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Мета: обґрунтувати тактику лікування дітей раннього віку з природженими вадами розвитку органів 
сечовидільної системи (ПВР ОСС), асоційованими з недиференційованою дисплазією сполучної тканини 
(НДСТ).

Пацієнти і методи. Обстежено 210 дітей раннього віку з пієлонефритом на тлі ПВР ОСС, які утворили 
4 групи дослідження: І – з кількісними та позиційними аномаліями розвитку нирок (76 дітей), ІІ – 
з міхурово-сечовідним рефлюксом різного ступеня (67), ІІІ – з природженим гідронефрозом (53), ІV – з 
аномаліями формування та диференціювання ниркової тканини – нормонефронічною гіпоплазією та муль-
тикістозною дисплазією нирки (14). У групу контролю увійшли 65 дітей з пієлонефритом без ПВР ОСС. 
У сечі цих дітей визначали вміст оксипроліну (ОП) для діагностики наявності чи відсутності НДСТ та мар-
кери морфофункціонального стану паренхіми нирок.

Результати. У дітей з ПВР ОСС усіх груп порівняно з контролем фенотипові, клінічні та біохімічні озна-
ки НДСТ фіксувались достовірно частіше. Оксипролін найчастіше визначався в сечі дітей з природженим 
гідронефрозом та аномаліями формування та диференціювання ниркової тканини. Екскреція полярних 
ліпідів з добовою сечею була достовірно вищою у дітей, у яких ПВР ОСС була асоційована з НДСТ, що най-
більш виражено було у хворих на міхурово-сечовідний рефлюкс та природжений гідронефроз. Встановле-
но достовірне зниження екскреції креатиніну та підвищення екскреції глікозоаміногліканів у сечі, марке-
рів склерозування паренхіми нирок у 85% дітей з ПВР ОСС, що було більше виражено у пацієнтів з НДСТ. 
Висновки. Результати біохімічних досліджень вимагають доповнення комплексу консервативної терапії 
дітей з ПВР ОСС та фенотиповими і біохімічними ознаками НДСТ препаратами, що стимулюють колаге-
ноутворення та мають біоенергетичну дію, L-карнітином та вітамінами В6 і Е.

Ключові слова: діти раннього віку, недиференційована дисплазія сполучної тканини, природжені вади 
розвитку органів сечовидільної системи, оптимізація лікування.

Substantiation of treatment tactics in young children with congenital malformations associated with 
undifferentiated connective tissue dysplasia
K.A. Kens1, N.S. Lukyanenko1,2, A.Y. Nakonechnyi1, N.A. Petritsa2 1

1Danylo Halytsky Lviv National Medical University, Ukraine
2SI «Institute of Hereditary Pathology of the National Academy of Medical Sciences of Ukraine», 

-

-



81

Урологія та гінекологія

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

Вступ

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

6

Key words:

1 1,2 1 2 1

1

2

6



82

Урологія та гінекологія

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

-

-

-

-

-

-

Матеріали і методи дослідження
-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

Результати дослідження та їх обговорення

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

-

Найчастіше ОП визначався в сечі дітей з приро-
дженим гідронефрозом та аномаліями формування 
та диференціювання ниркової тканини (рис. 1).

З метою встановлення функціонального стану па-
ренхіми нирок у дітей у підгрупах з ОП (+) та ОП (-) 
чотирьох основних груп були визначені неінвазив-
ні біохімічні маркери морфофункціонального стану 
цитомембран нефротелію та нефросклерозу [1].

Результати дослідження показали, що екскреція 
продуктів ПОЛ та полярних ліпідів з добовою сечею 
була достовірно, у декілька разів, вищою у дітей, в 
яких ПВР ОСС було асоційовано з НДСТ, що було 
найбільш виражено у дітей з міхурово-сечовідним 
рефлюксом (МСР) та ПГН (рис.2).
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Установлено достовірне зниження екскреції кре-
атиніну в сечі у 85,0% дітей з ПВР ОСС, тобто прак-
тично у всіх дітей (рис.3). Порівняння з результата-
ми дітей контрольної групи свідчить про значущість 
саме вад розвитку у достовірному зниженні екскре-
ції креатиніну.

У 85% обстежених дітей усіх підгруп встановлено 
підвищення екскреції глікозоаміногліканів із сечею, 
чого не спостерігалося у жодної дитини з групи 
контролю (рис. 4).

Це вказує на швидкий початок процесу склерозу-
вання гломерулярної частини нефронів при ПВР ОСС, 
асоційованих з НДСТ, яке призводить до формування 
тотальної ниркової недостатності. Добова екскреція 
глікозоаміногліканів із сечею достовірно залежала від 
наявності ОП в сечі і була вищою в тих підгрупах дітей, 
де спостерігалось підвищення ОП в сечі, що вказує на 
більш швидкий процес склерозування гломерулярної 
частини нефронів при ПВР ОСС, асоційованих з 
НДСТ. Найдостовірніше висока екскреція глікозоамі-
ногліканів із сечею спостерігалась у підгрупі з анома-
ліями формування та диференціювання ниркової тка-
нини, у якій 92,0% дітей мали ознаки НДСТ (рис.4).

З огляду на вищесказане, авторами розроблений 
комплекс метаболічної терапії, який пропонується 

включати в терапію дітей з ПВР ОСС та НДСТ у пе-
ріоді ремісії запального процесу нирок. Оскільки 
при дисплазії сполучної тканини доведена наявність 
мітохондріальної недостатності, зниження окисно-
відновних процесів у мітохондріях, недостатність 
L-карнітину, з метою корекції дефіциту енергетич-
ного обміну пропонуємо застосовувати препарат 
L-карнітину «Агвантар», який дозволений для вико-
ристання у дітей раннього віку. Карнітин забезпечує 
перенесення жирних кислот через мембрани клітин 
з цитоплазми у мітохондрії, де відбувається їх окис-
лення і вивільнення ацетил-КоА-субстрату для ци-
клу Кребса, з утворенням великої кількості метабо-
лічної енергії (у формі АТФ) [7].

Для метаболічної підтримки функції сполучної 
тканини велике значення мають магній і піридок-
син. При дефіциті як магнію, так і піридоксину біл-
ковий синтез сполучної тканини сповільнюється 
[6]. З метою стимуляції колагеноутворення пропо-
нується застосування препаратів «Магне-В6» та 
вітаміну Е.

Висновки
Отримані дані свідчать про значну поширеність 

НДСТ серед дітей раннього віку з пієлонефритом на 
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тлі ПВР ОСС, особливо у дітей з аномалією форму-
вання та диференціювання ниркової тканини, що не 
може не впливати на перебіг захворювання та його 
прогноз. Значна частота НДСТ в обстежених дітей 
вимагає проведення дослідження вмісту оксипролі-
ну в їх сечі для підтвердження наявності дисфункції 
сполучної тканини, що дозволить переглянути по-
гляди на патогенетичні й терапевтичні аспекти ве-
дення таких хворих. Рання верифікація НДСТ серед 
дітей раннього віку з ПВР ОСС та пієлонефритом на 
їх фоні дозволяє обґрунтувати метаболічну корек-
цію дисфункції сполучної тканини.

Цілеспрямоване виявлення зовнішніх фенотипо-
вих ознак НДСТ і зіставлення їх з анатомо-
функціональними порушеннями нирок дозволить 
вчасно виявити її дефекти за допомогою біохімічних 
досліджень, правильно зрозуміти природу дослі-
джуваних вад розвитку сечовидільної системи та 
оптимізувати терапевтичні схеми з урахуванням на-
явності у дитини патології сполучної тканини.

Результати біохімічних обстежень змушують по-
новому поставитись до проблеми патогенетичної 
терапії дітей з ПВР ОСС та фенотиповими і біохі-
мічними ознаками НДСТ і доповнити комплекс 
консервативної терапії препаратами, що стимулю-
ють колагеноутворення та мають біоенергетичну 
дію, L-карнітином та вітамінами В6 і Е.

Перспективи подальших досліджень. Плануєть-
ся проведення молекулярно-генетичного дослі-
дження поліморфізму гена колагену ІV-типу 
COLLA-ІV, маркера НДСТ у дітей раннього віку з 
ПВР ОСС з метою уточнення генетичної детермі-
нанти НДСТ у формуванні ПВР ОСС та оптимізації 
лікувальної тактики дітей з такою патологією.
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Література
1. Алгоритм діагностики та медико-генетичного консульту-

вання екологічно детермінованої патології у дітей, що по-
стійно проживають в умовах підвищених концентрацій 
солей важких металів та фтору: методичні рекомендації 
/ Лук’яненко Н.С., Гнатейко О.З., Кеч Н.Р. [та ін.]; МОЗ 
України, Нац. акад. мед. наук України, Укр. центр наук. 

мед. інформації і патентно-ліцензійної роботи. – Київ, 
2012. – 34 с.

2. Врожденные аномалии количества почек: частота, 
этиопатогенез, пренатальная диагностика, клиника, физи-
ческое развитие, диагностика, лечение, профилактика 
(часть 1) / Н.А. Никитина, Е.А. Старец, Е.А. Калашникова [и 
др.] // Здоровье ребенка. 2013. №6(49). – С.107–111.

3. Кенс К.А. Неінвазивні маркери порушення функції нирок у ді-
тей раннього віку з міхурово-сечовідним рефлюксом в дина-
міці хірургічного та метаболічного лікування: автореферат 
дис.... канд. мед. наук: спец. 14.01.06 / К.А. Кенс; Державна Уста-
нова «Інститут урології НАМН України». – Київ, 2012. – 23 с.

4. Крыганова Т.А. Частота аномалий органов мочевой системы 
и функциональное состояние почек в зависимости от сте-
пени выраженности дисплазии соединительной ткани у де-
тей // Т.А. Крыганова, В.В. Длин // Российский вестн. пери-
натол. и педиатрии. 2016. №3. С.81–86.

5. Лукина Т.С. Оценка маркера оксипролина и его значение 
у женщин с недифференцированной дисплазией соедини-
тельной ткани / Т.С. Лукина // Современная медицина: 
актуальные вопросы: сб. ст. по матер. XLIV-XLV междунар. 
науч.-практ. конф. №6-7(41). – Новосибирск: СибАК, 2015.

6. Национальные рекомендации Российского научного меди-
цинского общества терапевтов по диагностике, лечению и 
реабилитации пациентов с дисплазиями соединительной 
ткани / А.И. Мартынов, Г.И. Нечаева, Е.В. Акатова [и др.] // 
Медицинский вестн. Северного Кавказа. – 2016. №1. С. 2–76.

7. Неврологические аспекты дисплазии соединительной тка-
ни: диагностика, лечение, реабилитация: уч.-метод. посо-
бие/ Е.Г. Бутолин, Т.Е. Чернышова, И.Л. Иванова [и др.]; под 
ред. проф. Т.Е. Чернышовой. Ижевск, 2012. 68 с.

8. Пат. 95526 U, МПК G 01 N 33/48. Спосіб діагностики диспла-
зій сполучної тканини / Добрик О.О., Няньковський С.Л., 
Іськів М.Ю. ; заявник і патентовласник Львівський націо-
нальний медичний університет імені Данила Галицького. 
№ u 2014 07921; заявл. 14.07.2014; опубл. 25.12.2014, Бюл. № 24.

9. Про внесення змін до наказу МОЗ України від 29.12.03 №624 
«Про затвердження Протоколів лікування дітей зі спеціаль-
ності «Дитяча урологія»: наказ МОЗ України від 12.05.2010 
№394 [Електронний документ]. – Режим доступу: http://
www.moz.gov.ua.

10. Про затвердження протоколу лікування дітей з інфекціями 
сечової системи і тубулоінтерстиціальним нефритом: наказ 
МОЗ України №627 від 03.11.2008 [Електронний доку-
мент]. – Режим доступу: http://www.moz.gov.ua.

11. Сем’янчук В.Б. Поширеність проявів недиференційованої 
дисплазії сполучної тканини у дітей Прикарпаття, хворих 
на бронхіальну астму / В.Б. Сем’янчук // Актуальні пробле-
ми сучасної медицини: Вісник укр. мед. стомат. акад. 2015. 
№2(50). С. 145–149.

12. Щорічна доповідь про стан здоров’я населення, санітарно-
епідемічну ситуацію та результати діяльності системи охоро-
ни здоров’я України. 2015 рік / за ред. В.В. Шафранського; 
МОЗ України, ДУ «УІСД МОЗ України». – Київ, 2016. – 452 с.

Відомості про авторів:
Кенс Костянтин Андрійович – к.мед.н., асистент каф. дитячої хірургії Львівського національного медичного університету імені Данила Галицького. 
Адреса: м. Львів, вул. Пилипа Орлика, 4.
Лук’яненко Наталія Сергіївна – д.мед.н., ст.н.с., зав. відділення вродженої патології ДУ «Інститут спадкової патології НАМН України». Адреса: 
м. Львів, вул. М. Лисенка, 31-а.
Наконечний Андрій Йосипович – д.мед.н., проф., зав. каф. дитячої хірургії Львівського національного медичного університету імені Данила Галицького. 
Адреса: м. Львів, вул. Пилипа Орлика, 4.
Петріца Н.А. – ДУ «Інститут спадкової патології Національної академії медичних наук України». Адреса: м. Львів, вул. М. Лисенка, 31-а.
Наконечний Ростислав Андрійович – аспірант каф. дитячої хірургії Львівського національного медичного університету імені Данила Галицького. 
Адреса: м. Львів, вул. Пилипа Орлика, 4.

Стаття надійшла до редакції 20.05.2017 р.


