87,5 соответственно) (р<0,01), часто 

выявлялись желудочковые экстрасистолии (ЖЭС) (в 

76,7 % случаев), которые преимущественно наблю-

дались в дневное время (60,9 %). У 50 % обследован-

ных детей и подростков с поликистозной болезнью 

почек имелись соединительнотканные дисплазии 

сердца (пролапс митрального и трикуспидального 

клапана, добавочная хорда и другие), у 63,3 % – арте-

риальная гипертензия, преимущественно ночной и 

эпизодический вариант. У 12 % обследованных реги-

стрирована гипертрофия левого желудочка сердца.

Таким образом, наиболее частыми осложне-

ниями при CACUT-синдроме у детей являются 

нарушение уродинамики, рецидивирующая ин-

фекция, кристаллурия и ренальная гипертензия. 

При этом превалирование частоты встречаемости 

того или иного осложнения зависит от варианта 

ВПР ОМС: ИМС при удвоении ВМП и гидро-

нефрозе, кристаллурия и ренальная гипертензия 

чаще при поликистозе. Значительное нарушение 

уродинамики и морфологических изменений ор-

ганов мочевыделительной системы, высокий риск 

сочетанной постнатальной патологии требуют 

проведения визуализационных исследований в 

постнатальном периоде всем новорожденным с 

CAKUT-синдромом. 

У детей с пороками развития ОМС врожден-

ные пороки сердца выявлены в 15,0 % случаев, 

высока частота малых аномалий развития сердца 

с превалированием частоты встречаемости лож-

ной хорды левого желудочка (38,9 %) и пролапса 

митрального клапана (33,6 %).

Полученные нами данные обосновывают необ-

ходимость включения в стандарт диспансерного 

наблюдения детей с ВПР ОМС осмотра детским 

кардиологом 1–2 раза в год с дополнительным об-

следованием ССС (проведение ЭКГ, ультразвуко-

вого исследования сердца и суточного монитори-

рования артериального давления). 
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