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Цель исследования: изучение особенностей 
проявления дисплазии соединительной ткани 
(ДСТ) у детей с врождёнными аномалиями по-
чек и мочевыводящей системы.

Материал и методы. Работа основана на 
результатах обследования и лечения 185 детей 
с урологической патологией в возрасте от 1 года 
до 18 лет в урологическом отделении городской 
клинической больницы скорой медицинской по-
мощи. Мальчиков было 137, девочек  – 48. Па-
циенты были разделены на 2 группы. Основную 
группу составили 143 пациента с врожденными 
аномалиями почек и МВС: 38 детей с гидронеф-
розом, обусловленным обструкцией прилоха-
ночного отдела мочеточника нижнеполярным 
добавочным сосудом почки и/или врождёнными 
стриктурами; 31 ребенок с уретерогидронеф-
розом (врождённые стриктуры тазового отдела 
мочеточника); 35 детей с пузырно-мочеточнико-
вым рефлюксом (ПМР) различной степени вы-
раженности; 39 пациентов с различными фор-
мами гипоспадии. В контрольную группу вошли 
42 ребенка с рубцовым фимозом.

Пациентам осуществляли стандартный набор 
общеклинических и лабораторно-инструмен-
тальных урологических методов обследования. 
Проводили углубленный осмотр, включающий 
в себя комплекс специальных методов для вы-
явления признаков неполноценности соедини-
тельной ткани у детей с различными степенями 
ДСТ. Диагноз формировали с учетом критериев, 
принятых в Омске (1990), Нью-Йоркской ассоци-
ации кардиологов (1992) [3, 5]. За допустимую 
норму принимали наличие до 3 стигм дизэмбри-
огенеза. Умеренную ДСТ считали при выявлении 
4–5 стигм, выраженную ДСТ  – при наличии 6–9 
стигм, крайне выраженную – при 10 и более стиг-
мах дизэмбриогенеза. Для поиска признаков 
ДСТ со стороны сердечно-сосудистой системы 
использовали комплекс инструментальных ме-
тодов (ЭКГ, кардиоинтервалографию с оценкой 
исходной вегетативной активности, суточное мо-
ниторирование АД, ультразвуковое исследова-
ние сердца с допплерометрией).

Анализ достоверности различий в группах 
проводили методами вариационной статисти-
ки в лицензионной компьютерной программе 
«Statistica 6.0» (StatSoft, USA). Для сравнения 
средних значений выборок использовались: 
t-тест для независимых выборок (тест Стьюден-
та), t-тест для зависимых выборок. Кроме того, 
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Аномалии почек и мочевыводящей систе-
мы (МВС) относятся к достаточно часто 
встречающимся врождённым порокам 

развития [6]. Значимость данной патологии 
обусловлена её ассоциацией с выраженны-
ми отклонениями в развитии и нарушением 
у ребенка функций различных органов, что 
приводит к значительному снижению каче-
ства жизни в целом [2]. 

Кроме того, у детей с врожденными поро-
ками развития отмечается нарушение соеди-
нительнотканного статуса по типу дисплазии 
соединительной ткани [1]. При этом отмечает-
ся морфологическая дезорганизация соедини-
тельной ткани с появлением функциональных 
нарушений органов или малых аномалий [4]. С 
этих позиций проблема аномалий почек и МВС 
до настоящего времени не изучалась. 

Комплексная программа лечения детей с 
аномалиями почек и МВС включает хирурги-
ческое лечение, которое, как известно, предъ-
являет повышенные требования к компен-
саторным возможностям жизненно важных 
органов. По данным современной литературы, 
при наличии аномалий почек и МВС не уделя-
ется должного внимания раннему выявлению 
диспластикозависимой патологии, что, есте-
ственно, не способствует её своевременной 
коррекции [3, 7].
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использовали непараметрические критерии 
различия двух выборок (χ², критерий Фишера). 
Вероятность ошибки р<0,05 расценивалась как 
значимая, р<0,01 – как очень значимая. 

Результаты и обсуждение. У исследуемых 
больных не было выявлено дифференцирован-
ных форм ДСТ (по типу синдрома Марфана, 
Элерса – Данлоса и др.). Результат фенотипиче-
ского исследования различных стигм дизэмбри-
огенеза в указанных группах показал, что досто-
верно (р<0,01) наиболее часто у детей основной 
группы регистрировали следующие стигмы: 
симптомы запястья (71,3 %) и большого пальца 
(51,6  %), проявления гипермобильности суста-
вов (42,6  %), удлиненное узкое лицо (45,4  %), 
тонкие ломкие волосы (38,4  %), деформацию 
позвоночника (в виде сколиоза или кифосколио-
за – 44,7 %), гипертелоризм глаз (33,5 %). Более 
половины пациентов (59,6 %) из основной груп-
пы имели сниженную массу тела. Среднее число 
стигм дизэмбриогенеза в основной группе было 
достоверно (р<0,05) выше, чем у детей контроль-
ной группы (7,7±1,9 и 2,6±0,6 соответственно).

Следует отметить, что представленные стиг-
мы дизэмбриогенеза определялись в основной 
группе в самых различных комбинациях. По от-
дельности признаки ДСТ достоверно чаще ре-
гистрировались у детей с аномалиями почек и 
МВС, чем у детей, страдающих только приоб-
ретённой урологической патологией (p<0,001). 
Большая часть детей основной группы имела 

выраженную (44,8  %) или крайне выраженную 
степень (26,5  %) внешних проявлений диспла-
зии соединительной ткани. В контрольной груп-
пе у 83,3  % детей число внешних проявлений 
ДСТ не превышало 3 стигм. Умеренная степень 
ДСТ отмечалась лишь у 16,7  % детей в данной 
группе пациентов. 

Изучение локализации стигм дизэмбриоге-
неза показало равномерное распределение по 
всем сегментам тела: в области головы (32,5 %), 
на туловище (39,2 %) и на конечностях (28,2 %). 

Представленные данные сравнительного фе-
нотипического анализа указывают на систем-
ный характер вовлечённости соединительной 
ткани в процесс её дезинтеграции у детей с ДСТ 
и патологией почек и МВС даже при отсутствии 
больших пороков развития в других органах и 
тканях, что диктует необходимость дальнейше-
го изучения особенностей течения врожденной 
урологической патологии в связи с соедини-
тельнотканным статусом макроорганизма.

Заключение. У детей с врожденной патоло-
гией почек и МВС отмечается высокая степень 
внешних фенотипических проявлений ДСТ, от-
носящихся к различным сегментам тела, выяв-
ляется выраженная и крайне выраженная сте-
пень проявления внешних признаков ДСТ, что 
свидетельствует о системном вовлечении орга-
нов и тканей в генетически детерминированный 
процесс недостаточности соединительноткан-
ных структур. 
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